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Аннотация
В статье суммированы данные обновленных международных протоколов и рекомендаций по диагностике транстиретиновой амилоидной 
кардиомиопатии (ATTR-КМП). Представлен краткий обзор по методам инвазивной и неинвазивной диагностики и их сочетаниям, для 
каждой из диагностических опций и инструментов приводится анализ доказательной базы. В статье описан адаптированный алгоритм 
последовательной диагностики и дифференциальной диагностики пациентов с подозрением на ATTR-КМП с учетом сочетания клини-
ческих проявлений и данных обследования. Предлагаемый алгоритм в сочетании с осведомленностью специалистов первичного звена 
о «красных флагах» заболевания и визуализирующих критериях, а также информирование пациента о возможности терапии ATTR-ами-
лоидоза и опасностях отсроченной постановки диагноза позволят обеспечить своевременную маршрутизацию пациента и назначение 
специфического лечения.
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Введение
Транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия (ATTR-

КМП) представляет собой малоизученную причину быстро 
прогрессирующей сердечной недостаточности (СН)  [1,  2], 
которая может протекать с преимущественным пораже-
нием сердца или как часть системного заболевания [3]. 
ATTR-КМП относится к группе системных амилоидозов – 
патологий, для которых характерно отложение амилоидных 
фибрилл в межклеточном пространстве различных тканей, 
что приводит к прогрессирующей дисфункции органов и 

систем [4]. Амилоидные фибриллы образуются в результа-
те агрегации неправильно свернутых белков [5, 6], и ATTR-
КМП вызывается отложением транстиретина (TTR) – белка 
плазмы, преимущественно продуцируемого в печени, кото-
рый отвечает за транспорт тироксина и ретинола [7]. На дан-
ный момент известно более 30 различных типов белков, спо-
собных формировать амилоид и вызывать локальные или 
системные поражения [2, 5, 8, 9]. В зависимости от типа для 
каждого амилоидоза характерна различная тропность к от-
дельным органам и тканям. В отношении амилоидоза сердца 
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Abstract
This paper summarizes the data from updated international protocols and guidelines for diagnosis of transthyretin amyloid cardiomyopathy 
(ATTR-CM). The invasive and non-invasive diagnosis techniques and their combinations are briefly reviewed; the evidentiary foundations for 
each diagnostic option and tool are analyzed. The paper describes a customized algorithm for sequential diagnosis and differential diagnosis 
of patients with suspected ATTR-CM with allowance for the combination of clinical signs and diagnostic findings. Along with the awareness 
of primary care providers about the red flags of the disease and visualization criteria, as well as providing information to the patients about the 
possibility of performing therapy of ATTR amyloidosis and the risks of delayed diagnosis, the proposed algorithm enables timely patient routing 
and prescribing specific treatment.
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более 85% случаев приходится на амилоидоз, белком-пред-
шественником которого являются легкие цепи иммуногло-
булинов (AL-амилоидоз) и транстиретин (ATTR-амилоидоз) 
[1, 10, 11]. Важной особенностью ATTR-амилоидоза является 
то, что он представлен в двух формах: приобретенной фор-
мой, развивающейся на фоне аномального накопления TTR 
дикого типа (ATTRwt) [5, 12], и вариантной (ATTRv) гене-
тически обусловленной наследственной формой, причиной 
которой являются известные на данный момент более 140 
вариантов мутаций в гене TTR [13–15] и которая также из-
вестна как мутантная форма (ATTRm).

Главная опасность и отличительная черта патологичес-
ких изменений при этих обеих формах (как и при других 
типах амилоидоза сердца) – быстрое прогрессирование тя-
желой дисфункции сердца [11, 16, 17] при частичной или 
полной рефрактерности к стандартной терапии типичны-
ми препаратами для лечения СН (такими как β-адренобло-
каторы, ингибиторы ангиотензинпревращающего фермен-
та или антагонисты рецепторов ангиотензина II) [3,  18]. 
Одновременно следует отметить отсутствие патогномо-
ничных симптомов [19] и сложности в ранней диагностике 
и верификации диагноза [9, 20–22]. Трудности в диагно-
стике приводят к отсутствию настороженности врачей и, 
как следствие, неоправданно низкой выявляемости забо-
левания на ранних стадиях. При этом распространенность 
заболевания значительно недооценена: на данный момент 
ряд исследований свидетельствует о том, что среди паци-
ентов с признаками гипертрофии левого желудочка (ЛЖ) 
от 5 до 16% случаев кардиомиопатий (КМП) могут быть об-
условлены ATTR-амилоидозом [6, 23], а среди пациентов 
старше 80 лет ATTR-амилоидные депозиты на аутопсии 
обнаруживаются почти в 25% случаев [17, 24].

Агрессивность протекания заболевания такова, что в 
отсутствие специфического лечения медиана выживаемос-
ти составляет всего от 2 до 3,5 года для различных форм 
ATTR-амилоидоза [25, 26], а для AL-амилоидоза – еще мень-
ше (менее 1 года [20, 27]). Это обусловлено тем, что накопле-
ние амилоида не только вызывает СН, но и увеличивает риск 
нарушений проводимости, фибрилляции предсердий, эмбо-
лического инсульта и смерти от сердечно-сосудистых забо-
леваний. Прогноз для пациентов значительно улучшается 
при своевременном назначении болезнь-модифицирующей 
терапии с существенным снижением частоты госпитали-
заций и повышением качества жизни, а также снижением 
уровня смертности за первые 2,5 года терапии как минимум 
на 13% [28] и улучшением медианы прогноза выживаемос-
ти пациентов до 5,43 года  [25]. Именно поэтому ранняя 
диагностика и типирование амилоидоза являются критич-
ными, и диагноз амилоидоза сердца должен быть исключен 
у всех пациентов с быстропрогрессирующей СН, ассоции-
рованной с определенными типами ремоделирования (по 

фенотипу гипертрофической КМП – ГКМП, рестриктивной 
КМП – РКМП или смешанному ГКМП+РКМП), в том числе 
при сохраненной фракции выброса (ФВ) ЛЖ [2, 20, 29].

