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В клинической практике амилоидоз относят к категории заболеваний, вызываемых внеклеточным нако-
плением амилоида, которое изначально рассматривалось как исключительно патологическое явление. В 
настоящее время известно, что фибриллярная структура, типичная для амилоида, выявлена у части гор-
монов, белков, которые идентифицируют как «функциональный амилоид». В медицине амилоид сохраня-
ет статус патологического вещества, инфильтрация которым тканей организма приводит к дисфункции 
и гибели клеток. Анализ работ по изучению амилоидоза позволил выявить новые варианты амилоидных 
фибрилл, которые определяют характер амилоидных отложений, что отражено в современных классифи-
кациях амилоидоза. Сформированы новые концепции патогенеза амилоидоза: теория диспротеиноза и 
локального клеточного синтеза, иммунологическая и мутационная теории, но каждая из них лишь частич-
но объясняет механизм повреждающего действия амилоида. Подозрительные на амилоид отложения 
требуют не только морфологического подтверждения присутствия амилоида в тканях, но и верификации 
типа амилоида для конкретизации тактики лечения, анализа его перспектив. 
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Modern aspects of classification, pathogenesis and morphological diagnostics of 
amyloidosis (literature review)

Pichugova S.V.
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 Str. 8th of March 78-B, Yekaterinburg 620144, Russian Federation

In clinical practice, amyloidosis is classified as a disease caused by extracellular accumulation of amyloid, which was 
initially considered a purely pathological phenomenon. It is now known that the fibrillar structure typical of amyloid 
has been identified in some hormones and proteins, which are identified as «functional amyloid.» In medicine, amyloid 
retains its status as a pathological substance, the infiltration of which into body tissues leads to cell dysfunction 
and death. Analysis of studies on amyloidosis has revealed new variants of amyloid fibrils that determine the nature 
of amyloid deposits, which is reflected in modern classifications of amyloidosis. New concepts of amyloidosis 
pathogenesis have been formulated: the theory of dysproteinosis and local cellular synthesis, immunological and 
mutational theories, but each of these theories only partially explains the mechanism of amyloid’s damaging effects. 
Suspicious amyloid deposits require not only morphological confirmation of the presence of amyloid in tissues, but 
also verification of the type of amyloid to specify treatment tactics and analyze its prospects.
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Введение

В клинической практике амилоидоз на основании реко-

мендаций Международного общества по изучению амило-

идоза (International Society of Amyloidosis; ISA), рассматри-

вают как категорию заболеваний, обусловленных не только 

внеклеточными отложениями, но и процессом образования 

(поправка от 2020 г.) в тканях и органах специфического 

гликопротеида амилоида, патологического депозита агрега-

тов фибриллярных белков, имеющих характерный вид при 

световой и электронной микроскопии, рентгеноструктур-

ных исследованиях [1 – 4].
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Основу амилоида составляют нерастворимые фи-

бриллярные протеиновые скопления с широкой анти-

параллельной β-складчатой структурой, при этом, око-

ло 10 – 15% массы тканевого амилоида, независимо от типа 

амилоидоза, составляет фибриллярный белок Р (сывороточ-

ный амилоидный Р-компонент) и гепарансульфатные про-

теогликаны, которые, по-видимому, необходимы для ста-

бильности фибрилл, а основные белки-предшественни-

ки отличаются в зависимости от типа амилоидоза [5 – 7].

Комитетом по номенклатуре Международного обще-

ства по изучению амилоидоза в 2018 году было согласова-

но общее определение термина «амилоид», поскольку раз-

ные группы исследователей его использовали по-разному. 

Первоначально этот термин употреблялся для описания 

только патологических отложений специфических фибрил-

лярных белковых агрегатов с характерными микроскопиче-

скими свойствами, такими как сродство к красителю Конго 

красный и типичным двойным лучепреломлением; химики 

предпочитают использовать слово «амилоид» для обозна-

чения любых белковых фибрилл с β-складчатой структу-

рой, как синтетических, так и встречающихся в природе [7].

Хотя термин «амилоид» используется для обозначения 

вещества, образующегося при патологии у людей и живот-

ных, оказалось, что он также применяется и к нормальным, 

физиологически важным структурам, поскольку, способ-

ность образовывать амилоид является универсальным свой-

ством полипептидных молекул, а амилоидные структуры 

выполняют особые биологические функции в ряде клеточ-

ных процессов живых организмов [7 – 10]. Было установ-

лено, что в природе β -складчатые структуры используются 

для выполнения широкого спектра функций и возникла не-

обходимость включить эти структуры в номенклатуру в ви-

де термина «функциональный амилоид». У человека наи-

более известными примерами являются форма хранения 

некоторых, но не всех пептидных гормонов (паратиреоид-

ный гормон, соматостатин, глюкагон и глюкагоноподобный 

пептид-1), белок-антагонист рецептора интерлейкина-1, ос-

новной белок эозинофильных гранулоцитов и белок мелано-

сом PMEL-17, обеспечивающий каркас для синтеза мелани-

на [11 – 13]. Особо следует отметить, что под «функциональ-

ным амилоидом» предполагаются амилоидные структуры, 

выполняющие нормальную функцию, а не белковые агре-

гаты с так называемыми «приобретенными функциями», 

используемые для обозначения их новых патологических 

свойств [14]. Организация молекул «функционального ами-

лоида», вероятно, отличается от организации патологиче-

ских грубых инертных амилоидных фибрилл, поскольку 

для гормонов необходимо немедленное их высвобождение 

и эти структуры не связываются с Конго красным в той фор-

ме, в которой краситель используется в клинической пато-

логии [7, 11, 12, 15].

Тем не менее, в медицине амилоид считается патологиче-

ским веществом, желательно, чтобы при использовании сло-

ва «амилоид» были понятны его природа и происхождение.

Амилоидная инфильтрация тканей и органов приводит 

к увеличению их размеров, нарушению их функциониро-

вания, повреждению и гибели клеток. Клиническая карти-

на отличается многообразием проявлений, имитирующих 

различную патологию внутренних органов в зависимости 

от того, где откладывается амилоид и насколько наруша-

ется их функция, что затягивает постановку правильного 

диагноза и приводит к несвоевременному началу лечения 

[1, 5, 16]. Амилоидоз представляет серьезную медицин-

скую проблему, что обусловлено сложностью диагности-

ки, отсутствием специфических жалоб на ранних этапах 

заболевания, существенных патологических изменений 

и неблагоприятным прогнозом заболевания при отсутствии 

лечения. По данным современных исследователей частота 

выявления амилоидоза варьируется от 0,1 до 6,6%, однако 

истинная распространенность для большинства форм ами-

лоидоза в популяции достоверно неясна и может быть су-

щественно выше, при этом количество не диагностирован-

ных амилоидозов всё ещё остается значительным [3, 16].

