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Резюме

Актуальность. Амилоидоз толстой кишки является редким заболеванием, протекающим без клинических проявлений, 
и, как правило, является случайной находкой при проведении колоноскопии. В связи с этим авторы представили клини-
ческое наблюдение пациентки 68 лет, диагноз у которой был установлен на основании эндоскопической картины и ис-
следования биопсийного материала, окрашенного раствором Конго красного, при микроскопии в поляризованном свете

Целью исследования явилась демонстрация клинического наблюдения амилоидоза толстой кишки

Материалы и методы. Представлена история болезни пациентки 68 лет с диагнозом амилоидоз толстой кишки
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Summary

Relevance. Amyloidosis of the colon is a rare disease that occurs without clinical manifestations, and, as a rule, is an incidental 
fi nding during colonoscopy. In this regard, the authors presented a clinical case of a 68-year-old patient, whose diagnosis 
was established on the basis of an endoscopic picture and examination of biopsy material stained with Congo red solution 
under polarized light microscopy

The purpose of the study was to demonstrate the clinical observation of colon amyloidosis

Materials and methods. The case history of a 68-year-old patient diagnosed with amyloidosis of the colon is presented.
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Амилоидоз – группа заболеваний, для которых 
общим признаком является отложение в орга-
нах и тканях отсутствующего в норме особого 
белка фибриллярной структуры, состоящего из 
β-складчатых пластин, названного амилоидом [1]. 
Показатель заболеваемости – 10 пациентов на 1 млн 
населения в год [2]. В США уровень заболеваемости 
амилоидозом варьирует от 5,1 до 12,8 случаев на 
100 тыс. населения.

Согласно принятой Международным обще-
ством амилоидоза номенклатуре (International 
Society of Amyloidosis), буква A обозначает «ами-
лоид», а  следующие буквы относятся к белку- 
предшественнику: А (амилоидный А-протеин), L 
(легкие цепи иммуноглобулинов) и др. [3].

В клинической практике наибольшее значение 
имеют АА- и AL-типы амилоидоза [4]. Наиболее ча-
сто встречающийся AL-амилоидоз –диспротеиноз, 
относящийся к гемобластозам. Это заболевание, 
при котором моноклональные легкие цепи имму-
ноглобулинов откладываются в тканях в виде пара-
протеинов. AL-амилоидоз относится к первичным 
формам амилоидоза, одной из возможных причин 
его развития является множественная миелома, 
при которой аномальные клоны плазматических 

клеток костного мозга продуцируют амилоидоген-
ные иммуноглобулины [5]. У больных с первичным 
амилоидозом содержание плазматических клеток 
в костном мозге повышено до 5–10% (в норме их 
менее 4%, при миеломной болезни – более 12%). 
Плазматические клетки продуцируют опреде-
ленный изотип легких цепей иммуноглобулинов, 
преобладающий при иммуногистохимическом 
окрашивании. Свободные моноклональные легкие 
цепи лямбда- или (реже) каппа- изотипа опреде-
ляются в крови и в моче, но содержание их ниже, 
чем при миеломной болезни [6]. Отложения белка 
амилоида в тканях метаболически инертны, тем 
не менее, некоторые олигомеры оказывают прямое 
цитотоксическое действие, что становится важным 
компонентом патогенеза заболевания.

АА-амилоидоз относят к вторичным формам 
амилоидоза, он развивается в связи с гиперпро-
дукцией воспалительных белков, ассоциирует 
с хроническим воспалением, инфекциями, нео-
пластическими процессами.

Клинически амилоидоз разделяют на системные 
и локальные формы.

При AL-амилоидозе наиболее часто поража-
ется сердце, почки, реже – мягкие ткани, печень, 
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периферическая и/или автономная нервная си-
стема, желудочно- кишечный тракт [7]. Поражение 
органов желудочно- кишечного тракта при ами-
лоидозе имеет место у 70% пациентов. Амилоидоз 
поражает тонкую кишку в 50% случаев, желу-
док – в 44%, толстую кишку – в 32% случаев, причем 
у больных с AL- и АА-типами амилоидоза частота 
поражения тех или иных отделов пищеваритель-
ного тракта различна. Мишенями для отложения 
аномальных легких цепей иммуноглобулинов мо-
гут быть различные органы, однако выживаемость 
пациентов напрямую связана с выраженностью 
поражения сердца. Основными причинами смерти 
пациентов с AL-амилоидозом являются прогрес-
сирование сердечной недостаточности и внезапная 
сердечная смерть вследствие электромеханической 
диссоциации или жизнеугрожающих желудочко-
вых аритмий [8].

Клиническая картина первичного амилоидоза 
многообразна и определяется преимущественным 
вовлечением в патологический процесс тех или 
иных органов. Первыми симптомами являются 
слабость и потеря веса, но на этой стадии, до появ-
ления органных симптомов, диагноз устанавлива-
ется крайне редко [9].

Cowan AJ и соавт. [10] на основании 13-летних 
наблюдений выявили наиболее частые клиниче-
ские проявления желудочно- кишечного амилои-
доза – это потеря веса (45%) и желудочно- кишечное 
кровотечение (36%). Lim AY и соавт. [11] сообщают 
о таких симптомах как диарея (45,8%), тошнота и/
или рвота (29,2%).Амилоидоз толстой кишки может 
симулировать целый ряд заболеваний, в том числе 
и хронические воспалительные заболевания ки-
шечника, ишемический колит и злокачественные 
опухоли толстой кишки, что связано со значитель-
ным разнообразием эндоскопической картины, 
включающей выраженные в различной степени 
гиперемию, отек, эрозии и язвы [12, 13, 14].

