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Введение
Амилоидоз – заболевание, при котором в межклеточ-

ном пространстве тканей происходит отложение нерас-
творимого белка-амилоида [1]. Известно более 30 ами-
лоидогенных белков. Сердце чаще всего поражается
при AL-амилоидозе (идиопатическая В-клеточная дис-
кразия или миеломная болезнь, болезнь Вальден-
стрема), транстиретиновом (ATTr, мутантный и дикий
типы) и изолированном амилоидозе предсердий
(AAnF), белком-предшественником при котором яв-
ляется предсердный натрийуретический фактор [2–4].
Причиной смерти у пациентов с AL- и ATTr-типами
амилоидоза является поражение сердца [5]. Раннее об-
наружение поражения сердца крайне важно для
оценки прогноза и тактики лечения. 

Диагностика сердечного амилоидоза является слож-
ной задачей. «Золотым стандартом» для диагностики
амилоидоза сердца является биопсия миокарда, однако
данная процедура инвазивна и сопряжена с рисками
осложнений, доступна малому количеству клиник [6].
Комбинация таких методов, как электрокардиография
(ЭКГ), эхокардиография (ЭхоКГ) и диагностическая
биопсия из периферических тканей (слизистые, под-
кожный жир и др.) имеют свои ограничения. На ЭКГ
нет надежных признаков для дифференциального ди-
агноза с другими поражениями сердца, считают, что
низковольтажная ЭКГ является характерным проявле-
нием амилоидоза сердца, однако она наблюдается не у
всех пациентов [7]. С помощью ЭхоКГ нельзя выявить
признаки амилоидоза на ранних стадиях заболевания
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и дифференцировать с другими формами гипертрофии
миокарда [8]. Сцинтиграфия миокарда с 99mТс-пиро-
фосфатом и 99mТс-дифосфатом имеет высокую чув-
ствительность в обнаружении ATTr-типа амилоидоза,
однако менее чувствительна к другим типам заболева-
ния [9]. Кроме того, данный метод не дает никакой ин-
формации о функции и морфологии поражения
сердца, что является ограничением для определения
тактики лечения [10].

За последнее десятилетие магнитно-резонансная то-
мография (МРТ) стала надежным методом визуализа-
ции сердца, предоставляя подробную информацию о
морфологии, тканевых характеристиках и функцио-
нальных показателей работы сердца. С помощью МРТ
можно точно определить наличие, локализацию и рас-
пространенность гипертрофии миокарда желудочков.
Использование МРТ с отсроченным контрастирова-
нием позволяет обнаружить амилоидную инфильтра-
цию. Отложение амилоида в сердце увеличивает объем
внеклеточной жидкости в миокарде и приводит к на-
коплению контрастного препарата (гадолиния), при-
меняемого в МРТ [11, 12]. В позднюю фазу контрастного
усиления на МР-изображениях определяется негомо-
генное диффузное трансмуральное или субэндокарди-
альное накопление контрастного препарата в миокарде
желудочков [13–15], отличающееся от контрастирова-
ния при других причинах поражения миокарда (ише-
мическое, воспалительное, другие болезни накопле-
ния). 

Клинический пример 1
Больной Д., 45 лет, поступил в клиническое отделе-

ние НМИЦ кардиологии с жалобами на отеки нижних
конечностей, одышку при ходьбе, при разговоре во
время ходьбы, которые купируются в покое, плохую пе-
реносимость физической нагрузки (головокружение
при подъеме по лестнице выше 2-го этажа). Два года
назад после острой вирусной инфекции впервые по-
явилась одышка, а потом и отеки нижних конечностей
до голеностопных суставов. При госпитализации по ме-
сту жительства был выставлен диагноз «острый мио-
кардит». На рентгенограмме органов грудной клетки
(ОГК) значимой патологии не выявлено. На ЭКГ –
ритм синусовый, частота сердечных сокращений (ЧСС)
110 уд/мин, снижен вольтаж ЭКГ, отмечается замедле-
ние проведения по левой ножке пучка Гиса (ЛНПГ) и
диффузные нарушения процессов реполяризации. 

По данным ЭхоКГ полости сердца не увеличены (ко-
нечный диастолический размер левого желудочка –
КДРЛЖ – 47 мм), сократимость не снижена (фракция
выброса – ФВ –57%). Определялась легочная гипертен-
зия (систолическое давление в легочной артерии –
СДЛА – 51,7 мм рт. ст.), а также диастолическая дис-
функция левого желудочка (ЛЖ) рестриктивного типа.
В полости перикарда было небольшое количество жид-
кости, а также жидкость находилась в обеих плевраль-
ных полостях и брюшной полости. На фоне терапии
сердечной недостаточности состояние пациента улуч-

шилось, уменьшилась одышка, сохранялись отеки сла-
бой степени. 