Целью исследования стал обзор современных аспектов 

патогенеза, классификации и морфологической диагности-

ки амилоидоза. Выполнен поиск публикаций по широкому 

запросу «Амилоидоз» включительно до 2025 г. Из выбор-

ки были исключены публикации из-за несоответствия теме 

обзора, неактуальности (давности) публикации, отсутствия 

полного текста работы или оригинальности представленной 

в них информации. На основании указанных критериев были 

отобраны и включены в данный обзор релевантные исследо-

вания, индексируемые базами данных PubMed, eLibrary.ru.

Классификация видов амилоидоза

По состоянию на 2022 год, на основании данных 

Номенклатурного комитета Международного общества 

по изучению амилоидоза, у людей было биохимически 

идентифицировано 42 типа амилоидных фибрилл, из ко-

торых 14 встречаются только в виде системных отложе-

ний, 23 – исключительно в виде локальных амилоидных 

отложений, а 5 могут встречаться в обоих видах и на теку-

щий момент в список белков, входящих в состав амилоид-

ных фибрилл человека не было добавлено ни одного но-

вого белка [7, 11, 17].

Потребовалось много лет, чтобы соотнести различные 

варианты амилоидоза с превалирующей депозицией како-

го-либо одного белка-предшественника, специфичного для 

каждой формы амилоидоза [2]. Современная классифика-

ция амилоидоза (ВОЗ) окончательно закрепила приори-

тетную значимость белка-предшественника в появлении 

и прогрессировании амилоидоза, продолжила традицию 

объяснения амилоидогенеза через концепцию диспротеино-

за и базируется на принципе специфичности ключевого фи-

бриллярного белка: последовательно указываются тип ами-

лоида, белок-предшественник и клиническая форма амило-

идоза. «Амилоид» обозначен буквой А, затем приводится 

обозначение фибриллярного белка в сокращённой форме 

по имени их предшественников: А – амилоидный проте-

ин, L – лёгкие цепи иммуноглобулинов, TTR – транстире-

тин, β 2м – β-2-микроглобулин и т.д. (табл. 1) [2, 7, 18 – 20].
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Фибриллярный 

белок
Белок-предшественник

Системный или лока-

лизованный, С/Л

Приобретенный или 

наследственный 

(П/Н)

Органы-мишени

AL
Лёгкая цепь иммуно-

глобулина
С, Л П, Н Все органы, кроме ЦНС

AH
Тяжёлая цепь иммуно-

глобулина
С, Л П Все органы, кроме ЦНС

AA
(Apo) Сывороточный 

амилоид А
С П, Н Все органы, кроме ЦНС

ATTR

Транстиретин дикого 

типа
С 1 П

Сердце в основном у мужчин, лёгкие, связ-

ки, тендосиновий

Транстиретин, вари-

анты
С Н

ЦНС, ПНС, сердце, глаза, почки, лептоме-

нингеи

Aβ2M

β2-микроглобулин, 

дикий тип
С П Опорно-двигательный аппарат

β2-микроглобулин, 

варианты
С Н ЦНС, язык, сердце

AApoAI
Аполипопротеин А I, 

варианты
С Н

Сердце, печень, почки, периферическая 

нервная система, яички, гортань (терми-

нальные варианты С), кожа (терминальные 

варианты С)

AApoAII
Аполипопротеин А II, 

варианты
С Н Почка

AApoAIV
Аполипопротеин А IV, 

дикий тип
С П

Мозговое вещество почек, сердце, желудоч-

но-кишечный тракт

AApoAIV
Аполипопротеин А IV, 

вариант
С Н Сердце, почки

AApoCII
Аполипопротеин C II, 

варианты
С Н Почка

AApoCIII
Аполипопротеин C III, 

варианты
С Н Почка

AGel Гельсолин, варианты С Н
Почка

ЦНС, роговица

ALys Лизоцим, варианты С Н Почка

ALECT2
Лейкоцитарный хемо-

таксический фактор-2
С П Почки, в первую очередь

AFib
Фибриноген α, вари-

анты
С Н Почки, в первую очередь

ACys Цистатин С, варианты С Н ПНС, кожа

ABri АБриПП, варианты С Н ЦНС

ADan 2 ADanPP, варианты Л Н ЦНС

Aβ

Предшественник белка 

Aβ, дикий тип

Предшественник белка 

Aβ, варианты

Л 

Л

П

Н

ЦНС

ЦНС

AαSyn
α-синуклеин

α-синуклеин, вариант

Л

Л

П

Н

ЦНС

ЦНС

Таблица1.

Белки амилоидных фибрилл и их предшественники в организме человека (белки перечислены, по возможности, в соответствии с 

их взаимосвязью; аполипопротеины сгруппированы вместе, как и полипептидные гормоны) [7].
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Фибриллярный 

белок
Белок-предшественник

Системный или лока-

лизованный, С/Л

Приобретенный или 

наследственный 

(П/Н)

