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менее выраженных преддиабетических значениях и 
накопленных конечных продуктов гликирования.

Полученные результаты свидетельствуют, что 
большинство нарушений структуры и функции нерв-
ных волокон, приводящих к патологическим измене-
ниям нервной проводимости, возникают на стадии 
предиабетической дисгликемии или до лаборатор-
ной верификации диагноза СД 2 типа. Предложен-
ный алгоритм обследования пациентов и внедрение 
неинвазивных методов количественного сенсорного 
тестирования на амбулаторно-поликлиническом эта-

пе позволят чаще выявлять ранние нейропатические 
изменения и в последующем минимизировать раз-
витие тяжелых инвалидизирующих диабетических 
осложнений.

Заключение. Оценка структуры и степени пато-
логических изменений нервных волокон роговицы 
показала их прямую корреляционную связь с нейро-
патическими осложнениями у больных с метаболиче-
скими нарушениями, что позволяет использовать ме-
тод КМРГ для диагностики полинейропатии при СД и 
преддиабете на доклиническом этапе.
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Рестриктивная амилоидная кардиопатия (AL-амилоидоз) – редкое заболевание с неблагоприятным прогнозом. 
Врачи широкого профиля и практикующие кардиологи недостаточно знакомы с этой нозологической формой. Диа-
гностическими ключами служат гиподиастолическая сердечная недостаточность, тяжёлые аритмии, системность 
поражения (вовлечение почек, кожи, периферических нервов, лёгких и эндокринных желёз). Диагноз должен быть 
верифицирован на основании результатов магнитно-резонансной томографии и морфологического исследова-
ния сердца. В окрашенных тиофлавином Т препаратах при люминесцентной микроскопии обнаруживается специ
фическое зелёное свечение. Прогноз для жизни неблагоприятный: смерть наступает от некурабельных аритмий и 
сердечной недостаточности.

Ключевые слова: рестриктивная кардиопатия, AL-амилоидоз, диастолическая сердечная недостаточность, пе-
риорбитальная пурпура
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Амилоидоз  – внеклеточное отложение глико- 
протеида амилоида в различных органах и 
тканях. Он подразделяется на первичный 

(идиопатический) и вторичный (вследствие хро-
нических заболеваний), а также на локальный и 
системный с поражением паренхиматозных ор-
ганов, мышц, включая сердце, и нервных воло-
кон. Амилоидная кардиопатия (АК) проявляется 
нарушениями ритма, сердечной недостаточно-
стью. Заболеваемость составляет 10 случаев на 
1  000  000. Процент нераспознанного при жизни 
амилоидоза достигает 52,2. Основные морфо-
логические формы АК: 1) кардиопатическая  – 
AL-амилоид в миокарде (рестриктивная кар-
диомиопатия с сердечной недостаточностью); 
2)  нейропатическая  – ATTR-амилоид в проводя-
щей системе сердца, перикарде, клапанах, коро-
нарных артериях. В миокарде амилоид может и не 
обнаруживаться [1–4]. 

Вследствие диастолической дисфункции, лё-
гочной гипертензии и тяжёлых желудочковых арит-
мий изначально развивается манифестная бивен-
трикулярная сердечная недостаточность, тогда как 
симптоматика левожелудочковой недостаточности 
стёрта. АК является составной частью системного 
амилоидоза с присущими ему ХБП, мальабсорбцией, 
кожными поражениями (геморрагии, пятна, узелко-
вые элементы), полинейропатией [5]. Диагностика и 
лечение АК очень сложны, что иллюстрирует следую-
щее клиническое наблюдение.

Пациентка К., 71 года, госпитализирована с жало-
бами на одышку при небольших нагрузках, выражен-
ную общую слабость, осиплость голоса, дисфагию на 
уровне глотки без попёрхивания, парестезии в кистях 
и стопах, боль в пояснице, снижение аппетита, поху-
дание на 13 кг за 2 года, периорбитальную пурпуру. 

Из анамнеза: наличие хронических воспалитель-
ных заболеваний отрицает. В течение 14 лет стра-
дала артериальной гипертензией до 190/100 мм рт. 
ст., которая последние 2 года сменилась гипотони-
ей до 100/60 мм рт. ст. Появились периорбитальные 
гиперпигментация кожи и спонтанные кровоподтё-
ки, снизился аппетит. В течение полугода беспокоят 
дисфагия, осиплость голоса, боли в пояснице и паре-
стезии в конечностях. В анализах крови, при ультра-
сонографии патологических изменений не выявлено. 
Неврологом установлен диагноз идиопатической 
сенсомоторной нейропатии; назначены витамины 
группы В и пентоксифиллин без эффекта. В послед-

нее время резко усилились парестезии, одышка, об-
щая слабость, ортостатические реакции. Присоеди-
нились синкопальные состояния со снижением АД до 
60/40 мм рт. ст. На ЭКГ: PQ 0,22–0,24 с, QS-комплекс 
и подъём сегмента ST на 1 мм в отведениях III, aVF, 
V2–V4, политопные желудочковые экстрасистолы 
(рис. 1). Заподозрен инфаркт миокарда. 

