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Основные положения
• В статье обобщены современные представления о классификации, патогенезе, основных кли-

нических симптомах, диагностике и подходах к терапии системного амилоидоза. Важным посту-
латом сегодняшней диагностики амилоидоза является морфологическая идентификация амило-
ида в биоптатах пораженных тканей, в том числе методом типирования. Целью терапии любого 
типа амилоидоза остается удаление белков-предшественников, которое оправдывает применение 
некоторых агрессивных лекарственных режимов или иных радикальных мер. Достижения по-
следних лет в изучении проблемы амилоидоза позволили сформулировать критерии классифика-
ции амилоидоза и подходы к лечению, а также существенно улучшить прогноз больных различ-
ными типами амилоидоза. 

К ВОПРОСУ О ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИИ СИСТЕМНОГО АМИЛОИДОЗА

Резюме

Амилоидоз – редко диагностируемое при жизни заболевание. Чаще амило-
идоз протекает бессимптомно либо имеет неспецифичные проявления. По 
этой причине диагностика и лечение зачастую несвоевременны, а результаты 
терапии малоэффективны. Цель данного аналитического обзора – опреде-
лить наиболее эффективные методы ранней диагностики и терапии амилои-
доза. Таким образом, своевременная диагностика системного амилоидоза и 
современные подходы к лечению данного заболевания позволят увеличить 
общую выживаемость пациентов. 
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Лечение • Препараты миРНК
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ON THE ISSUE OF DIAGNOSIS AND TREATMENT OF SYSTEMIC AMYLOIDOSIS 
N.A. Sukhova1, L.O. Trusova1, D.A. Chernov2

Highlights
• The article summarizes modern ideas about the classification, pathogenesis, main clinical symptoms, 

diagnosis and approaches to the treatment of systemic amyloidosis. An important postulate of today's 
diagnosis of amyloidosis is the morphological identification of amyloid in biopsies of affected tissues, 
including by typing. The goal of therapy for any type of amyloidosis remains the removal of precursor 
proteins, which justifies the use of certain aggressive drug regimens or other drastic measures. Recent 
achievements in studying the problem of amyloidosis have made it possible to formulate classification 
criteria for amyloidosis and treatment approaches, as well as significantly improve the prognosis of 
patients with various types of amyloidosis.

Abstract Amyloidosis is a rare disease that can be diagnosed during life. More often, 
amyloidosis is asymptomatic or has non-specific symptoms. For this reason,
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Введение
Амилоидоз относится к категории системных 

заболеваний, обусловленных накоплением амило-
идных белков в отдельно взятом органе или ткани 
наследственного либо приобретенного генеза [1, 2]. 
В зависимости от белков-предшественников разли-
чают многообразные клинические формы амилои-
доза [3]. В клинической практике чаще встречается 
АА-амилоидоз, белком-предшественником которо-
го является острофазовый белок SAA, и AL- либо 
AH-амилоидоз, когда в виде белка-предшествен-
ника выявляют легкие (L) или тяжелые (H) цепи 
иммуноглобулинов. Транстиретин – белок, транс-
портирующий тироксин и ретинол и служащий 
предшественником транстиретинового амилоидоза 
(ATTR-амилоидоза) [4, 5]. 

Целью настоящего обзора явился систематизи-
рованный анализ данных о современных методах 
диагностики и лечения системного амилоидоза.

Первоначальный поиск источников проведен 
в поисковой системе научной медицинской лите-
ратуры PubMed, медицинской онлайн-библиотеке 
BookUp и научной электронной библиотеке «Кибер-
Ленинка». Использованы сочетания ключевых слов 
на английском языке: systemic amyloidosis, diagnosis 
of amyloidosis, biopsy, mass spectrometry, modern 
treatment of amyloidosis, miRNA preparations. Допол-
нительно для поиска актуальных исследований по 
современным видам диагностики и лечения амилои-
доза использована научная электронная библиотека 
eLIBRARY.RU. Поиск производен на русском языке, 
ключевыми словами были: «системный амилоидоз», 
«амилоид», «статистика выявления амилоидоза», 
«поражение органов амилоидозом», «диагностика 
амилоидоза», «фармакотерапия амилоидоза». 

