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Появление эффективной терапии AL-амилоидоза с поражением сердца ставит перед  специалистом задачу ком-
плексной оценки риска  внезапной сердечной смерти (ВСС ) и ее профилактики. К этой проблеме следует подходить 
индивидуально и рассматривать возможность имплантации ИКД пациентам с желудочковыми нарушениями рит-
ма: частой экстрасистолией и неустойчивой желудочковой тахикардией. При развитии нарушений ритма и прово-
димости у больных с амилоидозом следует иметь в виду возможность присоединения миокардита, а у пациентов, 
перенесших новую коронавирусную инфекцию, — ее возможную роль в индукции как постковидного миокардита, так 
и собственно амилоидоза. 
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The emergence of eff ective therapy for AL amyloidosis with cardiac involvement raises the challenge of a comprehensive 
assessment of the risk of SCD and its prevention. This problem should be approached individually and the possibility of ICD 
implantation should be considered in patients with ventricular arrhythmias: frequent extrasystoles and unstable ventricular 
tachycardia. With the development of rhythm and conduction disturbances in patients with amyloidosis, one should keep in 
mind the possibility of myocarditis, and in patients who have suff ered a new coronavirus infection, its possible role in the 
induction of both post-Covid myocarditis and amyloidosis itself. 
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AL-амилоидоз, который осложняет течение лимфо-
плазмоклеточных дискразий, в т.ч. миеломной болезни 
и болезни Вальденстрема, является наиболее частым 
вариантом амилоидоза у пациентов с поражением серд-
ца, на его долю приходится 67% [1]. При AL-амилоидозе 
белком-предшественником являются легкие цепи имму-
ноглобулинов. 

Поражение сердца редко протекает изолированно (при-
мерно у 5% больных), обычно имеются другие системные 
проявления заболевания: неврологическая симптоматика 

(полинейропатия, атрофия мышц, синдром карпально-
го канала, двигательные расстройства), поражение почек 
(протеинурия вплоть до нефротического синдрома, почеч-
ная недостаточность), печени (гепатомегалия, холестати-
ческий синдром), мышц (псевдогипертрофия и макроглос-
сия за счет отложения аномального белка в миофибрил-
лах), также иногда встречаются кожные изменения в виде 
амилоидных бляшек и периорбитальной пурпуры [2]. 

При AL-амилоидозе поражение сердца имеет ком-
плексный характер и обусловлено непосредственным 
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отложением амилоидных масс, а также прямым токсиче-
ским воздействием легких цепей иммуноглобулинов на 
миокард [3]. Последнее может приводить к развитию вто-
ричного повреждения миокарда воспалительной приро-
ды. Типичным для поражения сердца является сочетание 
диффузной гипертрофии миокарда, диастолической дис-
функции по рестриктивному типу с дил атацией предсер-
дий, а также присоединение систолической дисфункции 
(обычно без выраженной дил атации левого желудочка); 
встречается также экссудативный перикардит с неболь-
шим объемом выпота. В клинике это проявляется про-
грессирующей сердечной недостаточностью, а также 
различными нарушениями проводимости и ритма, в том 
числе желудочковыми, приводящими к внезапной сер-
дечной смерти (ВСС).

Обязательным стандартным методом диагностики 
амилоидоза остается морфологическая верификация (об-
наружение амилоида в тканях). В последние годы появи-
лась возможность количественного определения свобод-
ных легких цепей иммуноглобулинов в сыворотке крови 
и в моче, в связи с чем диагноз AL-амилоидоза стал ста-
виться чаще. Однако выявление белка-предшественника 
не отменяет необходимости проведения биопсии тканей. 

Несмотря на яркие клинические проявления и со-
временные диагностические возможности, диагноз AL-
амилоидоза по-прежнему вызывает трудности у клини-
цистов. При этом своевременная диагностика и быстрое 
начало специфической терапии AL-амилоидоза имеют 
большое значение,  так как заболевание имеет прогресси-
рующий характер и крайне неблагоприятный прогноз при 
отсутствии лечения, в отличие от TTR-амилоидоза [4]. 

В представленном клиническом наблюдении отра-
жены этапы дифференциальной диагностики при по-

становке диагноза AL-амилоидоза с поражением серд-
ца, протекавшего очень нетипично: с острым началом 
и ассоциированного с перенесенной новой коронави-
русной инфекцией, что потребовало включения в круг 
дифференциальной диагностики миокардита, а также 
рассмотрения возможной провоцирующей роли данной 
инфекции в развитии и прогрессировании амилоидоза. 
Особенного обсуждения заслуживает фатальное ослож-
нение заболевания, подходы к профилактике которого 
при амилоидозе разработаны недостаточно. 

