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Амилоидоз сердца считается редким заболеванием, но по мере того как повышаются диагностические возможно-
сти, растет и оценка его распространенности. Амилоидоз сердца проявляется симптомами рестриктивной кар-
диомиопатии, приводящей к прогрессирующей сердечной недостаточности. Однако лежащие в основе заболевания 
патогенетические механизмы различаются. Приводим обзор литературы об амилоидозе сердца: от классификации 
до молекулярных механизмов и вариантов современного лечения.
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Cardiac amyloidosis is considered a rare disease, but as diagnostic capabilities increase, so does the assessment of its 
prevalence. Cardiac amyloidosis manifests itself with symptoms of restrictive cardiomyopathy, leading to progressive heart 
failure. However, the underlying pathogenetic mechanisms of the disease diff er. This literature review provides an overview of 
cardiac amyloidosis, from classifi cation to molecular mechanisms and modern treatment options. 
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Амилоидоз сердца представляет собой инфильтра-
тивную кардиомиопатию, возникающую в результате 
внеклеточного отложения специфического белково-по-
лисахаридного комплекса — амилоида. Это потенциаль-
но жизнеугрожающее состояние, которое обусловлено 
органическим поражением миокарда, приводящим к на-
рушению его сократимости и развитию сердечной недо-
статочности [1–4].

Выделяют несколько типов амилоидоза сердца в за-
висимости от типа белка-предшественника амилоида [3]. 
Однако 95% амилоидных кардиомиопатий связаны все-
го с двумя белками: белком, образованным из легких 
цепей иммуноглобулинов, и белком транстиретином 
(рис. 1). Определение белка-предшественника является 
крае угольным камнем ведения пациента с амилоидной 
кардиомиопатией [5].

AL-амилоидоз инициируется моноклональными 
плазматическими клетками, чрезмерно продуцирующи-
ми фрагменты легкой цепи иммуноглобулина, которые 
неправильно складываются и образуют амилоидные фи-
бриллы. В случае несвоевременной инициации химиоте-
рапии заболевание имеет крайне неблагоприятный про-
гноз [3, 6].

AL-амилоидоз встречается преимущественно у муж-
чин с возрастным пиком 60–69 лет. Амилоидоз сердца 
может быть выявлен у 70% пациентов с легкоцепочечным 
амилоидозом. Уровень смертности составляет 50% еже-
годно после первой сердечной декомпенсации. У паци-
ентов с AL-амилоидозом обычно присутствуют сердеч-
ная недостаточность (СН) и мультиорганные поражения, 
такие как гепатомегалия, периферическая и автономная 
нейропатия, нефротический синдром, макроглоссия 
и периорбитальная пурпура [7]. 

Транстиретиновый амилоидоз (ATTR-КМП) разде-
ляют на наследственный/вариантный (hATTR) и дикий/
сенильный тип (ATTRwt) [4, 8, 9]. Вопреки устоявшему-
ся мнению, ATTR-амилоидоз и особенно его дикий тип 
не является редким заболеванием и, по мнению экспер-
тов, 17% всех случаев сердечной недостаточности с со-
храненной фракцией выброса связаны именно с ATTR-
КМП [5, 11].

К редким типам амилоидоза сердца относится AA-
амилоидоз — реактивный системный амилоидоз, обу-
словленный гиперсекрецией печенью белка острой фазы 
α-глобулина в ответ на любое хроническое воспаление. 
Кроме того, существуют и другие наследуемые формы 

Клиническая медицина. 2024;102(1)
DOI: http://doi.org/10.30629/0023-2149-2024-102-1-27-35
Обзоры и лекции



28

Рис. 1. Клиническая картина AL - и ATTR -амилоидоза (адаптировано из  C. Wang и соавт., 2023 [7])
Fig. 1. Clinical picture of AL and ATTR amyloidosis (adapted from  C. Wang  et al., 2023 [7]). 