На протяжении нескольких десятилетий «золотым 
стандартом» верификации диагноза амилоидоза сердца 
являлась биопсия миокарда с последующим гистологичес-
ким анализом [12], которая до сих пор остается основным 
методом диагностики для многих видов амилоидоза. Одна-
ко данная процедура помимо высокого риска осложнений 
для пациента [24] требует последующих сложных диагнос-
тических процедур по типированию амилоида. К ним 
относятся проведение и интерпретация результатов ги-
стологического, иммуногистохимического или масс-спек-
трометрического исследований. При этом показатели 
чувствительности и специфичности данных методов в от-
дельных исследованиях демонстрируют очень высокую ве-
роятность ошибки [4, 27], поскольку для них необходимы 
высокотехнологичное оборудование, высокая квалифика-
ция специалистов и большой опыт интерпретации резуль-
татов, что не всегда доступно в локальных центрах. Более 
того, ее назначение зачастую требовало, чтобы врач уже 
заподозрил амилоидоз и исключил все остальные возмож-
ные варианты, на что может уйти недопустимо длительное 
время. Для AL-амилоидоза в исследованиях показано, что 
пациентам приходится посетить до 5 врачей, прежде чем 
диагноз будет подтвержден [27]; в случае ATTR-амилоидо-
за этот показатель может оказаться еще хуже.

Хотя об эффекте специфического накопления ряда ра-
диофармпрепаратов (РФП) в миокарде при ATTR-КМП 
известно давно, только в 2017 г. проведено многоцентровое 
клиническое исследование для разработки и утверждения 
критериев данного вида диагностики [12]. Это исследова-
ние открыло перспективы использования и применения 
неинвазивной диагностики для верификации ATTR-КМП. 
Однако консенсусы зарубежных сообществ предлагают 
несколько различающиеся протоколы действий врача при 
подозрениях на ATTR-амилоидоз. Мы суммировали данные 
международных протоколов и рекомендаций по методам 
инвазивной и неинвазивной диагностики ATTR-амилоидо-
за [2, 20, 26, 29–35]. Для каждой из диагностических опций и 
инструментов приводится анализ доказательной базы, а так-
же предлагается алгоритм последовательной диагностики и 
дифференциальной диагностики пациентов с подозрением 
на данное заболевание с учетом сочетания клинических 
проявлений и данных лабораторной диагностики.

Клинические проявления  
и «красные флаги» ATTR-КМП
Развитие ATTR-КМП помимо прогрессирующего ухуд-

шения работы сердца в большинстве случаев сопровожда-
ется экстракардиальными проявлениями и симптомами,  
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поскольку данный тип амилоидоза носит системный харак-
тер и может поражать ряд других органов и тканей [3, 27]. 
Однако как сердечные, так и экстракардиальные проявления 
не являются специфичными для данной патологии, приво-
дя к появлению сердечных, неврологических и смешанных 
форм заболевания [13, 36]. Развитие ATTR-амилоидоза так-
же не сопровождается изменением лабораторных показа-
телей, которые обладали бы достаточной специфичностью 
или чувствительностью, чтобы их можно было использо-
вать в качестве самостоятельных диагностических марке-
ров [37]. Это приводит к ситуации, когда, с одной стороны, 
диагностика и верификация ATTR-амилоидоза достаточно 
сложны, а с другой – любое промедление с постановкой ди-
агноза чревато существенным ухудшением прогноза паци-
ента из-за быстрого прогрессирования заболевания [2, 24]. 
Важным аспектом ранней диагностики является насторо-
женность специалиста первичного звена, и для решения 
этой задачи в международных клинических рекомендаци-
ях определены «красные флаги» [2, 20, 31] – клинические 
и лабораторные показатели, сочетание которых нетипично 
для других видов КМП и по которым врач может заподо-
зрить у пациента ATTR-амилоидоз даже на ранних стадиях 
и своевременно направить на диагностику. 

Главным и наиболее распространенным признаком 
является необъяснимое утолщение стенки недилатиро-
ванного ЛЖ (более 12 мм), клинически проявляющееся 
СН с сохраненной ФВ ЛЖ [2, 29]. Однако для того, чтобы 
заподозрить ATTR-амилоидоз сердца, на данный момент 
принято, что данное проявление должно сопровождаться 
как минимум еще одним «красным флагом», касающимся 
сердечных или внесердечных проявлений заболевания [2]. 

Кардиальные симптомы
Существуют различные признаки, которые позволяют 

лечащему врачу заподозрить наличие сердечного амилои-
доза. Они включают в себя прежде всего СН, которая не 
соответствует «объективным» результатам эхокардио-
граммы, «необъяснимую» правожелудочковую недоста-
точность при наличии якобы «нормальной» функции 
желудочков и клапанов или «идиопатический» перикарди-
альный выпот. Эти нарушения в работе сердца связаны с 
отложением амилоидных фибрилл в тканях миокарда, что 
делает желудочки утолщенными и неэластичными, умень-
шая ударный объем [38, 39]. При этом рестриктивный тип 
наполнения ЛЖ при ATTR-КМП в большинстве случаев 
сопровождается сохранной ФВ. Если же на поздних ста-
диях заболевания ФВ снижается, то степень ее снижения 
не соответствует тяжести СН. Стойкое повышение уровня 
тропонина, непропорционально низкий вольтаж комплек-
са QRS или раннее заболевание проводящей системы так-
же являются признаками, которые могут позволить запо-
дозрить амилоидоз сердца. Международные консенсусы и 
клинические рекомендации выделяют 10 основных «крас-
ных флагов», касающихся нарушений работы сердца имен-
но при амилоидозе сердца [2, 26, 31, 34]:

• СН с сохранной ФВ ЛЖ в ≥65 лет;
•  стеноз аортального клапана в ≥65 лет (в том числе 

низкопотоковый, низкоградиентный);
•  гипотензия, в том числе ортостатическая, или «нор-

мотензия» у пациента с артериальной гипертонией в 
анамнезе;

•  отягощенный семейный анамнез (хроническая вос-
палительная демиелонизирующая полиневропатия, 
идиопатическая полиневропатия у родственников 
1-й линии родства);

•  аномальное соотношение вольтаж/масса: комбинация 
ЭКГ (низкий вольтаж) + увеличение толщины стенок 
ЛЖ≥12 мм на эхокардиографии (ЭхоКГ) при исключе-
нии экстракардиальных причин;

•  «псевдоинфарктный» паттерн на ЭКГ при отсутствии 
гемодинамически значимых стенозов;

•  нарушения проводимости (синоатриальной, атрио-
вентрикулярной, внутрижелудочковой – широкий 
комплекс QRS);

•  субэндокардиальное/трансмуральное накопление 
контраста при позднем усилении гадолинием или 
увеличение внеклеточного объема на магнитно-резо-
нансной томографии (МРТ);

•  сниженная продольная деформация ЛЖ. Снижение 
деформации базальных отделов при сохранности 
апикальных (apical sparing);

•  непропорционально высокий уровень N-концево-
го предшественника мозгового натрийуретического 
пептида (NT-proBNP).