Публикации, найденные в базах, были провере-

ны на предмет актуальности и соответствия обзору, 
релевантными считались работы, соответствующие 
следующим критериям: период публикации – с 2010 
по 2024 г.; обсуждение диагностических критериев 
и современных методов лечения амилоидоза. 

Из обзора исключались публикации с полно-
стью дублирующимися данными и выводами, а в 
случае частичного пересечения указывались оба 
источника. Кроме того, дополнительно анализиро-
вались работы из списка использованной литерату-
ры, представленного в работе, изучались сайты с 
информационными бюллетенями различных стран, 
указанными как источники цитирования. В резуль-
тате был составлен список из статей и ссылок с ак-
туальной информацией по системному амилоидо-
зу. Для систематизация выбранной литературы все 
соответствующие работы были внесены в таблицу 
Excel с указанием года публикации, направления 
исследования, основных тем и концепций, а также 
выводов. Публикации, не имевшие полной версии 
для анализа либо включавшие неактуальные дан-
ные, были исключены. 

Материал и методы: обзор отечественных и 
зарубежных литературных источников по обсужда-
емой проблеме за последние 14 лет (2010–2024 гг.). 
Данные вскрытия пациентки с системным амилои-
дозом из собственного архива (макро- и микропре-
параты) от 2023 г.  

Клинические проявления амилоидоза
Клиническая картина амилоидоза обусловле-

на тем, какие органы вовлечены в патологический 
процесс. Вследствие поражения сердечно-сосуди-
стой системы отмечаются одышка, отеки и ортоста-
тическая гипотензия. Нередко встречается наруше-
ние проводимости [6, 7]. Поражение сердца разви-

Список сокращений
миРНК
АА-
амилоидоз

–
–

малые интерферирующие 
молекулы РНК
амилоидоз, белком предше-
ственником которого является 
белок SAA

AL(AH)-
амилоидоз 
ATTR-
амилоидоз

–

–

амилоидоз, белком предшественником 
которого являются легкие или тяжелые 
цепи иммуноглобулинов 
амилоидоз, белком предшественником 
которого является транстиретин

diagnosis and treatment is carried out untimely, the results of therapy are 
ineffective. The purpose of this analytical review is to identify the most effective 
methods for early diagnosis of amyloidosis. To characterize a promising method 
of amyloidosis therapy for today. Thus, timely diagnosis of systemic amyloidosis 
and modern approaches to the treatment of this disease will increase the overall 
survival of patients.

Keywords Systemic amyloidosis • Diagnosis • Biopsy • Mass spectrometry • Treatment • 
miRNA preparations
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вается у большей части больных AL-амилоидозом, 
а также у 50–60% пациентов с АTTR-амилоидозом. 
Однако патология сердца не характерна для АА-а-
милоидоза [8, 9]. 

У больных амилоидной кардиомиопатией по ре-
зультатам эхокардиографии выявляется несоответ-
ствие между низким вольтажом QRS и утолщением 
стенок левого желудочка. Данные изменения мож-
но объяснить отложением амилоида в интерстици-
альной ткани миокарда при отсутствии гипертро-
фии кардиомиоцитов [10, 11]. Рестриктивный тип 
нарушения диастолической функции левого желу-
дочка при амилоидном поражении сердца приво-
дит к быстрой декомпенсации сердечной недоста-
точности. Лечение сердечной недостаточности в 
этой ситуации малоэффективно и у 50% больных 
заканчивается летальным исходом [11].

При системном амилоидозе отмечено частое 
поражение органов пищеварительного тракта – до 
70% случаев. Важные клинические проявления: 
выраженная диарея и динамическая кишечная не-
проходимость. Подобные симптомы, вероятно, обу-
словлены дисфункцией автономных нервных спле-
тений, которые приводят к нарушению моторики 
кишечника. У небольшого количества пациентов 
диагностируют наличие язвенных дефектов, иногда 
перфорацию стенок желудочно-кишечного тракта с 
кровотечением. У части пациентов с амилоидным 
поражением толстой кишки возможно появление 
клинической симптоматики, характерной для вос-
палительных заболеваний кишечника (язвенный 
колит). Дисфагия у пациентов с амилоидозом ука-
зывает на поражение пищевода [8, 12]. Гастропарез, 
как проявление амилоидного поражения желудка, 
выявляется примерно в 5% случаев [12]. 