Течение и прогноз наследственного и дикого типа транстиретинового амилоидоза (адаптировано из  F.L. Ruberg  и соавт., 
2019 [10])
Course and prognosis of hereditary and wild-type transthyretin amyloidosis (adapted from  F.L. Ruberg  et al., 2019 [10])

Показатель/Indicator Наследственный тип (hATTR)/Inherited type 
(hATTR) Дикий тип (wt-ATTR)/Wild type (wt-ATTR)

Возраст начала заболевания/
Age of onset

Вариабельный (от 30 до 80 лет) в зависимости 
от мутации/Variable (from 30 to 80 years) 
depending on mutation

В среднем 75 лет, обычно > 60 лет/On average — 
75 years, usually > 60 years

Генотип TTR/TTR genotype Аномальная однонуклеотидная мутация/
Abnormal single nucleotide mutation

Нормальный/Normal

Наследуемость/Inheritance Аутосомно-доминатный (50% шанс перехода 
к потомству)/Autosomal dominant (50% chance 
of passing to off spring)

Неизвестно, передается ли он по наследству/
Unknown whether it is inheritable

Преобладающие страны 
происхождения/Predominant 
countries of origin

Val122Ile: США, Великобритания, Западная 
Африка/Val122Ile: USA, UK, West Africa;
Thr60Ala (апластическая мутация): США, 
Великобритания (преимущественно северная 
часть Ирландской  Республики)/Thr60Ala 
(aplastic mutation): USA, UK (mainly northern 
part of the Republic of Ireland);
Val30Met: Швеция, Португалия, Япония/
Val30Met: Sweden, Portugal, Japan;
Leu111Met: Дания/Leu111Met: Denmark;
Ile68Leu: Италия/Ile68Leu: Italy

Нет известных географических различий/
No known geographical diff erences

Распространение/Distribution Val122Ile генотип: 3 ,4% афроамериканцев/
Val122Ile genotype: 3.4% of African Americans;
Thr60Ala генотип: ∼1% ирландского происхож-
дения/Thr60Ala genotype: ∼1% of Irish descent

До 25% с отложением wtATTR при вскрытии 13% у 
госпитализированных СнсФВ с толщиной стенки > 
12 мм, 6–16% пациентов, перенесших замену 
аортального клапана, возможно, 1–3% > возрасте 
75 лет/Up to 25% with wtATTR deposition on autopsy 
13% in hospitalized patients with thickened LV walls > 
12 mm, 6–16% of patients who have undergone aortic 
valve replacement, possibly 1–3% > age 75 years

Медиана выживаемости 
после постановки диагноза без 
лечения/Survival median after 
diagnosis without treatment

∼2,5 года (Val122Ile)/∼2.5 years ∼3,5 года/∼3.5 years
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системного амилоидоза (помимо транстиретинового), 
при которых амилоид является производным от аполипо-
протеина А-1, лизоцима или α-цепей фибриногена А. Эти 
редкие формы относительно легко определяются при из-
учении семейного анамнеза. Наконец, описаны изолиро-
ванный амилоидоз предсердий, или AANF-амилоидоз, 
при котором амилоид развивается из предсердного на-
трийуретического фактора, и так называемый финский 
амилоидоз, связанный с мутациями в системе белка 
джелсолина [2, 11–14].

Патофизиология
Транстиретин (ранее известный как преальбумин) 

представляет собой белок, который вырабатывается 
печенью и участвует в транспортировке гормонов щи-
товидной железы, особенно тироксина и ретинолсвя-
зывающего белка. TTR-амилоидоз (ATTR) возникает 
в результате накопления TTR-амилоида во внеклеточном 
пространстве различных органов и систем, особенно 
сердца и нервной системы [15, 16]. 

Ген транстиретина (TTR) расположен на хромосо-
ме 18 и содержит четыре экзона и пять интронов. Су-
ществует более 120 мутаций в гене TTR, большинство 
из которых кодируют патогенные варианты TTR с по-
вышенным амилоидогенным потенциалом, однако лишь 
несколько из этих вариантов ответственны за большин-
ство случаев наследственной ATTR во всем мире, в част-
ности Val30Met, Thr60Ala, Ser77Tyr и Val122Ile [17].

Мутация Val30Met является самой частой причиной 
амилоидной полинейропатии, но при позднем начале мо-
жет манифестировать кардиомиопатией. Самая частая 
мутация при ATTR-амилоидозе в мире Val122Ile, при 
которой преобладает кардиологическая симптоматика, 
встречается у 3–4% афроамериканцев с разными клини-
ческими проявлениями, у 10% афроамериканцев в воз-
расте старше 60 лет развивается хроническая сердечная 
недостаточность (ХСН) [1]. 