После выписки из стационара проходил обследова-
ние у эндокринолога, ревматолога, онколога, проводи-
лось исследование маркеров системных аутоиммунных
заболеваний – патологии не выявлено. 

Для оценки структурных изменений миокарда желу-
дочков была назначена МРТ с отсроченным контрасти-
рованием гадолинием. По данным МРТ выявлена кон-
центрическая гипертрофия миокарда ЛЖ (толщина сте-
нок – 14–18 мм) и правого желудочка (ПЖ; толщина сте-
нок – 8 мм), расширение левого предсердия, гидропери-
кард и гидроторакс (рис. 1). При проведении кино-МРТ
данных за нарушение локальной сократимости мио-
карда желудочков не получено, определялось снижение
глобальной сократимости миокарда ЛЖ (ФВЛЖ – 33%)
и ПЖ (ФВПЖ – 34%). После введения контрастного
препарата отмечалось его диффузное, трансмуральное,
распространенное (во всех сегментах) накопление мио-
кардом ЛЖ и ПЖ (рис. 2). Характер накопления конт-
растного препарата соответствует амилоидозу сердца.

Для подтверждения диагноза амилоидоза проведена
биопсия прямой кишки, выявлены отложения ами-

Рис. 1. МРТ сердца. Кино-последовательность: 
а – четырехкамерная длинная ось сердца; б – короткая ось
сердца. Пациент Б., 55 лет. Стрелками указана гипертрофия
миокарда левого и правого желудочков.
Fig. 1. Heart MRI. Cine MRI: a – long axis LV; b – short axis LV. Patient B., 
55 y.o. The arrow indicate myocardial hypertrophy of the left and right
ventricles.

Рис. 2. МРТ сердца. Последовательность с отсроченным
контрастированием: а – длинная ось сердца; б – короткая ось
сердца. Пациент Б. Стрелками указано трансмуральное
накопление контрастного препарата миокардом правого 
и левого желудочков.
Fig. 2. Heart MRI. Late enhancement: a – long axis LV; b – short axis LV.
Patient B., 55 y.o. The arrow indicates the transmural accumulation of
contrast in the myocardial of the left and right ventricles.
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лоида в сосудах всех отделов, в мышечном слое кишки,
проведено типирование, поставлен диагноз AL-ами-
лоидоза. 

Таким образом, на основании комплексного обследо-
вания поставлен диагноз: рестриктивная кардиомио-
патия, системный амилоидоз с преимущественным по-
ражением сердца. Хроническая сердечная недостаточ-
ность IIБ, функциональный класс (ФК) III. Асцит. Гид-
роторакс. Трикуспидальная недостаточность IV сте-
пени. Митральная недостаточность II степени.

Клинический пример 2
Пациентк К., 79 лет, поступил в НМИЦ кардиологии

с клинической картиной декомпенсации хронической
сердечной недостаточности, жалобы на одышку при не-
значительной физической нагрузке (ходьба на расстоя-
ние до 50 м), головокружение, перебои в работе сердца,
отеки нижних конечностей, общую слабость, быструю
утомляемость.

В НМИЦ кардиологии обследован амбулаторно: по
данным сцинтиграфии – признаков очаговых перфу-
зионных изменений легких не выявлено; на ЭхоКГ вы-
явлена гипертрофия ЛЖ, расширение предсердий, со-
кратимость миокарда удовлетворительная; по данным
кардиореспираторного мониторирования – фибрилля-
ция-трепетание предсердий, желудочковая экстраси-
столия. 

В ходе обследования в стационаре НМИЦ кардиоло-
гии на ЭКГ сохранялось трепетание предсердий; по
данным ЭхоКГ – выраженная концентрическая гипер-
трофия миокарда ЛЖ, обращала на себя внимание ги-
перэхогенность миокарда ЛЖ (с яркими включе-
ниями), дилатация полостей предсердий и ПЖ, зон на-
рушения локальной сократимости не выявлено, гло-
бальная сократимость ЛЖ удовлетворительная, вы-
явлено нарушение диастолической функции миокарда
ЛЖ.

