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Амилоидоз  
⚫ Групповое понятие, 

объединяющее 
заболевания, 
которые 
характеризуются 
внеклеточным 
отложением  
специфического 
нерастворимого  
фибриллярного 
белка «амилоида».

Термин впервые предложил  в 1853 г Р.Вирхов.



Классификация амилоидоза
⚫ Общепризнанной классификации амилоидоза нет. Наиболее удобной для 

практического врача считается классификация В. В. Серова и И. А. Шамова 
(1977). В ней амилоидоз группируется в зависимости от типов, формы и 
видов, а также от причин, ведущих к его развитию. 

1. Идиопатический 
(первичный) амилоидоз: 

генерализованный 
(классический), 

нефропатический, 
нейропатический, 
кардиопатический, 

локализованный.

2. Наследственный 
(генетический) амилоидоз: 

периодическая болезнь 
(семейная 

средиземноморская 
лихорадка); семейный 

амилоидоз с лихорадкой, 
крапивницей и глухотой; 

семейный амилоидоз с 
аллергическими 

проявлениями, лихорадкой и 
нефропатией; семейный 

нейропатический амилоидоз; 
семейный кардиопатический 

амилоидоз.

3. Приобретенный 
(вторичный): амилоидоз как 

осложнение хронических 
инфекций, коллагеновых 

болезней и злокачественных 
опухолей; параамилоидоз 

(амилоидоз при 
парапротеинемических 

гемобластозах).

4. Старческий амилоидоз. 5. Локальный опухолевидный 
амилоидоз.





Этиология :АА -амилоидоз

Туберкулез Ревматоидный 
артрит

Бронхоэктатиче
ская болезнь Остеомиелит



Основные типы АП

АА-
амилоидоз

(вторичные)

АL- 
амилоидоз

(первичный)







Клиника АП

1.Доклиническая 2.Протеинурическая

3. Нефротическая 4. Уремическая



Доклиническая или латентная 
(бессимптомная) стадия 

Амилоид присутствует в интермедиарной зоне и по ходу прямых 
сосудов пирамидок развивается отек и очаги склероза. В этот 
период при  АП преобладают клинические проявления основного 
заболевания. Стадия длится 3-5 и более лет. 

Функция почек в этой стадии не 
страдает. Лишь исследование мочи 
позволяет выявить небольшую 
обычно преходящую, нестойкую 
протеинурию (до 10 – 15 г\л), 
периодическую эритроцитурию. 



Протеинурическая 
(альбуминурическая) стадия 

⚫ амилоид появляется прежде всего в 
мезангии, в петлях капилляров, в 
пирамидах и корковом веществе 
гломерул, в сосудах. Развиваются 
склероз и атрофия нефронов, гиперемия 
и лимфостаз. Почки увеличены и 
плотны, матово- серо-розового цвета. 

⚫ Протеинурия в начале выражена 
умеренно, может какой-то период быть 
даже преходящей, уменьшаться и 
увеличиваться, но затем становится 
стойкой. 

⚫ Продолжительность стадии  от 10 до 
13 лет. 



 Нефротическая (отечная, отечно-
гипотоническая) стадия

⚫ – амилоидно- липоидный нефроз – амилоид во всех 
отделах нефрона. Имеются склероз и амилоидоз 
мозгового слоя, но корковый слой без выраженных 
склеротических изменений.. Большая сальная почка.

⚫  Клинически эта стадия проявляется классическим 
нефротическим синдромом со всеми его 
признаками: с развитием массивной протеинурии (с 
потерей белка с мочей более 3-5 г/с), 
гипоальбуминемией, гиперхолестеринемии, 
липидурии с отеками анасарки.

 
⚫ В мочевом осадке находят гиалиновые, а по мере 

нарастания протеинурии – зернистые цилиндры. 
Возможны микро-и макрогематурия, лейкоцитурия 
без признаков пиелонефрита. 

⚫ Продолжительность стадии до 6 лет



Уремическая (терминальная, 
азотемическая) стадия 

⚫ – амилоидная сморщенная почка – уменьшенная в 
размерах, плотная, с рубцами почка. 

⚫ ХПН мало отличается от таковой при других 
заболеваниях почек. Считается, что в отличие от 
ГН, при котором наступление ХПН, протекающей с 
полиурией, может приводить к хотя бы частичному 
схождению отеков, при амилоидозе азотемия 
развивается на фоне низкого артериального 
давления и нефротического синдрома.



Клиника: АL- амилоидоз
⚫ Периорбитальная 

пурпура
⚫ Макроглоссия
⚫ Одышка различной 

степени
⚫ Синкопальные 

состояния
⚫ НС
⚫ Потеря массы тела
⚫ Псевдогипертрофия  

периферических 
мышц.