Органы-мишени

ATau
Тау

Тау, вариант

Л

Л

П

Н

ЦНС

ЦНС

APrP

Прионный белок, 

дикий тип

Варианты прионного 

белка

Л

Л

П

Н

БКЯ, фатальная бессонница

БКЯ, синдром GSS, фатальная бессонница

Вариант прионного 

белка
С Н ПНС

ATMEM106B
Трансмембранный бе-

лок 106B (TMEM106B)
Л П Лобно-височная деменция

ACal (Про)кальцитонин
Л

С

П

П

С-клеточные опухоли щитовидной железы

Почки

AIAPP
Изолят амилоидного 

полипептида 3 Л П Островки Лангерганса, инсулиномы

AANP
Предсердный натрийу-

ретический пептид
Л П Предсердия сердца

APro Пролактин Л П Пролактиномы гипофиза, старение гипофиза

ASom (Про)соматостатин Л П Соматостатиномы

AGluc Глюкагон Л П Глюкагономы

APTH
Паратиреоидный 

гормон
Л П

Опухоли паращитовидной железы, возраст-

ные изменения паращитовидной железы

AIns Инсулин Л П Ятрогенная местная инъекция

AEnf Энфувиртид Л П Ятрогенная местная инъекция

AGLP1
Аналог глюкагонопо-

добного пептида 1
Л П Ятрогенная местная инъекция

AIL1RAP

Белок-антагонист 

рецептора интерлей-

кина-1

С, Л П Ятрогенная местная инъекция

ASPC 4 Белок сурфактанта 

легких
Л П Лёгкое

ACor Корнеодесмосин Л П Плоский эпителий, волосяные фолликулы

AMed Лактадерин (MFG-E8) Л П
Стареющая аорта, медиа, эластичные арте-

рии

AKer Керато-эпителий Л П Роговица, наследственная

ALac Лактоферрин Л П Роговица

AOAAP

Одонтогенный амелоб-

ластоассоци-

ированный белок

Л П Одонтогенные опухоли

ASem1 Семеногелин 1 Л П Семенной пузырек

ACatK 5,6 Катепсин К Л П Связанный с опухолью

AEFEMP15

EGF-содержащий 

фибулиноподобный 

белок внеклеточного 

матрикса 1 (EFEMP1

Л П
Вены,

связано со старением

Примечания: 1 Вопрос о том, может ли ATTR выступать в качестве строгой локализованной формы, остаётся открытым. 
2 ADan – продукт того же гена, что и ABri. 3  Так же называется амилин. 4 Не подтверждено анализом аминокислотных последо-
вательностей. 5 Полная аминокислотная последовательность ещё не определена. 6 Может быть связано с цистатином С.
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Из табл. 1 видно, что получены дополнительные све-

дения о ятрогенных формах амилоида, в частности о том, 

что амилоидные отложения, возникающие в результате по-

вторных местных подкожных инъекций, встречаются до-

статочно часто и создают проблемы с диагностикой, тре-

буя дополнительной информации. Не исключено, что в бу-

дущем будут обнаружены новые ятрогенные амилоидные 

отложения [7].

Международная классификация болезней 10-го пе-

ресмотра (МКБ-10) базируется на клиническом принци-

пе, не учитывая особенности патогенеза различных форм 

амилоидоза (табл. 2).

Классификации МКБ-10 отражает морфологический 

принцип деления на группы по пораженным органам (как 

самостоятельные нозологические формы), а классификация 

амилоидозов ВОЗ построена по патогенетическому прин-

ципу (как протеинопатии). В связи с этим классификация 

МКБ-10 не всегда даёт возможность обосновать адекват-

ное лечение [21].

Согласно клиническому подходу в зависимости от ха-

рактера поражения внутренних органов можно выделить 

локальные, с вовлечением одного органа, и системные (ге-

нерализованные), поражающие несколько органов и си-

стем, формы амилоидоза [1, 3]. Также амилоид опреде-

ляют как локальный в зависимости от места экспрессии 

белка-предшественника. Например, амилоид AMed, об-

наруживаемый преимущественно в аорте, откладывается 

вблизи гладкомышечных клеток артерий, где экспрессиру-

ется белок-предшественник лактадгерин, но при этом от-

ложения могут обнаруживаться в сосудах разных органов, 

хотя форма амилоидоза характеризуется как локальная [7]. 

В самостоятельную классификацию можно выделить 

первичный и вторичный амилоидоз. Первичный амилои-

доз может развиваться как следствие неизвестной причины, 

при нём, как правило, отсутствует указание на какие-либо 

имеющиеся заболевания. Для первичного амилоидоза более 

характерно поражение мезодермальных тканей. Вторич-

ный амилоидоз чаще является осложнением заболеваний 

инфекционной, воспалительной, опухолевой природы [18].

На территории РФ наиболее распространенными ва-

риантами являются AL-, АА, АТТR- и Аβ2М (диализный) 

амилоидоз, в связи с чем упоминается применяемая прак-

тикующими врачами классификация амилоидоза по этиоло-

гическому фактору. В соответствии с этой классификацией 

амилоидоз подразделяют на идиопатический (первичный), 

приобретенный (вторичный, реактивный), наследственный 

(генетический), старческий и локальный. 

Особенности белка-предшественника амилоида об-

уславливают особый патогенетический механизм разви-

тия, характерный для каждого варианта амилоидоза [16]. 

Так, развитие AL-амилоидоза (А-amyloid, L – light chains 

of immunoglobulins) обусловлено тем, что основным бел-

ком-предшественником для формирования фибрилл ами-

лоида являются моноклональные легкие цепи λ- и κ-типов 

иммуноглобулинов, обладающие структурными особенно-

стями, связанными с амилоидогенностью [22]. Известно, 

что лёгкие цепи λ чаще являются амилоидогенными, име-

ют выраженную склонность к образованию фибрилл, ха-

рактеризуются внутренней структурной изменчивостью 

этих белков и сложностью выявления их мутаций, опре-

деляющих их амилоидогенное состояние, способностью 

патологической легкой цепи преобразовываться в трёх-

мерную структуру неотличимую от структуры неамило-

идной цепи [22]. 

АА-амилоидоз является типичным примером систем-

ного амилоидоза, рассматривается как вторичное заболева-

ние, формирующееся на фоне любого хронического гнойно-

го процесса, инфекционного, инфекционно-аллергического 

или опухолевого заболевания [23]. Он развивается в резуль-

тате длительного избыточного синтеза производства белка 

SAA, вырабатываемого в ответ на хроническое воспаление. 

Для данного варианта амилоидоза характерно поражение па-

ренхиматозных органов, в связи с чем выделяют нефропати-

ческий, эпинефропатический, гепатопатический и смешан-

ный типы амилоидоза, при этом на долю нефропатического 

типа приходится 90% случаев АА-амилоидоза [1, 5, 16, 20]. 

Отличительной чертой этой формы амилоидоза является от-

сутствие специфических симптомов [23, 24].

Системный семейный (наследственный) амилоидоз 

относится к группе болезней, которые наследуются по ау-

тосомно-доминантному типу и обусловлены образовани-

ем амилоидных фибрилл на основе мутантных белковых 

форм. В эту группу относят АТТR (транстиретиновый) ами-

лоидоз, системный старческий амилоидоз, амилоидоз ас-

социированные с мутациями генов Апо (А-I, А-II, C-I, C-III 

и др.) гелсолина, фибриногена А, лизоцима, а также в гене 

ТТR у которого выявлено более 140 мутаций, большая часть 

из которых является амилоидогенными [1, 16, 25 – 31].

В связи с улучшением качества диагностики амило-

идоза появилось множество сообщений о комбинирован-

ном амилоидозе. Известно, что две биохимически разные 

Код Заболевания

E85

Амилоидоз

Исключено: болезнь Альцгеймера (G30)

E85.0 Наследственный семейный амилоидоз без нейропатии

E85.1 Нейропатический наследственный амилоидоз

E85.2 Наследственный амилоидоз неуточнённый

E85.3 Вторичный системный амилоидоз

E85.4 Ограниченный амилоидоз

E85.8 Другие формы амилоидоза

E85.9 Амилоидоз неуточнённый

Таблица 2.