Медиана выживаемости после постановки диа-
гноза у пациентов, не получающих терапию, невели-
ка: 2,5 года для ATTRv, вызванного мутацией TTR 
Val122Ile (или pV142I) , и 3,6 года для ATTRwt [18], а для 
AL-амилоидоза — еще меньше (менее 1 года [1]). 

Амилоидогенные варианты различных белков-пред-
шественников термодинамически менее стабильны, что 
приводит к диссоциации тетрамеров на  слабоструктури-
рованные субъединицы, которые могут затем собираться 
в амилоидные фибриллы путем спонтанной полимериза-
ции без затраты энергии (рис. 2) [19–22]. 

Россия не является эндемичной зоной для наслед-
ственной формы ATTR-амилоидоза, поэтому с большей 
вероятностью врачам предстоит встретиться именно 
с диким типом. Отложению транстиретинового амилоида 
при наследственном типе наиболее тропны ткани сердца 
и периферическая нервная система, тогда как при диком 
типе основным органом- мишенью является миокард, по-
ражение которого и определяет прогноз заболевания [5].

Клиническая картина
Амилоидная болезнь сердца — это рестриктивная 

кардиомиопатия, проявляющаяся нарушением диасто-
лической функции, усталостью, одышкой, ортопноэ, не-
переносимостью физической нагрузки, пароксизмальной 
ночной одышкой и периферическими отеками, которые 
являются симптомами сердечного амилоидоза, а также 
могут наблюдаться при сердечной недостаточности, вы-
званной другими, более распространенными причина-
ми, такими как ишемическая кардиомиопатия и стеноз 
устья аорты [23]. Достаточно часто отмечаются голово-
кружения, приступы учащенного сердцебиения, синко-
пальные состояния, артериальная гипотония, в том чис-
ле ортостатическая — эти симптомы связаны как с по-
терей сосудами способности поддерживать нормальное 
артериальное давление в ортостазе, так и с перифериче-
ской амилоидной нейропатией [24].

Рис. 2. Патогенез ATTR-амилоидоза (адаптировано из  F.L. Ruberg  и соавт., 2019 [10])
Fig. 2. Pathogenesis of ATTR amyloidosis (adapted from  F.L. Ruberg  et al., 2019 [10])
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Увеличенная толщина стенки ЛЖ без расширения ЛЖ 
на эхокардиограмме/Increased thickness of the left ventricle wall without left ventricular 
enlargement on the echocardiogram

+ ≥ 1 из следующих красных флагов/+ ≥ 1 of the following red fl ags

Категория/Categories Красные флаги/Red fl ags

Демография/Demographics Пожилые мужчины в возрасте старше 
60 лет/Elderly men over 60 years old

Семейный анамнез/Family history Прогрессирующая невропатия
СН в раннем возрасте/Progressive neuropathy at an early age

Анамнез болезни/Medical history CHсФB при отсутствии артериальной гипертензии/CHF without arterial hypertension
Двусторонний синдром запястного канала/Bilateral carpal tunnel syndrome 
Стеноз позвоночного канала поясничного отдела позвоночника/Lumbar spinal stenosis
Впервые диагностированная ГКМП в возрасте старше 60 лет/First diagnosed HCM over 60 
years old
Низкоградиентный стеноз аортального клапана/Low-gradient aortic valve stenosis
Стенокардия, несмотря на нормальную коронарограмму/Angina despite normal coronary 
angiogram
Повторные эпизоды эмболического инсульта/Recurrent episodes of embolic stroke
Имплантация кардиостимулятора при прогрессирующей АВ-блокаде или симптоматические 
брадикардии/Implantation of a pacemaker for progressive AV block or symptomatic bradycardia

Клиническое исследование/
Clinical examination

Признаки правожелудочковой СН/Signs of right ventricular heart failure 
Трудноизлечимый плевральный выпот/Incurable pleural eff usion
Признаки периферической невропатии/Signs of peripheral neuropathy 
Ортостатическая гипотензия/Orthostatic hypotension