Экстракардиальные симптомы
Экстракардиальные признаки и симптомы усиливают 

подозрение на заболевание амилоидозом. Для них в боль-
шей степени характерно разное сродство к различным ти-
пам амилоидоза. Наиболее характерными из внесердечных 
проявлений для ATTR-амилоидоза являются:

•  разрыв сухожилия бицепса (ATTRwt);
•  симптомный стеноз спинномозгового канала пояс-

ничного отдела (ATTRwt);
•  двусторонний синдром запястного канала (ATTRwt, 

ATTRv);
•  сенсомоторная полинейропатия, прогрессирующая по 

типу «от дистального к проксимальному» (ATTRv);
•  вегетативная дисфункция, включая желудочно-ки-

шечные расстройства и чувство быстрого насыщения 
(ATTRwt, ATTRv);

•  глухота (ATTRwt);
•  помутнение хрусталика (ATTRv).
Для дифференциальной диагностики между различ-

ными типами амилоидоза важно учитывать, что есть так-
же экстракардиальные проявления, более характерные 
для AL-амилоидоза, однако иногда встречающиеся и при 
ATTR: быстрота появления кровоизлияний на коже, ма-
кроглоссия, протеинурия и почечная недостаточность [2]. 

Инвазивная диагностика
Эндомиокардиальная биопсия –  
«золотой стандарт» при постановке диагноза 
Первым шагом в диагностике ATTR-КМП является 

обязательное подтверждение вовлеченности сердечной 
ткани в поражение амилоидозом [2, 11, 27, 40]. До появле-
ния современного комплекса методов неинвазивной диаг-
ностики (сцинтиграфия в сочетании с лабораторными те-
стами, исключающими AL-амилоидоз [40]) единственным 
достоверным способом верификации диагноза являлась 
эндомиокардиальная биопсия. После окрашивания конго 
независимо от степени толщины стенки ЛЖ наблюдают-
ся красно-кирпичный цвет и зеленое свечение (эффект 
двойного лучепреломления) в поляризованном свете, что 
свидетельствует об отложении масс амилоида  [5, 41]. За 
идентификацией амилоида должна следовать классифи-
кация белка амилоидных фибрилл для уточнения типа 
амилоидоза, прогнозирования клинического течения за-
болевания и подбора терапии. Мировым «золотым стан-
дартом» определения типа амилоида остаются масс-спек-
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трометрия, иммуногистохимия или иммуноэлектронная 
микроскопия [29]. Однако существуют технические труд-
ности для рутинного их применения, связанные преиму-
щественно с низкой доступностью оборудования преиму-
щественно только в федеральных многопрофильных или 
научных центрах. 

Экстракардиальная биопсия в качестве 
альтернативы эндокардиальной биопсии
При отсутствии возможности или отказе пациента от 

проведения эндомиокардиальной биопсии в настоящее 
время для подтверждения диагноза амилоидоза сердца 
также может использоваться комбинация экстракардиаль-
ной биопсии (как правило, биопсия подкожно-жировой 
клетчатки, слюнных желез, слизистой оболочки прямой 
кишки, почек) в сочетании с подтверждением поражения 
сердца с помощью неинвазивных методов обследования 
функции сердца. Однако даже для AL-амилоидоза часто-
та выявления составляет всего от 50 до 80% [12], при том 
что это максимальный показатель среди всех видов ами-
лоидоза. Для ATTR этот показатель существенно ниже, 
поскольку данный тип амилоидных фибрилл отличается 
слабой конгофилией даже в сердечной ткани, и по этой 
причине выявить этот тип амилоида не всегда удается даже 
при повторных биопсиях из разных органов и тканей [42]. 
В любом случае подтверждение отложения амилоида при 
экстракардиальной биопсии должно сочетаться либо с 
характерными признаками кардиального амилоидоза по 
данным ЭхоКГ, при отсутствии альтернативной причины 
увеличения толщины стенки ЛЖ, либо с характерными 
признаками при МРТ сердца, проведенной с контрастным 
усилением гадолинием [1, 36, 40].

Неинвазивная диагностика
Сцинтиграфическое исследование
ATTR-амилоидоз отличается от всех остальных видов 

амилоидоза тем, что для него помимо инвазивной диагнос-
тики разработаны и применяются протоколы неинвазив-
ной диагностики заболевания [16, 20, 43]. Сцинтиграфия 
миокарда с остеотропными РФП позволяет неинвазивно 
с очень высокой специфичностью (>99%) и достаточной 
чувствительностью (86%) поставить диагноз и избежать 
эндомиокардиальной биопсии [10]. При этом комбини-
рованные данные о поглощении миокардом РФП 2 или 
3-й  степени при сцинтиграфии и отрицательные резуль-
таты тестов на определение аномальных моноклональ-
ных антител в сыворотке и моче имеют специфичность 
и положительную прогностическую ценность для ATTR-
КМП 100%  [12]. У пациентов при сочетании увеличения 
толщины стенки недилатированного ЛЖ с другими кар-
диальными и экстракардиальными «красными флагами» 
ATTR-вариант амилоидоза обнаруживается до 7–19% слу-
чаев  [2, 27]. Поэтому предложение неинвазивной диагно-
стики пациенту с такой клинической картиной является 
приоритетной и высокоинформативной опцией.

Сцинтиграфическое исследование должно включать в 
себя прицельное планарное исследование и однофотонную 
эмиссионную компьютерную томографию (ОЭКТ) сердца че-
рез 2–3 ч после инъекции РФП [20, 29]. На данный момент 
существует несколько РФП, которые можно использовать в 
рамках диагностики ATTR-КМП [34], но в России препара-
том выбора по причине его доступности является пирофос-
фат технеция (99mTc-PYP) [12]. При планарном исследовании 
в передней проекции оценивается отношение интенсивности 
счета в области сердца по отношению к контралатеральной 
стороне, значение ≥1,5 является характерным для ATTR- 
амилоидоза. Томографическое исследование необходимо для 
подтверждения накопления РФП в миокарде, а не в поло-
стях сердца, при этом рекомендуется совмещение с данными 
ОЭКТ для более точной локализации. Оценка интенсивности 
накопления РФП в миокарде выполняется по шкале Perugini: 
Grade 0 – отсутствие накопления в миокарде, Grade 1 – ви-
димое накопление, его интенсивность ниже, чем в костных 
структурах, Grade 2 – интенсивность накопления сравнима с 
костными структурами, Grade 3 – интенсивность накопления 
выше, чем в костных структурах. Grade 2–3 является характер-
ным для ATTR-амилоидоза (рис. 1). Сердечный ATTR-амило-
идоз может быть диагностирован при отсутствии гистологи-
ческого исследования на фоне типовых результатов ЭхоКГ/
МРТ, когда сцинтиграфия сердца с остеотропными РФП: 
99mTc-пирофосфат (PYP), 99mTc-3,3-дифосфоно-1,2-про-
пандикарбоновая кислота DPD) или сцинтиграфия с 99mTc- 
гидроксиметилендифосфонатом (HMDP) показывает погло-
щение миокардом РФП 2 или 3-й степени. 

