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Резюме
ATTR-амилоидная кардиомиопатия (АК) – сложное и недостаточно изученное состояние, которое в последние годы при-
влекает все большее внимание медицинского сообщества. Это обусловлено углублением знаний о механизмах развития 
болезни, расширением данных о ее проявлениях и появлением более точных методов диагностики. Тем не менее АК оста-
ется одной из причин хронической сердечной недостаточности (ХСН) с сохраненной фракцией выброса левого желудочка 
(ФВЛЖ), особенно часто встречающейся у пожилых пациентов. При этом одной из основных трудностей является поздняя 
диагностика, что вызвано как неспецифичностью симптомов, так и недостаточной настороженностью врачей, как следствие, 
это приводит к прогрессированию заболевания и ухудшению прогноза. В связи с этим своевременное выявление как 
кардиальных, так и экстракардиальных симптомов ATTR-амилоидоза имеет решающее значение для повышения точности 
диагностики и начала терапии. Лечение амилоидоза включает патогенетическую (антиамилоидную) и симптоматическую 
терапию. На сегодняшний день тафамидис является первым препаратом, применяемым для лечения ATTR-амилоидоза, 
рекомендованным для пациентов как с наследственным, так и с «диким типом» заболевания. Амилоидная кардиомиопа-
тия представляет собой междисциплинарную проблему, требующую повышенной настороженности не только со стороны 
кардиологов, но и врачей общей практики, а также специалистов смежных направлений. Оптимизация диагностических 
алгоритмов и применение инновационных подходов к терапии являются ключевыми задачами для снижения времени до 
постановки диагноза и своевременного начала лечения. Обсуждаемые в статье рекомендации могут послужить основой 
для улучшения качества оказания помощи пациентам с АК.
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Abstract
ATTR amyloid cardiomyopathy (AC) is a complex and under-recognized condition that has been attracting increasing attention 
from the medical community in recent years. This is due to a deeper understanding of the disease’s pathogenesis, an expansion 
of data on its clinical presentation, and the emergence of more accurate diagnostic tools. Nevertheless, AC remains one of the 
causes of chronic heart failure (CHF) with preserved left ventricular ejection fraction (LVEF), especially prevalent among elderly 
patients. Moreover, one of the main challenges is late diagnosis, caused by both the non-specificity of symptoms and insuffi-
cient vigilance among physicians. As a consequence, this leads to disease progression and a poorer prognosis. Therefore, timely 
identification of both cardiac and extracardiac symptoms of ATTR amyloidosis is crucial for improving diagnostic accuracy and 
initiating appropriate therapy. The treatment of amyloidosis includes pathogenetic (anti-amyloid) and symptomatic therapies. 
Currently, tafamidis is the first drug used for the treatment of ATTR amyloidosis and is recommended for patients with both 
hereditary and “wild-type” forms of the disease. Amyloid cardiomyopathy is an interdisciplinary problem that requires height-
ened awareness not only from cardiologists but also from general practitioners and specialists in related fields. The optimi-
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ВВЕДЕНИЕ 

Транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия 
(ATTR-АК)  – это заболевание, вызванное отложени-
ем в  интерстициальной межмышечной соединитель-
ной ткани сердца аномально агрегированного белка 
транстиретина. ATTR-амилоидная кардиомиопатия (АК) 
в последние годы стала объектом усиленного внима-
ния исследователей, что связано с накоплением новых 
данных о механизмах ее развития и клинических про-
явлениях. Эпидемиологические данные подтверждают 
устойчивый рост выявляемости заболевания, однако АК 
остается недооцененной проблемой, особенно среди по-
жилых пациентов. Диагностика осложняется отсутствием 
специфических симптомов и вариабельностью клиниче-
ской картины, что нередко приводит к позднему обна-
ружению заболевания и, как следствие, к его прогрес-
сированию. Сопутствующие клинические проявления, 
в частности синдром запястного канала и стеноз пояс-
ничного отдела позвоночного канала, могут оказывать 
существенное влияние на сужение дифференциально-
диагностического ряда при подозрении на амилои-
доз  [1]. Примерно 10% пациентов с хронической сер-
дечной недостаточностью (ХСН) с сохранной фракцией 
выброса левого желудочка (ФВЛЖ) в возрасте 75 лет 
и старше страдают ATTR-амилоидозом, хотя точная рас-
пространенность остается неясной, поскольку данные ау-
топсийных исследований не систематизированы [2].