Классификация амилоидоза по (МКБ-10) [19].
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формы амилоида могут встречаться вместе. Причина такой 

связи неясна, но она может затруднить дифференциальную 

диагностику. Наиболее распространены комбинации с од-

ним системным и одним локальным типом, например, ло-

кальный амилоидоз AL и отложения ATTRwt в лёгких [7]. 

Кроме того, амилоидный полиморфизм может проявлять-

ся в тех случаях, когда один и тот же белок обладает раз-

личной молекулярной структурой в разных органах [6].

Аспекты патогенеза амилоидоза

Целостная теория, закрывающая все вопросы патоге-

неза амилоидоза, на данный момент отсутствует. С учётом 

многообразия молекулярных механизмов амилоидогенеза 

в современных условиях амилоидоз считают сложным по-

лиэтиологическим процессом [19]. История изучения ами-

лоидоза к настоящему времени подводит к пониманию то-

го, что ведущее значение в развитии всех его форм имеет 

активная амилоидогенная форма белка-предшественника 

[2, 32]. Амилоидогенный потенциал определяется измене-

ниями в первичной структуре белков-предшественников, 

закрепленными генетически или приобретенными в те-

чение жизни и его реализация возможна при сочетанном 

действии ряда факторов, таких как воспаление и гипоксия, 

формируемая оксидантным стрессом, возраст [19, 33, 34]. 

Основу амилоидогенеза составляет синтез большого коли-

чества нестабильных белков предшественников, которые 

патологически самоорганизуются с образованием амило-

идной фибриллы [20]. Амилоидная фибрилла – ключевая 

структура амилоида, состоит из протофиламентов, пред-

ставляющих собой стопку белковых слоёв в структуре 

β-листа, которые спиралевидно скручиваются вокруг иден-

тичных стопок. Таким образом, амилоидные фибриллы 

представляют собой прямые, неразветвленные гомополи-

мерные белковые структуры, стабилизированные водород-

ными связями между отдельными пептидными молекула-

ми, что приводит к формированию высокоупорядоченной 

повторяющейся структуры, в которой β-тяжи расположены 

перпендикулярно оси фибриллы, обладают высокой устой-

чивостью к деградации и способностью к межклеточной 

агрегации [7, 17, 35, 36]. 

Рассматривается несколько теорий патогенеза амило-

идоза. 

Теория диспротеиноза

Диспротеинемия рассматривается в качестве основного 

звена патогенеза с накоплением в плазме грубодисперсных 

белковых фракций и аномальных белков (парапротеинов), 

которые, за пределами сосудистого русла образуют амило-

идную субстанцию. На современном этапе знаний данное 

понимание сопоставимо с представлением об амилоидозе 

как о белковой дискразии или диспротеинозе с циркуляци-

ей в крови аномально высоких концентраций конформаци-

онно измененного белка-предшественника, что соответ-

ственно, даёт возможность таким белкам проявлять себя 

в качестве очень активной субстанции и вполне согласу-

ется с концепцией диспротеиноза. Такие формы амилои-

доза как АА- и AL-амилоидоз, диализный Aβ2M-амилои-

доз отличаются более быстрыми темпами прогрессирова-

ния и шире распространены. Однако теория диспротеиноза 

не принимает в расчет роль клеточных трансформаций ре-

тикулоэндотелиальной системы и не раскрывает механизм 

формирования диспротеинемии [16, 18, 22, 32]. 

Иммунологическая теория

Авторы этой теории рассматривают образование ами-

лоида как результат реакции антиген-антитело, и предпо-

лагают, что при заболеваниях, осложняющихся амилоидо-

зом, образуются продукты распада клеток и тканей, а также 

токсины бактерий, обладающие антигенными свойства-

ми, которые могут инициировать синтез антител. Обра-

зование амилоида происходит в результате реакции пре-

ципитации белкового комплекса в местах продукции ан-

тител с развитием процессов аутоиммунизации. Ведущая 

роль в образовании амилоида отводится снижению функ-

ции иммунокомпетентной системы, активации клеточных 

трансформаций, приводящих к появлению клеток-амилои-

добластов, секретирующих специфический фибриллярный 

белок. В данном случае особую роль играют амилоидобла-

сты, вырабатывающе амилоид под действием амилоидопро-

дуцирующего фактора при наличии специфических анти-

генов, а прогрессирование амилоидоза приводит к угнете-

нию клеточного иммунитета. В целом, иммунологическая 

теория амилоидоза обогатила представления о вкладе гу-

моральных иммунных реакций в образование амилоидного 

вещества, но предположение, что «амилоид является ком-

плексом антиген-антитело», тем не менее, остается непри-

емлемым, хотя не исключает наличия иммунных комплек-

сов в составе амилоида. Изменение иммунного гомеоста-

за является важной деталью патогенеза амилоидоза и дает 

возможность объяснить вторичный амилоидоз у человека 

(исключая параамилоидоз), но неприменимо к идиопати-

ческому и генетическому амилоидозу [18].

Теория клеточного локального синтеза

Данная теория объясняет патогенез преимущественно 

наследственных форм амилоидоза, при которых концентра-

ции белков-предшественников в крови остаются в преде-

лах нормальных значений, предполагая наличие дополни-

тельных механизмов амилоидогенеза, нивелирующих роль 

белка-предшественника. Они отличаются менее существен-

ной амилоидогенностью и более медленными темпами про-

грессирования. В их патогенезе основное значение имеет 

макрофагальная дисфункция, наследующая концепции ло-

кального синтеза амилоида клетками ретикулоэндотели-

альной системы, сформулированная в середине ХХ в. Со-

гласно этой концепции, происходит накопление пирони-

нофильных клеток, обладающих высоким синтетическим 

потенциалом с последующим накоплением PAS-позитивно-

го материала и выходом его из клеток в окружающую сре-

ду. О вовлеченности макрофагов свидетельствовало нали-

чие Конгофильного материала со свойством двойного лу-
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чепреломления в их цитоплазме. Также для объяснения 

роли макрофагов в синтезе амилоида используется услов-

но называемый «термодинамический» аргумент, в частно-

сти: белок-предшественник амилоида, прежде чем стать ча-

стью фибриллы, должен преодолеть некий энергетический 

барьер и для данной термодинамической трансформации 

требуется активный клеточный компонент, роль которого 

выполняет макрофаг, и на его поверхности собираются фи-

бриллы амилоида. Кроме того, макрофаг способен активно 

разрушать измененные белки до простейших олигопепти-

дов, но, вероятно, в данном случае такая стратегия является 

непродуктивной, что и приводит к образованию амилоида. 