Согласно консенсусному алгоритму неинвазивной диа-
гностики амилоидоза сердца [20, 29] у пациентов с харак-
терными признаками амилоидоза по данным ЭхоКГ/МРТ, 
Grade 2/3 по данным ОЭКТ и без клональных аномалий ди-
агноз ATTR-амилоидоза может считаться установленным 
без проведения биопсии.

Недавние публикации показали, что некоторые ситу-
ации также могут привести к ложноположительному сер-
дечному поглощению. Эти ситуации всегда следует учи-
тывать при интерпретации результатов сцинтиграфии [2]. 
Ситуации, связанные с другими типами амилоидоза:

•  AL-амилоидоз. Локализация РФП в сердце при сцин-
тиграфии может наблюдаться примерно у 30% паци-
ентов с AL-амилоидозом [12]. Поэтому сцинтиграфия 

Planar

SPECT

Grade 0             Grade 1   Grade 2             Grade 3

Рис. 1. Оценка поглощения остеотропного РФП миокардом 
при сцинтиграфии с фосфатными комплексами, 
меченными 99мТс. Степень 0: отсутствие поглощения 
миокардом РФП и нормальное поглощение костной 
тканью; степень 1: поглощение миокардом в меньшей 
степени, чем костной тканью; степень 2: аналогичное 
поглощение миокардом и костной тканью; и степень 3: 
поглощение миокардом больше, чем поглощение костной 
тканью либо отсутствие поглощения костной тканью.
Примечание. SPECT – однофотонная эмиссионная 
компьютерная томография, Grade – степень.
Fig. 1. Evaluation of the absorption of an osteotropic 
radiopharmaceutical by the myocardium during scintigraphy 
with phosphate complexes labeled with 99mTc. Grade 0:  
no myocardial uptake of the radiopharmaceutical and normal 
uptake by bone tissue; grade 1: absorption by the myocardium 
to a lesser extent than by the bone tissue; grade 2: similar 
myocardial and bone uptake; and grade 3: myocardial uptake 
is greater than bone uptake or no bone uptake.
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обязательно должна дополняться тестами для исклю-
чения ложноположительного результата из-за кло-
нальной дискразии, характерной для AL-амилоидоза. 

•  AApoAI, AApoAII, АпоАIV и Aβ2M-амилоидоз. Дан-
ные типы амилоидозов характеризуются высокой 
тропностью к поражению почек. Для дифференциаль-
ной диагностики могут потребоваться генетическое 
тестирование и гистологическое подтверждение. 

Иные ситуации:
•  Кардиотоксичность гидроксихлорохина. Исключается 

путем опроса пациента, может потребовать гистоло-
гического подтверждения.

•  Переломы ребер, кальцификаты клапанов. Необхо-
димо уточнение о недавних травмах и операциях в 
анамнезе, для дифференциальной диагностики реко-
мендуется использовать ОЭКТ для определения по-
глощения РФП миокардом. 

•  Недавний инфаркт миокарда (<4 нед). При подозре-
нии по результатам расспроса или установленном 
факте необходимо использовать ОЭКТ для обнаруже-
ния диффузного поглощения в миокарде.

В мировой клинической практике описано три типа си-
туаций, в которых сцинтиграфия дает ложноотрицатель-
ный результат.

Прежде всего это некоторые варианты генетически 
обусловленного ATTRv – в частности, Phe84Leu ATTRv, 
Ser97Tyr ATTRv. При наличии четкой клинической карти-
ны, характерной для ATTR-амилоидоза, а также семейного 
анамнеза и/или полинейропатии отрицательные и сомни-
тельные результаты сцинтиграфии могут являтся показа-
нием к проведению генетического тестирования для ис-
ключения данных вариантов [16, 22].

Второй вариант – это начальные стадии заболевания 
или легкая форма, при которых сцинтиграфия оказывает-
ся неинформативна из-за недостаточного развития пора-
жения тканей. В этой ситуации неинвазивная диагностика 
невозможна, и обязательным дополнительным методом 
для верификации диагноза будет гистологическое под-
тверждение [20, 44].

Третий тип ситуаций включает в себя некорректный ин-
тервал между введением технеция и проведением сцинтигра-
фии, причем ошибки могут быть как при его снижении, так 
и при увеличении относительно регламентированного  [2]. 
В этих ситуациях рекомендуется повторное исследование.

Скрининг на наличие моноклональных белков
С целью исключения моноклональной дискразии и по-

становки диагноза AL-амилоидоза проводят электрофо-
рез белков с иммунофиксацией сыворотки крови и мочи 
на наличие свободных цепей иммуноглобулинов [10, 45]. 
Чувствительность теста на определение свободных легких 
цепей (СЛЦ) иммуноглобулинов в сыворотке крови и мочи 
составляет 99%. К обязательным тестам относят: исследо-
вание сыворотки крови на наличие СЛЦ, исследование 
сыворотки крови/мочи с последующей иммунофиксацией 
(FLC, SPIE, UPIE) [2, 27, 34]. Сочетание SPIE, UPIE и коли-
чественного определения FLC в сыворотке имеет чувстви-
тельность 99% для выявления аномального проамилоидо-
тического предшественника при AL-амилоидозе [2]. 

Важно подчеркнуть, что электрофорез белков сыворот-
ки крови и мочи всегда должен сопровождаться иммуно-
фиксацией для увеличения чувствительности исследова-
ния [46]. При интерпретации низкого уровня аномальных 
моноклональных антител или средних значений соотноше-
ния каппа/лямбда цепей могут быть ложноотрицательные 

и ложноположительные результаты, если у пациента есть 
сопутствующее поражение почек (наиболее характерное 
для AA типа системного амилоидоза), поскольку у пациен-
тов с хронической болезнью почек при снижении скорости 
клубочковой фильтрации уменьшается почечный клиренс 
поликлональных СЛЦ и возрастает их сывороточная кон-
центрация [47]. Однако в связи с отсутствием референсных 
значений, применяемых согласно тяжести хронической бо-
лезни почек, необходимо ориентироваться на совокупность 
клинико-лабораторных показателей пациента [27]. В ряде 
случаев может потребоваться консультация гематолога.

