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Клінічне спостереження

Clinical Observation

Вступ
У	 практиці	 лікаря-інтерніста	 одним	 із	 найсклад-

ніших	досі	залишається	діагноз	амілоїдозу.	Найбільш	
часта	 локалізація	 амілоїдозу	 —	 нирки,	 де	 він	 вияв-
ляється,	 за	 даними	 А.А.	 Демина	 (1970),	 в	 1,4	 %	 ви-
падків,	 за	 даними	 секційних	 спостережень	 60–70-х	
років	 Г.П.	 Шульцева	 (1970)	 —	 в	 1,9	 %	 випадків	 [22].	
Лікарю-нефрологу	швидко	встановити	цей	діагноз	не	
вдається,	оскільки	доводиться	диференціювати	з	хро-
нічним	гломерулонефритом,	діабетичною	нефропаті-
єю,	 іншими	 захворюваннями,	 що	 супроводжуються	
розвитком	 нефротичного	 синдрому	 (системні	 захво-
рювання	сполучної	тканини	тощо)	[1].	Провідним	ди-
ференціально-діагностичним	 критерієм	 є	 морфоло-
гічне	дослідження	тканини,	отриманої	шляхом	біопсії	
нирки,	яка	не	є	рутинною	процедурою,	що,	на	жаль,	
гальмує	час	до	встановлення	остаточного	діагнозу	та	
призначення	відповідного	лікування.

За	 визначенням,	 амілоїдоз	 (код	 МКХ-10:	 E85)	 —	
це	поєднана	група	захворювань,	які	характеризуються	
позаклітинним	 відкладенням	 специфічного	 нероз-
чинного	 фібрилярного	 білка	 амілоїду.	 Поширеність	
амілоїдозу	достеменно	невідома:	так,	у	США	частота	
амілоїдозу	становить	від	5,1	до	12,8	випадку	на	100	000	

населення	на	рік	[2].	У	країнах	третього	світу,	за	дум-
кою	 S.Y.	 Tan	 (1995),	 смертність	 від	 AL-амілоїдозу	
становить	1	на	2000	населення	(0,05	%).	У	Європі	АА-
амілоїдоз	 розвивається	 у	 5	 %	 хворих	 на	 хронічні	 за-
пальні	захворювання	(частота	його	в	Іспанії	—	1,9	%	
автопсій,	у	Португалії	—	1,4	%,);	в	Ізраїлі	—	в	0,55	%,	
в	 Японії	 —	 тільки	 в	 0,1	 %.	 За	 іншими	 джерелами,	
амілоїдоз	 ускладнює	 перебіг	 ревматоїдного	 артриту	
в	 6–10	 %	 випадків.	 У	 середньому	 частка	 амілоїдної	
нефропатії	в	структурі	захворювань	нирок	становить	
2,5–2,8	%,	а	в	структурі	хвороб,	що	призводять	до	хро-
нічної	ниркової	недостатності	(ХНН),	1	%	(за	даними	
Європейської	асоціації	діалізу	і	трансплантації)	[3].

Уперше	ця	патологія	була	описана	в	XVII	ст.	Боне:	
«сагова»	 селезінка	 у	 хворого	 на	 абсцес	 печінки.	 Сам	
термін	«амілоїд»	був	запропонований	німецьким	пато-
логоанатомом	Р.	Вірховим	у	1853	р.,	який	досліджував	
речовину,	що	відкладається	в	органах	хворих	на	тубер-
кульоз,	 сифіліс,	 лепру	 тощо,	 і	 поєднував	 ці	 випадки	
у	так	звану	«сальну	хворобу»	через	те,	що	знаходив	у	
різноманітних	органах	речовину,	схожу	на	крохмаль,	
завдяки	 її	 характерній	 реакції	 із	 йодом.	 У	 двадцяті	
роки	XX	століття	Бенхольд	запропонував	забарвлен-
ня	 амілоїду	 конго	 червоним,	 потім	 був	 виявлений	
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ефект	подвійного	променезаломлення	в	поляризова-
ному	світлі:	зміна	цегляно-червоного	забарвлення	на	
яблучно-зелене	в	поляризованому	світлі.	

У	1959	р.	Коген	і	Калкінс	за	допомогою	електрон-
ної	 мікроскопії	 встановили	 фібрилярну	 структу-
ру	 амілоїду.	 Гістохімічне	 дослідження	 показало,	 що	
амілоїд	 —	 це	 складна	 речовина	 білкової	 природи,	
глікопротеїд,	 у	 якому	 білки	 щільно	 зв’язані	 із	 полі-
сахаридами,	які	становлять	лише	до	4	%	маси.	Однак	
історичний	 термін	 «амілоїд»	 залишився	 у	 медичній	
класифікації	хвороб	[4–6].

У	 подальшому	 зміни	 уявлень	 про	 амілоїдоз	 були	
засновані	на	уточненні	природи	амілоїдних	фібрил	—	
особливих	білкових	структур	діаметром	5–10	нм	і	до-
вжиною	 до	 800	 нм,	 що	 складаються	 з	 2	 і	 більше	 па-
ралельно	 розташованих	 філаментів.	 Для	 білкових	
субодиниць	 амілоїдних	 фібрил	 характерна	 своєрідна	
просторова	орієнтація	молекули	—	крос-β-складчаста	
конформація.	З	β-складчастою	конфігурацією	фібри-
ли	 пов’язана	 стійкість	 амілоїду	 до	 протеолітичних	
ферментів	 міжклітинного	 матриксу,	 що	 обумовлює	
його	значне	накопичення	з	прогресуючим	руйнуван-
ням	 ураженого	 органа	 і	 втратою	 його	 функції.	 Не-
зважаючи	 на	 неоднорідність	 амілоїдних	 фібрил	 (глі-
копротеїни),	серед	амілоїдогенних	факторів	провідну	
роль	 відводять	 конформаційній	 лабільності	 білків-
попередників	 амілоїду,	 специфічних	 для	 кожного	
типу	 амілоїдозу,	 вміст	 яких	 у	 фібрилі	 досягає	 80	 %.	
Серед	 інших	 білків	 амілоїду	 особливе	 значення	 має	
так	званий	амілоїдний	P-компонент	—	похідне	білка	
гострої	 фази,	 синтезованого	 печінкою,	 структурно	
схожого	 з	 С-реактивним	 білком.	 Здатністю	 пригні-
чувати	клітинну	адгезію	пояснюється	участь	амілоїд-
ного	Р-білка	в	обмеженні	запальної	реакції	 і	блокаді	
автоімунітету.	У	складі	амілоїду	Р-компонент	захищає	
фібрили	 від	 ферментативного	 руйнування	 макрофа-
гами-амілоїдокластами.

Незважаючи	 на	 відмінність	 у	 типах	 амілоїдно-
го	 білка,	 механізми	 формування	 амілоїдозу	 подібні.	
Основна	умова	розвитку	хвороби	—	наявність	певного	
амілоїдогенного	попередника	у	підвищеній	кількості.	
Поява	 або	 посилення	 амілоїдогенності	 можуть	 бути	
обумовлені	 молекулярною	 гетерогенністю	 білків-по-
передників	 (варіантні	 транстиретини,	 легкі	 ланцюги	
із	 заміною	 амінокислот,	 різні	 ізотопи	 білка	 SAA)	 і,	
як	 наслідок,	 циркуляцією	 варіантів	 білків	 із	 підви-
щеною	 загальною	 гідрофобністю	 молекули	 і	 пору-
шеним	 співвідношенням	 поверхневих	 молекулярних	
зарядів,	 що	 призводить	 до	 нестабільності	 білкової	
молекули	і	сприяє	її	агрегації	в	амілоїдних	фібрилах.	
На	останньому	етапі	амілоїдогенезу	відбувається	вза-
ємодія	амілоїдного	білка	з	білками	плазми	крові	і	глі-
козаміногліканами	 тканин.	 При	 цьому	 у	 відкладен-
ня	 амілоїду	 включаються	 сироватковий	 амілоїдний	
Р-компонент,	 гепарансульфати	 і	 дерматансульфати	
інтерстиціального	глікокаліксу	[6].