Данные анамнеза, ЭКГ и ЭхоКГ требовали в первую
очередь исключения амилоидоза. Для этого была про-
ведена МРТ с отсроченным контрастированием. На

МРТ выявлена асимметричная гипертрофия миокарда
ЛЖ: утолщение миокарда межжелудочковой перего-
родки (МЖП) до 18 мм, нижней стенки до 13 мм, толщина
остальных стенок была в пределах 10–11 мм (рис. 3). 
Данных за гипертрофию миокарда ПЖ не получено.
Отмечалось расширение предсердий и ПЖ. При оценке
кино-МРТ определялось умеренное снижение сократи-
мости миокарда ЛЖ (ФВ – 48%), зон нарушений ло-
кальной сократимости не отмечалось. После введения
контрастного препарата визуализировалось его цирку-
лярное субэндокардиальное накопление всеми стен-
ками миокарда ЛЖ и ПЖ (рис. 4). Характер накопле-
ния контрастного препарата в миокарде желудочков не
типичен для ишемического или воспалительного пора-
жения миокарда, также не типичен для накопления в
очагах фиброза на фоне гипертрофии. В первую оче-
редь следует думать о амилоидозе.

По данным однофотонной эмиссионной компьютер-
ной томографии (КТ) с 99mTc-пирофосфатом сцинти-
графическая картина также соответствовала амилои-
дозу сердца. Учитывая высокое значение коэффици-
ента дифференциального накопления сердце/коллате-
ральная область, поставлен диагноз транстиретинового
амилоидоза.

Таким образом, на основании анамнеза и инструмен-
тального обследования (МРТ сердца с контрастирова-
нием и однофотонная эмиссионная КТ с 99mTc-пиро-
фосфатом) больному был поставлен следующий диаг-
ноз: Транстиретиновый амилоидоз сердца (ATTr). Не-
достаточность трикуспидального клапана IV степени.
Хроническая сердечная недостаточность IIБ стадии, 
III ФК.

В обоих случаях диагноз амилоидоза сердца был по-
ставлен с помощью МРТ сердца и подтвержден без вы-
полнения биопсии миокарда. 

Обсуждение
Большую значимость в неинвазивной диагностике

амилоидоза сердца приобретает МРТ с отсроченным
контрастированием, использование которой основано

Рис. 3. МРТ сердца. Кино-последовательность: 
а – четырехкамерная длинная ось сердца; б – короткая ось
сердца. Пациент К. Белыми стрелками показаны расширенные
предсердия. Черными стрелками указана гипертрофия
миокарда МЖП. 
Fig. 3. Heart MRI. Cine MRI: a – long axis LV; b – short axis LV. Patient K., 79
y.o. The dilated atria are shown with white arrows. Black arrows indicate
myocardial hypertrophy of the interventricular septum.

Рис. 4. МРТ сердца. Последовательность с отсроченным
контрастированием: а – длинная ось сердца; б – короткая ось
сердца. Пациент К. Стрелками указано циркулярное
субэндокардиальное накопление контрастного препарата
миокардом правого и левого желудочков.
Fig.4. Heart MRI. Late enhancement: a – long axis LV; b – short axis LV.
Patient K., 79 y.o. The arrows indicate the circular subendocardial
accumulation of contrast agent by the myocardium of the right and left
ventricles.
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на способности амилоида связываться и задерживаться
внутривенным введением гадолиния. Характер накоп-
ления контрастного препарата при МРТ отличается от
такового при всех остальных заболеваниях сердца:
имеет типичную картину диффузного трансмурального
или субэндокардиального накопления контраста в
миокарде желудочков [13–16]. Преимуществами МРТ
сердца над эндомиокардиальной биопсией (ЭМБ) и
другими неивазивными методами визуализации – воз-
можность оценки распространенности и глубины ами-
лоидной инфильтрации в миокарде, а также выявление
заболевания на ранних стадиях, когда еще нет значи-
тельного увеличения толщины стенки желудочков и
выраженных нарушений рестрикции. При ЭМБ сердца
возможны ошибки места забора материала и неверные
суждения о диагнозе. Grigorios chatzantonis и соавт.
провели многоцентровое исследование, в котором
сравнили данные ЭМБ и МРТ сердца в выявлении ами-
лоидоза сердца [17]. Авторы исследования провели
ЭМБ у 160 пациентов с признаками сердечной недоста-
точности и наличия гипертрофии миокарда (толщина
миокарда ЛЖ >12 мм). У 120 пациентов по данным
ЭМБ был выявлен амилоидоз, у остальных 40 пациен-
тов ообнаружены другие заболевания сердечно-сосуди-
стой системы. Всем пациентам с амилоидозом провели
МРТ сердца с отсроченным контрастированием и 
у 114 пациентов были обнаружены типичные паттерны
контрастного усиления для амилоидоза сердца (диф-
фузное накопление контрастного препарата от суб-
эндокардиального к трансмуральному). Общая частота
осложнений биопсии миокарда встречалась в 3,13%
случаев и заключались в перфорации миокарда у 4 па-
циентов с перикардиальным выпотом, у одного паци-
ента была индуцированная неустойчивая желудочко-
вая тахикардия. Для диагностики амилоидоза сердца
чувствительность МРТ сердца составила 95%, а специ-
фичность – 98% [17]. В более ранней работе H. Vogels-
berg и соавт. по данным ЭМБ выявили амилоидоз
сердца у 15 больных из 33 пациентов с заболеваниями
сердечно-сосудистой системы, в том числе 24 пациента
с гипертрофией миокарда, у 4 пациентов был изна-
чально диагноз системного амилоидоза. У больных с
подтвержденным амилоидозом сердца была проведена
МРТ и обнаружена типичная картина отсроченного на-
копления контрастного препарата миокардом желудоч-
ков (циркулярное распространенное субэндокардиаль-
ное накопление). По результатам исследования авторы
сделали вывод, используя паттерн отсроченного конт-
растного усиления миокарда желудочков, чувствитель-
ность МРТ сердца составила 80%, а специфичность –
94%. Кроме того, в данной работе были выявлены боль-
ные с амилоидозом сердца без клинических признаков
системного амилоидоза, что указывает о частоте встре-
чаемости изолированного поражения сердца [18]. Та-
ким образом, ранняя диагностика изолированного
амилоидоза сердца с помощью МРТ с использованием
отсроченного контрастирования приобретает важное

