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Резюме. Представлен случай первичного генерализованного амилоидоза с поражением внутренних органов, осложнен*
ного геморрагическим синдромом с массивным кровоизлиянием в сердце с развитием острой сердечной недостаточно*
сти и летальным исходом.
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Амилоидоз – группа заболеваний, общим призна*
ком которых является отложение в органах и тканях
особого белка бета*фибриллярной структуры. Среди
системных форм амилоидоза выделяют АА* (вторич*
ный), АL* (первичный), ATTR* (транстиретиновый),
Aбета

2
M (диализный) – амилоидоз. Системность пора*

жения отмечается также при различных вариантах на*
следственного амилоидоза (фибриноген*, аполипопро*
теин АI*, аполипопротеин АII*, лизоцим*амилоидоз).
Клинические проявления системного амилоидоза мно*
гообразны и зависят от преимущественного отложения
амилоида. Сердце поражается при AL*амилоидозе, ди*
ализном, транстиретиновом амилоидозе. При АА*ами*
лоидозе клинически значимое поражение сердца на*
блюдается реже [1,9].

Амилоидоз сердца характеризуется, в первую оче*
редь, поражением миокарда, которое клинически про*
является кардиомегалией, глухостью тонов, сердечной
недостаточностью, нарушениями ритма и проводимо*
сти [4,8,9,12]. У некоторых больных сердечная недоста*
точность наблюдается уже в дебюте болезни и затем бы*
стро прогрессирует [1,4]. Возможно вовлечение клапа*

Таким образом, полученные результаты достоверно
свидетельствуют о содержании в цветках скабиозы ве*
нечной высокоактивных биологических соединениях
полифенольного характера – антоцианов. Это доказы*

вает перспективность дальнейшего изучения скабиозы
венечной с целью использования в медицинской прак*
тике в комплексе с другими лечебно*профилактичес*
кими мероприятиями.

ANTHOCYANS OF SCABIOSA COMOSA
V.G. Krupennikova, G.M. Fedoseyeva

(Irkutsk State Medical University)

In the article results of research of anthocyans scabiosa comosa growing in Eastern Siberia are presented. The studied
plant has shown, the contains compaunds of anthocyans nature. In flowers of scabiosa comosa it is found out anthocyan –
chrisantemin (cianidin*3 monoglucozid).
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нов сердца с развитием их недостаточности [5]. Редко
встречается поражение перикарда. Медиана выживае*
мости составляет 1,08 лет от момента постановки диаг*
ноза и 0,75 лет при наличии сердечной недостаточнос*
ти в дебюте заболевания [3].

При амилоидной инфильтрации малых коронарных
артерий развивается ишемия миокарда [5]. При коро*
нарографии стенотических поражений коронарных ар*
терий не выявляют, обнаруживается снижение коронар*
ного резерва при сцинтиграфии миокарда с АТФ, что
свидетельствует о поражении сосудов мелкого калибра
[5]. Чаще поражение сердца сочетается с полиорганной
патологией, однако описаны случаи изолированного
амилоидоза сердца [3,12].

Кроме сердца, к основным органам*мишеням при
первичном амилоидозе относятся желудочно*кишеч*
ный тракт, селезенка, почки, несколько реже встреча*
ются поражение щитовидной железы, поджелудочной
железы, надпочечников [1,6]. При амилоидозе почек
нет параллелизма между выраженностью протеинурии
и массивностью отложения амилоида в клубочках [1].

Кровотечения могут быть первым проявлением AL*
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или любого системного амилоидоза. Тяжесть геморра*
гического синдрома варьирует от незначительных про*
явлений до жизнеугрожающих кровотечений [11,14,15].

Механизм геморрагического синдрома при амило*
идозе является многокомпонентным и зависит от типа
амилоидоза и вовлечения органов. При AL*амилоидо*
зе нарушения гемостаза связаны с приобретенным де*
фицитом факторов свертывания, гиперфибринолизом,
дисфункцией тромбоцитов [2,7,10,13]. Описывают по*
вышение содержания активатора плазминогена ткане*
вого и урокиназного типа и снижение ПАИ*1, что сви*
детельствует об увеличении фибринолитической актив*
ности [10].