У большинства обследованных пациентов с 
наследственной амилоидной полинейропатией на 
фоне транстиретинового типа амилоидоза и у 35% 
больных амилоидозом легких цепей иммуногло-
булинов выявляют симптомы периферической и 
автономной нейропатии. Чаще отмечается разви-
тие дистальной симметричной полинейропатии 
с нарушением температурной и болевой чувстви-
тельности нижних конечностей. Поражение тонких 
нервных волокон в большинстве случаев проявля-
ется парестезиями. У четверти пациентов с амило-
идозом легких цепей диагностируют двусторонний 
туннельный синдром, симптомами которого явля-
ются не только болевые ощущения, но также сен-
сорные и двигательные нарушения в зоне иннерва-
ции срединного нерва [13, 14]. Такие симптомы 
поражения вегетативной нервной системы, как рво-
та, тошнота, тазовые и эректильные дисфункции, 
встречаются у 65% больных АL-амилоидозом [12].

Также в системный амилоидоз нередко вовле-
каются эндокринные органы. Врачи чаще сталки-
ваются с амилоидным поражением щитовидной 

железы и яичек. В щитовидной железе отложение 
амилоида отмечается примерно у 15% пациентов с 
первичным амилоидозом и у 20% – с вторичным. 
При медуллярном раке щитовидной железы ми-
кроотложения амилоида в биопсийном материале 
встречаются более чем у 80% обследованных лиц. 
Нарушение функции щитовидной железы может 
быть диагностировано у трети пациентов с амило-
идной инфильтрацией [15].

Клинические проявления первичной надпочеч-
никовой недостаточности встречаются редко ввиду 
того, что для возникновения симптомов и жалоб 
необходимы диффузное накопление амилоида и 
деструкция коры надпочечников. В исследовании 
с участием 374 пациентов с амилоидозом типа АА 
определены отложения амилоида в надпочечниках 
у 41% больных при применении компонента P сы-
воротки крови [16]. 

Необходимо отметить, что ведущим клиниче-
ским признаком АА- и AL-амилоидоза является 
поражение почек по типу амилоидной нефропатии. 
Вовлечение почек в патологический процесс от-
мечено у подавляющего большинства пациентов с 
АА-амилоидозом, при AL-типе амилоидную нефро-
патию определяют приблизительно у 90% обследо-
ванных больных. Однако частота поражения почек 
при транстиретиновом амилоидозе составляет 20–
23% [8, 17]. Амилоидная нефропатия имеет прогрес-
сирующее течение и протекает с последовательной 
сменой стадий: протеинурическая, нефротическая, 
хроническая почечная недостаточность. Лейкоциту-
рия и гематурия в мочевом осадке не являются ти-
пичными признаками амилоидной нефропатии. Так-
же и артериальная гипертония нечасто сопутствует 
поражению почек при амилоидозе. Стоит отметить 
, что развитие и прогрессирование хронической по-
чечной недостаточности у ряда пациентов с амилои-
дозом не исключает наличие клиники развернутого 
нефротического синдрома и большие размеры почек 
при инструментальном исследовании [12, 17]. 

Диагностика амилоидоза
Ввиду неспецифичности клинических симпто-

мов при амилоидозе выявить его в ранние сроки 
непросто. В среднем необходимо от 6 до 12 мес. 
для появления первых симптомов и верификации 
диагноза амилоидоза [18]. 

По результатам аутопсий, проведенных в Рос-
сии (случайная выборка составила 50 случаев ау-
топсий, которые включали заболевания органов 
сердечно-сосудистой системы с отсутствием в за-
ключительном клиническом диагнозе указания на 
амилоидоз), с гистологическим исследованием на 
амилоид в 6 (12%) из 50 случаев аутопсий у жен-
щин (100%) в возрасте от 71 до 101 года (средний 
возраст 87 лет) был обнаружен системный амило-
идоз. В каждом случае выявленного системного 
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амилоидоза в 6 из 6 случаев (100%) имело место 
поражение сердца. Амилоид был выявлен в легких 
– 5 (83%) случаев, печени – (66,6%), селезенке – 
4 (66,6%), почках – 3 (50%), двенадцатиперстной 
кишке – 3 (50%) из 6 случаев. В препаратах с раз-
давленной подкожной жировой клетчаткой живота 
амилоид определен в 6 из 6 случаев (100%) [19].