Лабораторно-инструментальные 
исследования/Laboratory and 
instrumental studies

Низкий вольтаж QRS или псевдоинфарктная картина на ЭКГ/Low voltage QRS or pseudo-
infarction pattern on ECG 
Любые блокады проводящей системы сердца на ЭКГ/Any conduction system heart blocks on 
ECG 
Фибрилляция предсердий на ЭКГ/Atrial fi brillation on ECG 
Гипертрофия правого желудочка на ЭхоКГ/Right ventricular hypertrophy on Echo
Расширение предсердий при нормальном размере камеры желудочка на ЭхоКГ/Atrial 
enlargement with normal ventricular size on Echo 
Утолщение межпредсердной перегородки или сердечного клапана на ЭхоКГ/Thickening of 
interatrial septum or heart valve on Echo 
Перикардиальный выпот на ЭхоКГ/Pericardial eff usion on Echo
Паттерн рестриктивной кардиомиопатии нa ЭхоКГ/Restrictive cardiomyopathy pattern on Echo 
Apical sparing pattern на ЭхоКГ (снижение деформации базальных отделов при сохранности 
апикальных)/Apical sparing pattern on Echo (reduced deformation of basal segments with 
preserved apical segments)
MPT с гадолинием (субэндокардиальное/трансмуральное накопление контраста при 
позднем усилении гадолинием или увеличение внеклеточного объема 
на магнитно-резонансной томографии )/MRI with gadolinium (subendocardial/transmural 
contrast enhancement with late gadolinium enhancement or increased extracellular volume on 
magnetic resonance imaging

Предупреждающие знаки/Warning signs Непереносимость стандартных препаратов для лечения СН: иАПФ, БРА, бета-блокаторы, 
БКК/Intolerance to standard heart failure medications: ACE inhibitors, ARBs, beta-blockers, ARNI 
Симптоматическая гипотензия или разрешение артериальной гипертензии у пациентов, 
ранее страдавших артериальной гипертензией/Symptomatic hypotension or resolution of 
arterial hypertension in patients previously suff ering from hypertension

Рис. 3. Красные флаги амилоидоза (адаптировано из  H. Yama mo to  и соавт., 2019 [26])
Fig. 3. Red fl ags of amyloidosis (adapted from  H. Yamamoto  et al., 2019 [26])
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Учитывая неспефическую клиническую картину, 
с целью ранней диагностики заболевания принято вы-
делять «красные флаги» амилоидоза [25]. Главным 
и наиболее распространенным признаком амилоидоза 
сердца является необъяснимое утолщение стенки не-
дилатированного левого желудочка (ЛЖ) (более 12 мм), 
клинически проявляющееся СН с сохраненной фрак-
цией выброса (ФВ) ЛЖ. Однако для того   чтобы запо-
дозрить амилоидоз сердца, на данный момент принято, 
что данное проявление должно сопровождаться как 
минимум еще одним «красным флагом», касающимся 
сердечных или внесердечных проявлений заболевания 
(рис. 3) [26].

Первым этапом диагностического процесса явля-
ется, безусловно, клиническое подозрение. На следу-
ющем этапе необходимо отличить транстиретиновый 
амилоидоз от AL-амилоидоза на основании наличия 
моноклональной секреции с помощью оценки соотноше-
ния легких цепей и иммунофиксации сыворотки крови 
и мочи [5]   .

Лабораторные исследования
В настоящее время важным предиктором неблаго-

приятного прогноза считают высокие уровни в крови 
маркеров повреждения кардиомиоцита — тропонинов 
T и I, N-концевого пробелка мозгового натрийурети-
ческого фактора (NT-proBNP) — в момент установ-
ления диагноза амилоидоз сердца [24]. Повышенный 
уровень тропонинов в сыворотке крови связывают 
с гибелью атрофированных кардиомиоцитов, вызван-
ной агрессивным накоплением амилоида в межкле-
точном пространстве, а также обструкцией интраму-
ральных артерий, а повышение уровня NT-proBNP 
обусловлено как повышением конечного внутриже-
лудочкового давления, так и некрозом клеток [27]. 
Модель клиники Мэйо подтвердила использование 
NT-proBNP и тропонина T при ATTRwt -амидоидозе 
(пороговые значения > 3000 нг/л и > 0,05 нг/мл 
соответственно). Предполагаемая медиана общей вы-
живаемости, когда оба показателя превышают порого-
вые значения, составляет 20 мес. [21]. 