Следовательно, амилоидоз в значительной части свое-

го патогенеза является макрофагальной болезнью, а данная 

теория разъясняет, где и как синтезируются белки и глико-

протеиды амилоидного вещества. Поэтому поиск эффек-

тивных методов лечения амилоидоза предполагает не толь-

ко воздействие на белок-предшественник, но и стабилиза-

цию механизмов белкового гомеостаза в макрофаге. Такой 

подход обоснован в первую очередь пониманием роли ме-

ханизмов аутофагии как главной основы белковых конфор-

мационных превращений гомеостаза в макрофаге. Однако 

эта теория не даёт возможность показать молекулярную 

основу синтеза аномального белка клетками ретикулоэн-

дотелиальной системы, объясняет патогенез лишь вторич-

ного амилоидоза человека и не раскрывает механизм раз-

вития генетического, первичного и старческого амилоидо-

зов [2, 5, 16, 18].

Теория полиморфизма

Теория базируется на предположении, что у каждого 

заболевания может быть своя уникальная структура амило-

идных фибрилл, и собственный набор полиморфизмов [13]. 

На современном этапе было установлено, что один и тот 

же белок может иметь различную молекулярную структуру 

при формировании амилоидных фибрилл и это явление на-

зывают молекулярным полиморфизмом. Кроме того, пока-

зано, что форма амилоида, в том числе симметрия и толщи-

на фибрилл, зависит от количества протофиламентов, из ко-

торых они состоят, что определяется как морфологический 

полиморфизм. Эти два типа полиморфизма не исключают 

друг друга и могут сосуществовать. В основе связи между 

полиморфизмом и заболеванием лежит способность фи-

брилл служить матрицей для новых фибрилл, сохраняю-

щих структурные особенности исходной фибриллы. Появ-

ляется всё больше доказательств того, что амилоидный по-

лиморфизм приводит к образованию различных вариантов 

амилоидов с разной токсичностью и способностью вызы-

вать патологические изменения, что в свою очередь позво-

ляет объяснить патологическое разнообразие и, возможно, 

клиническую гетерогенность амилоидных заболеваний [6].

Несмотря на наличие исследований, подтверждающих 

эту теорию, остается неясным ряд вопросов. Если первичен 

полиморфизм, то условия для образования амилоида у всех 

людей одинаковы и заболевание определяется случайным 

полиморфизмом и, по-разному взаимодействуя с клеточ-

ными механизмами, вызывают разные фенотипы заболева-

ний [37]. В противоположность этому гипотеза о первично-

сти болезни предполагает, что биохимические условия окру-

жающей среды различаются в зависимости от заболевания, 

но именно они определяют какой полиморфизм разовьёт-

ся. Ранние этапы патогенеза заболевания могут влиять на 

концентрацию кофакторов в той или иной ткани и, следова-

тельно, способствуют возникновению или выбору опреде-

ленного полиморфа [38, 39]. Но тогда различия между поли-

морфами не окажут влияния на фенотип заболевания, а ме-

ханизм амилоидной патогенности будет одинаков для всех 

полиморфов. Можно рассмотреть гибридный вариант, в ко-

тором специфическая для конкретного заболевания среда 

определяет набор фибриллярных полиморфов, которые вза-

имодействуют с клеточными компонентами, характерными 

для данного заболевания и тем самым определяют его фено-

тип [40, 41]. Структурная конформация полиморфизмов мо-

жет служить основой для классификации амилоидозов, а для 

каждого заболевания могут потребоваться свои диагности-

ческие и терапевтические подходы на основании характер-

ных для данного заболевания амилоидных фибрилл [13].

Мутационная теория

Теория претендует на универсальность в объяснении па-

тогенеза всех известных форм амилоидоза с позиции кло-

нирования клеток – амилоидобластов, если учесть всё воз-

можное многообразие мутагенных факторов. Длительная 

антигенная стимуляция при вторичном амилоидозе (за ис-

ключением амилоидоза при плазмоцитоме) приводит к по-

явлению мутаций и возникновению клона амилоидобластов. 

При генетическом (семейном) амилоидозе предполагается 

мутация гена, происходящая в различных локусах, и это при-

водит к различиям в составе амилоидного белка. Аналогич-

ные механизмы наблюдаются при старческом амилоидозе, 

что позволяет рассматривать его как фенокопию генетиче-

ского. Сюда же относятся патогенные мутации, вызывающие 

амилоидную агрегацию функционального в других отноше-

ниях белка (амилоидные переходы) [42]. Потенциальными 

факторами образования амилоида являются и посттрансля-

ционные модификации, обусловленные мутационными из-

менениями. Дисульфидные связи, гликозилирование и му-

тации участвуют в формировании фибриллярного белка, 

могут способствовать необратимой амилоидной организа-

ции, создавая фибриллярную структуру способную проти-

востоять протеолитической деградации в организме [9, 43]. 

Мутационная теория амилоидогенеза дала возмож-

ность приблизить амилоидоз к опухолевому процессу 

[18, 22, 32, 35].

Механизмы формирования амилоида

В основе любого амилоидоза лежит механизм превра-

щения глобулярных растворимых белков в нерастворимые 

амилоидные фибриллы [32]. Синтез полипептидной цепи 

белка происходит в эндоплазматическом ретикулуме, по-

сле чего, основываясь на термодинамических принципах, 
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белок, в соответствии с аминокислотной последовательно-

стью, спонтанно сворачивается и приобретает свою иде-

ально свёрнутую трехмерную структуру. Вместе с тем, бел-

ки предрасположены к переходу в нестабильное состояние 

разворачивания и для поддержания правильно сложенной 

структуры им необходимы шапероны. Условием форми-

рования амилоидных фибрилл является наличие частично 

развернутой структуры белков-предшественников. Влияние 

внешних факторов, таких как низкая величина рН, окисление 

или высокая температура, может способствовать нарушению 

трёхмерной структуры белка и развертыванию полипептид-

ных цепей. Внутриклеточный и внеклеточный белковый 

гомеостаз (протеостаз) в норме поддерживает стабильное 

состояние белков в нативной конформации, в правильном 

месте и в необходимой концентрации, предотвращая их 

агрегацию. Неправильно свёрнутые или развёрнутые бел-

ки естественным образом возвращаются к своей нативной 

структуре, но иногда они сворачиваются в ложную струк-

туру, отличающуюся от исходной конформации. Как прави-

ло, такие белки расщепляются и удаляются протеасомами, 

но часть из них высвобождается во внеклеточное простран-

ство и повторно собираются в трёхмерную конформацию, 

которая богата β-слоями, полимеризующимися друг с другом 

с образованием амилоидных фибрилл. При этом временное 

разворачивание белков обнажает прежде скрытые гидрофоб-

ные остатки, которые выполняют роль мишеней для проте-

аз, что приводит к их расщеплению. Такое протеолитиче-

ское расщепление ещё больше дестабилизирует белки, что 

приводит к ускорению процесса неправильного сворачива-

ния и агрегации, а наличие таких факторов, как нарушение 

регуляции биосинтеза белка, окисление и дезаминирование 

боковых цепей аминокислот, химические модификации по-

липептидных цепей, связывание ионов металлов и другие 

механизмы, увеличивают вероятность неправильного сво-

рачивания белка [22, 32].