Различные типы амилоидоза встречаются с разной ча-
стотой, что усложняет оценку его распространенности. Ди-
кий тип ATTR (ATTRwt) остается значимо недооцененным, 
особенно среди пожилых пациентов. У госпитализирован-
ных с ХСНсФВ в 13% случаев впоследствии диагностиру-
ется АК, в то время как у 20–25% людей старше 80 лет 
патологоанатомические исследования выявляют призна-
ки заболевания. В возрастной группе старше 97 лет этот 
показатель достигает 37%. Наследственный ATTR (ATTRh), 
напротив, встречается реже и составляет менее 1 случая 
на 100 000 человек в неэндемичных регионах (например, 
Сицилия) и 1 случай на 1 000 – в эндемичных зонах (на-
пример, Португалия) [3].

Российские данные указывают на частоту ATTR-амило-
идоза, сопоставимую со среднеевропейскими показателя-
ми для неэндемичных зон [4]. Пациенты, как правило, не 
имеют семейных или эпидемиологических связей с энде-
мичными регионами, представляя типичную для России 
этническую группу.

ATTR-амилоидоз характеризуется инфильтрацией 
тканей фибриллярным гликопротеином амилоидом, ко-
торый формируется вследствие агрегации нестабильных 
белков-предшественников. Отложение амилоидных фи-
брилл в тканях сердца приводит к развитию АК, которая 
является основной причиной смертности при системном 
амилоидозе. У пациентов с ATTR-кардиомиопатией про-
должительность жизни после постановки диагноза варьи-
рует от 2 до 3,5 лет [5].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА ATTR-АМИЛОИДНОЙ 
КАРДИОМИОПАТИИ

Клинические проявления АК включают как кардиаль-
ные, так и экстракардиальные симптомы. Типичным про-
явлением является развитие ХСНсФВ. По мере прогрес-
сирования заболевания наблюдается снижение фракции 
выброса левого желудочка, что усугубляет течение сер-
дечной недостаточности. Часто встречаются нарушения 
проводимости сердца (атриовентрикулярные, синоатри-
альные и внутрижелудочковые блокады), а также арит-
мии, включая фибрилляцию предсердий, которые имеют 
до 70% пациентов с ATTR-КМП [6, 7], и желудочковые та-
хиаритмии. При АКМП (амилоидная кардиомиопатия) мо-
жет наблюдаться поражение аортального клапана, пред-
ставленное дегенеративным аортальным стенозом [8].

ATTR-амилоидоз подразделяется на наследственную 
форму (ATTRh), обусловленную мутацией гена транстире-
тина (TTR), и дикий тип (ATTRwt), при котором генетиче-
ские мутации отсутствуют. Известно более 130 вариантов 
TTR, ассоциированных с ATTRv-амилоидозом. Клиниче-
ская картина зависит от типа мутации. Однако обычно 
поражаются периферическая нервная система и серд-
це [9]. Главная опасность и отличительная черта патоло-
гических изменений при этих обеих формах (как и при 
других типах амилоидоза сердца) – быстрое прогресси-
рование тяжелой дисфункции сердца [5, 10]. Несмотря 
на различия в патогенезе, оба типа характеризуются ин-
фильтрацией амилоидных фибрилл в ткани сердца, что 
приводит к сходным клиническим проявлениям и тяже-
лым осложнениям.

Средняя продолжительность жизни пациентов 
с ATTRwt после появления первых симптомов составляет 
около шести лет [11]. ATTRwt наблюдается у пожилых лю-
дей и в основном проявляется фенотипом КМП [12]. Не-
смотря на развитие современных диагностических мето-
дов, таких как визуализация и молекулярно-генетический 

zation of diagnostic algorithms and the implementation of innovative therapeutic approaches are key objectives for reducing 
the time to diagnosis and initiating timely treatment. The recommendations discussed in this article can serve as a basis for 
improving the quality of care provided to patients with AC.
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анализ, заболевание остается недостаточно изученным. 
Увеличение чувствительности и специфичности этих мето-
дов способствует выявлению большего числа пациентов, 
что имеет решающее значение для своевременной диа-
гностики и начала терапии.