Лабораторно-инструментальные 
исследования: 

⚫ общий анализ крови – анемия, лейкоцитоз, повышение СОЭ; 

⚫ общий  анализ  мочи  –  протеинурия,  микрогематурия,  асептическая  
лейкоцитурия; 

⚫ При АL- амилоидозе  6 Белок Джонса

⚫  биохимический  анализ крови  (общий белок, альбумин, Na,  Ca, 
холестерин, сахар  в  сыворотке  крови)  –   гипопротеинемия  (за  счѐт  
гипоальбуминемии),  гиперглобулинемия,  гипонатриемия,  
гипопротромбинемия,  гипокальциемия,  гиперхолестеринемия. 

⚫ УЗИ  органов  брюшной  полости  и  почек  –  визуализируются  
увеличенные  уплотнѐнные  почки (большие жировые почки).

⚫ При АL- амилоидозе : трепанобиопсия костного мозга



Диагностика : Биопсия почек



Дифференциальная диагностика
Заболевания Клинические особенности 

полиневропатии
Тип 
парапротеина Системные проявления

Патоморфорфоло
гические 
изменения

Лечение 
невропатии

Амилоидоз Дистальная болезненная 
сенсорно-вегетативная IgM или IgA

Сердечная недостаточность, 
почечная недостаточность, 
гепатоспленомега-лия, 
макроглоссия, снижение веса

Аксональная 
дегенерация, 
отложение 
амилоида

Мелфалан в 
сочетании с 
преднизолоном

Миеломная 
болезнь

Дистальная сенсорная или 
сенсомоторная

IgM или Ig G 
(>3г/л)

Оссалгии, утомляемость, 
анемия, гиперкальциемия, 
почечная недостаточность

Аксональная 
дегенерация, 
иногда с 
отложением 
амилоида.

-

Остеоскеротичес
кая миелома

Проксимальная или 
дистальная сенсомоторная, 
иногда имитирует ХВДП

IgG или IgA POBEMS -синдром

Демиелинизация 
и аксональная 
дегенерация, 
иногда с 
воспалительными 
изменениями

Резекция
Лучевая терапия
Преднизолон
Мелфаналан
Циклофофамид

Криоглобилинем
ия

Дистальная сенсорная или 
сенсомоторная, 
мультифокальная 
мононевропатия

IgM или Ig G

Гепатоспленомега-
лия, пурпура, артралгии, 
профилактические язвы и 
нижних конечностях, феномен 
Рейно

Аксональная 
дегенерация, 
вакулит, 
восполительная 
инфильтрация.

Плазмоферез
Преднизолон
Циклофосфамид
Альфа-
интерферон

Лимфома

Сенсорная, моторная или 
сенсомоторная, иногда 
иммитурует ОВДП или 
ХВДП, моторная 
нейропатия

IgM или Ig G
Лимфоаденопатия 
утомляемость, снижение веса, 
POEMS - синдром

Аксональная 
дегенерация с 
лимфоматозной 
инфильтрацией

Плазмоферез
Преднизолон
Химиотерапия 



Лечение: Немедикаментозное
режим III: постельный при тяжелом состоянии пациента и наличии 
осложнений, дозированная физическая активность, здоровый образ 
жизни, отказ от курения и от приема алкоголя; 

Диета: №7. Сбалансированная, адекватное введение белка (1,5-2г/кг), 
калораж по возрасту, при наличии отеков и АГ – ограничение 
употребления поваренной соли < 1-2г/сут; 

 мониторинг уровня протеинурии по тест–полоскам 1 раз в 1-2 недели, 
регулярное измерение АД. 

 при нарастании протеинурии (рецидиве) определение 
протеин/креатининового коэффициента (для расчета суточной 
протеинурии) и коррекция патогенетической терапии; 

 при резистентности к проводимой иммуносупрессивной терапии 
коррекция терапии в условиях стационара.







Лечение АП
⚫ При прогрессирующей ХПН: 
⚫ Заместительная почечная терапия: 

гемодиализ.

⚫ Трансплантация почек
⚫ Риск возникновения амилоидоза  в 

трансплантированной почке  примерно 
30-40%. 



Прогноз АП
⚫ Прогноз зависит от:

⚫ При АА –амилоидозе прогноз благоприятный.

⚫ При АL- амилоидозе средняя 
продолжительность  жизни 1 -1,5 года.

основного заболевания, на фоне которого развился амилоидоз; 

осложнений основного заболевания или амилоидоза; 

характера терапевтических мероприятий, направленных на 
лечение основного заболевания или амилоидоза. 
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