Кинетика образования амилоида однотипна для разных 

форм амилоидоза и включает в себя фазу задержки (нукле-

ации), фазу удлинения (роста) и фазу плато (насыщения) 

[44, 45]. Первичное ядро амилоидных фибрилл, образует-

ся во время фазы нуклеации, когда неправильно сверну-

тые белковые мономеры собираются в растворимый оли-

гомер. Инициация и протекание процесса нуклеации не яв-

ляется спонтанной и происходит только при определенной 

критической концентрации и длине пептида, ниже кото-

рых образование амилоидов невозможно (также происхо-

дит и образование нефибриллярных олигомеров), при этом 

фазе нуклеации принадлежит ключевая роль в регулиро-

вании общей скорости образования фибрилл [44, 46]. По-

сле того как ядра фибрилл сформировались наступает фа-

за удлинения, которая характеризуется последовательным 

связыванием и ростом мономеров, что позволяет амилоид-

ным фибриллам распространяться и удлинять свою струк-

туру вдоль оси волокна. Общие структурные особенности 

амилоидных фибрилл включают их неразветвлённую мор-

фологию, типичный диаметр от 7,5 до 10 нм и вторичную 

структуру в виде поперечных β-слоёв [22, 47]. 

Перекрёстная β-архитектура задает наборы взаимодей-

ствий, необходимых для роста фибрилл. Рост в направле-

нии главной оси фибриллы обусловлен расширением пе-

рекрёстного β-листа и включает в себя водородные связи 

в основной цепи, а также взаимодействия боковых цепей 

между пептидами, связанными водородными связями. Рост 

в ортогональном направлении зависит почти исключитель-

но от взаимодействий боковых цепей и осуществляется 

между пептидами, которые не расположены в одном и том 

же β-листе [10]. На основании того, что структуры амило-

идных фибрилл значительно анизотропны, можно пред-

положить, что взаимодействия внутри одного слоя значи-

тельно более энергетически выгодны, чем взаимодействия 

между слоями кросс-β-структуры и склонны к образовыва-

нию плотного адгезивного соединения, называемого «сте-

рическая застежка» [13]. Фибриллы образуются в результа-

те реализации механизма нуклеационной полимеризации, 

при котором начальный, медленный и/или энергетически 

невыгодный этап приводит к формированию ядра, кото-

рое затем обеспечивает быстрое и энергетически выгод-

ное присоединение дополнительных протомеров и рост 

фибриллы [23, 24, 35].

Агрегацию белков можно обозначить как процесс са-

мораспознавания и гомотипических взаимодействий, по-

скольку агрегаты, как правило, сильно обогащены одним 

белком. Известно, что в состав белковых отложений входит 

множество других компонентов, как белковых, так и небел-

ковых, и гетеротипические взаимодействия всё чаще рас-

сматриваются в качестве потенциальных модуляторов как 

самой агрегации, так и её функциональных последствий, 

хотя вопрос о механизме совместного отложения белков 

остается открытым. 

Кроме совместного присутствия основных белков, вы-

зывающих патологию, в самих отложениях наблюдается 

значительная дополнительная гетерогенность как с точки 

зрения обнаруженных белков, так и с точки зрения других 

типов биологических макромолекул, демонстрируя струк-

турное разнообразие при определённых физико-химиче-

ских условиях, что приводит к различным фенотипам за-

болеваний [48, 49].

На основании результатов большого количества иссле-

дований, посвященных изучению структуры амилоида, ряд 

авторов предлагают рассматривать амилоид не как белок 

или гликопротеин, а в качестве супрамолекулярной нано-

структуры, имеющей отличные от белка физико-химиче-

ские свойства. В своих предположениях, опирающихся на 

результаты исследований методами рентгеноструктурно-

го анализа, электронной микроскопии, рентгеновской ми-

крокристаллографии, флуоресцентной и атомно-силовой 

микроскопии, ядерно-магнитного резонанса, белкового 

сиквенса они считают, что первичной структурой амилои-

да является нанотрубка, образуемая пептидными фрагмен-

тами, всегда из одной и той же не значительно различаю-

щейся последовательности аминокислот. Эти фрагменты 

в результате самосборки незавершенными кольцами спи-

рально укладываются в одноосевой кристалл – нанотрубку, 
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поскольку одинаковые атомы, имеющие один и тот же по-

рядковый номер в последовательности, расположены стро-

го упорядоченно друг относительно друга как в кристалле. 

По этой причине через каждые 4 оборота по длине труб-

ки образуется избыточный положительный заряд, служа-

щий местом связывания, например, Конго красного, суль-

фатные группы которого разнесены в пространстве ровно 

на расстояние между этими пулами положительных заря-

дов, или любых других отрицательно заряженных молекул 

с относительно регулярным строением, например, полиса-

харидов. Учитывая единство физико-химических свойств 

амилоидов различного происхождения и их трёхмерное 

структурное единообразие, они должны находиться в од-

ном ряду с такими супрамолекулярными объектами как ту-

булиновые трубочки и другие микрофиламенты, коллаген 

и эластин, но для этого должна быть определена его физи-

ологическая функциональность [21, 48].

Вне зависимости от значительного различия причин, 

инициирующих амилоидоз, однажды начавшись он раз-

вивается как самостоятельный патологический процесс, 

а его прогрессирование приводит к гибели органоспеци-

фических структур, замещению их соединительной тка-

нью и структурно-функциональной дезорганизации ор-

гана [21, 50].