В период с 2004 по 2016 г. в Гродненской обла-
сти (Беларусь) были изучены 34 150 протоколов па-
тологоанатомических вскрытий пациентов, смерть 
которых наступила в период госпитализации, а 
также в домашних условиях. Выборка состояла 
из 33 секционных случаев с гистологически под-
твержденным амилоидозом. Возрастной диапазон 
умерших пациентов – от 25 до 82 лет. Женщины 
составили большую часть умерших – 22 (65,6%), 
мужчины – 11 (34,4%). При этом средний возраст 
умерших женщин был 64,1 года, мужчин – 52,3 
года. У 30,3% умерших пациентов с гистологиче-
ски подтвержденным амилоидозом был диагности-
рован первичный амилоидоз с учетом этиологии и 
патогенеза заболевания. В 23 (69,7%) аутопсиях вы-
явлен вторичный амилоидоз, который развился на 
фоне следующих патологий: ревматоидный артрит 
– 9 случаев, туберкулез легких – 4, хроническая об-
структивная болезнь легких – 3, хронический осте-
омиелит – 3, анкилозирующий спондилоартрит – 1, 
системная склеродермия – 1, гемобластоз – 1 [20].

В костном мозге может быть обнаружен плазмо-
цитоз низкой степени, который характерен для ми-
еломной болезни, при этом, как правило, истинная 
миеломная болезнь отсутствует. Однако в 10–20% 
случаев множественной миеломы происходит ами-
лоидное поражение органов. 

Для выявления системного амилоидоза следует 
подробно опрашивать пациента. Обязательны сбор 
жалоб и установление анамнеза, включая семейный 
анамнез, наличие сопутствующих заболеваний. Не-
обходимо подробно оценивать физикальный статус 
больного и при необходимости консультироваться со 
специалистами других областей медицины [10, 12]. 
Если при дообследовании у пациента определяют-
ся нефротический синдром, сердечная недостаточ-
ность с нормальной фракцией выброса, синдром 
карпального канала или аксональная демиелинизи-
рующая периферическая нейропатия, сопровожда-
ющаяся вегетативными нарушениями, необходимо 
исключить системный амилоидоз.

В рамках лабораторной диагностики системного 
амилоидоза исследуются электрофорез белков сы-
воротки крови с иммунофиксацией, количество сво-
бодных легких цепей иммуноглобулинов сыворотки 
крови и их соотношение. Также следует проводить 
электрофорез белков суточной мочи, определение 
маркеров повреждения сердца и почек, которые яв-
ляются наиболее часто поражаемыми органами при 
амилоидозе. Диагностировать поражение сердца до 

развития первых симптомов сердечной недостаточ-
ности со 100% чувствительностью помогает опреде-
ление уровня аминоконцевого фрагмента натрийуре-
тического пептида типа В (NT-proBNP) в сыворотке 
крови [21]. На вовлечении почек в патологический 
процесс на ранних стадиях сохраненного нормаль-
ного уровня клубочковой фильтрации указывает 
альбуминурия. Определение альбуминурии в ди-
намике позволит предотвратить прогрессирование 
почечной недостаточности до терминальной стадии 
хронической болезни почек [8, 17]. 

Обнаружение парапротеина является показа-
нием для проведения биопсии подкожно-жировой 
клетчатки или пораженного органа с последую-
щим гистологическим исследованием полученного 
биоптата, окраской конго красным для обнаруже-
ния амилоида в тканях. У 70% больных амилои-
дозом легких цепей иммуноглобулинов биопсия 
слизистого и подслизистого слоев прямой кишки 
позволяет выявить амилоид. Информативность 
биопсии слюнной железы достигает 90% [10, 22]. 
Аспирационная биопсия подкожной жировой клет-
чатки имеет высокий профиль безопасности. При 
AL-типе амилоидоза чувствительность данного ме-
тода исследования составляет 80% [2, 12]. 