Инструментальные исследования

Электрокардиография
Надежных ЭКГ-, ЭхоКГ- и МР-критериев диф-

ференциальной диагностики между AL- и ATTR-
типами не существует. Основными способами ве-
рификации амилоидоза сердца остаются гистоло-
гический анализ эндомиокардиального биоптата 
и типирование амилоидных фибрилл при помощи 
световой иммуногистохимии, иммуноэлектронной 
микроскопии или масс-спектрометрии. При этом 
каждый из этих методов имеет ряд особенностей, 
связанных с возможностью выявления конкретных 
типов белков-предшественников, а также (в случае 
с масс-спектрометрией) — с очень высокой стоимо-
стью [3, 28–32].

Единственным неинвазивным способом диффе-
ренциальной диагностики амилоидоза ATTR-типа 
остается сцинтиграфия миокарда с мечеными фосфат-
ными (остеотропными) комплексами, среди которых
99mТс-пирофосфат (PYP) — наиболее широко исполь-
зуется в России и Америке, а производные дифосфона-
тов — 99mТс-MDP, 99mТс-HDP и 99mТс-DPD — применяют 
в основном в странах Европы [3, 33].

Транстиретин способен накапливать определенную 
радиометку (пирофосфат), что позволяет с большой до-
лей уверенности установить транстиретиновую природу 
кардиомиопатии [5]. Новые рекомендации предписывают 
проводить радиоизотопное исследование в два этапа: на 
первом — устанавливается факт диффузного поглоще-
ния пирофосфата миокардом, на втором — определяется 
степень накопления препарата миокардом относительно 
накопления его в ребрах [18]. 

За визуализацией должна следовать оценка отноше-
ния интенсивности счета миокард/кости по отношению 
к контралатеральной стороне (heart-contralateral ratio, H/
CL) и визуальная градация. Результаты усвоения транс-
тиретина сердцем классифицируются как: 

• 0-я степень (отсутствие усвоения); 
• 1-я степень (умеренное усвоение, меньше, чем по-

глощение ребрами);

Рис. 4. Результаты усвоения транстиретина сердцем (адаптировано из  N. Tahara  и соавт., 2022 [36])
Fig. 4. Transthyretin uptake results in the heart (adapted from  N. Tahara  et al., 2022 [36])
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• 2-я степень (умеренное усвоение, равное поглоще-
нию ребрами);

• 3-я степень (высокое поглощение, больше, чем по-
глощение ребрами) [34, 35]. 

2-я и 3-я степени считаются положительными для 
ATTR-амилоидоза. Соотношение H/CL > 1,5 на 1-ча-
совых изображениях или > 1,3 на 3-часовых изображе-
ниях при сцинтиграфии с 99mTc-PYP с высокой диагно-
стической точностью позволяет отличить ATTR- от AL-
амилоидоза (рис. 4) [36, 37].

Степень накопления 1 требует или последующего 
повторного радиоизотопного исследования, или прове-
дения эндомиокардиальной биопсии. Степень накопле-
ния 2–3, выявленная в результате грамотно проведенной 
сцинтиграфии в сочетании с однофотонной эмиссионной 
компьютерной томографией, позволяет с уверенностью 
поставить диагноз ATTR-КМП без проведения гистоло-
гического исследования [34]. 

Локализация радиофармпрепарата в сердце при сцин-
тиграфии может наблюдаться примерно у 30% пациентов 
с AL-амилоидозом. Поэтому сцинтиграфия обязательно 
должна дополняться тестами для исключения ложнопо-
ложительного результата из-за клональной дискразии, 
характерной для AL-амилоидоза [38].

Генетическое тестирование
После подтверждения сердечного ATTR-амилоидоза 

важным этапом диагностики является проведение генети-
ческого тестирования и консультирования для оценки на-

личия мутаций TTR, чтобы дифференцировать ATTRwt 
и ATTRv и выявить семейные случаи заболевания [38]. 