При получении положительных результатов сцинтигра-
фии (2–3-я степень), дополненных исключением AL-амилои-
доза по всем трем лабораторным критериям, специфичность 
такой комплексной диагностики ATTR составляет практиче-
ски 100% [2]. Тем не менее наличие ЭхоКГ- или МРТ-критери-
ев является обязательным для уточнения стадии заболевания 
и степени вовлеченности сердечной ткани [2, 31, 40].

Визуализирующие критерии: ЭхоКГ и МРТ
Специфическими диагностическими маркерами по 

данным ЭхоКГ будут являться обязательное наличие не-
объяснимого утолщения стенки ЛЖ до 12 мм и более в со-
четании с как минимум двумя специфическими показате-
лями по ЭхоКГ (вариант 1) либо с набором 8 и более баллов 
по мультипараметрической оценочной шкале (вариант 2); 

Таблица 1. Визуализирующие критерии для комплексной 
диагностики ATTR-КМП
Table 1. Imaging criteria for complex diagnostics 
transthyretin amyloid cardiomyopathy

Эхокардиографические критерии 

Необъяснимое утолщение ЛЖ более 12 мм в сочетании с 1 
или 2: 
1.  Характерные данные ЭхоКГ (должно присутствовать не 

менее 2 пунктов из 1.1, 1.2 и 1.3): 
1.1. Диастолическая дисфункция 2-й степени или выше 
1.2.  Уменьшенные скорости тканевых допплеровских 

волн s, e и a (<5 см/с) 
1.3.  Снижение общей продольной деформации ЛЖ 

(абсолютное значение 15%) 
2.  Многопараметрическая эхокардиографическая  

оценка ≥8 баллов: 
2.1.  Относительная толщина стенки ЛЖ (МЖП+ЗСЛЖ)/

КДРЛЖ>0,6 – 3 балла 
2.2. Отношение скорости E/e по допплеру >11 – 1 балл 
2.3. TAPSE≤19 мм – 2 балла 
2.4.  Абсолютное значение глобальной продольной 

деформации ЛЖ ≤-13% – 1 балл 
2.5.  Отношение систолической продольной деформации 

к основанию >2,9 – 3 балла

МРТ с контрастным усилением гадолинием 

Характерные результаты МРТ (должны присутствовать как 
минимум 1 и 2): 
1.  Диффузное субэндокардиальное или трансмуральное 

накопление контраста при LGE
2. Аномальная кинетика гадолиния 
3.  ECV≥0,40% (значимый критерий, но не является 

обязательным)

Примечание. КДР – конечно-диастолический размер, МЖП – меж-
желудочковая перегородка, ЗСЛЖ – задняя стенка левого желудоч-
ка, TAPSE – систолическая экскурсия плоскости трикуспидального 
кольца, LGE – отсроченное контрастирование гадолинием, ECV – 
экстракардиальный объем.
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табл. 1 [2]. При использовании в качестве дополнительно-
го метода верификации МРТ сердца необходимо наличие 
диффузного субэндокардиального или трансмурального 
LGE (позднее усиление гадолинием) в сочетании с ано-
мальной кинетикой гадолиния. Повышение ECV (объема 
внеклеточной жидкости) ≥0,40% является дополнитель-
ным подтверждающим фактором (хотя не относится к 
обязательным).

Генетическое тестирование  
как заключительный уточняющий этап 
неинвазивной диагностики
После подтверждения сердечного ATTR-амилоидоза 

важным этапом диагностики является проведение генети-
ческого тестирования и консультирования для оценки на-
личия мутаций TTR, чтобы дифференцировать ATTRwt и 
ATTRv и выявить семейные случаи заболевания [16, 22, 48]. 
Эти две формы заболевания отличаются как по клинической 
картине, так и скорости прогрессирования [49]. Среди клю-
чевых различий исследователи выделяют для ATTRwt боль-
шую склонность к развитию аритмий, преимущественно 
кардиальную форму заболевания, а также большую распро-
страненность среди мужчин. ATTRv поражает как мужчин, 
так и женщин, чаще встречается у представителей неевропе-
оидных рас и характеризуется более агрессивным течением 
заболевания [15, 16, 48]. Генетическое тестирование следует 
проводить даже у пожилых пациентов, поскольку у значи-
тельного числа из них могут быть мутации TTR [50].

Хотя соотношение между наследственными и дики-
ми формами в значительной степени зависит от региона, 
частота выявления мутаций в гене ATTR в некоторых ре-

гистрах достигает 17% [17]. КМП характерна в меньшей 
степени для не-Val30Met мутаций, однако даже при выяв-
лении других типов нельзя исключать вероятность присое-
динения поражения сердца [13]. При этом не у всех носите-
лей мутации обнаруживается полный набор клинических 
проявлений, характерных для данного типа мутаций, и 
наоборот – не всегда тяжелые формы ассоциированы с на-
следственным типом ATTR-амилоидоза. В России наслед-
ственный тип представлен реже, поскольку эндемически 
более характерен для других регионов и национально-
стей [51]. Частота встречаемости мутаций варьирует сре-
ди разных национальных групп; однако даже при наличии 
одной и той же мутации течение заболевания может зна-
чительно различаться. Например, для V30M среди порту-
гальцев и японцев характерны раннее начало и преимуще-
ственно неврологические клинические проявления [52], в 
то время как для шведов – позднее начало и смешанные 
кардиологические и неврологические проявления [52, 53]. 
Преимущественное поражение сердца наиболее характер-
но только для мутаций L111M (датчане), I68L (итальянцы) 
и V122I (африканцы) [33, 37, 52, 54]. Тем не менее суще-
ственно более быстрое прогрессирование заболевания со 
средней медианой выживаемости пациентов 25,6–36,4 мес 
при наследственном типе по сравнению с 43–66,5 мес в 
сопоставимых когортах при диком типе [55], а также по-
следние достижения в развитии новых стратегий генной 
терапии  [56] обусловливают необходимость генетическо-
го тестирования пациента для определения у него типа 
ATTR-амилоидоза. При выявлении причинной мутации 
целесообразно проведение генетического тестирования 
родственников 1-й  линии родства.