Эндоскопическая картина амилоидоза разноо-
бразна: отмечают неспецифическую зернистость 
слизистой оболочки, эрозии, петехии, полипы, 
вплоть до формирования подслизистых гематом 
и язв [15]. Считается, что образование гематом про-
исходит вследствие хрупкости сосудов в зонах отло-
жения амилоида [16]. Язвенные дефекты вторичны 
по отношению к гематомам [17, 18] Окончательный 
диагноз устанавливают на основании результатов 
гистологического исследования [19]. При окраске 
гистологического препарата Конго красным об-
наруживают отложения амилоида в подслизистой 
основе, который при исследовании в поляризован-
ном свете окрашивается в зеленый цвет [20]. При 
подозрении на амилоидоз желудочно- кишечного 
тракта должен выполняться забор материала не 
только из подозрительных, но и из неизмененных 
участков слизистой оболочки [21]. Ikegaya N, и со-
авт. [22] установили, что в случае с AL-амилоидозом 
фибриллы откладываются глубоко в подслизистом 
и мышечном слое в отличии от АА-амилоидоза, 
когда белок откладывается поверхностно в соб-
ственной пластинке слизистой оболочки.

К  диагностике амилоидоза необходим меж-
дисциплинарный подход – важно обследовать 
сердечно- сосудистую и выделительную систему 

[23].Амилоидоз характеризуется прогрессиру-
ющим течением. Первичный амилоидоз легких 
цепей иммуноглобулинов с поражением сердца 
диагностируется очень поздно. В случае пропущен-
ного диагноза AL-амилоидоза около 50% пациентов 
умирают в течение года [24].

На протяжении многих лет лечение AL-
амилоидоза было исключительно химиотерапевти-
ческим. Такая терапия направлена на подавление 
пролиферации опухолевого клона плазматических 
клеток, снижая продукцию цитотоксических лег-
ких цепей иммуноглобулина, наиболее тропных 
к кардиомиоцитам и клеткам мозгового вещества 
почек [25, 26]. Благодаря этому снижается орган-
ная дисфункция и повышается выживаемость. За 
последние годы были изучены таргетные терапев-
тические препараты, которые оказались мощным 
дополнением полихимиотерапии [27, 28, 29]. При 
развитии осложнений, таких как кровотечение 
или обструкция, показано хирургическое вмеша-
тельство.

Учитывая редкость патологии, приводим наше 
наблюдение.

Пациентка В., 68 лет, обратилась в эндоскопи-
ческий центр больницы им. С. П. Боткина для 
проведения плановой колоноскопии. На момент 
осмотра жалоб не предъявляла. При выполнении 
колоноскопии в верхней трети восходящей обо-
дочной кишки на латеральной стенке на высоте 
утолщенной складки определялась плоская язва, 
неправильной формы, размером 18х10 мм, дно ее 
неровное, частично покрыто фибрином и грану-
ляциями, с небольшой подслизистой гематомой 
(рис. 1 на цветной вклейке в журнал); в слепой киш-
ке на латеральной стенке визуализировалась язва 
неправильной формы, с изъеденными контурами, 
размером 15х10 мм, с неровным дном, покрытым 
фибрином и грануляциями (рис. 2). Окружающая 
слизистая оболочка толстой кишки не изменена. 
Около баугиниевой заслонки визуализировалось 
эпителиальное образование на широком основа-
нии, размером до 9 мм, с ямочным рисунком гипер-
пластического строения. Заключение: амилоидоз? 
Под контролем узкого спектра света была выпол-
нена прицельная биопсия из язвенных дефектов 
толстой кишки и из окружающих неизмененных 
тканей. При взятии биопсии умеренная контакт-
ная кровоточивость. Биопсийный материал был 
помещен в забуференный 10% формалин и на-
правлен на гистологическое исследование. После 
окрашивания биопсийных препаратов раствором 
Конго красным, при микроскопии в поляризован-
ном свете зафиксировали светло- зеленое двулуче-
преломление в собственной пластинке слизистой 
оболочки, что подтвердило диагноз амилоидоза 
толстой кишки.

Таким образом, клинические проявления ами-
лоидоза толстой кишки скудные или отсутствуют, 
поэтому диагноз можно установить только на ос-
новании колоноскопии с биопсией с последующим 
морфологическим исследованием окрашенных 
препаратов раствором Конго красным: при ми-
кроскопии в поляризованном свете отложения 
амилоида в подслизистой основе приобретают зе-
леный цвет.
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Дуоденоскопия: отсутствие поступле-
ния желчи, вызванное предположи-
тельно дисфункцией сфинктера Одди.
Duodenoscopy: Absence of bile fl ow, 
presumably due to dysfunction of the 
sphincter of Oddi.
Дуоденоскопия: мелкие конкременты 
и билиарный сладж.
 Duodenoscopy: small stones and biliary 
sludge.
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Рисунок 3. Гастроскопия
А – область сужения 12-п.к., 
Б – установка зонда для питания, 
стрелки – ригидный инфильтрат, 
1 – зонд для питания
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