Рис. 1. ЭКГ пациентки К. 

При поступлении: состояние средней тяжести. 
Вынужденное положение с приподнятым изголовьем. 
Акроцианоз, гиперпигментация, петехии и экхимозы 
в периорбитальных областях, папулы на коже век 
(«глаза енота», рис. 2). Пастозность голеней и стоп. 
Сила всех групп мышц снижена. Частота дыхатель-
ных движений 22 в минуту. В нижних отделах лёгких 
выслушиваются ослабленное везикулярное дыхание 
и влажные незвучные мелкопузырчатые хрипы. Шей-
ные вены набухшие. Размеры сердца не увеличены. 
Тоны сердца глухие, во II межреберье справа систо-
лический шум без иррадиации. Тахикардия до 88 в 
минуту, 5–6 экстрасистол в минуту. Артериальное 
давление 80/60 мм рт. ст. Левая подъязычная слюн-
ная железа увеличена до размера грецкого ореха, 
безболезненная, не спаяна с окружающими тканями. 
Печень и селезёнка не увеличены. 

Рис. 2. Гиперпигментация, петехии и экхимозы  
в периорбитальных областях («глаза енота»)

Restrictive amyloid cardiopathy (AL-amyloidosis) is a rare disease with an unfavorable prognosis. General practitioners 
and practicing cardiologists are not familiar enough with this nosological form. Diagnostic keys are hypodiastolic heart fail-
ure, severe arrhythmias, systemic lesions (involvement of kidneys, skin, peripheral nerves, lungs and endocrine glands). 
The diagnosis should be verified based on the results of magnetic resonance imaging and morphological examination of the 
heart. In thioflavin-stained T preparations, a specific green glow is detected during luminescence microscopy. The progno-
sis for life is unfavorable: death occurs from non-curable arrhythmias and heart failure.

Keywords: amyloid cardiopathy, restrictive cardiopathy, AL-amyloidosis, diastolic heart failure, periorbital purpura
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АД	 –	артериальное давление
АК	 –	амилоидная кардиопатия
АЛТ	–	аланиновая аминотрансфераза
АПФ	–	ангиотензинпревращающий фермент
МРТ	–	магнитно-резонансная томография

рСКФ	 –	расчётная скорость клубочковой фильтрации
ТТГ	 –	тиреотропный гормон
ХБП	 –	хроническая болезнь почек
NT-proBNP	–	натрийуретический пептид
TnI	 –	кардиальный тропонин
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В анализах крови: эритроциты 3,03х1012/л, гемо-
глобин 93,4 г/л, цветовой показатель 0,92, сыворо-
точное железо 6,2 мкмоль/л (нижняя граница нормы), 
гипоальбуминемия до 28 г/л, повышение активно-
сти АЛТ до 71 Ед/л, уровня креатинина до 1,9 мг/дл 
(рСКФ 26 мл/мин/1,73 м2) и ТТГ до 8,72 мЕд/л, сни-
жение свободного Т4 до 7,24 пмоль/л. Суточная по-
теря белка с мочой 0,5 г. Содержание NT-proBNP в 
крови не определено по техническим причинам. 

При ультрасонографии: асцит в объёме 600 мл 
без гепато- и спленомегалии; щитовидная желе-
за гипоэхогенная, её объём не изменён. По данным 
ЭхоКГ: дилатация обоих предсердий до 50–55 мм, 
размеры желудочков в норме. Стенка левого желу-
дочка и межжелудочковая перегородка утолщены до 
28–30 см, правого желудочка – до 8 мм. В миокарде 
определяются мелкие гиперэхогенные включения. 
Очагов гипо- и акинезии не обнаружено. Фракция 
выброса 50 %, Е/А >2,5 (признак рестриктивной кар-
диомиопатии). Умеренно выраженный гидропери-
кард. ЭКГ-мониторинг: синусовая тахикардия, более 
14000  желудочковых экстрасистол (политопные, ку-
плеты, триплеты, бигеминия). Значимых смещений 
ST не выявлено. МРТ головного мозга без изменений.

Таким образом, у больной выявлены гиподиасто-
лическая сердечная недостаточность, периорбиталь-
ные гиперпигментация и геморрагии, сенсомотор-
ная полинейропатия, протеинурия, нормохромная 
анемия, первичный гипотиреоз. Пациентку дооб-
следовали на предмет амилоидоза. По данным МРТ 
сердца, выявлено характерное неравномерное рас-
пределение гадолиния в миокарде [6]. В прямой 
кишке найден AL-амилоид. 

Диагноз: идиопатический системный AL-ами- 
лоидоз с поражением сердца (рестриктивная кар-
диомиопатия, частая политопная желудочковая 
экстрасистолия, атриовентрикулярная блокада 
1-й степени, хроническая недостаточность крово- 
обращения 2Б стадии, 3 функционального класса по 
NYHA), почек (ХБП, рСКФ=26 мл/мин/1,73 м2), же-
лудочно-кишечного тракта (мальабсорбция), щито-
видной железы (первичный субкомпенсированный 
гипотиреоз), периферическая полинейропатия, нор-
мохромная анемия.