Опрос пациента
+
Клинико-диагностические 
критерии настороженности

«Красные флаги» (клинико-лабораторные)
+

Визуализирующие критерии (УЗИ – обязательно, МРТ – при наличии возможности)

Сцинтиграфия
+
ГТ

Отрицательные ГТ Один и более ГТ положителен

Сцинтиграфия 
0 степени

Сцинтиграфия 
0 степени

Сцинтиграфия 
1-й степени

Сцинтиграфия 
2–3-й степени

Сцинтиграфия 
1–3-й степени

МРТ сердца с гадолинием 
(если не делалось ранее)

Гистология с последующей 
иммуногистохимией 
или масс-спектрометрией

Отсутствие 
характерных 
изменений

Подтверждение 
характерных 

изменений

Отсутствие признаков амилоидоза 
или 

иной тип амилоидоза

Отсутствие 
признаков 

амилоидоза 
или 

иной тип 
амилоидоза

Подтверждение 
ATTR-КМП

Генетическое 
исследование ATTRv ATTRwt

Амилоидоз 
маловероятен

Типирование амилоидоза 
(низкая вероятность AL) 

или исключение амилоидоза

Старт терапии ATTR-КМП 
до результатов генетического 

тестирования

Амилоидоз 
маловероятен

Типирование амилоидоза 
(высокая вероятность AL) 
или исключение амилоидоза

Рис. 2. Алгоритм диагностики ATTR-КМП. 
Примечание. ATTRv – вариантный тип, ATTRwt – дикий тип.
Fig. 2. Diagnostic algorithm transthyretin amyloid cardiomyopathy.
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Алгоритм комплексной диагностики  
ATTR-КМП и аспекты дифференциальной 
диагностики
Для своевременной постановки диагноза кардиального 

амилоидоза наиболее важным аспектом является насторо-
женность врача в отношении нетипичного протекания хро-
нической СН. Неспецифическая картина заболевания тре-
бует комплексного подхода к ведению пациента и сочетания 
различных диагностических опций. Каждая из диагности-
ческих опций обладает своими показателями безопасно-
сти, специфичности и чувствительности. Предлагаемые в 
международных исследованиях и рекомендациях алгорит-
мы [1, 2, 20, 27, 34, 40], адаптированные под отечественную 
клиническую практику с учетом российских особенностей 
логистики пациента и доступности диагностических оп-
ций, позволяют выбрать наиболее безопасный для паци-
ента диагностический путь, который при этом обладает 
достаточным уровнем специфичности и чувствительности. 
Эффективное использование наиболее информативных со-
временных методов (таких как раннее использование МРТ и 
сцинтиграфии) позволяет укоротить диагностический путь. 
Поскольку в ряде случаев отпадает необходимость в исполь-
зовании более трудоемких и менее безопасных инвазивных 
методов диагностики [3, 12, 46], предлагаемый алгоритм 
(рис. 2) также позволяет избежать избыточного риска для 
пациента. Диагностические опции расположены в порядке, 
учитывающем наиболее часто встречаемые проблемы диф-
ференциальной диагностики и частоту встречаемости раз-
ных типов амилоидозов у пациентов с амилоидной КМП. 
Выбранная последовательность диагностических этапов 
(от сбора клинико-лабораторных маркеров и оценки визу-
ализирующих критериев в качестве I этапа до типирования 
амилоида в качестве последнего), чтобы каждая последую-
щая стадия обеспечивала наибольшую информативность 
и сокращала время до постановки диагноза и назначения 
терапии, с учетом описанных выше принципов и особенно-
стей каждой диагностической опции. 

Диагностику амилоидной кардиомиопатии можно раз-
делить на 3 больших этапа: I – диагностический скрининг 
пациентов с нетипичным протеканием кардиальной пато-
логии; II – диагностика и подтверждение амилоидогенной 
природы КМП; III – определение типа амилоидного белка. 
Преимуществом и трендом современных технологий диаг-
ностики ATTR-КМП является сдвиг в сторону неинвазив-
ных методик [2, 24, 27]. Это связано прежде всего с тем, 
что кардиальная биопсия имеет ряд противопоказаний и 
характеризуется высоким риском осложнений [12], осо-
бенно для пациентов с сопутствующими заболеваниями, 
а экстракардиальная биопсия, даже повторная, демонстри-
рует достаточный уровень информативности только для 
AL-амилоидоза [29, 57]. Однако в ряде случаев, для того 
чтобы окончательно подтвердить диагноз, гистологическое 
исследование может потребоваться как завершающий этап 
диагностики.

Первый этап – диагностический скрининг. Он включа-
ет в себя процесс отбора пациентов на основании клини-
ческих особенностей протекания СН и данных рутинной 
диагностики СН. В рамках I этапа у пациента с утолщением 
стенки ЛЖ до 12 мм и более и наличием хотя бы одного 
«красного флага» должны быть доступны свежие данные 
по ЭхоКГ, по которым будет подтверждено специфическое 
повреждение сердечной мышцы (см. табл. 1), и по возмож-
ности – данные МРТ с кинетикой гадолиния. Если пациент 
соответствует этим критериям, ему показано проведение 
двух неинвазивных тестов, направленных на дифферен-

циальную диагностику двух наиболее распространенных 
видов амилоидоза сердца – ATTR и AL (сцинтиграфия для 
выявления специфического накопления ATTR в миокарде 
и гематологические тесты – ГТ для исключения AL).

Второй этап направлен на подтверждение сердечного 
амилоидоза и уточнение наиболее вероятного диагноза. Он 
включает в себя сцинтиграфию для оценки степени пора-
жения сердца ATTR и ГТ для исключения AL. Сочетание 
результатов сцинтиграфии и ГТ дает пять возможных сце-
нариев дальнейшего диагностического поиска.

При наличии отрицательных результатов ГТ-тес-
тов принципиальным вопросом диагностики является 
подтверждение поражение амилоидозом ткани сердца как 
ключевой причины КМП и СН. Для этого необходимо вы-
полнить сцинтиграфию, комбинация с результатами кото-
рых дает 3 варианта:

1.  В случае, если сцинтиграфия не покажет накопления 
амилоида в сердечной ткани, вероятность наличия 
амилоидоза сердца минимальна. Однако при сущес-
твенном прогрессировании симптомов нетипичной 
СН в дальнейшем могут быть рекомендованы по-
вторное обследование или биопсия сердечной ткани. 