Алгоритм комплексной диагностики
Предлагаемые в международных исследованиях 

и рекомендациях алгоритмы, адаптированные под оте-
чественную клиническую практику с учетом россий-
ских особенностей логистики пациента и доступности 
диагностических опций, представлены в практических 
рекомендациях отечественных автор ов [39, 40].

Диагностику амилоидной кардиомиопатии при-
нято разделять на 3 больших этапа: I — диагностиче-
ский скрининг пациентов с нетипичным протеканием 
кардиальной патологии; II — диагностика и подтверж-
дение амилоидогенной природы КМП; III — определе-
ние типа амилоидного белка. Преимуществом и трен-
дом современных технологий диагностики амилоидоза 
сердца является сдвиг в сторону неинвазивных методик 
(рис. 5) [39].

Лечение
От того, имеется у пациента AL- или ATTR-

амилоидоз, принципиально зависит тактика его ведения: 
«гематологическая» (химиотерапия) или «кардиологиче-
ская».

До недавнего времени единственным методом лече-
ния ATTR-амилоидоза была трансплантация печени, 
секретирующей нормальный транстиретин, посколь-
ку 98% всего сывороточного транстиретина синтези-

99m 99m

Рис. 5. Консенсусный алгоритм неинвазивной диагностики амилоидоза сердца (А.А.  Аншелес и соавт., 2022 [3])
Fig. 5. Consensus algorithm for non-invasive diagnosis of cardiac amyloidosis (A.A.   Ansheles et al., 2022 [3]).
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руется печенью — это позволяет прервать продукцию 
мутантного транстиретина [37].  Трансплантация пече-
ни — стандартный метод лечения АТТRv-амилоидоза, 
поскольку замена основного источника мутантного TTR 
существенно снижает его выработку, однако выживае-
мость после трансплантация печени зависит от генотипа 
и других факторов [8]. Например, в зависимости от мута-
ции транстиретина 10-летняя выживаемость колеблется 
от 23 до 95% [40]. Трансплантация печени не предотвра-
щает прогрессирование кардиологических расстройств, 
так как амилоидные отложения могут увеличиваться 
за счет транстиретина дикого типа (некоторым пациен-
там с не-Val30Met -мутацией и кардиомиопатией может 
быть рекомендована комбинированная трансплантация 
печени и сердца) [10]. 

Лечение ATTR-амилоидоза, как и большинства ор-
фанных заболеваний, складывается из двух направле-
ний — поддерживающей и специфической терапии. Под-
держивающее лечение призвано предотвратить дальней-
шее прогрессирование и минимизировать проявления 
сердечно-сосудистых осложнений. ХСН у больных ами-
лоидозом имеет свои особенности, как правило, у паци-
ентов отмечается системная гипотензия и автономная 
дисфункция, поэтому стандартная терапия ХСН в этих 
случаях малоприменима и обычно приходится использо-
вать малые дозы препаратов. Пациентам с ХСН и ами-
лоидозом назначают бета-адреноблокаторы, ингибиторы 
АПФ/сартанов, петлевые диуретики. Обязательно назна-
чение антагонистов альдостерона, но важно помнить, что 
верапамил имеет свойство связываться с амилоидными 
фибриллами, поэтому при амилоидозе сердца противо-
показан. Дигоксин также имеет такое свойство, поэтому 
при необходимости его назначения следует регулярно 
проводить мониторинг концентрации препарата [40]. 

В последние годы был достигнут огромный успех 
в лечении АТТR-амилоидоза [41]. Основными направле-
ниями терапии являются  следующие. 

1. Подавление синтеза транстиретина (транспланта-
ция печени; «выключатели» гена транстиретина).

2. Стабилизация транстиретина (тафамидис, дифл у-
низал, зеленый чай, ТТR-стабилизатор AG10).

3. Расщепление амилоидных фибрилл (доксициклин/
тау роурсодезоксихолевая кислота (ТUDCA), монокло-
нальные антитела) [12, 42, 43].