В случае обнаружения амилоидных депозитов 
необходимо типирование амилоида, так как иденти-
фикация белка-предшественника имеет решающее 
значение для дальнейшей терапии. «Золотым стан-
дартом» типирования амилоида является протеом-
ный анализ на основе масс-спектрометрии [21–23]. 
Следует проводить типирование амилоида биопта-
та пораженной ткани. Данное исследование явля-
ется обязательным условием в выборе терапии, на-
правленной на подавление выработки белка-пред-
шественника. 

Эффективным методом оценки общего содер-
жания амилоида в тканях служит сцинтиграфия с 
использованием препаратов, меченных технеци-
ем-99m. К примеру, может быть продемонстриро-
вано высокое сродство к отложениям амилоида в 
миокарде [8, 10, 21].

Патоморфологическое описание амилоидоза 
внутренних органов

Амилоидоз селезенки: селезенка увеличена в 
размере, поверхность гладкая, на разрезе имеется 
характерный рисунок: на светло-коричневом фоне 
определяются мелкие полупрозрачные сероватые 
очаги, напоминающие зерна саго. «Саговая селе-
зенка» – начальная стадия амилоидоза органа, при 
которой амилоид откладывается в лимфатических 
фолликулах. «Сальная селезенка»: увеличена в 
размере, поверхность разреза гладкая, со стертым 
рисунком, пульпа желтовато-красного цвета с саль-
ным блеском, блестящая, ткань органа плотная. 
Диффузное выпадение амилоида в стенках сину-
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сов, сосудов и по ходу ретикулярных волокон со-
провождается увеличением массы селезенки (до 
500 г и более) [24].

Амилоидоз почки: почка несколько увеличена 
в размерах, плотная, бледно-серая с сальным бле-
ском на разрезе. Корковый слой широкий, матовый, 
мозговое вещество серо-розового цвета, сального 
вида («большая сальная почка») [24].

Амилоидоз печени: печень увеличена в разме-
рах, плотной консистенции и с сальным блеском на 
разрезе [24]. 

Далее представлены данные из собственного на-
блюдения пациентки 66 лет, умершей в отделении 
реанимации ГАУЗ ККБСМП в июне 2023 г., с вы-
явленным при жизни амилоидозом легких (рис. 1), 
сердца (рис. 2), печени (рис. 3), желудка, надпочеч-
ников (рис. 4), подтвержденным гистологически. 

Рисунок 1. Легкие
Figure 1. Lungs

Амилоидоз легких
Макроскопическое описание: легкие тотально 

уплотнены, на разрезе маловоздушные, серые, ма-
локровные. 

Микроскопически: в просветах альвеол гомо-
генные эозинофильные массы, кровоизлияния. 
Часть альвеол с явлениями дис- и ателектазов. В 
межальвеолярных септах расширенные полнокров-
ные сосуды с диапедезными кровоизлияниями. В 
капиллярах альвеолярных перегородок отложения 
амилоидных масс.

Рисунок 2. Сердце
Figure 2. Heart

Амилоидоз сердца
Макроскопическое описание: сердце плотное, 

маленькое, полости не расширены. Эндокард и 
створки клапанов тонкие, беловатые, гладкие. Тол-

щина стенки левого желудочка – 1,1 см, правого 
– 0,3 см, межжелудочковой перегородки – 1,2 см. 
Миокард на разрезе коричневый, неравномерно 
наполнен кровью, тусклый. Коронарные артерии 
эластичные, интима гладкая, просветы не сужены. 
Масса сердца – 280 г. 

Микроскопически: утолщение и гипертрофия 
кардиомиоцитов, зернистая дистрофия, отложение 
амилоида в сосудах разного калибра и диффузное 
отложение в межмышечных пространствах.

Рисунок 3. Печень
Figure 3. Liver

Амилоидоз печени
Макроскопическое описание: печень плотно-э-

ластичной консистенции, поверхность гладкая, на 
разрезе серовато-розовая, с рассеянными мелкими 
геморрагиями.