ATTR-амилоидоз представляет собой серьезную меж-
дисциплинарную проблему, требующую совместных уси-
лий кардиологов, генетиков и врачей общей практики для 
оптимизации диагностики и улучшения прогноза пациен-
тов. Информация представлена в табл. 1.

В современной клинической практике принято выде-
лять два основных фенотипа ATTR-амилоидоза: невроло-
гический и кардиологический. Однако данное разделе-
ние является условным, т. к. по мере прогрессирования 
заболевания клиническая картина приобретает смешан-
ный характер, с преобладанием поражений либо нервной, 
либо сердечно-сосудистой системы [14]. 

ДИАГНОСТИКА

Диагностика ATTR-кардиомиопатии требует систем-
ного подхода, учитывающего многоорганный характер 
заболевания. При АКМП важна ранняя и быстрая диа-
гностика, т. к. раннее начало терапии может предотвра-
тить дальнейшее отложение амилоида и повреждение 
органов  [15, 16]. Мультидисциплинарное взаимодей-
ствие играет ключевую роль в своевременном выявлении 
и лечении транстиретинового амилоидоза. Для успеш-
ной диагностики необходима координация между специ-
алистами лучевой диагностики, кардиологами и другими 
врачами, участвующими в обследовании пациентов с по-
дозрением на амилоидоз.

Диагностический алгоритм начинается с  тщатель-
ного сбора анамнеза, включающего анализ симптомов 

и факторов риска, а также проведения физикального ос-
мотра. Особое внимание уделяется клиническим при-
знакам, характерным для ATTR-амилоидоза, и наличию 
внесердечных проявлений, таких как протеинурия и неф-
ротический синдром, нейропатия мелких волокон или 
полинейропатия, гепатомегалия, спленомегалия, крово-
подтеки на коже, макроглоссия, синдром карпального ка-
нала (СКК), особенно двусторонний, стеноз позвоночника 
и разрыв сухожилия бицепса [17–23]. Важно учитывать та-
кие симптомы, как периферическая невропатия, синдром 
запястного канала или спонтанные разрывы сухожилий, 
которые могут указывать на наличие системного амилои-
доза [24]. При периферической амилоидной полиневро-
патии вследствие нарушения трофики мышц наблюдается 
выраженная потеря массы тела, которая может достигать 
9–18 кг [3, 24, 25].

Кардиальные и экстракардиальные симптомы ATTR-
амилоидоза представлены в табл. 2. Такой структуриро-
ванный подход позволяет не только повысить точность 
диагностики, но и своевременно начать лечение, что яв-
ляется ключевым фактором в улучшении прогноза у паци-
ентов с ATTR-амилоидозом.

Диагностика амилоидоза представляет собой поэтап-
ный процесс, включающий три ключевых этапа, каждый из 
которых направлен на последовательное уточнение диа-
гноза и выбор адекватной стратегии лечения.

1. Подозрение на заболевание. На первом этапе про-
водится комплексный анализ косвенных данных, которые 
могут указывать на наличие амилоидоза. Врачам рекомен-
дуется обращать внимание на т. н. «красные флаги» забо-
левания, включая характерные кардиальные и экстракар-
диальные проявления, представленные в табл. 2, 3. Эти 
признаки часто становятся отправной точкой для углу-
бленного диагностического поиска.

 Таблица 1. Сравнительная характеристика ATTRwt 
с ATTRh-амилоидозом [13]

 Table 1. Comparative characteristics of ATTRwt and ATTRh-
amyloidosis [13]

Клинические 
особенности ATTRwt ATTRh

Белок-
предшественник Транстиретин Мутантный 

транстиретин

Причина 
нарушений

Возрастные нарушения секреции 
транстиретина печени

Мутация в гене 
транстиретина

Поражение 
органа Сердце Нервная система, 

сердце

Пол и возраст Чаще мужчины старше 70 лет Чаще мужчины 
старше 40 лет

Клиническая 
картина

Снижение толерантности к физиче-
ским нагрузкам, потеря веса, 
желудочно-кишечные нарушения. 
Лево- и правожелудочковая застой-
ная сердечная недостаточность 
с сохранной систолической функци-
ей с явной диастолической дисфунк-
цией, аритмии. Семейный анамнез 
ТЗС (туннельный запястный синдром)