клиническое значение для планирования тактики
лечения, что значительно улучшит прогноз заболева-
ния. 

МРТ сердца помимо анатомической и функциональ-
ной оценки камер сердца может предоставить инфор-
мацию о тканевой характеристике миокарда, используя
отсроченное контрастирование и Т1-картирование
миокарда. У ряда пациентов с почечной недостаточ-
ностью введение контрастного препарата противопока-
зано и бесконтрастная методика Т1-картирования мо-
жет помочь в постановке диагноза амилоидоза сердца.
martinez-naharro и соавт. использовали МРТ сердца с
отсроченным контрастированием и Т1-картирование
для оценки 263 пациентов с ATTr-амилоидозом и 
50 пациентов с Al-амилоидозом. В группе больных с
ATTr-амилоидозом сердца асимметричная гипертро-
фия миокарда ЛЖ встречалась в 79% случаев по
сравнению с 14% при AL-амилоидозе сердца. У всех па-
циентов выявлено накопление контрастного препа-
рата, причем чаще встречалось трансмуральное рас-
пределение контраста в миокарде ЛЖ (у 71%), чем суб-
эдокардиальное (у 29%). Накопление контраста в мио-
карде ПЖ встречалось в 96% случаев. После анализа
карт Т1 выявлено, что у группы пациентов с субэндо-
кардиальным накоплением контраста в миокарде
значения Т1 были пограничными (1021±62 мс, при
норме <1010 мс) и высокие значения объема внекле-
точной жидкости (ecV; >35%, при норме ecV 25–28%),
а у группы с трансмуральным распределением контра-
ста оба показателя были значительно превышены
(1180±54 мс и ecV>50%). При сравнении показателя
ecV между группой с ATTr-амилоидозом и Al-амилои-
дозом значимых различий не выявлено (59±13% про-
тив 53±8%). В каждой группе повышение значений Т1-
картирования сопровождалось характерным паттер-
ном контрастного усиления в миокарде желудочков.
Между показателем объема внеклеточной жидкости и
поглощением контраста 99mTc-dPd при сцинтиграфии
выявили положительную корреляцию в группе с ATTr-
амилоидозом (r=0,533; р<0,05) [19]. Определение ecV
с помощью бесконтрастной МРТ сердца – это первый
неинвазивный метод количественной оценки сердеч-
ного интерстиция, значения которого увеличиваются в
зависимости от распространенности амилоидной ин-
фильтрации. Определение ecV с помощью бесконт-
растной МРТ помогает в оценке тяжести амилоидной
инфильтрации миокарда и влияет на прогноз заболева-
ния [20]. 

МРТ сердца обладает набором интрументов (кино-
последовательность, отсроченное контрастирование,
нативное и постконтрастное Т1-картирование с оцен-
кой ecV миокарда), которые показывают высокую ди-
агностическую точность в выявлении амилоидоза
сердца.
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