Микроскопически: гепатоциты с явлениями зер-
нистой и мелковакуольной дистрофии. В стенках 
сосудов (артерий и артериол) отложения амилоид-
ных масс.

Рисунок 4. Желудок, надпочечник
Figure 4. Stomach, adrenal gland

Амилоидоз желудка и надпочечника
Макроскопическое описание: слизистая желуд-

ка сглажена, бледно-серая, по вершинам складок 
малой кривизны единичные геморрагии в антраль-
ном отделе.

Надпочечники листовидной формы, очень 
тонкие. Деление на слои сохранено, кора толщи-
ной 0,1 см бледно-желтая. Масса правого и лево-
го надпочечников по 2,0 г и размерами по 2 × 0,5 
× 1 см.

Микроскопически: амилоидные массы по ходу 
сосудов в подслизистом слое желудка и в ткани 
надпочечника.
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Лечение системного амилоидоза
Основная цель лечения любого типа амилоидо-

за заключается в замедлении или приостановлении 
прогрессирования заболевания путем уменьшения 
количества или удаления белков-предшественни-
ков. Активная терапия хронического воспаления, 
на фоне которого развивается АА-амилоидоз, при-
водит к уменьшению выработки сывороточного 
амилоидного белка А. Это ведет к уменьшению вы-
раженности клинических симптомов, предотвра-
щению прогрессирования процесса, улучшению 
прогноза для жизни. Ключевым аспектом лечения 
AL-амилоидоза является подавление пролифера-
ции клона плазматических клеток, что способству-
ет уменьшению выработки легких цепей иммуно-
глобулинов [3].

Учитывая быстропрогрессирующее течение си-
стемного амилоидоза, важно применение быстро-
действующих схем лечения с использованием про-
тивоопухолевого препарата бортезомиба – высоко-
селективного обратимого ингибитора активности 
протеасомы 26S [3]. 

Подкожное введение бортезомиба имеет высо-
кий профиль безопасности. Схема терапии бортезо-
мибом совместно с мелфаланом и дексаметазоном: 
бортезомиб назначается в дозе 1,3 мг/м2 внутривен-
но или подкожно в 1, 5, 8 и 11-й дни цикла, мелфа-
лан принимается в дозе 0,15 мг/кг внутрь с 1-го по 
4-й день, дексаметазон – 20 мг в сутки внутрь в 1, 
5, 8 и 11-й дни. Для больных декомпенсированной 
сердечной недостаточностью оправдана схема те-
рапии мелфаланом для приема внутрь в дозе 0,15 
мг/кг с 1-го по 4-й дни и преднизолоном в дозе 0,8 
мг/кг с 1-го по 7-й день [18].

Эффективность терапии, получаемой пациен-
том, оценивается по определенным показателям в 
динамике. К ним относятся белок NT-proBNP, зна-
чимым считается снижение уровня маркера на 30% 
и более, и протеинурия, когда уменьшение выделе-
ния белка на 75% и более расценивается как поло-
жительный эффект [7, 17, 18].

В конце XX в. для лечения транстиретинового 
амилоидоза была предложена генная хирургиче-
ская терапия. Она предполагала замену собствен-
ной печени на трансплантат, синтезирующий нор-
мальный транстиретин. Результаты, полученные 
после первых операций, показали значительное 
замедление прогрессирования заболевания у на-
блюдаемых пациентов. Со временем стало понят-
но, что неизмененный транстиретин у больных 
после трансплантации печени также подвергается 
захвату амилоидом, приводя к прогрессированию 
заболевания.

В отдельных случаях амилоидоза легких цепей 
иммуноглобулинов или транстиретинового типа 
амилоидоза с поражением сердца успешным ме-
тодом лечения считается пересадка сердца. Паци-

ентам с AL-амилоидозом после трансплантации 
сердца с целью предотвращения рецидивов необхо-
дима агрессивная химиотерапия, направленная на 
лечение нарушений со стороны клональных плаз-
матических клеток. 

