
По современным представлениям, амилоидоз — это

группа заболеваний, которые отличаются большим разно-

образием клинических проявлений и характеризуются

внеклеточным отложением нерастворимых патологиче-

ских фибриллярных белков в органах и тканях. Наиболее

вероятно, что первые упоминания об амилоидозе касались

его наиболее распространенного вторичного типа. В XVII

веке Боне описал «саговую селезенку» у больного с абсцес-

сом печени, а в 1842 г. Рокитанский установил связь «саль-

ной болезни» с туберкулезом, сифилисом и риккетсиоза-

ми. В 1854 г. Вирхов использовал ботанический термин

«амилоид» (от греч. amylon — крахмал) для описания изу-

ченного им внеклеточного материала, обнаруженного на

аутопсии при сальной болезни печени, так как полагал,

что он близок по структуре к крахмалу из-за характерной

реакции с йодом. Впоследствии была установлена белко-

вая природа отложений, однако термин «амилоид» сохра-

нился до настоящего времени. В 20-е годы XX столетия

Бенхольд предложил окрашивать амилоид Конго крас-

ным, затем был обнаружен эффект двойного лучепрелом-

ления в поляризованном свете — изменение кирпично-

красной окраски на яблочно-зеленую. В 1959 г. Коген и

Калкинс с помощью электронной микроскопии установи-

ли фибриллярную структуру амилоида [1, 2]. 

Клинически принято выделять системные и локальные

формы амилоидоза. Современная классификация амилои-

доза построена по принципу специфичности основного фи-

бриллярного белка амилоида [3]. Среди системных форм

выделяют 4 типа амилоидоза (см. таблицу). 

Вторичный амилоидоз, развивающийся при ревматиче-

ских заболеваниях, относится к AA-амилоидозу. Предшест-

венниками амилоида в данном случае являются сывороточ-

ные острофазовые белки, α-глобулины, продуцируемые клет-

ками разных типов, в основном нейтрофилами и фибробла-

стами. Вторичный амилоидоз развивается при ревматоидном

артрите (РА), болезни Бехтерева, псориатическом артрите,

различных опухолях, лимфогранулематозе, неспецифиче-

ском язвенном колите и болезни Крона, а также при туберку-

лезе, остеомиелите, бронхоэктатической болезни. В Европе

амилоидоз наблюдается у 10% больных РА [4, 5]. 

Характерной особенностью АА-амилоидоза является

поражение почек (до 98% больных), при этом нет полного

параллелизма между клиническими проявлениями, вели-

чиной протеинурии и массивностью отложений амилоида

в клубочках. Часто (около 50% случаев) вовлекается в про-

цесс и печень, что проявляется гепатомегалией, синдро-

мом холестаза. Весьма характерно поражение перифериче-

ской нервной системы. Реже (у 10—14% пациентов) при

АА-амилоидозе встречается поражение дыхательной сис-

темы, и отложения амилоида обнаруживаются в бронхах,

альвеолярных перегородках и сосудах. По данным литера-

туры, амилоидоз легких часто выявляют лишь при аутоп-

сии. Однако в некоторых случаях одышка, кровохарканье

и гидроторакс могут быть обусловлены не только сердеч-

ной недостаточностью и нефротическим синдромом, но и

амилоидным поражением легких. При этом рентгенологи-

чески могут выявляться сетчатые и нодулярные изменения

в легочной ткани [6—8].
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Рассматривается проблема вторичного амилоидоза, который в настоящее время чаще встречается у больных с различными арт-

ритами, как серопозитивными, так и серонегативными. Наиболее частыми проявлениями вторичного амилоидоза, по данным ли-

тературы, являются поражения почек, печени, нервной системы, реже — вовлечение легких. Авторы приводят собственное на-

блюдение вторичного амилоидоза при ревматоидном артрите, сопровождавшегося поражением легких, почек и кишечника, с раз-

витием летального исхода. Диагноз амилоидоза был подтвержден гистологически прижизненно.
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Диагноз вторичного амилоидоза в ревматологии базирует-

ся на сочетании поражения почек и/или других органов с нали-

чием хронического воспалительного заболевания, чаще проте-

кающего с постоянной активностью. Подтверждением диагно-

за АА-амилоидоза служит иммуногистохимическое исследова-

ние биопсийного материала и окрашивание Конго красным с

дальнейшим изучением в поляризационном свете [9—11].