Клінічні	 уявлення	 про	 амілоїдоз	 також	 зазнали	
значної	 еволюції:	 від	 зв’язку	 «сальної	 хвороби»	 з	 ту-
беркульозом,	сифілісом,	рикетсіозом	(Рокитанський,	

1842),	опису	«жирних	органів»	у	хворого,	який	не	мав	
ніяких	супутніх	захворювань	(Вілкс,	1856),	виявлення	
амілоїдозу	 у	 хворих	 із	 мієломною	 хворобою	 (Аткін-
сон,	1937),	виділення	старечих	(Сойка,	1876)	і	спадко-
вих	(Андраде,	1952;	Сєров	В.В.,	1972;	Heller	H.,	1964)	
форм,	 поділу	 амілоїдозу	 на	 генетичний,	 первинний	
і	 вторинний	 типи	 і	 до	 класифікації	 ВООЗ	 1993	 року,	
побудованої	 на	 специфічності	 основного	 фібриляр-
ного	білка	амілоїду	після	того,	як	було	доведено,	що	
гетерогенність	 амілоїду	 обумовлена	 різноманіттям	
сироваткових	білків-попередників	 і	 є	 зв’язок	клініч-
них	 форм	 захворювання	 з	 типом	 цих	 білків	 (табл.	 1)	
[6,	7].

За	Міжнародною	класифікацією	хвороб	(МКХ-10)	
амілоїдоз	класифікується	так:

E85.0	 Спадковий	 сімейний	 амілоїдоз	 без	 невро-
патії

E85.1	Невротичний	спадковий	сімейний	амілоїдоз
E85.2	Спадковий	сімейний	амілоїдоз	неуточнений
E85.3	Вторинний	системний	амілоїдоз
E85.4	Обмежений	амілоїдоз
E85.8	Інші	форми	амілоїдозу
E85.9	Амілоїдоз	неуточнений
Клінічна класифікація амілоїдозу містить такі 

форми:
— первинний амілоїдоз:
-	виникає	без	явної	причини;
-	асоційований	із	множинною	мієломою;
— вторинний амілоїдоз:
-	при	хронічних	інфекціях;
-	при	ревматоїдному	артриті	та	інших	захворюван-

нях	сполучної	тканини;
-	при	онкологічних	захворюваннях;
— сімейний (спадковий) амілоїдоз:
-	при	періодичній	хворобі;
-	 португальський	 варіант	 і	 інші	 форми	 сімейного	

амілоїдозу;
— старечий амілоїдоз;
— локальний амілоїдоз;
— спадковий амілоїдоз:
– невропатичний:
-	 з	 ураженням	 нижніх	 кінцівок:	 португальський,	

японський,	шведський	та	інші	типи;
-	з	ураженням	верхніх	кінцівок:	типи	Швейцарія	—	

Індіана,	Німеччина	—	Меріленд;
– нефропатичний:
-	періодична	хвороба;
-	лихоманка	і	болі	в	животі	у	шведів	і	сицилійців;
-	поєднання	висипу,	глухоти	і	ураження	нирок;
-	 ураження	 нирок	 у	 поєднанні	 з	 артеріальною	 гі-

пертензією;
– кардіоміопатичний:
-	датський	—	прогресуюча	серцева	недостатність;
-	 мексикансько-американський	 —	 синдром	 слаб-

кості	синусового	вузла,	зупинка	передсердь;
– змішаний:
-	фінський	—	дистрофія	рогівки	і	ураження	череп-

но-мозкових	нервів;
-	мозкові	інсульти.
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Клінічно	значуще	ураження	нирок	спостерігаєть-
ся	в	основному	при	вторинному	(реактивному)	аміло-
їдозі	 і	при	спадкових	формах	амілоїдозу,	перш	за	все	
при	амілоїдозі,	що	виникає	при	періодичній	хворобі.	
В	обох	випадках	амілоїдоз	відноситься	до	АА-типу.

При	 первинному	 генералізованому	 амілоїдозі,	
хоча	і	є	випадання	амілоїду	в	ниркову	тканину,	хворі	
гинуть	від	серцевої	недостатності	або	від	 інших	при-
чин,	 тому	 що	 нефротичний	 синдром	 або	 хронічна	
хвороба	нирок	(ХХН)	здебільшого	не	встигають	роз-
винутися.	Проте	поява	наростаючої	протеїнурії	за	не-
ясної	етіології	серцевої	недостатності,	що	перебігає	з	
кардіомегалією,	 може	 навести	 на	 думку	 про	 діагноз	
первинного	амілоїдозу,	при	цьому	у	багатьох	випадках	
у	 сечі	 виявляється	 білок	 Бенс-Джонса.	 У	 деяких	 ви-
падках	 первинного	 амілоїдозу	 швидко	 розвивається	
нефротичний	синдром.

Як	 правило,	 набрякам	 передує	 досить	 тривалий	
доклінічний	період.	Тому	в	перебігу	амілоїдозу	нирок	
виділяють	кілька	стадій:

1.	 Доклінічна	 (латентна,	 безсимптомна)	 стадія,	
при	якій	амілоїд	присутній	в	інтермедіарній	зоні	і	по	
ходу	 прямих	 судин	 пірамідок	 розвиваються	 набряк	 і	
вогнища	склерозу.	Стадія	триває	3–5	і	більше	років.	У	
цей	 період	 при	 реактивному	 амілоїдозі	 переважають	
клінічні	прояви	основного	захворювання	(наприклад,	
гнійного	процесу	в	легенях,	туберкульозу,	ревматоїд-
ного	артриту	тощо).

2.	Протеїнурична	(альбумінурична)	стадія:	амілоїд	
з’являється	насамперед	у	мезангії,	у	петлях	капілярів,	
у	пірамідках	і	кірковій	речовині	гломерул,	у	судинах.	
Розвиваються	склероз	і	атрофія	нефронів,	гіперемія	і	
лімфостаз.	 Нирки	 збільшені	 та	 щільні,	 матово-сіро-

рожевого	 кольору.	 Протеїнурія	 на	 початку	 виражена	
помірно,	потім	стає	стійкою	(стадія	переміжної	про-
теїнурії).	Тривалість	стадії	від	10	до	13	років	[8–10].

3.	 Нефротична	 (набрякла,	 набряково-гіпотоніч-
на)	 стадія	 —	 амілоїдно-ліпоїдний	 нефроз:	 амілоїд	 у	
всіх	відділах	нефрона,	є	склероз	і	амілоїдоз	мозкового	
шару,	але	корковий	шар	без	виражених	склеротичних	
змін.	 Тривалість	 стадії	 до	 6	 років.	 Як	 в	 протеїнурич-
ній,	так	і	в	нефротичній	стадії	нирки	збільшені,	щіль-
ні	 (велика	 сальна	 нирка).	 Клінічно	 ця	 стадія	 прояв-
ляється	 класичним	 нефротичним	 синдромом	 з	 усіма	
його	 ознаками.	 Одним	 із	 клінічних	 диференціаль-
но-діагностичних	 ознак	 амілоїдного	 ураження	 при	
нефротичному	 синдромі	 є	 системність	 ураження	 —	
виявлення	 поряд	 із	 протеїнурією	 і	 анасаркою	 збіль-
шених	лімфатичних	вузлів,	печінки	і	селезінки,	а	та-
кож	ознак	ураження	кишечника.