 Таблица 2. Кардиальные и экстракардиальные симптомы 
ATTR-амилоидоза [13]

 Table 2. Cardiac and extracardiac symptoms of ATTR-
amiloidosis [13]

Кардиальные симптомы Экстракардиальные симптомы

•	Общая слабость 
•	Утомляемость 
•	Одышка (может варьировать 

от одышки при физической 
нагрузке до одышки в покое)

•	Головокружение 
•	Перебои в работе сердца 
•	Синкопальные 

и пресинкопальные 
состояния 

•	Отеки нижних конечностей 
•	Нарушения проводимости 

сердца
•	Ортостатическая гипотензия
•	Стеноз аортального клапана

•	Дисфагия 
•	Диспепсические проявления (поносы, 

запоры) 
•	Кожные высыпания 
•	Протеинурия 
•	Онемение пальцев рук и стоп 
•	Макроглоссия
•	Синдром сухого глаза 
•	Разрыв сухожилия бицепса
•	Симптомный стеноз спинномозгового 

канала поясничного отдела 
•	Двусторонний синдром запястного 

канала или стеноз позвоночного канала
•	Сенсомоторная полинейропатия, 

прогрессирующая по типу «от 
дистального к проксимальному» 

•	Вегетативная дисфункция, включая 
желудочно-кишечные расстройства 
и чувство быстрого насыщения, или 
необъяснимая потеря веса

•	Глухота 
•	Помутнение хрусталика
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2. Подтверждение диагноза. Второй этап включает 
использование высокоточных инструментальных мето-
дов, позволяющих визуализировать изменения в струк-
туре и функции сердца. Основными методами являются 
эхокардиография с применением тканевой доплерогра-
фии и спекл-трекинг эхокардиографии (ЭхоКГ) для оцен-
ки деформации миокарда [26, 27], магнитно-резонансная 
томография (МРТ) сердца с контрастированием гадоли-
нием для выявления характерных инфильтративных из-
менений, но данное исследование не является необхо-
димым во всех случаях и недостаточно для постановки 
диагноза «АКМП» в качестве самостоятельного мето-
да  [28–30]. Также проводят гистологическое исследо-
вание биоптатов, окрашенных Конго красным с исполь-
зованием поляризованного света для подтверждения 
амилоидных отложений. Детальная информация о диа-
гностических возможностях инструментальных методов 
представлена в табл. 3.

3. Определение типа амилоидоза. На заключитель-
ном этапе проводится уточнение подтипа амилоидоза, 
что имеет решающее значение для выбора терапии. Ос-
новными методами являются иммунохимические иссле-
дования сыворотки крови и мочи, сцинтиграфия миокар-
да с использованием 99mTc-пирофосфата (PYP), а также 
иммуногистохимическое исследование биоптатов с ис-
пользованием панели антисывороток, специфичных к бел-
кам – предшественникам амилоида. Эти методы позво-
ляют не только подтвердить диагноз, но и  установить 
первичный источник амилоидогенеза.

Комплексный подход, основанный на последовательном 
применении указанных диагностических шагов, позволяет 
повысить точность постановки диагноза, своевременно на-
чать терапию и улучшить прогноз пациентов с амилоидозом.

Ложноположительное поглощение радиоизотопа воз-
можно и при других состояниях, например при болезни 
Данона (болезнь накопления гликогена IIb-типа), гипер-
трофической КМП или сердечной токсичности гидро
ксихлорохина [31, 32]. Если сцинтиграфия миокарда с пи-
рофосфатом (PYP) не выявляет данных, подтверждающих 
наличие амилоидоза, следующим диагностическим ша-
гом становится выполнение биопсии миокарда, но в на-
стоящее время результат сцинтиграфии сердца с погло-
щением радиоизотопа 2-й или 3-й степени по Perugini 
при отсутствии моноклонального белка позволяет устано-
вить диагноз «ATTR-КМП» без ее подтверждения [33]. Эн-
докардиальная биопсия признана «золотым стандартом» 
верификации диагноза амилоидоза пораженного орга-
на. Полученные биоптаты подвергаются гистологическому 
исследованию с использованием поляризованного света 
и окрашиванием Конго красным, что позволяет обнару-
жить характерные амилоидные отложения [34].