2.  В случае, если сцинтиграфия выявляет 2–3-ю степень 
накопления РФП в сердечной мышце, вероятность 
наличия ATTR практически 100%, и диагноз может 
быть поставлен без проведения дополнительной 
биопсии сердечной ткани. Тем не менее для типиро-
вания ATTR-амилоидоза и оценки прогноза течения 
заболевания рекомендовано дополнительное прове-
дение генетического тестирования. 

3.  В случае, если сцинтиграфия выявляет 1-й уровень 
накопления РФП, невозможно однозначно подтвер-
дить факт наличия амилоидоза сердца. Для его ис-
ключения или установления необходимо доказать 
вовлеченность миокарда в патологический процесс. 
Для этого целесообразно сразу провести биопсию 
ткани сердца или можно провести экстракарди-
альную биопсию, обязательно сопровождаемую 
МРТ-исследованием сердца. Однако вероятность 
выявления ATTR сердца при экстракардиальной 
биопсии, по данным международных исследований, 
составляет не более 25%. Поэтому наличие отрица-
тельного результата не позволит исключить амило-
идоз, и будет необходимо проведение кардиальной 
биопсии.

При наличии положительных результатов ГT-тестов 
наличие амилоидоза сердца высоковероятно, однако на-
личие ATTR-КМП в этом случае практически исключено. 
В этой ситуации принципиальным вопросом диагности-
ки являются определение степени вовлеченности ткани 
сердца в амилоидоз и выявление альтернативных причин, 
обусловливающее тяжелое протекание и прогрессирова-
ние СН. Поскольку тропность РФП (интенсивность захва-
та), используемых при сцинтиграфическом исследовании, 
наибольшая именно для ATTR-амилоидоза (она также 
показана и для других видов амилоидоза, включая AL), от-
сутствие накопления радиоизотопов в целом снижает ве-
роятность амилоидоза сердца. Для окончательного его ис-
ключения необходимо дополнительное МРТ-исследование 
с уточнением признаков и определением степени пораже-
ния сердца, если оно не проведено на I этапе. В случае, если 
МРТ-исследование выявляет признаки амилоидогенного 
повреждения сердца, рекомендован гистологический ана-
лиз для типирования амилоидоза и назначения терапии. 
В случае, если сцинтиграфия выявляет 1–3-й уровень на-
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копления изотопа, дополнительное подтверждение вовле-
ченности сердечной ткани не требуется, однако необходи-
мо иммуногистохимическое или масс-спектрометрическое 
исследование биоптата сердечной ткани для установления 
типа амилоидоза [2].

Третьим и завершающим этапом является ги-
стологическое типирование амилоидоза, которое при 
необходимос ти дополняется генетическим тестирова-
нием. Важно понимать, что отдельное наличие результа-
тов генетического тестирования с выявленной мутаци-
ей ATTR-белка не является основанием для назначения 
остальных диагностичес ких манипуляций или назначения 
терапии. Генетическое тестирование на данный момент 
является вспомогательной опцией, помогающей прогнози-
ровать скорость прогрессирования заболевания, и также 
важно для предупреждения родственников (сестер/брать-
ев и детей) о возможных рис ках наследственной формы 
заболевания. Поскольку у пациента могут присутствовать 
иные коморбидности и причины для СН (например, иные 
КМП, атеросклеротичес кая ишемическая болезнь сердца, 
инфаркты миокарда при неизмененных коронарных арте-
риях – INOCA/MINOCA), гистологическое типирование 
остается «золотым стандартом» верификации диагноза, 
несмотря на высокие риски для пациента. Экстракардиаль-
ная биопсия в сочетании с МРТ является приемлемой аль-
тернативой для установления диагноза амилоидоза сердца. 
Однако в отсутствие специфических поражений других 
органов (например, почек при AL) вероятность найти отло-
жение амилоида в подкожно-жировой клетчатке или дру-
гих периферических тканях низка. В ситуации отрицатель-
ного результата экстракардиальной биопсии необходима 
повторная диагностика путем биопсии сердца. При получе-
нии положительного подтверждения на ATTR-амилоидоз 
путем гистологического исследования с типированием или 
сочетания отрицательных ГT с 2–3-й степенью накопления 
технеция по данным сцинтиграфии дополнительное ти-
пирование путем генетического тестирования необходи-
мо только для уточнения типа ATTR-амилоидоза (ATTRv 
или ATTRwt), прогнозирования заболевания и назначения 
специфичес кой терапии. 

Современные возможности лечения  
и мониторинга пациентов  
с ATTR-амилоидозом
После установления диагноза ATTR-КМП вне зави-

симости от доступности и сроков получения результа-
тов генетической диагностики необходимо максимально 
быстро начать лечение заболевания. Лечение сердечного 
амилоидоза включает две области: (1) лечение и предот-
вращение осложнений, (2) предотвращение или снижение 
скорости отложения амилоида с помощью специфиче-
ской таргетной терапии [2, 31, 36, 58]. Лечение осложне-
ний и сопутствующих заболеваний как поддерживающая 
терапия пациентов с сердечным амилоидозом включает 
различные клиничес кие аспекты, включая лечение СН, 
аритмий, нарушений проводимости, тромбоэмболии и 
одновременного наличия тяжелого стеноза аорты. Спец-
ифическая терапия ATTR на данный момент представлена 
единственным действующим веществом – тафамидисом, 
селективным стабилизатором TTR, связывающимся с на-
тивной (тетрамерной) формой белка, что предотвращает 
диссоциацию комплекса на мономеры и замедляет амило-
идогенез [28]. При назначении препарата необходимо учи-
тывать три момента. Первый – максимальная эффектив-
ность назначений достигается при раннем старте терапии, 

что обусловливает необходимость ранней диагностики 
[34, 46, 58]. Второй – необходимость при любом подозре-
нии на ATTR-амилоидоз определять его форму (невроло-
гическая, кардиологическая или смешанная), так как при 
наличии поражения сердечной ткани режим дозирования 
будет отличаться, и дозировка, применяемая при невроло-
гической форме (20 мг), будет недостаточно эффективной 
при двух других формах и должна составлять 61 мг [59, 
60]. Третий момент – необходимость мониторинга состоя-
ния пациента и отслеживания его реакции на терапию [56, 
61]; при этом отсутствие выраженного эффекта не являет-
ся показанием для прекращения терапии.