4.	Уремічна	(термінальна)	стадія	—	амілоїдна	змор-
щена	нирка:	зменшена	в	розмірах,	щільна,	з	рубцями	
нирка.	 ХНН	 мало	 відрізняється	 від	 такої	 при	 інших	
захворюваннях	нирок.	При	амілоїдозі	азотемія	розви-
вається	на	тлі	низького	артеріального	тиску	і	нефро-
тичного	синдрому	[12].

Клінічна	картина	дозволяє	запідозрити	амілоїдоз,	
однак	 прижиттєва	 діагностика	 амілоїдозу	 базується	
на	отриманні	за	допомогою	біопсії	і	дослідженні	гіс-
тологічного	 матеріалу	 різних	 органів	 і	 тканин	 із	 за-
барвленням	 конго	 червоним	 або	 тіофлавіном.	 Так,	
аспіраційна	біопсія	дозволяє	діагностувати	амілоїдоз	
печінки,	 за	 даними	 різних	 авторів,	 від	 50	 до	 95	 %,	 і	
нирки,	 що	 інформативно	 в	 85	 %	 випадків	 [4,	 6,	 13].	
При	 первинному	 генералізованому	 амілоїдозі,	 коли	
відбувається	 периколагенове	 випадання	 амілоїду,	

Таблиця 1. Класифікація амілоїдозу за біохімічним типом білка-попередника

Білок 
амілоїду Білок-попередник Клінічна форма амілоїдозу

АА АА SAA-білок Вторинний амілоїдоз при хронічних запальних захворюваннях, у 
тому числі періодичній хворобі й синдромі Макла — Уеллса

AL λ-, κ-легкі ланцюги 
імуноглобулінів

Амілоїдоз при плазмоклітинних дискразіях — ідіопатичний, при 
мієломній хворобі і макроглобулінемії Вальденстрема

ATTR Транстиретин Сімейні форми полінейропатичного, кардіопатичного й іншого 
амілоїдозу, системного старечого амілоїдозу

Aβ2M β2-мікроглобулін Діалізний амілоїдоз

AGel Гелсолін Фінська сімейна амілоїдна полінейропатія

AApoAI Аполіпопротеїн Амілоїдна полінейропатія (ІІІ тип за van Allen, 1956)

AFib Фібриноген Амілоїдна нефропатія

Aβ β-білок Хвороба Альцгеймера, синдром Дауна, спадкові крововиливи у 
мозок з амілоїдозом (Голландія)

APrPser Пріоновий білок Хвороба Крейтцфельдта — Якоба, хвороба Гертсманна — Штраус-
слера — Шейнкера

AANF Передсердний 
натрійуретичний фактор

Ізольований амілоїдоз передсердь

AIAP Амілін Ізольований амілоїдоз в острівцях Лангерганса при цукровому 
діабеті 2-го типу, інсуліномі

ACal Прокальцитонін При медулярному раку щитоподібної залози

ACys Цистатин С Спадкові крововиливи у мозок з амілоїдозом (Ісландія)
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більш	 інформативною	 може	 виявитися	 біопсія	 ясен	
чи	 язика.	 Препарати	 забарвлюють	 конго	 червоним	
або	тіофлавіном	Т	або	S.

Для	 типування	 АА-	 і	 AL-амілоїдозу	 гістологічні	
зрізи	органів	інкубують	в	розчині	перманганату	калію.	
У	 результаті	 АА-білок	 втрачає	 спорідненість	 до	 кон-
го	червоного,	у	той	час	як	AL-білок	—	ні.	Крім	того,	
AL-амілоїд	піддається	денатурації	після	фіксації	фор-
маліном,	тоді	як	АА-протеїн	не	денатурується	 і	 тому	
виявляється	імунопероксидазним	методом	[9,	10,	15].

При	первинному	амілоїдозі,	доброякісній	плазмо-
клітинній	 дискразії,	 спорідненій	 множинній	 мієло-
мі	 аномальні	 клони	 плазматичних	 клітин	 кісткового	
мозку	продукують	амілоїдогенні	 імуноглобуліни.	Де-
які	амінокислоти	у	варіабельних	ділянках	легких	лан-
цюгів	 цих	 імуноглобулінів	 займають	 незвичайну	 по-
зицію,	що	призводить	до	їх	нестабільності	і	схильності	
до	фібрилогенезу.	У	хворих	із	первинним	амілоїдозом	
уміст	плазматичних	клітин	у	кістковому	мозку	підви-
щений	до	5–10	%	(у	нормі	 їх	менше	від	4	%),	 і	 вони	
продукують	переважний	при	імуногістохімічному	за-
барвленні	ізотип	легких	ланцюгів	імуноглобулінів	[7,	
15].	Вільні	моноклональні	легкі	ланцюги	лямбда-	або	
(рідше)	каппа-ізотипу	визначаються	в	крові	і	сечі,	але	
вміст	їх	нижче,	ніж	при	мієломній	хворобі	[8,	16].

Клінічна	 картина	 первинного	 амілоїдозу	 різно-
манітна	 і	 визначається	 переважним	 залученням	 до	
патологічного	 процесу	 тих	 чи	 інших	 органів:	 серця,	
нирок,	нервової	системи,	шлунково-кишкового	трак-
ту,	 печінки	 та	 інших.	 Першими	 симптомами	 є	 слаб-
кість	і	втрата	ваги,	але	на	цій	стадії	(до	появи	органних	
симптомів)	 діагноз	 встановлюється	 вкрай	 рідко.	 Ор-
ганами-мішенями	при	AL-амілоїдозі	найчастіше	ста-
ють	нирки	і	серце.	Ураження	нирок	проявляється	не-
фротичним	синдромом,	персистуючим	і	при	настанні	
ХНН,	гематурія	й	артеріальна	гіпертензія	не	характер-
ні.	При	відкладенні	амілоїду	в	міокарді	розвиваються	
різноманітні	 варіанти	 порушень	 ритму,	 прогресуюча	
серцева	 недостатність,	 чому	 можуть	 передувати	 без-
симптомні	зміни	на	ЕКГ	у	вигляді	зниження	вольта-
жу	 зубців.	 Ехокардіографічне	 дослідження	 виявляє	
концентричне	 потовщення	 стінок	 лівого	 і	 правого	
шлуночків,	зменшення	об’єму	порожнин	серця,	зни-
ження	 фракції	 викиду,	 діастолічну	 дисфункцію	 міо-
карда	лівого	шлуночка	[8,	16,	17].	Часто	відзначаються	
симптоми	ураження	нервової	системи:	вегетативної	у	
вигляді	ортостатичної	гіпотензії	і	периферичної	у	ви-
гляді	 розладів	 чутливості.	 Диспептичні	 явища	 і	 син-
дром	порушеного	всмоктування	можуть	бути	обумов-
лені	 як	 ураженням	 вегетативної	 нервової	 системи,	
так	 і	 амілоїдозом	 шлунково-кишкового	 тракту.	 Дуже	
характерна	 гепатомегалія,	 природу	 якої	 слід	 дифе-
ренціювати	 між	 застійними	 явищами	 внаслідок	 сер-
цевої	недостатності	 і	амілоїдозом	печінки.	Селезінка	
уражається	 часто,	 однак	 спленомегалія	 виявляєть-
ся	не	завжди	 і	великого	клінічного	значення	не	має.	
Рідше	 зустрічається	 ураження	 судин,	 симптомами	
якого	 є	 періорбітальна	 пурпура	 —	 «очі	 єнота»	 і	 екхі-
мози.	 Можуть	 спостерігатися	 кровотечі,	 обумовлені	