Однако, несмотря на высокую диагностическую цен-
ность эндомиокардиальной биопсии, она проводится ме-
нее чем в 20% случаев даже в ведущих специализиро-
ванных центрах мира. Одной из основных причин этого 
является ограниченная доступность сцинтиграфии миокар-
да с использованием 99mTc-пирофосфата, что препятству-
ет выполнению полного диагностического алгоритма [35].

 Таблица 3. Инструментальные исследования ATTR-амилоидоза и критерии «за амилоидоз»
 Table 3. Instrumental studies of ATTR amyloidosis and “for amyloidosis” criteria

Исследование Критерии

ЭхоКГ

Утолщение межжелудочковой перегородки и/или задней стенки левого желудочка более 12 мм
Увеличение обоих предсердий
Рестриктивное нарушение диастолической функции левого желудочка
Фракция выброса часто наблюдается нормальной
Пиковая ранняя диастолическая скорость снижается на самых ранних стадиях заболевания
Нарушение базальной продольной деформации с относительным сохранением апикальной деформации
сердца – очень высока распространенность тромбоза левого предсердия, даже среди пациентов с синусовым ритмом
Отложение амилоида может происходить и в клапанном аппарате сердце, что приводит к дисфункции клапанов
Перикардиальный выпот

ЭКГ
Низкий вольтаж комплексов QRS или непропорционально низкий вольтаж степени при существующей гипертрофии ЛЖ
Псевдоинфарктные изменения при отсутствии зон нарушений локальной сократимости по данным эхокардиографии
Нарушения проводимости (синоатриальной, атриовентрикулярной, внутрижелудочковой – широкий комплекс QRS)

МРТ

Трансмуральное или субэндокардиальное позднее контрастное усиление области, диффузное предсердное позднее контрастное  
усиление, ПЖ позднее контрастное усиление, субоптимальное обнуление
Увеличение значений T1, увеличение фракции экстрацеллюлярного объема, отек миокарда (T2)
Можно наблюдать накопление и задержку вымывания контрастного вещества (гадолиния) по причине депозиции амилоида в миокарде
При отсроченном контрастировании определяется циркулярное субэндокардиальное накопление контрастного препарата в миокарде ЛЖ, 
а также в некоторых случаях правого желудочка и обоих предсердий

Сцинтиграфия

В передней проекции оценивается отношение интенсивности счета в области сердца по отношению к контралатеральной стороне,  
значение ≥1,5 является характерным для ATTR-амилоидоза.
Интенсивное накопление РФП (радиофармпрепарат) в миокарде специфично для ATTR-амилоидоза.
Градация изображений оценивается по следующим признакам: 
грейд 0: миокард не копит радиофармпрепарат, накопление в костях в соответствии с нормой (не ATTR-амилоидоз (чувствительность 99%); 
грейд 1: накопление в сердце меньше, чем накопление в ребрах (необходимо ЭМБ); 
грейд 2: накопление в сердце равно накоплению в ребрах (ATTR-амилоидоз подтвержден (специфичность 100%)); 
грейд 3: накопление в миокарде превосходит накопление в ребрах (ATTR-амилоидоз подтвержден (специфичность 100%))
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Для повышения точности выявления пациентов с вы-
соким риском ATTR-амилоидоза предлагается использо-
вание специальной клинической шкалы, представленной 
в табл. 4. Эта шкала позволяет структурировать данные 
о симптомах и признаках заболевания, что способству-
ет своевременному направлению пациентов на дополни-
тельные диагностические процедуры.

Интерпретация клинической шкалы риска показыва-
ет, что итоговая сумма баллов ≥ 6 свидетельствует о вы-
соком риске транстиретиновой амилоидной кардиомио-
патии (ATTR-КМП), что подтверждено чувствительностью 
93% и специфичностью 62%. Общая сумма баллов мо-
жет варьироваться от -1 до 10. Пациентам с хрониче-
ской сердечной недостаточностью с сохранной фракци-
ей выброса (СНсФВ) и результатом ≥ 6 рекомендуется 
сцинтиграфия миокарда с пирофосфатом технеция для 
подтверждения или исключения ATTR-КМП. При положи-
тельном результате сцинтиграфии необходимо провести 
гематологическое исследование для исключения AL-ами-
лоидоза [36, 38, 39].