Пациент Б., 61 год, госпитализирован в отделение 
кардиологии факультетской терапевтической клиники 
им. В.Н. Виноградова (ФТК) 27.09.2022 г. с жалобами 
на одышку при небольших нагрузках и в горизонталь-
ном положении, отеки нижних конечностей и мошонки, 
увеличение живота в объеме, прибавку в весе до 6 кг 
за 1,5 года при одновременном похудении мышц (рис. 1).

Считал себя здоровым человеком, к врачам не об-
ращался. Занимался установкой пластиковых окон, что 
связано со значительными физическими нагрузками. 
Около 8 лет назад прооперирован по поводу острого 
аппендицита, осложнившегося развитием перитонита. 
В ноябре 2021 г. перенес новую коронавирусную инфек-
цию в легкой форме (субфебрильная температура, анос-
мия, отрицательная ПЦР при исследовании назофарин-
геального мазка с последующим повышением титра ан-
тител класса IgG к SARS-CoV-2). В конце января 2022 г. 
появились общая слабость и снижение ЧСС до 40 уд/мин. 
На ЭКГ от 25 января трепетание предсердий с паузами 
до 1,6 с, преходящая АВ -блокада III степени, от марта 
и далее — полная поперечная блокада (рис. 2).

Принимал мочегонные препараты, аспирин, назна-
ченные по месту жительства, без эффекта; постепенно 

Рис. 1. Анамнез заболевания (АВ — атриовентрикулярная; БКК — большой круг кровообращения; КАГ — коронароангиогра-
фия; ЛП — левое предсердие; МСКТ — мультиспиральная компьютерная томография; ПП — правое предсердие; УЗДГ — уль-
тразвуковая доплерография; ЧСС — частота сердечных сокращений; ЭхоКГ — эхокардиография) 
Fig. 1. Disease history (AV — atrioventricular; BCC — systemic circulation; CAG — coronary angiography; LA — left atrium; 
MSCT —multislice computed tomography; RA — right atrium; UZDG — ultrasound Dopplerography; HR  — heart rate; EchoCG — 
echocardiography)  
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нарастала одышка. К лету появились отеки, увеличе-
ние живота в объеме; 6 июля был имплантирован двух-
камерный электрокардиостимулятор (ЭКС) Apollo DR, 
тогда же проведены коронароангиография (коронарные 
артерии интактны) и эхокардиография (ЭхоКГ), при ко-
торой отмечена лишь умеренная дилатация обоих пред-
сердий. На протяжении месяца отмечено существенное 
уменьшение застойных явлений по большому кругу, 
однако в августе вновь зафиксирована брадикардия 
38 уд/мин, нарастание сердечной недостаточности. 
В ГКБ №31 выявлена дисфункция ЭКС (дислокация 
предсердного электрода?), осуществлена коррекция па-
раметров: ЭКС переведен в режим VVI с ЧСС 80/мин 
(рис. 3), однако на этом фоне явления застоя по большо-
му кругу прогрессировали. Обратился в МОНИКИ, где 
выполнена реимплантация ЭКС с заменой электродов. 
Тогда же проведены ЭхоКГ (дил атация правых отделов, 

гипертрофия правого желудочка (ПЖ), фракция выбро-
са (ФВ) левого желудочка (ЛЖ) 61%), ультразвуковая до-
плерография (УЗДГ) вен нижних конечностей — данных 
за тромбоз не получено, мультиспиральная компьютер-
ная томография (МСКТ) легких с контрастированием — 
данных за тромбоэмболию легочной артерии (ТЭЛА) 
не получено, уровень NT-proBNP составил 5154,4 пг/мл. 
Для уточнения природы асцита направлен к гастроэнте-
рологу. Данных за патологию печени не получено. С ян-
варя 2021 г. прибавил в весе 6 кг, несмотря на сниженный 
аппетит. Сохранялись асцит, выраженные отеки ног, об-
ласти мошонки. Госпитализирован в отделение кардио-
логии ФТК.

При поступлении в ФТК состояние средней тяжести. 
Рост 175 см. Вес 85 кг. ИМТ 27,76 кг/м2. Температура 
тела 36,6 °С. Кожные покровы смуглые, сухие, онихоми-
коз кистей и стоп. Отеки голеней и стоп. Перифериче-

Рис. 2. ЭКГ пациента до имплантации электрокардиостимулятора : А — ЭКГ от 25.01.2022, скорость записи 50 м/с, трепета-
ние предсердий с ЧСС 48/мин, паузами до 1,6 с, преходящая АВ -блокада III степени; Б — ЭКГ по Lewis (S5) от марта 2022 г., 
скорость записи 25 мм/с, АВ-блокада III степени, ЧСС 52 уд /мин (пояснения в тексте)
Fig. 2. Patient’s ECG before implantation of the pacemaker : A — ECG from 25.01.2022, recording speed 50 mm/s, atrial fi brillation with 
HR 48/min, pauses up to 1.6 s, transient third-degree AV block; B — ECG by Lewis (S5) from March 2022, recording speed 25 mm/s, third-
degree AV block, HR 52/min (explanations in the text)