як	зміною	судинної	стінки,	так	 і	порушенням	систе-
ми	 згортання,	 у	 першу	 чергу	 дефіцитом	 X-фактора,	
який	 зв’язується	 з	 амілоїдом.	 Дефіцитом	 факторів	
згортання	 прийнято	 пояснювати	 і	 характерний	 для	
амілоїдозу	тромбоцитоз.	Макроглосія,	класична	озна-
ка	первинного	амілоїдозу,	відзначається	у	20	%	паці-
єнтів,	 інфільтрація	 м’яких	 тканин	 може	 призводити	
до	 атрофії	 м’язів,	 шкіри,	 дистрофії	 нігтів,	 алопеції	 і	
по	яви	 пухлиноподібних	 утворень	 —	 амілоїдом.	 Амі-
лоїдоз	 легень	 часто	 виявляється	 лише	 при	 автопсії.	
Однак	 у	 деяких	 випадках	 задишка,	 кровохаркання	 і	
рідина,	яка	швидко	накопичується	в	плевральній	по-
рожнині,	можуть	бути	обумовлені	не	тільки	застійною	
серцевою	недостатністю	 і/або	нефротичним	синдро-
мом,	 а	 й	 відкладенням	 амілоїду	 в	 альвеолах	 або	 роз-
витком	легеневих	амілоїдом.	Рентгенологічно	можуть	
виявлятися	сітчасті	і	нодулярні	зміни	в	легеневій	тка-
нині.	У	10–20	%	хворих	може	мати	місце	гіпотиреоз	як	
прояв	ураження	щитоподібної	залози.	

Діагноз	AL-амілоїдозу,	крім	зазначених	клінічних	
рис,	 які	 можуть	 бути	 подібними	 і	 при	 вторинному	
амілоїдозі,	базується	на	низці	лабораторних	даних.	У	
85	 %	 пацієнтів	 при	 імуноелектрофорезі	 білків	 сиро-
ватки	крові	виявляються	моноклональні	імуноглобу-
ліни.	Ті	ж	моноклональні	імуноглобуліни	виявляють-
ся	 в	 сечі	 у	 вигляді	 білка	 Бенс-Джонса	 [7,	 8].	 Біопсія	
кісткового	 мозку	 дозволяє	 провести	 диференціальну	
діагностику	з	множинною	мієломою,	а	також	виявити	
помірне	підвищення	кількості	плазматичних	клітин	і	
їх	моноклональність	при	імуногістохімічному	забарв-
ленні.	Однак	навіть	поєднання	характерної	клінічної	
картини	 з	 наявністю	 моноклональних	 плазмоцитів	 і	
білків	 ще	 не	 є	 достатнім	 для	 підтвердження	 діагнозу	
первинного	 амілоїдозу.	 Вирішальну	 роль	 відіграють	
дані	 біопсії.	 Найменш	 інвазивною	 є	 аспірація	 під-
шкірної	жирової	клітковини	передньої	черевної	стін-
ки,	 що	 дає	 80–90	 %	 позитивних	 результатів	 при	 AL-
амілоїдозі.	 Певне	 діагностичне	 значення	 має	 біопсія	
ясен	і	слизової	оболонки	прямої	кишки,	але	відсоток	
позитивних	 результатів	 широко	 варіює	 залежно	 від	
стадії	процесу,	тому	доцільно	виконання	біопсії	одно-
го	з	уражених	органів:	нирки,	печінки,	серця,	що	дає	
майже	 100	 %	 позитивних	 результатів	 при	 амілоїдозі	
AL-типу.

При	 виявленні	 конгофілії	 досліджуваного	 мате-
ріалу	 необхідно	 його	 вивчення	 в	 поляризованому	
світлі,	 ефект	 подвійного	 променезаломлення	 харак-
терний	 тільки	 для	 амілоїду,	 інші	 конгофільні	 речо-
вини	 яблучно-зеленого	 забарвлення	 не	 дають.	 Після	
цього	 бажано	 типування	 амілоїду.	 Найбільш	 точним	
є	 імуногістохімічний	 метод	 з	 використанням	 моно-
клональних	 антитіл	 до	 білків-попередників	 амілоїду.	
Тому	 для	 діагностики	 використовуються	 методи	 за-
барвлення	за	допомогою	розчинів	лужного	гуанідину	
або	перманганату	калію,	що	дозволяють,	хоча	і	побіч-
но,	визначити	тип	фібрилярних	відкладень.	Обробка	
препаратів	 сумішшю	 розчинів	 перманганату	 калію	 і	
сірчаної	кислоти	перед	забарвленням	конго	червоним	
дозволяє	 розмежувати	 АА	 від	 усіх	 інших	 типів:	 тіль-
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ки	 АА-амілоїд	 у	 цьому	 випадку	 втрачає	 конгофілію.	
Застосування	 гуанідину	 змінює	 конгофільні	 власти-
вості	амілоїду	різних	типів	залежно	від	часу	інкубації	
і	дозволяє	диференціювати	AA-,	ATTR-	і	AL-амілоїд.	
Так,	 якщо	 після	 інкубації	 в	 розчині	 гуанідину	 про-
тягом	 однієї	 хвилини	 конгофілія	 зникає,	 це	 харак-
терно	 для	 AA-амілоїду.	 Якщо	 ж	 конгофілія	 зникає	
лише	після	 інкубації	 з	розчином	гуанідину	протягом	
двох	годин	—	найбільш	імовірний	старечий	амілоїдоз,	
якщо	не	зникає	і	після	двох	годин	—	швидше	за	все,	
це	спадковий	варіант.	Амілоїд,	що	сприймає	після	об-
робки	гуанідином	забарвлення	конго	червоним	фраг-
ментарно,	найімовірніше,	AL-амілоїд	[18].

Прогноз	при	AL-амілоїдозі	гірший,	ніж	при	інших	
формах	 захворювання,	 середня	 тривалість	 життя	 не	
перевищує	двох	років,	при	наявності	ураження	серця	
або	 мультисистемного	 ураження	 без	 лікування	 хво-
рі	 гинуть	 протягом	 декількох	 місяців	 [20].	 Найбільш	
частими	 причинами	 смерті	 є	 серцева	 недостатність,	
ниркова	недостатність,	сепсис,	судинні	ускладнення	і	
кахексія.	Патогенетична	схожість	з	мієломною	хворо-
бою	 дозволяє	 розраховувати	 на	 гальмування	 прогре-
сування	амілоїдозу	при	хіміотерапії,	що	проводиться	з	
метою	пригнічення	моноклональних	плазмоцитів	[18,	
19,	21,	22].

Лікування	 амілоїдозу	 є	 досить	 складним	 і	 не	 за-
вжди	 супроводжується	 позитивним	 ефектом	 [9,	 10,	
20].	У	сучасних	рекомендаціях	надається	кілька	схем	
лікування.

1.	 Циклічне	 пероральне	 застосування	 мельфола-
ну	(0,15–0,25	мг/кг	маси	тіла	на	добу)	і	преднізолону	
(1,5–2,0	мг/кг	на	добу)	по	4–7	днів	кожні	4–6	тижнів	
протягом	року	до	досягнення	курсової	дози	600	мг.

2.	Пероральне	застосування	мельфолану	в	дозі	4	мг	
на	 добу	 протягом	 3	 тижнів,	 потім	 після	 двотижневої	
перерви	—	2–4	мг/добу	4	дні	на	тиждень	постійно	до	
досягнення	курсової	дози	600	мг	у	комбінації	з	пред-
нізолоном.

3.	 Внутрішньовенне	 введення	 високих	 доз	 мель-
фолану	(100–200	мг/м2	поверхні	тіла	протягом	2	днів)	
з	наступною	трансплантацією	автологічних	стовбуро-
вих	клітин.