Диагноз «гипертрофическая кардиомиопатия» у по-
жилых пациентов должен побудить к поиску АКМП [37].

На основании полученных данных диагностика амило-
идной кардиомиопатии остается сложным процессом, тре-
бующим внимания специалистов различных направлений 
и комплексного подхода.

ЛЕЧЕНИЕ

В лечении амилоидоза сердца выделяют два ключе-
вых аспекта: патогенетическую антиамилоидную терапию 
и симптоматическое лечение.

До недавнего времени трансплантация печени была 
основным методом терапии ATTR-амилоидоза. Этот под-
ход основан на прекращении синтеза амилоидогенного 
предшественника в печени, которая является основным 
источником транстиретина. Трансплантация печени по-
казала эффективность в замедлении прогрессирования 

заболевания, особенно в отношении нейропатии. Однако 
ее применение ограничено рядом факторов, включая воз-
раст пациентов и многоорганное поражение.

Трансплантация сердца при системном амилоидозе 
возможна, но редко используется из-за ограничений, свя-
занных с возрастом и сопутствующими поражениями дру-
гих органов. Большинство пациентов с ATTR-амилоидозом 
не соответствуют строгим критериям для проведения дан-
ной процедуры.

Современные подходы к терапии ATTR-амилоидоза 
направлены на модификацию заболевания, что позволя-
ет существенно улучшить прогноз и качество жизни па-
циентов. Эффективность данной терапии максимальна на 
ранних стадиях заболевания, когда начинают проявляться 
первые неврологические и кардиологические симптомы.

Модифицирующая терапия направлена на снижение 
уровня мутированного и общего транстиретина или ста-
билизацию его молекул, предотвращая их диссоциацию 
и образование амилоидогенных фрагментов. Интенсив-
ные исследования в области фармакологии направлены 
на разработку препаратов, способных удалять амилоид-
ные фибриллы из тканей.

Первым препаратом, примененным для лечения 
ATTR- амилоидоза, стал тафамидис, который связывает-
ся с тетрамерной формой транстиретина, предотвращает 
его диссоциацию на мономеры и замедляет амилоидоге-
нез [40, 41]; в дозировке 20 мг использовался для лечения 
полинейропатии. Позднее его применение было расши-
рено на пациентов с амилоидной кардиомиопатией, од-
нако требуемая доза для лечения АК составляет 80 мг (эк-
вивалентно 61 мг) [17].

Тафамидис рекомендован для пациентов как с наслед-
ственной формой ATTR (ATTRh), так и с «диким типом» 
(ATTRwt), при условии значительной ожидаемой продол-
жительности жизни.

21 сентября 2017 г. в Москве прошел симпозиум, по-
священный терапии транстиретинового амилоидоза, на 
котором российским специалистам был представлен пре-
парат тафамидис. Это первое и единственное лекарствен-
ное средство для лечения транстиретиновой семейной 
амилоидной полинейропатии (ТТР-САП), зарегистриро-
ванное в Европе, Японии и Латинской Америке, и теперь 
доступное в России [42].

Интересно, что тафамидис не является научной новин-
кой последних лет. Его химическая формула была синте-
зирована в 2003 г. Джеффри В. Келли из Исследователь-
ского института Скриппса (США) [43].

Тафамидис является первым и пока единственным 
препаратом, зарегистрированным в России для лечения 
транстиретинового амилоидоза у взрослых пациентов 
с кардиомиопатией, включая как наследственную фор-
му (ATTRh), так и «дикий тип» заболевания (ATTRwt). Кли-
нические исследования убедительно продемонстрирова-
ли его способность снижать смертность от всех причин 
и  частоту госпитализаций, связанных с осложнениями 
сердечно-сосудистой системы [44]. Тафамидис – селектив-
ный стабилизатор, влияющий на белок транстиретин (ТТ). 
Он связывается с двумя тироксин-связывающими сайтами 

 Таблица 4. Клиническая шкала для выявления пациентов 
с сердечной недостаточностью с фракцией выброса (СНсФВ), 
которые входят в группу повышенного риска ATTR-КМП [36, 37]