Для пациентов с симптоматической амилоидной 
полинейропатией или с кардиомиопатией возмож-
но использование терапии анти-TTR [3]. С этой 
целью апробирован препарат тафамидис, который 
нужно принимать пожизненно в дозе 20 мг/сут 
внутрь [25]. Тафамидис связывается с транстирети-
ном, предотвращает его диссоциацию на мономеры 
и замедляет амилоидогенез [10]. 

На данный момент в мире разрабатываются но-
вые лекарственные средства для лечения систем-
ного амилоидоза. Механизм действия препаратов 
основан на РНК-интерференции, направлен на 
прекращение синтеза основных патологических 
белков вследствие нарушения транскрипции ма-
тричной РНК при помощи малых молекул РНК, 
кодирующих данные белки [26]. Первым зареги-
стрированным лекарственным средством миРНК 
стал патисиран (2018 г.). Данный препарат предна-
значен для лечения полинейропатии у пациентов с 
транстиретиновым амилоидозом. 

В первых клинических исследованиях патиси-
рана, в которых изучались дозы от 0,01 до 0,5 мг/
кг, установлено, что при внутривенном введении 
препарат не накапливается в нецелевых органах. 
Двухлетнее открытое плацебо-контролируемое 
клиническое исследование показало выраженное 
снижение (~82%) концентрации транстиретина у 
пациентов с амилоидозом в сравнении с группой 
контроля. Такие показатели, как двигательные 
функции и общее качество жизни пациентов, оста-
вались стабильными на протяжении всего исследо-
вания. Кроме того, не отмечено значимых измене-
ний эхокардиографических параметров и уровней 
сердечных биомаркеров. 

Плацебо-контролируемые клинические испыта-
ния III фазы, в которых изучался прием патисирана 
в дозе 0,3 мг/кг однократно каждые 3 нед. в тече-
ние полутора лет, доказали эффективность и без-
опасность препарата. У пациентов с наследствен-
ным транстиретиновым амилоидозом, получавших 
препарат, регистрировалось уменьшение толщины 
сердечной стенки, увеличение диастолического 
объема и сердечного выброса [27].

Вутрисиран является вторым зарегистриро-
ванным препаратом миРНК-терапии для лечения 
наследственного транстиретинового амилоидоза 
с полинейропатией. Способ введения: подкожно 
1 раз в 3 мес. [26, 28]. Проводились исследования 
HELIOS-B, посвященные оценке эффективности и 
безопасности вутрисирана у пациентов с ATTR-кар-
диопатией. Препарат или плацебо в дозе 25 мг вво-
дились подкожно каждые 12 нед. в течение 36 мес. 



142 К вопросу о диагностике и лечении системного амилоидоза

Всего было рандомизировано 655 пациентов, из них 
397 пациентов получали только вутрисиран. Лече-
ние данным препаратом привело к снижению риска 
смерти от любой причины и сердечно-сосудистых 
событий в сравнении с плацебо (коэффициент ри-
ска в общей популяции 0,72, 95% доверительный 
интервал 0,56–0,93, p = 0,01; коэффициент риска в 
популяции монотерапии 0,67, 95% доверительный 
интервал 0,49–0,93, p = 0,02) и более низкому риску 
смерти от любой причины в течение 42 мес. (коэф-
фициент риска 0,65, 95% доверительный интервал 
0,46–0,90, p = 0,01). Также на фоне лечения вутри-
сираном отмечалось менее выраженное ухудшение 
функционального статуса пациентов, оцененного 
в 6-минутном тесте ходьбы (среднеквадратичное 
отклонение 26,5 м, 95% доверительный интервал 
13,4–39,6; p менее 0,001), а также менее выражен-
ное прогрессирование ухудшения качества жизни 
по KCCQ-OS (среднеквадратичное отклонение 5,8 
баллов; 95% доверительный интервал от 2,4 до 9,2; 
p < 0,001). Аналогичные преимущества наблюда-
лись в популяции монотерапии вутрисираном. Ча-
стота побочных эффектов была одинаковой в двух 
группах (99% в группе вутрисирана и 98% в группе 
плацебо); серьезные побочные эффекты наблюда-
лись у 62% пациентов в группе вутрисирана и у 
67% пациентов в группе плацебо [29].