Патологическая роль амилоида

Механизм повреждающего действия амилоида изучен 

недостаточно. Для развития амилоидоза, кроме образова-

ния амилоидогенных белков, по-видимому, существенную 

роль играет также дестабилизация нормальных механиз-

мов утилизации таких аномальных белков. Амилоид яв-

ляется абсолютно инертным веществом. При гистологи-

ческом исследовании пораженных органов, как правило, 

не обнаруживают признаков воспалительной реакции на 

амилоид, некроза клеток окружающих тканей. Не обна-

ружено и прямой зависимости между количеством депо-

зитов амилоида и выраженностью функциональных нару-

шений органа у отдельных пациентов, они просто замеща-

ют коллагено-эластиновую матрицу органа. Ограничение, 

а со временем и отсутствие естественного, физиологиче-

ского пространства для заселения дифференцированных 

клеток и их предшественников заканчивается панцитопе-

нией в пораженном органе, снижением его функциональ-

ного резерва и в конечном итоге гибелью вместе с орга-

низмом [21, 51 – 53]. 

Таким образом, с клинической точки зрения амилои-

дозы – это хронические прогрессирующие дегенеративные 

заболевания, приводящие к тяжёлой и необратимой недо-

статочности/отключению поражённого органа/ткани. Даже 

если генетическое или приобретённое нарушение струк-

туры белка является первопричиной заболевания, в ходе 

патогенетической последовательности и прогрессирова-

ния активируются другие патофизиологические реакции, 

которые в значительной степени способствуют развитию 

повреждений [15].

Согласно последним представлениям, за цитотоксич-

ность и патологию отвечают олигомерные промежуточные 

соединения, образующиеся на ранних стадиях формиро-

вания амилоида, а не мономеры и зрелые фибриллы [54]. 

Агрегация амилоида – сложный процесс, включающий пе-

реход от растворимых мономеров к нерастворимым агрега-

там. Более того, эти олигомерные соединения с широким 

диапазоном размеров и различных конформаций также яв-

ляются важными промежуточными соединениями в про-

цессе агрегации амилоида Протофибриллы обычно состоят 

из цепочек глобулярных олигомеров с высоким содержани-

ем β-листов и связаны с прямым цитотоксическим действи-

ем, поскольку небольшие олигомерные предшественники 

фибрилл более гидрофобны и подвижны, следовательно, 

более склонны к патологическому взаимодействию с кле-

точными компонентами, что и рассматривается как важ-

ный компонент патогенеза заболевания [36]. 

Большинство этих токсичных веществ, по-видимому, 

образуется в растворах, содержащих не только мономер-

ные, но и фибриллярные вещества, ввиду того что зрелые 

фибриллы также могут быть источником токсичных оли-

гомеров, поскольку они играют роль каталитических цен-

тров в процессах вторичной нуклеации [36]. Это приводит 

к автокаталитическому увеличению массы агрегатов и ле-

жит в основе самовоспроизведения и образования токсич-

ных олигомеров [8, 47, 51 – 53]. 

Появляется всё больше данных, что амилоидный поли-

морфизм приводит к образованию различных штаммов ами-

лоидов с разной степенью токсичности и способностью вы-

зывать патологические изменения [6]. Кроме того, высоко-

стабильная структура взаимодействия белковых мономеров 

в составе фибриллы обеспечивает их устойчивость к деза-

грегации и протеолитической деградации [9]. Поврежде-

нию тканей способствует ряд различных механизмов, но все 

они могут быть отнесены к следующим категориям: прямая 

токсичность β-фибрилл; структурное повреждение и изме-

нение фенотипа, вызванное прогрессирующим ростом β-а-

грегатов; активация естественного иммунитета или воспали-

тельной реакции; выработка АФК; поражение клеток за счет 

повреждения мембран и активации механизмов апоптоза; 

фиброз и функциональная недостаточность [15, 44, 55]. Из-

за небольшой концентрации, нестабильности и гетероген-

ной природы амилоидных олигомеров их трудно охаракте-

ризовать с помощью традиционных методов, но потенци-

ально они могут быть терапевтическими мишенями [8, 54].

Морфологическая диагностика амилоидоза

Морфологическая диагностика остается основным ме-

тодом выявления амилоидоза, а существующие в настоя-

щее время клинические, радиологические или серологиче-

ские методы выполняют роль лишь дополнительных [5, 56]. 

Обнаружение амилоида основывается на изучении срезов 

тканей, полученных при биопсии, аутопсии или материа-

ла тканевых аспиратов. Для постановки диагноза при си-

стемном амилоидозе забирают биоптаты из почек, органов 
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желудочно-кишечного тракта, сердца, нервной ткани, ко-

жи; аспираты абдоминальной жировой клетчатки всё ча-

ще в последнее время используются в качестве доступно-

го источника диагностики [1, 5, 56].

«Золотым стандартом» диагностики амилоидоза явля-

ется гистологическое исследование с окраской Конго крас-

ным, дополненное флуоресцентным и поляризационным 

микроскопическим исследованием, опирающимся на спо-

собность амилоида к двойному лучепреломлению (свой-

ство анизотропии), обусловленному кросс-β-складчатой 

конформацией и упорядоченностью молекулярной струк-

туры амилоидной фибриллы [2, 3, 18, 57]. При этом толь-

ко амилоидные отложения приобретают яблочно-зелёную 

окраску (дихроизм) [16, 20, 56]. Описание цвета «яблоч-

но-зелёное двойное лучепреломление» уже несколько де-

сятилетий является предметом споров. В реальных пато-

логических образцах цвет сильно варьируется и обычно 

представляет собой смесь зелёного, красного, оранжево-

го и жёлтого. Комитет по номенклатуре Международного 

общества по изучению амилоидоза рекомендует исполь-

зовать более корректное описание, например нейтральное 

обозначение «характерное двойное лучепреломление» [7].

Выявление указанных свойств с помощью окраски ги-

стологических препаратов Конго красным и микроскопией 

в поляризованном свете лежит в основе диагностики лю-

бого типа амилоидоза и является абсолютным доказатель-

ством амилоидной природы отложений [2, 21].

Окрашивание Конго красным является самым попу-

лярным гистологическим методом выявления амилоида, 

поскольку он относительно быстрый, недорогой и широко 

распространённый, при грамотном подходе и соблюдении 

требуемых условий считается очень точным методом. Од-

нако, в повседневной практике качество окрашивания Кон-

го красным очень зависит от влияния ряда внешних факто-

ров, к которым можно отнести различия в типе и толщине 

тканей, классе оборудования, а также к различиям в интер-

претации результатов разными исследователями. Краситель 

может связываться с неамилоидными компонентами вне-

клеточного матрикса, такими как гиалин, отложения ли-

пидного протеинолиза, белки цитоскелета и коллаген [17]. 