Прогноз во многом зависит от природы основного забо-

левания, при естественном течении у трети больных через 5

лет после выявления протеинурии развивается терминальная

почечная недостаточность. К сожалению, не существует ме-

тодов лечения вторичного амилоидоза, способных повлиять

на прогноз. Наиболее важным подходом к терапии заболева-

ния, позволяющим изменить исход болезни и предотвратить

фатальные поражения органов, является подавление воспа-

лительной активности артритов и как следствие — снижение

продукции сывороточных белков-предшественников [12, 13]. 

В качестве иллюстрации тяжести вторичного амилоидоза,

разнообразия его клинических проявлений и неблагоприятного

прогноза приводим собственное наблюдение вторичного ами-

лоидоза с поражением легких, почек и кишечника на фоне РА.

Больная П., 55 лет, находилась в ревматологическом от-

делении Республиканской больницы Петрозаводска с 27.02 по

08.03.09 РА диагностирован в декабре 1995 г. на основании

критериев ACR, серонегативный вариант, рентгенологиче-

ская стадия II. Отмечалось медленно прогрессирующее тече-

ние заболевания с преимущественным поражением суставов

кистей и стоп. В связи с минимальной активностью артрита

(СОЭ максимально повышалось до 27 мм/ч., СРБ 0/+) в первые

годы получала терапию аминохинолиновыми препаратами. 

С 1997 г. рентгенологически выявляется базальный пневмоск-

лероз при сохраняющейся минимальной активности процесса

(СОЭ 18 мм/ч, СРБ 0) и рентгенологической стадии II.

В феврале 2007 г. отмечены нарастание суставного синдро-

ма, вовлечение новых суставных зон, впервые констатирована

рентгенологическая стадия 3. В связи с умеренной степенью ак-

тивности заболевания (СОЭ 27—37 мм/ч, СРБ 24 мг/л, ЦИК

0,143 ед.) начата терапия метотрексатом в дозе 7,5 мг/нед с

последующим ее повышением до 12,5 мг/нед. Спиральная ком-

пьютерная томография органов грудной клетки: легочный ри-

сунок в нижних отделах грубо деформирован за счет интер-

стициального компонента по типу мелкоячеистого пневмоск-

лероза, что может соответствовать изменениям при РА.

В начале 2008 г. появились общая слабость, недомогание,

миалгии, подъем температуры до 38,5°С, сухой кашель и про-

грессирующая одышка. На рентгенограмме органов грудной

клетки определялись признаки пневмосклероза, ячеистый фи-

броз в нижних отделах, с отрицательной динамикой по срав-

нению с предыдущим исследованием. С учетом прогрессирую-

щего поражения легких в марте 2008 г. госпитализирована в

ревматологическое отделение для проведения дифференциаль-

ного диагноза поражения легких (ревматоидное легкое, об-

структивные болезни, лекарственное поражение), метотре-

ксат был отменен. Лабораторные данные: СОЭ 58—62 мм/ч.,

уровень креатинина 158 мкмоль/л, РФ 0, СРБ 26 мг/л, в ана-

лизе мочи — белок 0,3 г/л. Рентгенологически и по данным

спиральной компьютерной томографии органов грудной клет-

ки значимого ухудшения не отмечено. При оценке диффузион-

ной способности легких выявлены изменения за счет мембран-

ного компонента, DLCO 46,5%. 04.04 выполнено видеотора-

коскопическое исследование с биопсией ткани легкого. В био-

птате определялся пневмофиброз с бронхо- и брохиолоэктаза-

ми, эмфизематозным расширением просветов альвеол, микро-

кистозной трансформацией; не исключался фиброзирующий

альвеолит. В связи с полученными данными терапия пересмо-

трена и назначены сульфасалазин в дозе 2 г/сут и преднизолон

в дозе 20 мг/сут. К июлю на фоне терапии глюкокортикоида-

ми наблюдалась некоторая положительная динамика легоч-

ного процесса — СОЭ снизилась до 28 мм/ч.