Приобретенный дефицит Х фактора, наблюдаю*
щийся при AL*амилоидозе, обусловлен связыванием
его с амилоидными депозитами. При других типах ами*
лоидоза дефицит факторов свертывания выявляется
редко, главной причиной геморрагического синдрома
является отложение амилоида в сосудах с увеличением
их ломкости и нарушением вазоконстрикции [11,14].
При AL*амилоидозе этот механизм также принимает
участие в патогенезе кровоточивости.

Нами наблюдалась больная с первичным амилои*
дозом, манифестировавшим тяжелым геморрагическим
синдромом с массивным кровоизлиянием в сердце,
который привел к летальному исходу.

Больная С., 34 лет, поступила в Иркутскую государ*
ственную областную клиническую больницу в 1 час 30 мин с
диагнозом: Острый коронарный синдром с подъемом ST. От*
мечалась интенсивная давящая боль в грудной клетке,
слабость. Боль не купировалась 3 дозами нитроминта, про*
должалась более 30 минут, в связи с чем была вызвана «ско*
рая помощь». Бригадой «скорой помощи» был введен морфин
в/в, который не купировал боль. На ЭКГ (рис. 1) отмечался
подъем сегмента ST в I, II, avL, avF,V

3
 *V

6
, депрессия сегмен*

та ST в отведениях avR, V
1*2

. После чего больная доставлена
в ИГОКБ.

Рис. 1. ЭКГ больной с первичным амилоидозом. Отмечается
подъем сегмента ST в I, II, avL, avF,V
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.

В анамнезе – периодическое появление петехий и «синя*
ков» на коже. Год назад была обнаружена спленомегалия.
Больная не обследовалась.

При осмотре – состояние тяжелое, на коже отмечались
кровоизлияния, количество которых нарастало от единич*
ных при поступлении до множественных в течение следую*
щих часов. ЧСС 60 уд. в мин., АД 80/50 мм рт.ст. Через 1,5
часа появилась многократная рвота кофейной гущей. АД 50/

30 мм рт.ст., ЧСС 100 в мин. По экстренным показаниям
была проведена ФЭГДС: Эрозивный гастрит. Пищеводно*
желудочный разрывно*геморрагический синдром, осложнив*
шийся кровотечением, продолжающимся на момент осмот*
ра. Эндоскопический гемостаз.

Состояние ухудшалось. АД снизилось до 40/30 мм рт.ст.
На фоне ИВЛ, инфузии дофамина, норадреналина нарастали
явления острой сердечной недостаточности. В 8 час. 45 мин
– через 7 часов от момента поступления развилась фибрил*
ляция желудочков.

Клинический диагноз:
Основной: Острый циркулярный трансмуральный ин*

фаркт миокарда. Осложнения: Кардиогенный шок III ст. ДВС
синдром. Синдром Мэллори Вейса. Фибрилляция желудочков.
Острая сердечно*сосудистая  недостаточность.

Патологоанатомическое исследование:
Сердце массой 390 г. Массивное темно*красное субэпи*

кардиальное кровоизлияние толщиной 1см по передней, зад*
ней и боковой стенкам. Миокард левого желудочка грязно*
серого цвета, пестрый с кровоизлияниями. Клапаны эластич*
ные тонкие, очаговые субэндокардиальные кровоизлияния сле*
ва и справа.

Органы пищеварения: Край печени не выходит из*под края
реберной дуги. В просвете желудка слизисто*геморрагичес*
кое содержимое. Слизистая отечная серо*красная, в карди*
альном отделе эрозии с темно*красным дном до 3 см. Вокруг
двенадцатиперстной кишки в клетчатке кровоизлияния.
Печень массой 1500 г, размерами 23х16х12х8 см. Поверхность
гладкая, передний край заострен. Капсула прозрачная, блес*
тящая. На ощупь ткань плотновата, резистентна. На раз*
резе ткань красно*коричневого цвета, тусклая.

Паранефральная клетчатка выражена умеренно. Правая
почка 12х5,5х4 см, массой 150 г, левая почка 10х5х4 см, мас*
сой 145 г. Бобовидной формы, капсула полупрозрачная, серая,
тонкая, снимается легко, без отрыва вещества почек, обна*
жая гладкую, серо*красную поверхность. На ощупь эласти*
ческой консистенции. На разрезе ткань красно*коричневая
полнокровная. Корковое вещество 0,6 см шириной, красно*
коричневое, почечные пирамиды темно* красные. Граница
между ними четкая.