4.	Внутрішньовенне	введення	дексаметазону	в	дозі	
40	мг	протягом	4	днів	кожні	3	тижні	—	8	циклів.

5.	Внутрішньовенне	введення	дексаметазону	в	дозі	
40	мг	в	1–4,	9–12	 і	 17–20-й	дні	35-денного	циклу	—	
3–6	циклів	із	подальшим	застосуванням	інтерферону	
альфа	в	дозі	3–6	млн	одиниць	3	рази	на	тиждень.

Застосування	 високих	 доз	 мельфолану	 з	 транс-
плантацією	 автологічних	 стовбурових	 клітин	 дозво-
ляє	досягти	ремісії	в	більше	ніж	50	%	випадків,	однак	
використання	цього	методу	обмежене	тяжкістю	стану,	
віком	хворих,	функціональними	порушеннями	з	боку	
серця	і	нирок.	У	багатьох	випадках	можливою	виявля-
ється	лише	симптоматична	підтримуюча	терапія,	що	
не	дозволяє	досягти	позитивного	клінічного	ефекту.

Наводимо	 клінічний	 приклад,	 що	 характеризує	
труднощі	діагностики	і	лікування	хворого	на	первин-
ний	AL-амілоїдоз	[11,	12].

Клінічний приклад
Хворий	Б.,	49	років,	надійшов	на	обстеження	і	лі-

кування	до	міського	центру	нефрології	із	скаргами	на	
набряки	нижніх	кінцівок,	попереку	та	живота,	швид-
ку	стомлюваність,	виражену	загальну	слабкість,	запа-
морочення,	зниження	апетиту.

З	 даних	 анамнезу	 з’ясовано,	 що	 хворим	 вважає	
себе	 з	 травня	 2018	 року,	 коли	 вперше	 з’явилися	 на-
бряки	 гомілок.	 Самостійно	 звернувся	 до	 судинно-
го	 хірурга	 у	 червні	 2018	 р.,	 оглянутий	 із	 висновком:	
вторинна	 лімфедема	 гомілок	 1-го	 ступеня,	 хронічна	
лімфовенозна	недостатність	1-ї	ст.	Призначений	лім-
фоміозот	(Lymphomyosot),	серрата	(Serratiopeptidase),	
робив	 еластичне	 бинтування	 нижніх	 кінцівок,	 але	
ефекту	 не	 було.	 У	 квітні	 2018	 р.	 при	 амбулаторно-
му	 обстеженні	 зроблені:	 еходопплеркардіографія	
(ЕхоКГ)	 —	 без	 особливостей,	 фракція	 викиду	 ЛШ	
67	 %;	 МРТ-обстеження	 органів	 черевної	 порожни-
ни	—	виявлений	жировий	гепатоз,	дрібні	кісти	печін-
ки,	кіста	лівої	нирки	5	мм.	У	серпні	2018	р.	оглянутий	
урологом,	але	даних	за	урологічну	патологію	немає.	У	
той	же	період	у	лабораторних	аналізах	виявлена	гіпо-
альбумінемія	до	28	г/л,	підвищення	загального	холес-
терину	 до	 11,24	 ммоль/л,	 добова	 протеїнурія	 стано-
вила	 3,9	 г/л.	 Дані	 загального	 та	 біохімічного	 аналізу	
крові,	коагулограми	надані	у	табл.	2,	загального	ана-
лізу	 сечі	 —	 у	 табл.	 3.	 Були	 виключені	 гепатити	 В,	 С,	
ВІЛ.	 На	 рекомендовану	 консультацію	 до	 нефролога	
не	звернувся.

Динаміка	 лабораторного	 обстеження	 (загальний	
аналіз	 крові,	 біохімічні	 показники,	 коагулограма)	
хворого	наведена	у	табл.2.

Динаміка	 загального	 аналізу	 сечі,	 аналізу	 сечі	 за	
Нечипоренком,	аналізу	сечі	за	Зимницьким	та	добо-
вого	аналізу	сечі	хворого	наведена	у	табл.3.

У	жовтні	2018	р.	у	хворого	сталася	шлунково-киш-
кова	кровотеча,	з	приводу	якої	лікувався	у	хірургічно-
му	відділенні	лікарні	швидкої	медичної	допомоги,	де	
був	встановлений	діагноз:	синдром	Мелорі	—	Вейса.	
У	 лабораторних	 аналізах	 мали	 місце	 лейкоцитоз,	 гі-
попротеїнемія,	протеїнурія.	При	рентген-обстеженні	
ОГК	 виявлена	 позашпитальна	 пневмонія	 праворуч,	
отримував	 антибактеріальну	 терапію	 з	 позитивною	
динамікою.	

Після	виписки	з	хірургічного	стаціонару	набряки	
посилилися	до	ступеня	анасарки.	У	листопаді	2018	р.	
був	направлений	до	терапевтичного	відділення	місь-
кої	 лікарні	 №	 3,	 де	 перебував	 на	 обстеженні	 і	 ліку-
ванні	 4	 дні.	 В	 аналізах	 крові	 виявлений	 лейкоцитоз	
12,8	×	 109,	 ШОЕ	 36	 мм/год,	 підвищення	 креатиніну	
крові,	 порушення	 ліпідного	 обміну,	 сечовий	 син-
дром	 у	 вигляді	 еритроцитурії	 більше	 ніж	 100	 у	 полі	
зору.	 Хворий	 консультований	 лікарем-нефрологом	
і	 переведений	 для	 подальшого	 обстеження	 і	 ліку-
вання	до	міського	центру	нефрології	м.	Дніпра.	При	
огляді:	зріст	180	см,	вага	80	кг.	Загальний	стан	серед-
нього	 ступеня	 тяжкості.	 Шкірні	 покриви	 звичайно-
го	 кольору	 та	 вологості.	 На	 шкірі	 тулуба,	 обличчя	
множинні	 пустульозні	 висипання.	 На	 передній	 по-
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Таблиця 2. Динаміка лабораторного обстеження

Лаб. показники 2018 р. Січень 2019 р. Квітень 2019 р.

Hb, г/л 138–139 144–147 129

Лейкоцити, ×109/л 15,4–15,3 24,7–19 22,10

Еритроцити, ×1012/л 4,75–4,76 4,52–5,29 4,88

Тромбоцити, ×109/л – 491 184

ШОЕ, мм/год 36–38 52–56 –

Креатинін крові, мкмоль/л 81,2–110,2 83,1–133,2 88,1–87,4

Білірубін загальний, мкмоль/л 10,2 14,8–10,3 7,9–17,1

Холестерин загальний, ммоль/л 9,69 9,94–7,13 7,50–9,50

Білок загальний, г/л 47,7 39,6–37,0 30,6–39,7

АЛТ, МЕ/л 25,2 18,3–34,3 21,0–37,4

АСТ, МЕ/л 40,2 35,5–22,4 18,3–24,9

Кальцій, МЕ/л 2,16 2,17–2,10 2,05–2,33

ШКФ (CKD-EPI), мл/хв 97 85–53 87

КР, % 99 99–98 99

Глюкоза крові, ммоль/л 4,72 3,87–3,54 2,81

Протр. час (за Квіком), с 14,2 14,7 16,1

Протромбін (за Квіком), % 98,5 95,2 89,9

МНВ 1,01 1,05 1,18

Фібриноген, г/л 9,7 5,1 5,1

Креатинін сечі, ммоль/л 6,1–3,33 2,47–7,9 5,41–4,66

Таблиця 3. Динаміка лабораторного дослідження cечі

Дослідження Показники 2018 р. Січень 2019 р. Червень 2019 р.

