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Кафедра патологічної анатомії
Амілоїдоз серця



Актуальність 

• В основі системного амілоїдозу 
лежить порушення метаболізму 
протеїнів, внаслідок чого у 
тканинах різних органів 
відкладається характерний 
патологічний білковий матеріал. 
Останні дослідження показують, 
що в осіб старше 80 років, 
спостерігається відкладання 
амілоїду, більше як у 20% 
випадків.

• розглянути амілоїдоз не як 
системне захворювання, а як 
окрему патологію серця.

Мета



Амілоїдоз

Амілоїдоз, або амілоїдна
дистрофія, - стромально-
судинний диспротеїноз, що
супроводжується глибоким
порушенням білкового
обміну, появою
аномального фібрилярного
білка і утворенням в 
сполучній тканині та 
стінках судин складної
речовини - амілоїду.



Амілоїдоз серця
Амілоїдоз серця характеризується відкладенням амілоїдних фібрил в міокарді, інтерстиції,
що порушує архітектуру міокарда та викликає типові зміни в серці. Найчастіше серце
вражають наступні дві форми амілоїдозу: імуноглобуліновий амілоїдоз легкого ланцюга
(АЛ) і транстиретиновий амілоїдоз (ATTR).



Amyloidosis type Protein Hereditary
Frequency of heart

involvement
Median survival from diagnosis

(months)
Usual extracardiac signs

AL
Immunoglobulin light

chain
No 70%

24

6 (if HF at diagnosis and not
treated)

Nephropathy, proteinuria, autonomic dysfunction, 
polyneuropathy, macroglossia, spontaneous bruising, 

liver involvement

ATTRwt Transthyretin No 100% 57 CTS, LSS, ruptured biceps tendon

ATTRv Transthyretin Yes

30–100%

Depending on the mutation

31 (Val142Ile)

69 (non-Val142Ile)

Polyneuropathy, orthostatic hypotension, vitreous
opacities, gastrointestinal problems

AA Serum amyloid A No 5% 133
Renal impairment (95%), proteinuria, hepatomegaly, 

gastrointestinal problems

AFib Fibrinogen α Yes Rare 180 Renal impairment, proteinuria

AApoAI Apolipoprotein A-I Yes

Rare

Depending on the mutation

No data.

Probably >120

Primarily renal impairment, proteinuria, 
hepatosplenomegaly, adrenal insufficiency, dysphonia

due to laryngeal involvement

AApoAII Apolipoprotein A-II Yes

Rare

Depending on the mutation

No data Primarily renal impairment, proteinuria

AApoAIV Apolipoprotein A-IV No Unknown 79 Primarily renal impairment

Aβ2M β2-microglobulin No 80% No data Long-term dialysis, CTS, joint problems

AGel Gelsolin Yes

5%

Primarily conduction disease

Near normal life expectancy
Corneal lattice dystrophy, cutis laxa, drooping eyelids, 

paresthaesia, proteinuria (rare









Короткі зрізи експлантованого великого патологічного зразка нативного серця з вираженим
потовщенням стінок шлуночків, непропорційним залученням міжшлуночкової перегородки (наконечники
стрілок), і восковим виглядом поверхні розрізу міокарда через дифузне інтерстиціальне відкладення
амілоїду.





Мікроскопічно

Мікрофотографія зразка,
пофарбованого гематоксиліном-
еозином, при великому (×100)
збільшенні показує дві моделі
відкладення амілоїду в міокарді:
перицелюлярний малюнок
(стрілки) і вузликовий малюнок
(пунктирний контур).





Діагностика

Ключову роль в оцінці та
лікуванні амілоїдозу серця
відіграють:

• Ехокардіографія;

• Магнітно-резонансна
томографія серця (МРТ);

• Однофотонна емісійна
томографія (SPECT);

• Позитронно-емісійна
томографія (ПЕТ).



Лікування



Дякуємо за увагу!