Тафамидис стабилизирует четвертичную структуру 
транстиретина и предупреждает его диссоциацию на 
мономеры, обладающие высокой амилоидогенностью. 
Соответственно, целью терапии этим препаратом у боль-
ных ATTR-амилоидозом является профилактика про-
грессирования амилоидной кардиомиопатии, а не обрат-
ное развитие амилоидоза сердца [44]. В 2017 г. были опу-
бликованы результаты многоцентрового клинического 
исследования по применению двух доз тафамидиса (20 
и 80 мг) у больных ATTR-КМП, анализ результатов по-
казал, что через 18 мес. от начала терапии тафамидисом 
отмечалось снижение смертности больных с ATTR-КМП 
на 30% и снижение частоты госпитализаций на 32%. 
Примечательно, что эффективность тафамидиса не зави-

села от типа — наследственного или дикого — амилоид-
ной кардиомиопатии [43, 44]. 

Дифл унизал — нестероидный противоспалительный 
препарат (НПВП) со способностью стабилизировать 
транстиретин. Показано снижение прогрессирования 
нейропатии в течение двух лет на фоне лечения дифл у-
низалом по сравнению с плацебо, а также улучшение 
качества жизни. Побочные эффекты дифл унизала такие 
же, как и у других НПВП [45].

Препараты, снижающие уровень транстиретиново-
го белка (ингибиторы синтеза), инотерсен и патисиран 
недавно получили разрешение на продажу для лечения 
невропатии. Снижение уровня TTR с мутациями и ди-
кого типа задерживает или останавливает прогресси-
рование существующих неврологических проявлений, 
а снижение TTR дикого типа может предотвратить раз-
витие новых проявлений. Как инотерсен, так и патиси-
ран продемонстрировали эффективность у пациентов 
с ранними и поздними стадиями неврологического за-
болевания; однако они отличаются по составу, дозиров-
ке, требованиям к премедикации и мониторингу без-
опасности [45, 46].

В то время как многие другие методы лечения ATTR-
амилоидоза направлены на вмешательство в образова-
ние и отложение амилоида, стратегия деградации амило-
ида нацелена на уже отложенные амилоидные фибриллы 
и способствует их расщеплению и выведению. В докли-
нических исследованиях было показано, что доксици-
клин и тау роурсодезоксихолевая кислота (TUDCA) или 
урсодезоксихолевая кислота (UDCA) способны элими-
нировать отложения амилоида [47].

Первую фазу клинических исследований проходит 
препарат NI006, представляющий собой рекомбинант-
ное человеческое антитело против ATTR, которое было 
разработано для удаления ATTR фагоцитарными им-
мунными клетками [48].

Заключение
Диагностика  амилоидоза сердца представляет про-

блему для врачей -клиницистов по ряду причин. Кли-
нический фенотип — утолщение стенки миокарда 
и сердечная недостаточность — может быть отнесен 
к другим распространенным заболеваниям, таким как 
гипертоническая болезнь, аортальный стеноз, гипер-
трофическая кардиомиопатия [49]. В настоящее время 
отсутствуют четкие параметры клинического течения 
заболевания [50]. Такие показатели, как задержка кост-
ных индикаторов в сердце при сцинтиграфии   , может 
выявить отложения амилоида TTR еще до заметного 
увеличения толщины стенки желудочка при эхокар-
диографии. Это  позволит выявлять пациентов на бес-
симптомной стадии. Однако клиническая значимость 
таких отложений не определена, поскольку они потен-
циально являются следствием возрастных физиологи-
ческих нарушений. Поэтому такую информацию сле-
дует оценивать в сочетании с клинической картиной 
и результатами кардиологического обследования. Хотя  
накопление амилоида является достаточно пагубным, 
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объем амилоидного бремени, который следует считать 
«связанным с заболеванием» и побуждающим к началу 
лечения, еще предстоит установить. Кроме того, следу-
ет учитывать локализацию амилоида, поскольку даже 
небольшие количества в уязвимых областях (например, 
в атриовентрикулярном узле) могут иметь серьезные 
последствия [47].

Амилоидоз сердца встречается чаще, чем диагности-
руется. Дифференциальная диагностика типа амилоида, 
вызвавшего заболевание , и назначение  адекватной тера-
пии  влияют на продолжительность жизни пациента.
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