А | А

Б | В
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ские лимфоузлы не увеличены. Подкожные вены верх-
них конечностей, туловища расширены. В легких ды-
хание везикулярное, ослабленное, хрипов нет. ЧДД 24 в 
мин. Тоны сердца приглушены, ЧСС 75/мин, ритм пра-
вильный, АД 110/80 мм рт. ст. Язык влажный, не изме-
нен. Живот увеличен в объеме за счет асцита. Печень 
увеличена, выступает из-под края реберной дуги на 6 см. 
Поколачивание по поясничной области безболезнен-
ное с обеих сторон. Щитовидная железа при пальпации 
не увеличена. 

В общем анализе крови нормохромная анемия лег-
кой степени (гемоглобин 106 г/л), СОЭ 17 мм/ч. В био-
химическом анализе крови уровень креатинина соот-
ветствует СКФCKD-EPI 63 мл/мин/1,73 м2, электролиты, 
глюкоза, трансаминазы в пределах референсных значе-
ний, мочевая кислота 419 мкмоль/л, обращало на себя 
внимание повышение ГГТ до 314 ЕД/л, что было рас-
ценено как проявление холестаза на фоне застойных 
явлений по большому кругу кровообращения. ТТГ без 
отклонений от нормы — данных за гипотиреоз не по-
лучено. При электрофорезе белков — воспалительная 
диспротеинемия, гипогаммаглобулинемия: альбу-
мин 62,1% (N 55–55%); α1-глобулин 7,1% (N 2,9–4,9%); 
α2-глобулин 13,4% (N 7,1–11,8%); β-глобулин 11%; 
(N 7,9–13,7%); γ-глобулин 6,6%; (N 11,1–18,8%). С учетом 
дебюта заболевания после перенесенной новой корона-
вирусной инфекции и относительно быстрого прогрес-
сирования симптомов сердечной недостаточности, был 
выполнен анализ крови на антикардиальные антитела, 

которые отказались в пределах нормальных значений, 
что снижало вероятность миокардита, однако полностью 
не исключало его наличие. В общем и суточном анализах 
мочи отклонений от нормы, в том числе протеинурии, 
не выявлено. 

На ЭКГ (рис. 4) при поступлении ритм ЭКС в режи-
ме двухкамерной стимуляции. Обращало на себя вни-
мание отсутствие зубцов P после предсердных спайков. 
При рентгенографии грудной клетки данных за дисло-
кацию электродов не получено, отмечались лишь кос-
венные признаки застоя в малом круге кровообращения. 
При проверке системы ЭКС собственный ритм в пред-
сердиях отсутствовал в том числе на фоне полной отме-
ны β-блокаторов, что было расценено как синдром «не-
мого» предсердия.

При ЭхоКГ (рис. 5) ЛЖ не расширен, межжелу-
дочковая перегородка и задняя стенка в верхней тре-
ти утолщены до 14 и 16 мм соответственно, фрак-
ция выброса ЛЖ 56%, диастолическая функция ЛЖ 
нарушена (Е: 94 см/с. Emed: 6,9 см/с. E/Emed: 13,6. 
Elat: 8,2 см/с. 11,5 см/с. E/Elat: 12,5). Размер правого же-
лудочка (ПЖ) на верхней границе нормы, его стенка 
утолщена до 6 мм. Отмечена дил атация обоих предсер-
дий (левого  — до 105 мл, правого — до 97 мл). Систоли-
ческое давление в легочной артерии 50 мм рт. ст., нижняя 
полая вена расширена до 2,6 см, на вдохе не спадается. 
Выявлены повышенная трабекулярность ЛЖ, что тре-
бовало исключения некомпактного миокарда, а также 
повышенная зернистость миокарда ЛЖ, слоистость его 

Рис. 3. ЭКГ пациента, зарегистрированная после переведения электрокардиостимулятора в режим VVI и увеличения базовой 
ЧСС до 80 уд /мин
Fig. 3. Patient’s ECG recorded after switching the pacemaker to VVI mode and increasing the base HR to 80/min  
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в М-режиме, что не позволяло исключить амилоидоз или 
другую болезнь накопления.

При суточном мониторировании ЭКГ по Холтеру 
средняя ЧСС днем составила 65 уд/мин, ночью 58 уд/мин, 
зарегистрировано 16 935 политопных желудочковых экс-
трасистол, 46 триплетов и 2 короткие (до 6 QRS) про-
бежки желудочковой тахикардии (ЖТ) с ЧСС до 130 уд/
мин, в связи с чем было начато насыщение амиодароном. 