Загальний аналіз сечі

Питома вага 1011 1007–1017 1020–1027

Білок 3,0 2,0–6,8 5,1–4,05

Еритроцити у полі зору 0–1 0–1; 1–2 0–1; 0–1

Лейкоцити у полі зору До 2 0–2; 3–5 0–2; 0–1

Епітелій плоский у полі зору До 10 0–1; 1–3 0–2; 0–3

Бактерії + ++ +

Циліндри гіалінові – 0–1; 1–3 0–1

Оксалати – + ++

Слиз + ++ ++

Аналіз сечі  
за Нечипоренком

Лейкоцити 250–500 500–500 500

Еритроцити – 500; 250 250

Аналіз сечі  
за Зимницьким Питома вага 1010–1015 1002–1009 –

Добовий аналіз сечі

Кількість/літр 4,5 3,0–2,8–2,0 0,5

Глюкоза, % Сліди Н/виявл; 0,5 Н/виявл

Білок, г 1,35 2,4–3,2 6,2

Добове виділення білка г 6,075 7,2–6,4 3,1
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верхні	 гомілок	 трофічні	 порушення	 шкіри	 у	 вигляді	
пігментації	та	ділянок	депігментації.	Видимі	слизові	
блідо-рожеві.	 Набряки	 нижніх	 кінцівок,	 передньої	
черевної	 стінки,	 попереку.	 АТ	 110/70	 мм	 рт.ст.	 ЧСС	
86	 уд/хв.	 Тони	 серця	 приглушені,	 ритм	 правильний.	
При	аускультації	легень	дихання	везикулярне,	хрипів	
немає.	Язик	вологий,	обкладений	білим	нашаруван-
ням.	Живіт	м’який,	безболісний.	Печінка	збільшена	
на	2–3	см,	край	безболісний.	Діурез	до	1	л/добу.	

Хворий був обстежений додатково.
Аналіз  крові  на  ПСА	 12.11.2018  р.	 —	 52	 %,	 ПСА	

total	—	0,11	нг/мл;	ПСА	free	—	0,21.
Дослідження  маркерів  системних  захворювань  спо-

лучної тканини, системних васкулітів	від 08.11.2018	—	
у	нормі.

Імунохімія крові і сечі	від 12.11.2018 р.:	
—	 електрофорез	 сироватки:	 зниження	 альбуміну,	

збільшення	 альфа-	 та	 бета-фракції	 глобулінів.	 Не-
фротичний	синдром;	

—	електрофорез	сечі:	альбумін,	альфа-1-,	альфа-2-
глобуліни,	трансферин	та	інші	сироваткові	білки.	Не-
селективна	протеїнурія.

Загальний аналіз мокроти	від 14.11.2018 р.:	слизис-
то-гнійна,	лейк.	20–30	у	полі	зору,	еритроцити	0–1	у	
полі	зору,	епітелій	бронхів	0–4	у	полі	зору,	альвеолярні	
клітини	2–5	у	полі	зору.

Посів  мокротиння  на  мікрофлору  та  чутливість 
до антибіотиків	від 14.11.18 р.:	St. аureus	—	невелика	
кількість,	Сitrobacter	spp.,	Е. coli	—	невелика	кількість.

ЕКГ від 12.11.2018 р.	Ритм	синусовий,	ЧСС	80–86.	
Електрична	 вісь	 серця	 відхилена	 праворуч.	 Блокада	
задньої	гілки	лівої	ніжки	пучка	Гіса.

Рентгенограма органів грудної клітки	від 06.11.18 р.	
У	легенях:	справа	на	верхівці	щільні	вогнища.	З	обох	
сторін	деформація	легеневого	рисунка.	Корені	щільні	
з	кальцинатами,	синуси	вільні.	Діафрагма	без	особли-
востей.	Серце,	аорта	—	без	особливостей.

КТ ОГК	від 21.11.2018 р.	Висновок:	МЗКТ-ознаки	
остаточних	 змін	 після	 перенесених	 запалень	 у	 леге-
нях,	 пневмофіброз	 (наслідки	 перенесеного	 туберку-
льозу).

Консультація фтизіатра від 26.11.2018 р.	Даних	за	
активний	 туберкульозний	 процес	 немає.	 Залишкові	
зміни	 після	 перенесеної	 пневмонії	 у	 нижній	 частці	
правої	 легені.	 Рекомендоване	 спостереження	 у	 ліка-
ря-пульмонолога.

Консультація дерматолога від 14.11.2018 р.	Діагноз:	
вугровий	висип.

Рентгенограма  черепа  від  06.11.2018  р. У	 бічній	
проєкції	 визначаються	 в	 проєкції	 лобової	 кістки	 ді-
лянки	просвітлення	округлої	форми.	На	прямій	рент-
генограмі	черепа	кістково-деструктивних	змін	не	ви-
значається.	Звапніння	фронтального	шва.

Рентгенограма кісток  таза:	 на	 прямій	 рентгено-
грамі	кісток	таза	кістково-травматичних	і	деструктив-
них	змін	не	визначається.

УЗД  сечового  міхура,  предміхурової  залози  від 
16.11.2018  р.:	 слабко	 виражені	 дифузні	 зміни	 перед-
міхурової	залози.

УЗД щитоподібної залози від 16.11.2018 р.:	без	пато-
логічних	змін.

Аналіз  крові  на  гормони  щитоподібної  залози  від 
12.11.2018 р.: антитіла	до	ТПО	—	6,4;	вільний	тирок-
син	—	14,5;	ТТГ	—	4,3.

Аналіз пунктату кісткового мозку від 20.11.2018 р. 
У	 кістковому	 мозку	 відзначається	 наявність	 10	 %	
плазматичних	клітин.

Хворому	був	встановлений	діагноз:	хронічна	хво-
роба	 нирок	 1-ї	 ст.,	 гломерулонефрит,	 нефротичний	
синдром.	 На	 підставі	 додаткового	 обстеження	 ви-
ключені	 системні	 захворювання	 сполучної	 тканини,	
васкуліти,	 мієломна	 хвороба,	 інша	 онкопатологія.	
Був	 запідозрений	 амілоїдоз,	 22.11.2018	 р.	 проведена	
біопсія	 підслизового	 шару	 ясен.	 Ознак	 амілоїдозу	 в	
препараті	 виявлено	 не	 було.	 Для	 уточнення	 діагнозу	
хворий	 був	 направлений	 до	 ДУ	 «Інститут	 нефрології	
НАМН	 України»	 для	 проведення	 нефробіопсії,	 яка	
була	 зроблена	 04.12.2018	 р.,	 встановлений	 діагноз:	
ХХН	2-ї	ст.:	амілоїдоз	нирок	(АL-амілоїдоз	—	нефро-
біопсія	04.12.2018	р.).	Нефротичний	синдром.	Шлун-
ково-кишкова	 кровотеча	 (Forest	 IIв)	 13.12.2018	 р..	
Синдром	Мелорі	—	Вейса.	

Подальше	обстеження	і	лікування	хворого	прово-
дилося	в	міському	центрі	нефрології	м.	Дніпра.	При	
об’єктивному	обстеженні	у	січні	2019	р.:	вага	80,2	кг,	
ІМТ	—	24,7	кг/м2.	Загальний	стан	середнього	ступе-
ня	 тяжкості.	 Шкірні	 покриви	 звичайного	 окрасу	 та	
вологості.	 На	 шкірі	 тулуба,	 обличчя	 вугровий	 ви-
сип,	екхімози.	Видимі	слизові	блідо-рожеві.	Набря-
ки	 нижніх	 кінцівок,	 передньої	 черевної	 стінки,	 по-
переку.	АТ	90/60	мм	рт.ст.	ЧСС	80	на	хвилину.	Тони	
серця	приглушені,	ритм	правильний.	Дихання	вези-
кулярне,	хрипів	немає.	Частота	дихання	18	за	хвили-
ну.	Язик	вологий,	обкладений	білим	нашаруванням.	
Живіт	 м’який,	 безболісний.	 Асциту	 немає.	 Печінка	
виступає	з-під	краю	ребер	на	2–3	см,	край	безболіс-
ний.	