 Table 4. Clinical scale for identifying patients with HFpEF 
who are at increased risk for ATTR-CM [36, 37]

Клинический параметр Значение Баллы

Возраст

60–69 лет +2

70–79 лет +3

≥80 лет +4

Пол Мужской +2

АГ Есть -1

Фракция выброса Меньше 60% +1

Толщина задней стенки левого 
желудочка Больше или равно 12 мм +1

Относительная толщина стенки Больше 0,57 +2
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тетрамерного ТТ (четырехкомпонентного) с отрицатель-
ной кооперативностью. Это взаимодействие блокирует 
распад тетрамера на мономеры и тем самым замедля-
ет процесс образования амилоидных отложений. Именно 
ингибирование диссоциации белка ТТ делает тафамидис 
перспективным для замедления развития транстиретино-
вого амилоидоза, в частности семейной транстиретиновой 
амилоидной полинейропатии.

Исследование ATTR-ACT включало 441  пациента 
с ATTR-амилоидозом сердца, медианный возраст кото-
рых составлял 75 лет, а около 90% участников составляли 
мужчины. У 24% пациентов была диагностирована наслед-
ственная форма ATTR-амилоидоза. Большинство участни-
ков исследования (более 90%) имели хроническую сер-
дечную недостаточность II–III функционального класса по 
классификации NYHA [44].

Результаты исследования показали, что по обоим пер-
вичным показателям эффективности тафамидис зна-
чительно превосходил плацебо. В  группе тафамидиса 
смертность от любых причин составила 29,5%, тогда как 
в группе плацебо этот показатель достиг 42,9%. Частота 
госпитализаций по поводу сердечно-сосудистых ослож-
нений также была ниже: 0,48 случаев в год в группе тафа-
мидиса против 0,70 случаев в группе плацебо. По данным 
регрессионного анализа, лечение тафамидисом привело 
к снижению риска смерти на 30% (отношение рисков 0,70, 
95% ДИ 0,51–0,96) и риска госпитализации на 32% (отно-
шение рисков 0,68, 95% ДИ 0,56–0,81) [44].

Тафамидис демонстрировал преимущества перед пла-
цебо во всех подгруппах пациентов независимо от типа 
ATTR-амилоидоза (наследственный или ненаследствен-
ный), функционального класса NYHA (I–II или III) и до-
зировки препарата (80  или 20  мг). Препарат улучшал 
толерантность к физической нагрузке и качество жиз-
ни пациентов с амилоидной кардиомиопатией. В группе 
тафамидиса снижение пройденной дистанции за 6 мин 
и уменьшение индекса качества жизни по шкале KCCQ-OS 

были достоверно менее выраженными (p < 0,001) по срав-
нению с плацебо. Дополнительно тафамидис показал по-
ложительное влияние на биомаркеры NT-proBNP и эхо-
кардиографические показатели.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Амилоидоз сердца остается актуальной проблемой 
современной медицины, особенно в России. Сложности 
диагностики и неблагоприятный прогноз при отсутствии 
специфической терапии подчеркивают необходимость 
создания четких диагностических и терапевтических ал-
горитмов. Практикующие врачи должны быть обеспечены 
актуальной информацией по всем аспектам ведения па-
циентов с амилоидной кардиомиопатией, включая диа-
гностические критерии, методы инструментальной оцен-
ки и современные подходы к лечению.

Эффективность лечебно-диагностических мероприя-
тий во многом зависит от двух факторов: во-первых, от 
клинической настороженности специалистов первич-
ного звена к возможности наличия амилоидоза сердца 
и, во-вторых, от своевременного направления пациентов 
на специализированные этапы обследования.

Создание Единого Центра Амилоидоза Сердца (ЭЦАС) 
на базе ФГБУ «НМИЦ кардиологии им. акад. Е.И. Чазова» 
стало важным шагом в решении ряда проблем, связанных 
с диагностикой и лечением амилоидной кардиомиопатии. 
ЭЦАС обеспечивает раннее выявление больных благо-
даря наличию высококвалифицированных специалистов 
и современных методов диагностики. Кроме того, центр 
функционирует как платформа для внедрения новейших 
знаний в клиническую практику региональных медицин-
ских учреждений, что повышает качество оказания помо-
щи и улучшает прогноз для пациентов с АКМП.�
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