Проведена МСКТ сердца и брюшной полости (рис. 6). 
Данных за некомпактный миокард, стенозы коронарных 
артерий не получено, подтверждена гипертрофия мио-
карда ЛЖ в базальных отделах. Признаков тромбоза, 
сдавления верхней и нижней полой вены, которые могли 
бы привести к застою по большому кругу кровообраще-
ния , не выявлено. Описаны признаки значительной гепа-
томегалии, асцита и желчнокаменной болезни.

Далее был получен результат иммуногистохимиче-
скоого исследования белков сыворотки крови и мочи: 
методом количественного определения свободных лег-
ких цепей (СЛЦ) выявлено увеличение СЛЦ-κ- типа 
до 197 мг/л сыворотки крови, концентрация которых 
в 37,8 ра за превышала концентрацию λ-СЛЦ и указывала 
на наличие клона плазматических клеток, монотипично-
го по κ-СЛЦ. Тем не менее по причине олигосекреторно-
сти клон не дифференцировался на электрофореграмме 
крови, фильтровался в мочу и формировал двойной сле-
довой М-градиент в γ-зоне только при иммунофиксации 
мочи в виде белка Бенс-Джонса κ. Электрофорез крови 
демонстрировал наличие гипогаммаглобулинемии, при-
знаки выраженной воспалительной диспротеинемии. 
Несмотря на олигосекреторность , пролиферирующий 
клон проявлял себя также повышением содержания β2-
микроглобулина в сыворотке. 

Сочетание типичного утолщения стенок миокарда 
и рестриктивной диастолической дисфункции с моно-
клональной гаммапатией у пациента без предшествую-

щего длительного заболевания сердца позволило пред-
положить диагноз AL-амилоидоза. Для верификации 
отложения амилоида в тканях выполнена биопсия под-
кожной жировой клетчатки и слизистой прямой кишки. 
Во всех препаратах обнаружено отложение гомогенных 
амилоидных масс, дающих двойное лучепреломление 
с яблочно-зеленым оттенком (рис. 7, см. 4-ю стр. облож-
ки). Таким образом, диагноз AL-амилоидоза не вызывал 
сомнений.

Клинический диагноз был сформулирован следую-
щим образом: 1. Первичный AL-амилоидоз с поражени-
ем сердца (рестриктивно-гипертрофический фенотип), 
печени (?). Моноклональная секреция (легкие цепи им-
муноглобулинов κ 197 мг/л, κ/λ — СЛЦ 37,8, белок Бенс-
Джонса κ в моче). 2. Хронический постковидный миокар-
дит? Новая коронавирусная инфекция от ноября 2021 г., 
сероконверсия. Фоновые заболевания: гипертониче-
ская болезнь II стадии, 2 -й степени повышения АД, 
риск 4. Повышенная трабекулярность левого желудочка. 
Осложнения: нарушения ритма и проводимости сердца: 
атриовентрикулярная блокада III ст., пароксизмальная 
форма мерцания-трепетания предсердий, частая желу-
дочковая экстрасистолия, неустойчивая желудочковая 
тахикардия. Имплантация ЭКС Apollo DR от  06.07. 2022. 
Дисфункция предсердного электрода. Реимплантация 
электродов от 30.08. 2022. Среднетяжелая легочная ги-
пертензия. Относительная недостаточность трикуспи-
дального клапана I–II степени. Хроническая сердечная 
недостаточность IIБ стадии, 3 -го ФК по NYHA: перифе-
рические отеки, двусторонний гидроторакс, асцит. Син-
дром внутрипеченоного холестаза.

Проводилась массивная диуретическая (фуросе-
мид 120–240 мг/сут, спиронолактон 25 мг/сут, ацетазола-
мид 250 мг/сут 3/3), кардиотропная (эналаприл 10 мг/сут, 
бисопролол 2,5 мг/сут), антиаритмическая (амиода-
рон 600 мг/сут с последующим снижением до 200 мг/сут) 

Рис. 4. ЭКГ пациента при поступлении к ФТК (пояснения в тексте) 
Fig. 4. Patient’s ECG upon admission to the Cardiology Department (explanations in the text)  
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Рис. 5. Эхокардиография пациента:
А — парастернальный доступ по короткой оси (диффузная гипертрофия и неоднородность стенок ЛЖ); Б — парастерналь-
ный доступ по длинной оси (гипертрофия ЛЖ, дил атация левого предсердия); В — апикальный доступ (расширение предсердий 
при нормальных размерах желудочков); Г — М-режим (утолщение и слоистость миокарда ЛЖ) (пояснения в тексте)
Fig. 5. Patient’s echocardiography:
A — parasternal short-axis view (diff use hypertrophy and wall inhomogeneity of the LV); B — parasternal long-axis view (LV hypertrophy, 
left atrial dilation); C — apical view (atrial enlargement with normal ventricular sizes); D — M-mode (LV myocardial thickening and 
layering) (explanations in the text)  