Хворому	 проведені	 в	 динаміці:	 ЕхоКГ	 —	 суттєвих	
змін	не	виявлено,	ФВ	65	%,	на	ЕКГ	—	ритм	синусовий,	
регулярний,	 з	 ЧСС	 85	 ударів	 на	 хвилину.	 Електрична	
вісь	 серця	 відхилена	 вправо.	 Помірно	 виражені	 зміни	
міокарда.

Дані	ФЕГДС:	вторинна	геморагічна	гастродуодено-
патія.	Стан	—	Форрест	1.	Виразкових	дефектів	не	зна-
йдено.	

На	 рентгенограмі	 ОГК	 (січень	 2019	 р.):	 легеневі	
поля	без	вогнищевих	і	 інфільтративних	тіней.	З	обох	
сторін	на	верхівці	легень	вогнищевий	пневмофіброз.	
Корені	легень	фіброзно	ущільнені.	Серце	та	аорта	без	
особливостей.

Хворий	оглянутий	окулістом,	виявлений	субкон’-
юнктивіт.	Крововилив	ОІ.	Ниркова	нейроангіопатія.

Проводилося	 лікування	 діуретиками,	 розпочата	
терапія	 алкераном	 10	 мг/добу,	 медролом	 32	 мг/добу,	
хворий	отримував	альбумін,	фраксипарин	0,3	мл	під-
шкірно,	 інгібітор	 протонної	 помпи,	 розувастатин.	
Після	 суттєвого	 зменшення	 набряків	 хворий	 був	 ви-
писаний	для	продовження	амбулаторного	лікування.	
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Рекомендована	консультація	нефролога	через	місяць	
із	аналізами	в	динаміці.

Надалі	 хворий	 3	 місяці	 лікувався	 амбулаторно,	 у	
травні	2019	р.	—	у	центрі	нефрології,	але,	незважаю-
чи	 на	 лікування,	 зберігався	 нефротичний	 синдром,	
виражена	 гіпопротеїнемія,	 стійка	 гіпотензія.	 Діурез	
700	 мл/добу.	 Отримував	 свіжозаморожену	 плазму,	
алкеран	з	17.05	по	21.05.2019	р.,	медрол	20	мг/добу	з	
14.05.2019	 р.,	 діуретики,	 гепато-	 і	 нефропротектори,	
бета-блокатор.	Ефект	від	лікування	незначний,	випи-
саний	з	відділення	за	наполяганням.

У	 квітні	 2019	 р.	 при	 госпіталізації	 загальний	 стан	
тяжкий.	Вага	90	кг,	ІМТ	—	27,8	кг/м2.	Шкірні	покри-
ви	 бліді,	 екхімози	 та	 вугровий	 висип	 на	 обличчі,	 ту-
лубі.	Видимі	слизові	блідо-рожеві.	Виражені	набряки	
нижніх	кінцівок,	передньої	черевної	стінки,	попереку,	
верхніх	 кінцівок.	 АТ	 90/60	 мм	 рт.ст.,	 ЧСС	 100	 ударів	
на	хвилину.	Тони	серця	глухі,	ритм	правильний.	Ди-
хання	везикулярне,	значно	послаблене	в	нижніх	від-
ділах.	 ЧД	 22	 на	 хвилину.	 Язик	 вологий,	 обкладений	
білим	 нашаруванням.	 Живіт	 м’який,	 безболісний.	
Печінка	виступає	на	2–3	см,	край	безболісний.	Діурез		
600	мл/добу.

На	 рентгенограмі	 ОГК	 у	 2	 проєкціях	 виявлені	
ознаки	 лівобічного	 плевриту.	 На	 УЗД	 плевральних	
порожнин	—	з	обох	сторін	вільна	рідина.	Висота	шару	
справа	до	106	мм,	зліва	до	134	мм.

Пацієнту	 двічі	 проведено	 плевральні	 пункції.	
Отриманий	 транссудат,	 при	 патогістологічному	 до-

слідженні	 рідини	 з	 плевральної	 порожнини	 у	 препа-
ратах	—	розрізнені	клітини	мезотелію,	лімфоцити.

ЕКГ	 (квітень	 2019	 р.):	 передшлуночкова	 тахікар-
дія,	пароксизм	з	ЧСС	135	за	1	хв.	Електрична	вісь	сер-
ця	вертикальна.	Виражені	дифузні	зміни	міокарда.	

Хворому	 протягом	 3	 діб	 продовжено	 лікуван-
ня	 діуретиками,	 алкераном	 10	 мг/добу,	 медролом		
32	мг/добу,	інгібітором	протонної	помпи	(пантопра-
зол	40	мг	внутрішньовенно),	статином,	альбуміном.	
У	 зв’язку	 з	 повторними	 плевральними	 пункція-
ми	 та	 можливим	 інфікуванням	 плеври	 проведено	
5-денний	 курс	 антибактеріальної	 терапії	 цефтрі-
аксоном	 1	 г	 внутрішньовенно	 2	 рази	 на	 добу.	 Був	
виписаний	 за	 наполяганням	 без	 суттєвої	 позитив-
ної	динаміки,	на	фоні	патогенетичної	терапії	збері-
гається	виражений	нефротичний	синдром	—	стійка	
гіпопротеїнемія,	 гіпотензія,	 патогенетична	 терапія	
неефективна.	

Через	 10	 днів	 доставлений	 до	 стаціонару	 у	 вкрай	
тяжкому	стані,	зі	скаргами	на	набряки	нижніх	та	верх-
ніх	 кінцівок,	 мошонки,	 попереку	 та	 живота,	 швидку	
стомлюваність,	 головокружіння,	 відсутність	 апетиту,	
зниження	 діурезу,	 підвищення	 температури	 тіла	 до	
39	 °С.	 Значне	 погіршення	 стану	 протягом	 2	 діб.	 При	
об’єктивному	 огляді	 шкірні	 покриви	 бліді,	 екхімози,	
вугровий	 висип.	 Видимі	 слизові	 блідо-рожеві.	 Ви-
ражені	 набряки	 нижніх	 кінцівок,	 передньої	 черевної	
стінки,	попереку,	верхніх	кінцівок.	АТ	80/60	мм	рт.ст.	
ЧСС	110	уд/хв.	Тони	серця	глухі,	ритм	правильний.	Ди-

Рисунок 1. Померлий Б., 49 років. Амілоїдоз. А. Серце. Дистрофічно-атрофічні зміни кардіоміоцитів з 
ознаками втрати міоглобіну, гранули ліпофусцину в цитоплазмі міоцитів. ×400. Забарвлення гематоксилі-
ном і еозином. Б. Печінка. Відкладення амілоїду по портальних трактах та у стінках центральних вен. ×40. 
Забарвлення гематоксиліном і еозином. В. Те ж саме. Відкладення амілоїду в стінках центральної вени. 
×100. Забарвлення гематоксиліном і еозином. Г. Селезінка. Масивні відкладення амілоїду. ×40. Забарв-
лення гематоксиліном і еозином. Ґ. Нирка. Відкладення амілоїду в стінках капілярів і мезангії ниркових 
клубочків. ×400. Забарвлення гематоксиліном і еозином. Д. Відкладення амілоїду по базальних мембра-

нах канальців і капілярів ниркових клубочків. ×400
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хання	везикулярне,	різко	ослаблене	в	нижніх	відділах.		
ЧД	 24/хв.	 Язик	 вологий,	 обкладений	 білим	 наша-
руванням.	 Живіт	 м’який,	 чутливий	 при	 пальпа-
ції.	 Печінка	 виступає	 на	 3–4	 см,	 край	 безболісний.	
Симптом	 Пастернацького	 негативний.	 Діурез	 300–	
400	мл/добу.	