Назначены пропафенон по 300 мг/сутки, бисо-
пролол по 1,25 мг/сутки, лазикс по 20 мг через день, 
верошпирон по 50 мг/сутки, триметазидин по 60 мг/
сутки, эутирокс по 75 мкг/сутки, креон, мальтофер, 
витамины группы В, инфузии 20 % раствора альбуми-
на, Нутрикомп-файбер ликвид. На фоне лечения ко-
личество желудочковых экстрасистол уменьшилось 
незначительно, в связи с чем была запланирована 
имплантация кардиовертера-дефибриллятора. Кор-
рекция антиаритмической терапии сопровождалась 
ухудшением гемодинамики. Спустя 7 суток больная 
скончалась от фибрилляции желудочков. При аутоп-

сии выявлен генерализованный амилоидоз (кожа, 
лёгкие, кишечник, почки, щитовидная железа, под-
челюстная слюнная железа) с преимущественным 
поражением сердца, сужение коронарных артерий 
на 30 %. Таким образом, клинический и патологоана-
томический диагнозы совпали полностью. 

У больной амилоидоз манифестировал вегета-
тивной невропатией. Развитие стойкой артериаль-
ной гипотонии у пациентки, до того длительное вре-
мя страдавшей артериальной гипертензией, могло 
бы стать центром круга дифференциально-диагно-
стического поиска, в который входит и амилоидоз. 
Однако лишь присоединение тяжёлой аритмии, сер-
дечной недостаточности и кожных симптомов («гла-
за енота») явилось поводом для целенаправленной 
диагностики тезауризмоза. Ключами послужили си-
стемность поражения и отсутствие иных «причинных» 
заболеваний. Диагноз был верифицирован данными 
МРТ сердца и биопсии. Ортостатическая гипотензия 
и синкопальные состояния обусловлены низким сер-
дечным выбросом и тяжёлой аритмией. 

AL-амилоидоз отличается неблагоприятным 
прогнозом. Отрицательные прогностические при-
знаки – повышение уровней NT-proBNP и TnI. Непо-
средственной причиной смерти являются фатальные 
аритмии, вызванные амилоидной дистрофией про-
водящей системы, из-за чего резко сужен терапев-
тический диапазон фармпрепаратов, включая анти-
аритмики [7, 8]. 

Назначение блокаторов АПФ и ангиотензинных ре-
цепторов сопряжено с высоким риском развития тя-
жёлой артериальной гипотензии. β-адреноблокаторы, 
антагонисты кальция и дигоксин также малоэффек-
тивны вследствие их инактивации амилоидными фи-
бриллами. Наибольший клинический эффект ока-
зывают фуросемид и торасемид. Гораздо бóльшие 
трудности связаны с лечением аритмий. Амиодарон 
был относительно противопоказан больной из-за на-
личия субкомпенсированного гипотиреоза. Препа-
рат действует накопительно, а для кордаронизации 
не было времени. Быстродействующий пропафенон 
в средней дозе также оказался малоэффективным. 
Имплантация кардиовертера-дефибриллятора не вы-
полнена из-за смерти больной. Внезапная сердечная 
смерть пациентов с АК наступает из-за электромеха-
нической диссоциации, поэтому установка кардио-
стимулятора не снижает летальности [9–13]. 

Заключение. Своевременная диагностика АК яв- 
ляется залогом эффективности её лечения. АК долж-
на быть включена в дифференциально-диагностиче-
ский поиск во всех случаях «идиопатических» арит-
мий и сердечной недостаточности. 

Авторы заявляют об отсутствии конфликта ин-
тересов. 
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CLINICAL CASE OF PULMONARY ALVEOLAR PROTEINOSIS  
IN A CHILD WITH PRIMARY IMMUNODEFICIENCY
Ilenkova N. A. 1, Konopleva O. S. 1, Zhigunova O. S. 2
1 V. F. Voino-Yasenetsky Krasnoyarsk State Medical University, 
  Russian Federation
2 Сity Сlinical Hospital № 20 named after I. S. Berson, Krasnoyarsk, Russian Federation

Легочный альвеолярный протеиноз (ЛАП) – редкое заболевание легких, характеризующееся дисфункцией аль-
веолярных макрофагов и накоплением в альвеолах сурфактанта. В клиническом наблюдении продемонстрирован 
редкий случай ЛАП у ребенка раннего возраста, подтвержденный инструментальными и морфологическими мето-
дами исследования.

Ключевые слова: легочный альвеолярный протеиноз, клиника, диагностика, дети

Pulmonary alveolar proteinosis is a rare lung disease characterized by dysfunction of alveolar macrophages and accu-
mulation of surfactant in the alveoli. In the given clinical observation, a rare case of pulmonary alveolar proteinosis in a young 
child was demonstrated, confirmed by instrumental and morphological methods of research.
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