Рис. 6. Мультиспиральная томография сердца (МСКТ) с контрастированием:
А — МСКТ сердца (гипертрофия миокарда ЛЖ в базальных отделах, стрелки); Б — МСКТ брюшной полости (гепатомегалия) 
(пояснения в тексте)
Fig. 6. Multislice computed tomography (MSCT) of the heart with contrast:
A — MSCT of the heart (LV myocardial hypertrophy in basal segments, arrows); B — MSCT of the abdominal cavity (hepatomegaly) 
(explanations in the text) 
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Б | В

Г | D
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и антикоагулянтная терапия (дабигатран 300 мг/сут) 
с учетом пароксизмов трепетания предсердий в  анамнезе 
и синдрома немного предсердия. Также назначались 
препа раты урсодезоксихолиевой кислоты и гастропро-
текторы. 

В результате проводимого лечения отмечено значи-
тельное уменьшение застойных явлений: вес пациента 
уменьшился на 10 кг, практически полностью регресси-
ровали отеки ног, мошонки, заметно уменьшился в раз-
мерах живот. В анализах крови отмечена положительная 
динамика в виде снижения NT-proBNP до 413 пг/мл. 
Также для оценки прогноза было выполнено определе-
ние тропонина Т, который составил 54,6 нг/л. В общем 
анализе крови при выписке сохранялась нормохромная 
анемия легкой степени (вероятно, анемия хронических 
заболеваний в рамках амилоидоза), в биохимическом 
анализе крови, несмотря на уменьшение застойных явле-
ний по большому кругу кровообращения, отмечалось на-
растание холестаза, что позволило расценить повышение 
ГГТ и щелочной фосфатазы как проявление поражения 
печения при AL-амилоидозе. 

Пациент был направлен в клинику им. Е.М. Тареева 
для проведения антиплазмацитарной терапии с целью 
элиминации амилоидогенного клона плазматических 
клеток. У пациента из CRAB-критериев множественной 
миеломы (гиперкальциемия, анемия, почечная недоста-
точность, очаги остеолиза) имелась только незначитель-
ная анемия, поднятие β2-микроглобулина не превыша-
ло 3,5 мг/л, альбумин оставался в норме. Таким образом, 
с точки зрения опухолевой прогрессии пациент не под-
лежал лечению, показанием к началу лечения был про-
грессирующий амилоидоз с преимущественным пора-
жением сердца.

После прохождения двух курсов специфической те-
рапии по схеме бортезомиб–циклофосфан–дексамета-
зон пациент чувствовал себя относительно удовлетво-
рительно — одышка не нарастала, но рецидивировали 
отеки ног, с трудом поддавались контролю асцит и ги-
дроторакс, несмотря на массивную диуретическую те-
рапию. 16.12. 2022, находясь дома, внезапно умер. По ре-
зультатам вскрытия смерть наступила от острой сердеч-
но-сосудистой недостаточности, данных за инсульт 
не получено.

Обсуждение
Описанный клинический случай имеет целый ряд 

особенностей. Во-первых, дебют заболевания развился 
после новой коронавирусной инфекции, которая может 
рассматриваться и как причина возможного постковид-
ного миокардита, усугубившего течение заболевания, 
и как триггер амилоидогенеза. Во-вторых, тяжелые на-
рушения проводимости как первое проявление болезни 
не очень характерны для амилоидоза в целом, хотя опи-
саны, как и развитие электромеханической диссоциации , 
с неадекватным ответом на постоянную кардиостимуля-
цию. В-третьих, на первый план в картине болезни вы-
ходила тяжелая правожелудочковая недостаточность 
(отеки и асцит) в отсутствие систолической дисфункции 

ЛЖ, что создавало трудности в определении природы 
ХСН и требовало дифференциальной диагностики с за-
болеваниями печени, тромбозом воротной вены. И, на-
конец, несмотря на относительно невысокие уровни NT-
proBNP и тропонина Т, которые можно было расценить 
как предикторы относительно благоприятного прогноза 
[5], пациент внезапно умер, не имея общепринятых для 
больных с кардиомиопатиями факторов риска внезапной 
сердечной смерти. 

На сегодняшний день в литературе появилось до-
статочно много сведений об амилоидогенных свой-
ствах новой коронавирусной инфекции [6]. Практически 
не вызывает сомнений связь COVID-19 с повышенным 
риском развития нейродегенеративных заболеваний, та-
ких как болезнь Альцгеймера, в основе которой лежит 
отложение в головном мозге β-амилоида [7]. Показано, 
что запускать процесс амилоидогенеза способны S-, 
E- и N-белки вируса SARS-CoV-2. Группой российских 
ученых продемонстрировано, что штамм Омикрон, ко-
торым, скорее всего, был инфицирован наш пациент, 
обладает бóльшими амилоидогенными свойствами, чем 
его предшественники, поскольку в области его S-белка 
две из восьми амилоидогенных областей существенно 
длиннее, нежели чем у других штаммов [8]. Развитие 
AL-амилоидоза не связано с непосредственной амило-
идогенностью белковых фрагментов самого вируса, ко-
ронавирусная инфекция могла быть триггером для раз-
вития AL-амилоидоза у обсуждаемого больного через 
типичную для многих вирусных инфекций стимуляцию 
хромосомных перестроек в плазматических клетках. 