Важным этапом прогнозирования дальнейшего разви-
тия заболевания и мониторинга состояния пациента после 
назначения терапии является генотипирование для опре-
деления типа амилоидоза: дикий (ненаследственный) и 
вариантный (наследственный) [15, 16, 22], поскольку они 
значительно различаются по особенностям протекания за-
болевания, превалировании смешанных форм и клиниче-
скому прогнозу. Другим важным аспектом, обусловливаю-
щим необходимость генетического тестирования, является 
наследственный характер заболевания при выявлении под-
твержденных мутаций. В этом случае следующим необхо-
димым шагом является информирование родственников 
(братьев/сестер и детей) и направление их на генетическое 
тестирование [22]. Однако при этом важно учитывать сле-
дующие моменты:

1.  Для разных этнических групп и разных мутаций ха-
рактерны свои сочетания типичных симптомов и 
предполагаемого возраста дебюта заболевания, что 
необходимо учитывать в прогнозировании [33, 55, 56].

2.  Изолированное выявление мутации у условно здоро-
вых родственников не дает оснований ставить диагноз 
ATTR-амилоидоза и даже не означает 100% вероят-
ность развития его в будущем, поскольку, несмотря 
на аутосомно-доминантный тип наследования, забо-
левание характеризуется низкой пенетрантностью  
(т.е. проявляется не в каждом поколении) [23].

3.  Даже для форм с низкой пенетрантностью регуляр-
ное обследование, направленное на своевременное 
выявление кардиологических и неврологических про-
явлений, будет рекомендовано родственникам с вы-
явленными мутациями ежегодно начиная с возраста 
на 10 лет меньше предполагаемого возраста дебюта 
заболевания [56]. Такое обследование должно учи-
тывать гетерогенность предполагаемых проявлений 
заболевания и может потребовать привлечения муль-
тидисциплинарной команды (например, невролога, 
кардиолога, гастроэнтеролога, офтальмолога и т.д.). 
Компонентами обязательного обследования вне зави-
симости от предполагаемого типа заболевания явля-
ются клиническая оценка ортостатической гипотен-
зии, концентрация NT-proBNР и состояние функции 
миокарда по данным ЭхоКГ и ЭКГ [30].

В зависимости от наличия сопутствующих состояний 
и осложнений основного заболевания индивидуальные ре-
жимы наблюдения и обследования могут существенно раз-
личаться между клиническими случаями, дополняясь вспо-
могательными методами диагностики. На данный момент 
установлен ряд предикторов высокого риска летальности, 
мониторинг которых также является важной задачей. 
К  ним относят ухудшение показателей ударного объема, 
усугубление деформации сердца по данным ЭхоКГ, а так-
же развитие осложнений, в частности тяжелого аорталь-
ного стеноза [43, 62]. Общая схема наблюдения включает  
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посещение врача 1 раз в 6 мес с обязательным мониторин-
гом состояния пациента по 3 блокам [33, 56, 61]: 

1)  клиническая и функциональная оценка состояния 
пациента (частота госпитализаций по поводу ухудше-
ния СН, повышение класса СН по NYHA, снижение 
качества жизни по опросникам KCCQ или EQ-5D, 
снижение показателей в тесте 6-минутной ходьбы);

2)  исследование лабораторных маркеров (NT-proBNP, 
тропонин);

3)  функциональная оценка работы сердца (утолщение 
стенки ЛЖ, повышение степени диастолической 
дисфункции, ухудшение показателей систолической 
функции, появление новых патогномичных призна-
ков по данным ЭхоКГ или ультразвукового исследо-
вания – УЗИ).

Изменение состояния пациента хотя бы по одному 
маркеру из каждого блока свидетельствует о возможной 
прогрессии ATTR-КМП и требует более полной оценки со-
стояния пациента и степени прогрессии [56] для своевре-
менного лечения осложнений, которое позволяет снизить 
риски летальности [63]. Следует отметить, что прогресси-
рование заболевания не является поводом для отмены на-
значенной патогенетической терапии.

Заключение
Амилоидоз сердца представляет собой явно недооце-

ниваемое заболевание сердца. Отсутствие на протяжении 
долгого времени способов неинвазивной диагностики, а 
также специфических методов лечения приводило к несво-
евременной постановке диагноза и крайне неблагоприятно-
му прогнозу таких пациентов. Однако в настоящее время 
разработка и внедрение специфической патогенетической 
терапии, направленной на снижение скорости прогресси-
рования заболевания, и появление четких диагностических 
критериев для методов неинвазивной диагностики позволя-
ют своевременно выявлять таких пациентов и существенно 
повышать качество и продолжительность их жизни. 

Ключевыми факторами успешности дальнейшего ле-
чения являются ранняя диагностика амилоидной КМП и 
определение типа белка предшественника амилоида. Ис-
пользование неинвазивной стратегии в алгоритме диагнос-
тики ATTR-амилоидоза снижает необходимость в прове-
дении инвазивных и дорогостоящих процедур, тем самым 
сокращает время пути от первичного обращения пациента 
до постановки правильного диагноза. Это принципиально 
важно, поскольку эффективность специфической терапии 
выше на ранних стадиях заболевания. При этом основным 
критерием успешности проведения лечебно-диагности-
ческих мероприятий является, с одной стороны, насто-
роженность специалистов первичного звена, а с другой – 
поток пациентов, у которых уже проведены первые этапы 

обследования на возможное наличие амилоидоза сердца. 
Осведомленность специалистов первичного звена о «крас-
ных флагах» заболевания и визуализирующих критериях, 
использование разработанного алгоритма диагностики, а 
также информирование пациента о возможности терапии 
ATTR-амилоидоза и опасностях отсроченной постановки 
диагноза обусловливают своевременную маршрутизацию 
пациента и назначение специфического лечения.
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ГТ – гематологический тест
КМП – кардиомиопатия
ЛЖ – левый желудочек
МРТ – магнитно-резонансная томография
ОЭКТ – однофотонная эмиссионная компьютерная томография 
РФП – радиофармпрепарат 
СЛЦ – свободные легкие цепи
СН – сердечная недостаточность 
ФВ – фракция выброса
ЭхоКГ – эхокардиография

AL-амилоидоз – амилоидоз, белком предшественником которого яв-
ляются легкие цепи иммуноглобулинов
ATTR амилоидоз – амилоидоз, белком предшественником которого 
является транстиретин
ATTR-КМП – транстиретиновая амилоидная кардиомиопатия 
ATTRv – вариантная, генетически обусловленная форма
ATTRwt – приобретенная форма амилоидоза, развивающаяся на фоне 
аномального накопления транстиретина дикого типа
TTR – транстиретин
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