Одной из причин летального исхода пациентов 
с системным амилоидозом является хроническая 
почечная недостаточность. Для коррекции электро-
литных нарушений у больных проводится гемоди-
ализ или постоянный амбулаторный перитонеаль-
ный диализ, который позволяет улучшить прогноз 
данных пациентов.

Трансплантация почки является эффективным 
методом лечения хронической почечной недоста-
точности, обусловленной системным амилоидозом. 
Пересадка проводится больным с медленным про-
грессированием заболевания, у которых отсутству-
ют признаки поражения сердца и желудочно-ки-
шечного тракта. Согласно статистическим данным, 
5-летняя выживаемость больных составляет 65%, а 
трансплантата – 62%, что сопоставимо с подобны-
ми показателями в других группах больных хрони-
ческой почечной недостаточностью. У 30% боль-
ных в пересаженной почке может вновь развиться 
амилоидоз, однако он становится причиной потери 
трансплантата лишь в 2–3% случаев [8, 17].

Для лечения хронической сердечной недо-
статочности у больных системным амилоидозом 
предпочтительно использование петлевых диуре-
тиков (торасемид) в небольших дозировках. Высо-
кие дозы диуретиков уменьшают кровенаполнение 
левого желудочка, снижая сердечный выброс, что 
ведет к гипотонии, обморокам. Бета-адреноблока-
торы также уменьшают частоту сокращений серд-
ца, объем сердечного выброса и уровень артери-

ального давления. Такие препараты, как сердечные 
гликозиды и недигидропиридиновые антагонисты 
кальция (верапамил, дилтиазем), могут накапли-
ваться в амилоиде и способствовать возникнове-
нию нарушения проводимости сердца, поэтому 
противопоказаны пациентам с амилоидной карди-
омиопатией [4, 10, 11].

Нарушения ритма по типу желудочковых тахи-
аритмий требуют установки имплантируемого кар-
диовертера-дефибриллятора с целью профилакти-
ки внезапной сердечной смерти. Наличие синдрома 
слабости синусового узла и атриовентрикулярной 
блокады являются показаниями для имплантации 
искусственного водителя ритма [8, 11, 12].

Пролонгированные препараты соматостатина, 
в частности, октреотид-лонг в дозе 20 мг один раз 
в месяц, доказали высокую эффективность в кор-
рекции нарушений моторики кишечника [8, 12]. 
Для купирования болевого синдрома у пациентов 
с амилоидной полинейропатией целесообразно на-
значение адъювантных анальгетиков-антиконвуль-
сантов, антидепрессантов [8]. 

Прогноз при амилоидозе
В целом стоит отметить малоблагоприятный 

прогноз при основных типах системного амилои-
доза. Течение заболевания тесно связано с конкрет-
ным типом амилоидоза и пораженной системой 
органов. Однако при своевременном правильно 
подобранном патогенетическом и симптоматиче-
ском лечении, а также поддерживающей терапии 
продолжительность жизни многих пациентов оста-
ется немалой. Наименее благоприятным прогнозом 
характеризуется AL-тип амилоидоза, при котором 
средняя продолжительность жизни не превышает 
года. Отмечено, что без лечения ATTR-амилоидоз 
в течение 5–15 лет прогрессирует до терминальной 
стадии сердечной недостаточности или поражения 
отделов нервной системы. Прогноз пациентов при 
АА-амилоидозе напрямую связан с эффективно-
стью лечения основного аутоиммунного, инфекци-
онного или опухолевого заболевания.

Заключение
Вовлечение в патологический процесс различ-

ных органов и систем объясняет разнообразие жа-
лоб пациента и клинических симптомов при ами-
лоидозе. Данная проблема определяет дифферен-
циально диагностические трудности и позднюю 
верификацию диагноза, что приводит в конечном 
итоге к несвоевременному старту терапии и разви-
тию осложнений. Основными методами диагности-
ки амилоидоза являются биопсия подкожно-жиро-
вого слоя или пораженного органа с окраской кон-
го красным и дальнейшее типирование амилоида 
путем протеомного анализа на основе масс-спек-
трометрии. В настоящее время разрабатываются 
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