Обращает на себя внимание быстрое прогресси-
рование заболевания с развитием бивентрикулярной 
сердечной недостаточности, выраженность которой 
в полной мере не объясняют ни полная поперечная бло-
када, ни амилоидоз. Такое течение может быть обуслов-
лено присоединением миокардита, который, по всей 
видимости, имел смешанную природу: SARS-CoV-
2-ассоциированный миокардит [9] в сочетании с вто-
ричным воспалением в миокарде на фоне токсического 
эффекта СЛЦ. В литературе имеются как единичные 
работы, показавшие высокую частоту воспаления в мио-
карде (48%) у больных с AL-амилоидозом и неблагопри-
ятное прогностическое значение такого воспаления [10], 
так и описания случаев морфологически верифициро-
ванного острого миокардита с развитием обратимой АВ-
 блокады и ЖТ при одновременном выявлении амилоидо-
за сердца [11]. Морфологическая верификация миокарди-
та у нашего больного не проводилась ввиду временного 
отсутствия биотомов; однако это вряд ли принципиаль-
но повлияло бы на тактику лечения, поскольку начатая 
больному специфическая терапия амилоидоза уже вклю-
чала в себя дексаметазон (стероиды составляют основу 
лечения миокардита).

Нарушения проводимости вполне типичны для ами-
лоидоза с поражением сердца. Они обусловлены разоб-
щением кардиомиоцитов и волокон проводящей системы 
за счет отложения в миокарде патологического белка, 
а также токсическим воздействием легких цепей на ми-
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окард [12]. В уникальных работах с применением при-
жизненной биопсии миокарда у больных с АВ-блокадой 
было доказано отложение TTR-амилоида именно в клет-
ках проводящей системы, распознанных в соответствии 
с критериями Monckeberg–Aschoff  (мелкие HCN4-
позитивные клетки, окруженные волокнистой мембра-
ной [13]). Описаны единичные случаи острого развития 
АВ-блокады высоких степеней у пожилых пациентов 
с транстиретиновым амилоидозом и весьма умеренной 
(до 14 мм) гипертрофией ЛЖ [14]. В одном из регистров 
больных с транстиретиновым амилоидозом частота 
имплантации ЭКС составила 36% среди больных с му-
тациями в гене TTR и 43% среди больных без мутаций 
[15]. Наличие АВ-блокады высоких степеней ассоцииро-
валось с достоверно худшим прогнозом (большей смер-
тностью) у больных с транстиретиновым амилоидозом; 
выявлены и мутации в гене TTR (Thr60Ala), ассоцииро-
ванные с АВ-блокадой, что подтверждает первичную 
природу блокады у таких больных и ставит вопрос о пер-
вичной профилактике ВСС [16].

Вместе с тем полная поперечная блокада у пациен-
тов с AL-амилоидозом встречается нечасто по сравне-
нию с пациентами с TTR-амилоидозом [12, 17]. По всей 
видимости, это связано с тем, что нарушения прово-
димости прогрессируют постепенно , и пациенты с AL-
амилоидозом зачастую погибают от декомпенсации сер-
дечной недостаточности раньше, чем у них успевают 
развиться АВ- блокады высоких степеней [18, 19]. Толь-
ко в одном регистре, включающим в себя 344 пациента 
с AL-амилоидозом, у 240 из которых были признаки по-
ражения сердца, зафиксировано 7 случаев АВ- блокады 
III степени, причем отмечалось нарастание нарушений 
проводимости по мере прогрессирования основного за-
болевания. В этом исследовании описана связь наличия 
любых нарушений проводимости и АВ-блокад с худшей 
выживаемостью пациентов. Кроме того, пациенты с на-
рушениями проводимости имели достоверно более вы-
сокие уровни биомаркеров NT-proBNP и тропонина I, что 
также ассоциировалось с плохим прогнозом [19]. Случа-
ев дебюта AL-амилоидоза с полной поперечной блокады 
при нормальных эхокардиографических параметрах, как 
у нашего пациента, в литературе не описано. Вероятно, 
причиной такого течения болезни является сочетание 
амилоидоза с постковидным миокардитом. 