Селезенка массой 780 г. Капсула тонкая, гладкая, полу*
прозрачная серого цвета. Ткань на ощупь плотно*эластич*
ной консистенции, на разрезе бледно*красно*коричневая од*
нородная без соскоба (сальная).

Костный мозг грудины суховат серовато* красного цве*
та. Костный мозг на распиле средней трети правого бедра
желтоватого цвета, жирового вида.

Гистологическое исследование: костный мозг трехрост*
ковый, нормоклеточный. Отложение амилоида в стенках
сосудов.

Селезенка – массивное отложение амилоида в строме,
стенках сосудов, в том числе и в сосудах центров фоллику*
лов. Фолликулы аттенуированные.

Легкие – отложение амилоида практически во всех со*
судах, очаговая скудная лимфоидная инфильтрация. Умерен*
ное кровенаполнение сосудов и межальвеолярных перегородок.

Печень – балочное строение сохранено. По портальным
трактам, в паренхиме, в стенках сосудов отложение ами*
лоида местами с умеренной лимфоидной инфильтрацией.
Амилоидоподобные массы в синусоидах. Полнокровие синусо*
идов и сосудов

Матка – кровоизлияние в поверхностные отделы эндо*
метрия. Скудные отложения амилоида в стенках сосудов.

Сердце (рис. 2) – отложение амилоида в стенках сосу*
дов, эндокарде. Массивные кровоизлияния, со слабой нейтро*
фильной инфильтрацией очагового характера, фокальные
некоронарогенные некрозы групп кардиомиоцитов. Массив*
ное кровоизлияние в эпикард.

Почки – умеренное кровенаполнение, слабовыраженное
отложение амилоида в стенках сосудов.

Патологоанатомический диагноз:
Основной: Первичный генерализованный амилоидоз с по*

ражением легких, сердца, печени, почек, селезенки, костного
мозга, матки.

Осложнения: Геморрагический синдром: массивное крово*
излияние в миокард и эпикард, кровоизлияния в кожу, средо*
стение, забрюшинную клетчатку; некоронарогенные некро*
зы миокарда; острые язвы желудка. Острое венозное полнок*
ровие внутренних органов.

Клинико*патологоанатомический эпикриз: Смерть боль*
ной последовала от первичного генерализованного амилоидо*
за с поражением внутренних органов, осложненного разви*
тием геморрагического синдрома с массивным кровоизлияни*
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Рис. 2. Амилоидоз сердца: отложения амилоида в
эндокарде и в стенках сосудов. Окраска Конго

красный. Об. 20 х. Ок. 10 х.

ем в сердце (эпи* и миокард), возникновением некоронароген*
ных некрозов миокарда. Кроме того, имели место кровоизли*
яния в кожу, средостение, забрюшинную клетчатку. Непос*
редственной причиной смерти явилась острая сердечно*со*
судистая недостаточность.

Таким образом, у больной имел место геморрагичес*
кий синдром с массивным кровоизлиянием в сердце,
что явилось причиной изменений на ЭКГ в виде подъе*
ма сегмента ST и стало основанием для диагностики
острого коронарного синдрома. Диагноз амилоидоза
при жизни не установлен и заподозрить его при поступ*
лении больной в реанимационное отделение не пред*
ставлялось возможным. Особенностью случая являет*
ся отсутствие характерных клинических проявлений
амилоидоза сердца в виде нарушений ритма, проводи*
мости и сердечной недостаточности, что объясняется
отсутствием отложений амилоида в миокарде при на*
личии поражения мелких сосудов сердца. Поражение
сосудов является причиной кожных кровоизлияний в
анамнезе.

Диагностика амилоидоза трудна. Прижизненный
диагноз амилоидоза является морфологическим, поэто*
му, для его установления необходима биопсия поражен*
ных органов. В данном случае морфологический диаг*
ноз оказался посмертным. Кратковременность пребы*
вания в отделении реанимации и крайне тяжелое со*
стояние, а также редкость патологии и необычное те*
чение являются причиной расхождения диагноза.

MASSIVE HEMORRHAGIC SYNDROME IN PRIMARY AMYLOIDOSIS (CASE REPORT)
E.S. Eniseeva, J.A. Reut, E.Y. Ovcharenko, M.G. Pedko, M.B. Skomorovskaja, O.V. Kanja

(Irkutsk State Medical University)

A case report of primary amyloidosis with involvement of the internal organs complicated with bleeding in heart and
acute heart failure is presented.
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