Розпочато	 симптоматичне	 лікування,	 спрямова-
не	 на	 корекцію	 порушень	 білкового	 та	 водно-елек-
тролітного	обміну,	порушень	згортання	крові,	 інфу-
зії	 розчинів	 альбуміну	 та	 свіжозамороженої	 плазми.	
Продовжено	 лікування	 медролом	 16	 мг/добу	 як	 у	
зв’язку	з	гіпотензією,	так	 і	в	рамках	патогенетичної	
терапії,	але	у	хворого	наростала	клініка	нефротично-
го	кризу	(загальний	білок	28,3	г/л,	гіпотонія,	мігру-
юча	та	болісна	еритема	шкіри	верхніх	кінцівок,	біль	
у	 животі).	 На	 тлі	 стабільно	 тяжкого	 стану	 гіпотонія	
посилилася,	хворий	впав	у	сопор	і	помер	через	20	го-
дин	після	госпіталізації.

Основний	клінічний	діагноз:	хронічна	хвороба	ни-
рок	 II	 стадії	 (ШКФ	 60	 мл/хв):	 амілоїдоз	 нирок	 (АL-
амілоїдоз	—	нефробіопсія	від	2018	р.).	Нефротичний	
синдром.

Ускладнення:	нефротичний	криз.	Гостра	серцево-
судина	недостатність.

Супутні	захворювання:	дисметаболічна	кардіоміо-
патія	 складного	 генезу	 зі	 збереженою	 ФВ	 ЛШ.	 Вто-
ринна	геморагічна	гастродуоденопатія.	Синдром	Ме-
лорі	—	Вейса.

Було	 проведено	 патологоанатомічне	 досліджен-
ня,	при	якому	підтверджено	ідіопатичний	системний	
амілоїдоз	 (АL-амілоїдоз	 —	 нефробіопсія	 від	 2018	 р.)	
із	переважним	ураженням	нирок,	печінки,	селезінки.	
Причиною	смерті	визнана	поліорганна	недостатність	
внаслідок	тяжких	дистрофічно-атрофічних	змін	вну-
трішніх	 органів	 аж	 до	 виснаження,	 із	 переважанням	
серцевої	 недостатності	 внаслідок	 дисметаболічної	
кардіоміопатії	 складного	 генезу,	 яка	 ускладнилася	
двостороннім	гідротораксом	(по	2200	мл),	гідропери-
кардом	(170	мл),	анасаркою.

При	 гістологічному	 дослідженні	 в	 серці	 спосте-
рігались	тяжкі	дистрофічно-атрофічні	зміни	кардіо-
міоцитів	 з	 ознаками	 втрати	 міоглобіну,	 наявність	
гранул	 ліпофусцину	 в	 цитоплазмі	 міозитів,	 однак	
вірогідних	 ознак	 амілоїдозу	 не	 виявлено	 (рис.	 1А).	
Ознаки	ліпофусцинозу	також	були	у	клітинах	печін-
ки.	Відкладення	амілоїду	у	вигляді	аморфних	роже-
вих	мас	спостерігались	в	печінці	по	портальних	трак-
тах	та	у	стінках	центральних	вен	(рис.	1Б,	В),	масивні	
відкладення	 амілоїду	 були	 в	 стромі	 селезінки,	 що	
супроводжувалось	 вираженою	 атрофією	 лімфоїдних	
фолікулів	(рис.	1Г).	У	нирках	накопичення	амілоїду	
спостерігалось	 по	 базальних	 мембранах	 канальців	
та	судин,	капілярів	 і	в	мезангії	ниркових	клубочків,	
що	було	підтверджено	імуногістохімічно	(рис.	1Ґ,	Д).	
Прояви	амілоїдозу	були	також	в	слизових	оболонках	
шлунково-кишкового	 тракту	 і	 легенях,	 однак	 менш	
виражені.

Слід	 зазначити,	 що	 від	 розвитку	 системних	 про-
явів	 до	 смерті	 хворого	 минуло	 близько	 двох	 років.	

Діагноз	 AL-амілоїдозу	 був	 встановлений	 через	 пів	
року	від	розвитку	нефротичного	синдрому,	але	швид-
кий	ступінь	прогресування	захворювання	і	зростаюча	
тяжкість	 стану	 хворого	 не	 дозволяли	 проводити	 ви-
сокоспецифічне	 лікування	 до	 верифікації	 діагнозу.	
Усе	 це	 призвело	 до	 стрімкого	 прогресування	 захво-
рювання	із	розвитком	системних	уражень.	Найбільш	
яскраво	вираженими	були	ураження	нирок,	печінки,	
шлунково-кишкового	тракту	і	легень	(рис.	1).	Вірогід-
них	 ознак	 амілоїдного	 ураження	 серця	 не	 виявлено,	
мали	 місце	 виражені	 дистрофічно-атрофічні	 зміни	
серцевого	м’яза.

У	 клінічній	 картині	 на	 перший	 план	 виступали	
кардіореспіраторні	 ураження	 і	 нефротичний	 син-
дром,	хоча	приєднання	ХНН	істотно	не	позначилося	
на	перебігу	захворювання.	Патогенетична	терапія	ал-
кераном	і	медролом	була	розпочата	на	тлі	розгорнутої	
клініки	системного	амілоїдозу	у	хворого	з	виражени-
ми	білковими	і	водно-електролітними	розладами,	ко-
агулопатією	і	проводилася	протягом	лише	6	місяців	з	
перервами,	 курсова	 доза	 досягнута	 не	 була.	 Неефек-
тивність	патогенетичного	лікування	була	обумовлена	
у	першу	чергу	тяжкістю	захворювання	і	відносно	піз-
нім	початком	терапії.	

Висновки
На	підставі	наведеного	клінічного	випадку	автори	

бажали	 привернути	 увагу	 до	 необхідності	 своєчасної	
діагностики	та	раннього	початку	лікування	цієї	склад-
ної	патології.

Конфлікт інтересів.	Автори	заявляють	про	відсут-
ність	конфлікту	інтересів	при	підготовці	даної	статті.
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Амилоидоз как клиническая проблема (сложный случай установления диагноза амилоидоза почек)

Резюме. Амилоидоз	является	одним	из	самых	сложных	забо-
леваний	в	терапевтической	практике	и	может	приводить	к	не-
обратимым	поражениям	почек	с	развитием	хронической	по-
чечной	 недостаточности.	 Поэтому	 вопросы	 своевременной	

диагностики	и	раннего	лечения	этого	заболевания	являются	
очень	 актуальными.	 В	 статье	 приведен	 клинический	 случай	
амилоидоза	почек.
Ключевые слова: амилоидоз;	клинический	случай;	почки
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Amyloidosis as a clinical problem (a difficult case of establishing a diagnosis of renal amyloidosis)

Abstract. Amyloidosis	 is	 one	 of	 the	 most	 complex	 diseases	 in	
therapeutic	 practice	 and	 can	 lead	 to	 irreversible	 kidney	 damage	
with	 the	 development	 of	 chronic	 renal	 failure.	 Therefore,	 the	 is-

sue	of	 timely	diagnosis	and	early	 treatment	of	 this	disease	 is	very	
relevant.	The	article	presents	a	clinical	case	of	renal	amyloidosis.
Keywords: amyloidosis;	clinical	case;	kidneys
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