Необходимым условием является наличие адекватного на-

бора позитивных контролей, учет эффекта «поляризацион-

ной тени» при исследовании в поляризованном свете [3]. 

Благодаря своим вышеупомянутым преимуществам окра-

шивание в Конго красный должно и будет оставаться ос-

новным методом идентификации амилоида, тем не менее 

существует очевидная потребность в использовании вспо-

могательных методов для верификации диагноза амилои-

доза [17]. Поэтому для идентификации амилоида продол-

жают широко использоваться тиофлавины S и Т, поскольку 

этот краситель избирательно локализуется в амилоидных 

отложениях вследствие чего экспонируя повышение флуо-

ресцентного светло-зелёного свечения, окраска тиофлави-

нами является более чувствительной, хотя и менее специ-

фичной [5, 20]. Рекомендуют применять оба этих метода 

для более точной диагностики амилоидоза [19].

Амилоидоз может быть диагностирован только при 

идентификации амилоидных депозитов в тканях. Обяза-

тельно следует учитывать, что ранние отложения амилоида 

формируются не одновременно во всех органах, накапли-

ваются с разной выраженностью, характеризуются нерав-

номерным расположением и различным объёмом. В свя-

зи с чем на гистологическом препарате могут не обнару-

живаться следы отложения амилоида, но это не отрицает 

возможность наличия амилоидоза, а негативный диагноз 

амилоидоза при исследовании только одного среза ткани 

никогда не может быть окончательным. Для уменьшения 

количества ошибочных заключений обязательно нужно ис-

следовать не менее 10 срезов (иногда и более), для резуль-

тативного выявления амилоида толщина срезов не должна 

превышать 4 – 8 мкм. Решение об отсутствии амилоидоза 

без дополнительного квалифицированного исследования 

расценивается как неадекватное [3, 5].

В соответствии с современной классификацией мор-

фологическая диагностика амилоидоза требует не только 

его обнаружения, необходимым условием является иден-

тификация амилоидного белка (амилоидное типирование), 

поскольку терапевтическая тактика определяется типом 

амилоида [19].

Проба с перманганатом калия используется для опре-

деления типа амилоидоза. Обработка 5%-ным раствором 

перманганата калия приводит к утрате свойства двойного 

лучепреломления и исчезновению яблочно-зелёного цвета 

препаратов с АА-типом амилоида, предварительно окра-

шенных Конго красным, при AL-типе амилоида это свой-

ство остаётся. Более точно дифференцировать варианты 

АА- и AL-амилоидоза позволяет использование щелочно-

го гуанидина [16].

Иммуногистохимическое типирование амилоида с ис-

пользованием моноклональных антител к белкам-предше-

ственникам амилоида считается наиболее оптимальным 

[57]. Чтобы исключить перекрестные реакции некоторых 

антисывороток к разными типами амилоида рекомендуется 

проводить исследование с панелью антисывороток к SAA, 

разным типам тяжелых цепей иммуноглобулинов, легким 

цепям иммуноглобулинов λ и κ, транстиретину, фибрино-

гену [5, 19, 20]. Однако результаты иммуногистохимиче-

ского исследования не всегда достоверны из-за присут-

ствия нормальных иммуноглобулинов, также на точность 

результатов может повлиять возможности потери амило-

идных цепей при фиксации материала [16, 17, 56]. Кроме 

того, использование иммуногистохимии может быть огра-

ничено коммерческой доступностью амилоид-специфиче-

ских антител [17].

Просвечивающая электронная микроскопия (ПЭМ) 

исторически использовалась для изучения морфологии 

амилоидных фибрилл и подтверждения наличия амило-

идных фибрилл в случаях, когда гистологические методы 

дают неоднозначные результаты. Среди других методов 

ПЭМ сыграла важную роль в формировании представле-

ний о структуре амилоидных фибрилл, это хорошо заре-

комендовавший себя метод, который позволяет изучать 
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аморфные межклеточные фиброзные отложения in situ, 

сохраняя ультраструктуру клеток. Однако на сегодняш-

ний день ПЭМ считается вспомогательным методом диа-

гностики амилоида, поскольку демонстрации одних толь-

ко аномальных фибрилл недостаточно для доказательства 

наличия амилоида [17].

Признаны «золотым стандартом» для типирования 

амилоида со специфичностью 100% и чувствительно-

стью 90% секвенирование генов при наследственном ами-

лоидозе, лазерная диссекция и масс-спектрометрия на ос-

нове протеомного анализа, которые чрезвычайно полезны 

в тех случаях, когда определение типа амилоида с помо-

щью всех вышеупомянутых методов затруднительно или 

даёт неоднозначные результаты [16, 58 – 61]. 

Чрезвычайно важным является стремление обнаружить 

предпосылки для появления аномального амилоидогенно-

го белка в крови в его предельно исходных стадиях (даже 

в предклинической, перед тем как разовьётся выраженное 

повреждение органов) – выявление амилоидогенного кло-

на плазматических клеток, установление персистирующе-

го характера хронического воспаления и его причин, об-

наружение мутантных форм белка-предшественника [2].

Заключение

Амилоидоз относится к категории патологических про-

цессов, диагностика которых чрезвычайно трудна. Бессим-

птомное течение амилоидоза на ранних стадиях развития 

с последующим распространением процесса на различные 

органы, появление широкого спектра клинических сим-

птомов и разнообразие жалоб пациента, необходимость 

гистологического исследования для постановки диагноза 

путем выявления фибриллярного белка в биопсийном ма-

териале, становится причиной диагностической неопреде-

ленности, запоздалого подтверждения диагноза, упущения 

своевременного начала лечения, что ведет к развитию ос-

ложнений [5, 16, 50].

Определение отложений амилоида с помощью доста-

точно убедительного метода окраски Конго красным нельзя 

считать простым из-за возможных диагностических слож-

ностей. Поэтому окончательная оценка даётся в хорошо ос-

нащенных экспертных лабораториях

Каждое амилоидное заболевание необходимо оцени-

вать в аспекте химического состава амилоида, поскольку 

амилоиды патогенетически разнообразны и любые ами-

лоидные отложения требуют определения типа амилои-

да с помощью имеющихся современных методов иссле-

дования для конкретизации тактики лечения, анализа его 

перспектив. Необходимо использовать все возможности 

для ранней диагностики амилоидоза, оперативного при-

менения патогенетической терапии, когда прогрессиро-

вание заболевания может быть благополучно приоста-

новлено, и даже привести к регрессу, предотвращая фа-

тальный исход.
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