Еще одной специфичной проблемой, которая возник-
ла у описанного пациента, была неэффективная работа 
имплантированного ЭКС, полностью не устраненная 
даже повторной имплантацией электрода. При амилои-
дозе типичным осложнением можно считать не просто 
развитие синдрома слабости синусового узла, в ряде слу-
чаев острое [20], но возникновение электромеханической 
диссоциации, т.е. невосприимчивости миокарда к навя-
занным электростимулам . Частота подобного явления 
неизвестна, однако описаны случаи фатальной дисфунк-
ции ЭКС непосредственно после его имплантации [21]. 
Крайней степенью электрической некомпетентности 
миокарда предсердий является развитие при амилоидозе 
так называемого синдрома немого предсердия, который 

характеризуется его полной электрической и механиче-
ской неактивностью. Его признаком в нашем случае ста-
ло как отсутствие ответа предсердий на стимуляцию, так 
и исчезновение пароксизмов трепетания предсердий (без 
антиаритмической терапии). Аналогичные процессы 
в желудочках могут стать основой для развития ВСС — 
не только через фибрилляцию желудочков, но и через 
асистолию, однако, несмотря на столь специфичные па-
тогенетические механизмы аритмий, их профилактика 
у больных с различными формами амилоидоза разрабо-
тана абсолютно недостаточно, трагической иллюстраци-
ей чего стал катамнез представленного больного.

При выписке из ФТК на фоне адекватной кардиотроп-
ной и диуретической терапии у нашего пациента было 
достигнуто значительное снижение NT-proBNP, уровень 
тропонина Т был относительно невысоким для пациен-
тов с AL-амилоидозом, однако эти биомаркеры в основ-
ном направлены на прогноз в отношении прогрессирую-
щей сердечной недостаточности и не могут быть исполь-
зованы для оценки риска ВСС [22]. Профилактика ВСС 
у больных с AL-амилоидозом является сложной пробле-
мой. До 30% пациентов с AL-амилоидозом умирают вне-
запно в течение 90 дней с момента постановки диагноза 
[23], но в связи с относительно небольшой ожидаемой 
продолжительностью жизни (менее года от момента по-
явления симптомов сердечной недостаточности [24]) по-
казания к имплантации кардиовертера-дефибриллятора 
(ИКД) этой группе пациентов обсуждались мало. Тем 
не менее благодаря современным возможностям спе-
цифической терапии AL-амилоидоза гематологическо-
го ответа удается добиться у 69%, а ответа со стороны 
сердца в виде уменьшения толщины миокарда — у 42%, 
в результате общая выживаемость больных с пораже-
нием сердца достигает 46 месяцев [25], что существен-
но превышает 1 год. Несмотря на это, в отечественных 
рекомендациях по желудочковым нарушениям ритма 
и внезапной сердечной смерти в редакции 2020 г. упо-
минания об амилоидозе сердца полностью отсутствуют. 
В рекомендациях Европейского общества кардиологов, 
вышедших 26 августа 2022 г., в разделе, посвященном 
рестриктивным кардиомиопатиям, появляется указание 
на то, что у пациентов с гемодинамически нестабильной 
ЖТ следует рассмотреть имплантацию ИКД (IIa, C) по-
сле тщательного обсуждения конкурирующих рисков 
неаритмической смерти и смерти, не связанной с пора-
жением сердца [26].

Исходя из этих рекомендаций, у нашего пациен-
та не было показаний к имплантации ИКД. Европей-
ские рекомендации основаны на небольшом исследова-
нии 2008 г, в которое вошл и всего 19 пациентов с амило-
идозом сердца с обмороками и/или частой желудочковой 
экстрасистолией. В этой работе говорится о том, что лишь 
отдельные пациенты с амилоидозом сердца выигрывают 
от имплантации ИКД, а большинство из них погибают 
в результате электромеханической диссоциации и дру-
гих причин, не поддающихся терапии ИКД [27]. В 2021 г. 
были опубликованы результаты нарративного обзора ра-
бот о роли ИКД в профилактике ВСС у пациентов с ами-
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лоидозом сердца. В него вошли данные 11 ретроспек-
тивных исследований (суммарно около 718 пациентов), 
в результате анализа которых показано, что у четверти 
больных были зафиксированы адекватные срабатыва-
ния ИКД, причем у 88% этих пациентов шоки были эф-
фективны и пациенты выжили, однако у 68% больных 
во всей выборке наличие ИКД не оказывало влияния на 
выживаемость. [28]. Существенным ограничением этого 
обзора является то, что в него вошли пациенты не только 
с AL-амилоидозом, но и с другими формами амилоидоза 
с поражением сердца, кроме того, в каждом из исследо-
ваний использовались различные критерии отбора боль-
ных для имплантации ИКД, а в некоторых работах эти 
критерии не были указаны вовсе.