С середины октября вновь отмечено ухудшение состояния:

субфебрилитет, повышенная потливость, сухой кашель, тош-

нота, нарастающая одышка. Лабораторно впервые выявлено

повышение уровня креатинина до 308 мкмоль/л, СКФ 22,6,

СОЭ 61 мм/ч, СРБ 126 мг/л, в анализе мочи — белок 0,39 г/л.

Вновь госпитализирована в ревматологическое отделение, где

выполнена биопсия почки и подтверждено наличие амилоидоза

при окрашивании Конго красным. В связи с доказанным амило-

идозом почек выполнено окрашивание имевшихся гистологиче-

ских препаратов ткани легкого Конго красным, что позволило

подтвердить и амилоидоз легких. Начата терапия циклофос-

фамидом, состояние оставалось относительно стабильным.

Резкое ухудшение самочувствия с 27.02.09 г., госпитали-

зирована в связи с нарастанием дыхательной недостаточно-

сти и уровня креатинина до 650 мкмоль/л. Констатированы

хроническая почечная недостаточность III степени и дыха-

тельная недостаточность III степени. В рамках вторичного

амилоидоза присоединилось поражение кишечника: много-

кратный жидкий стул без примесей крови и слизи. 05.03 про-

веден сеанс гемодиализа в связи с гиперазотемией и метаболи-

ческим ацидозом. С 06.03 рецидивировал нефрогеннный отек

Ти п ы  с и с т е м н о г о  а м и л о и д о з а

Тип              Состав фибрилл                                  Ассоциированные заболевания

Легкие цепи иммуноглобули-
нов или их фрагменты 

Острофазовый α-глобулин
SAA, близкий по свойствам 
к C-реактивному белку 

β2-микроглобулин 

Транспортный    Мутантный
белок 
трансферрин      Нормальный

AL 

AA 

Aβ2M

ATTR

Первичный амилоидоз, миеломная болезнь, болезнь Вальденстрема, β-клеточные злокаче-
ственные лимфомы 

Вторичный амилоидоз при хронических воспалительных и ревматических заболеваниях,
опухолях, а также при периодической болезни, синдроме Макла—Уэльса

Хроническая почечная недостаточность, развивается вследствие резкого снижения выведе-
ния указанного белка почками и непроницаемости для него диализных мембран 

Семейные наследственные формы (португальская, японская и др.)

Старческие формы



легких, прогрессировала дыхательная недостаточность и

08.03 наступила смерть. Посмертный диагноз: серонегатив-

ный, эрозивный РА, поздняя стадия, активность 3, рентгено-

логическая стадия III, ФК 2. Осложнения: вторичный амилои-

доз с поражением почек и развитием хронической почечной не-

достаточности III степени, легких с проявлениями дыхатель-

ной недостаточности III степени и кишечника. Патолого-

анатомическое исследование не проводилось. 

Таким образом, в представленном наблюдении вторич-

ный амилоидоз при РА с поражением кишечника, почек и

легких был диагностирован при жизни, на основании ис-

следования, в первую очередь биоптата почки, а затем и лег-

ких. Поражение легких у данной пациентки на момент вы-

явления не связывали с развитием вторичного амилоидоза,

а объясняли имевшимся РА и терапией метотрексатом. Осо-

бенностью случая является длительная низкая активность и

медленно прогрессирующее течение РА. Развитие вторич-

ного амилоидоза определило неблагоприятный прогноз,

так как поражение почек с формированием хронической

почечной недостаточности и поражение легких с развитием

прогрессирующей дыхательной недостаточности привели к

летальному исходу больной 55 лет.
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■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■

В каких конференциях, семинарах вам было бы интересно участвовать? ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■

На какой адрес вы хотели бы получать журнал  ■■ рабочий, ■■ домашний? 

Рабочий адрес (заполняется разборчиво):

Индекс ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Город (или другой населенный пункт)    ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Улица    ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■ ,    дом ■■■■■■■■ ,  корп. ■■■■
Название учреждения   ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Домашний адрес (заполняется разборчиво):

Индекс ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Город (или другой населенный пункт)    ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Улица    ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■ ,  дом ■■■■■■■■ ,  корп. ■■■■ ,  кв. ■■■■■■■■
Рабочий телефон/факс:   ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Домашний телефон:  ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
E-mail: ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
Дата заполнения ■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■■
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