Стратификация риска ВСС требует гибкого, ком-
плексного подхода и не может быть основана только на 
снижении ФВ менее 35% или наличии гемодинамиче-
ски нестабильной ЖТ. На практике делаются попытки 
применить к больным амилоидозом сердца калькуля-
тор 5-летнего риска ВСС, разработанный для гипертро-
фической кардиомиопатии. Расчетный риск ВСС для 
нашего пациента составил бы 3,13%, что согласно реко-
мендациям не требовало бы имплантации ИКД. Однако 
очевидно, что для больных с амилоидозом этот кальку-
лятор не подходит — прежде всего из-за гораздо более 
старшего возраста, чем при первичной гипертрофиче-
ской кариомиопатии (при которой аритмические собы-
тия чаще происходят у молодых), выраженной и ранней 
рестриктивной дисфункции, а также ввиду приобретен-
ного характера AL-амилоидоза (фактор ВСС в семье за-
ведомо выпадет из расчетов). Амилоидоз, как и другие 
рестриктивные кардиомиопатии, требует собственного 
прогностического подхода в отношении риска ВСС.

Есть данные, что присутствие даже парной желудоч-
ковой экстрасистолии у пациентов с AL-амилоидозом 
является предиктором неблагоприятного прогноза [29]. 
Активно ведутся поиски эхокардиографических и МР-
предикторов ВСС: показано, что снижение продольной 
деформации миокарда повышает риск желудочковых 
аритмий, а трансмуральное отсроченное накопление 
контрастного препарата и признаки отека ассоцииро-
ваны с более низкой выживаемостью пациентов с AL-
амилоидозом [30–32]. 

Отек миокарда — один из признаков активного мио-
кардита, поэтому нельзя исключить, что у пациентов 
с признаками отека при МРТ истинной причиной ухуд-
шения прогноза является присоединение миокардита. 
К сожалению, нашему пациенту было невозможно вы-
полнение МРТ сердца в связи с МР-несовместимым 
ЭКС. Авторы упомянутого выше обзора литературы 
предлагают интересный алгоритм для оценки показаний 
к имплантации ИКД пациентам с AL-амилоидозом с ФВ 
более 35% и уровнем NT-proBNP < 1800 пг/мл в рамках 
первичной профилактики ВСС: ожидаемая продолжи-
тельность жизни этих пациентов превышает один год, 
и имплантация ИКД рекомендуется при наличии не-
устойчивой ЖТ и/или обмороков, не связанных с орто-
статическими явлениями, и/или трансмуральным LGE 

и/или снижением продольной деформации миокарда 
(2D-GLS ≥ −15%) [28]. 

В соответствии с этим алгоритмом наш больной имел 
показания к имплантации ИКД, однако эти данные по-
строены на несвязанных друг с другом исследованиях 
и, безусловно, нуждаются в проспективной проверке 
на адекватной выборке пациентов. Еще один важный 
аспект ВСС при AL-амилоидозе обсуждается группой 
итальянских ученых: они проанализировали регистр 
из 66 пациентов, 8 из которых (12%) перенесли останов-
ку сердца из-за желудочковых нарушений ритма спустя 
в среднем 6 мес. от момента постановки диагноза (4 умер-
ло, 4 выжило благодаря срабатываниям ИКД или наруж-
ной дефибрилляции). Что особенно важно, у всех 8 ВСС 
произошла во время курса химиотерапии циклофосфа-
ном, бортезомибом и дексаметазоном, только у 1 больно-
го в дальнейшем наблюдались адекватные срабатывания 
ИКД в период ремиссии. Исходя из этого, высказывается 
предположение, что химиотерапия повышает риск ВСС 
из-за дополнительного кардиотоксического эффекта, од-
нако также необходима проверка этой гипотезы на боль-
ших выборках больных [33]. Возможно, пациентам с AL-
амилоидозом с желудочковыми нарушениями ритма без 
нарушений проводимости имеет смысл имплантация 
подкожных ИКД на период курсов химиотерапии. 

Заключение
Появление эффективной терапии AL-амилоидоза 

с поражением сердца позволяет продлить жизнь этим 
пациентам, однако ставит перед специалистами зада-
чу комплексной оценки риска ВСС и ее профилактики. 
К этой проблеме следует подходить индивидуально 
и рассматривать возможность имплантации ИКД па-
циентам с желудочковыми нарушениями ритма: частой 
экстрасистолией и неустойчивой желудочковой тахикар-
дией. Стратификация риска внезапной смерти у больных 
с амилоидозом не может строиться исключительно на 
основании критериев, разработанных для больных с ди-
л атационной и гипертрофической кардиомиопатиями, 
и должна учитывать специфичные механизмы, обуслов-
ленные как характером заболевания, так и проводимой 
по его поводу химиотерапией. При остром развитии на-
рушений ритма и проводимости у больных с амилоидо-
зом следует иметь в виду возможность присоединения 
миокардита, а у пациентов, перенесших новую корона-
вирусную инфекцию, — ее возможную роль в индукции 
как постковидного миокардита, так и собственно ами-
лоидоза. 
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