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Обсуждаются современные аспекты вовлечения сердца в патологический процесс на различных стадиях

периодической болезни (ПБ). Воспаление, возникающее во время приступов, субклинически протекаю!

щее в межприступном периоде и при развитии амилоидоза, рассматривается как основа функциональ!

ных и органических изменений сердца при ПБ. Ряд иммунных нарушений наряду с активацией симпа!

тоадреналовой и других систем и органов рассматриваются как предпосылка истощения функциональ!

ных резервов сердца. Миокардиальная дисфункция вследствие расстройств микроциркуляции и отложе!

ния амилоидного вещества выдвигаются на первый план, несмотря на то, что поражение остальных

структур сердца также имеет место при ПБ. Внимание уделено основным направлениям диагностики по!

ражения сердца на различных стадиях болезни.
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The paper deals with contemporary issues of cardiac involvement at various stages of periodic disease (familial

Mediterranean fever). It is supposed that inflammation during acute attacks, in between attacks and in case of

amyloidosis development is the main pathologic factor leading to functional and organic heart disturbances in this

disease. Shifts of some immunological parameters, along with activation of sympatho!adrenal and other systems

and organs, are considered as pathogenic factors predisposing to exhaustion of heart functional reserves. Based on

the pathomorphological data, it is possible to claim that myocardial dysfunction, due to microvascular pathology

and amyloid sedimentation, is a characteristic feature of the disease, though involvement of other heart structures

is not excluded. The main directions for cardiac involvement diagnostics are described and comparatively ana!

lyzed.
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Периодическая болезнь (ПБ), известная как се!

мейная, средиземноморская лихорадка (familial

Mediterranean fever), является аутосомно!рецессив!

ным наследственным заболеванием, для которого

характерны периодически возникающие приступы

полисерозита, сопровождающиеся болью, лихорад!

кой и реже эризипелоподобной сыпью. Болезнь в ос!

новном поражает армян, северо!африканских евреев,

арабов, предки которых проживали в Средиземномо!

рском регионе. Болезнь часто переходит в амилоидоз

нефропатического типа, осложняется спаечной бо!

лезнью и может трансформироваться в другие ревма!

тические заболевания [2,8,30,47].

Раннее считалось, что изменения со стороны

сердца при ПБ являются функциональными и встре!

чаются намного реже, чем поражения других органов

и систем (в основном почек и желудочно!кишечного

тракта) [9,15]. Частота вовлечения коронарных сосу!

дов, миокарда и остальных структур сердца в патоло!

гический процесс при ПБ, в особенности во внеприс!

тупном периоде и при развитии амилоидоза, изучены

не до конца, и в основном с использованием малоин!

формативных методов исследований [7,37,55]. В ли!

тературе отсутствуют данные об оценке функцио!

нальных резервов сердца в различных стадиях заболе!

вания, что принципиально важно для ранней диаг!

ностики сердечной патологии и прогнозирования ее

дальнейшего течения.

Патогенез
Значительный интерес представляют исследова!

ния по выявлению органов!мишеней ПБ и роли спе!

цифичного для этой болезни Т!клеточного иммуно!

дефицита [22]. Изучали воздействие лимфоцитов

больных ПБ и здоровых доноров на различные эмб!
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риональные ткани человека in vitro. Лимфоциты

больных ПБ обладают повышенной цитотоксической

активностью в отношении тканей надпочечников, се!

лезенки, почек. Лимфоциты больных в 2 раза чаще

угнетали рост эмбриональных кардиомиоцитов

(КМЦ). Не вызывает сомнений, что иммунные сдви!

ги могут утяжелить течение болезни и создать почву

для снижения функциональных резервов органов и

тканей, в т.ч. миокарда, способствуя развитию в них

воспалительных процессов, нарушений микроцирку!

ляции (МЦ), дисфункции мембранных структур и

осаждению амилоида, что, в свою очередь,

содействует прогрессирующему поражению КМЦ и

развитию синдрома цитолиза. С цитолизом КМЦ

можно связать повышение активности креатинин!

фосфокиназы (КФК) в крови больных ПБ [6]. Выра!

женное увеличение активности фермента отмечено

при торакоабдоминальной форме ПБ и в протеину!

рической стадии амилоидоза, что необходимо учиты!

вать при ранней диагностике амилоидоза при ПБ. 

Вторичный характер вовлечения сердца в пато!

логический процесс при ПБ отчетливо просматрива!

ется с позиций гипервентиляционного и общего

адаптационного синдромов. Приступы болезни с ха!

рактерным болевым синдромом, особенно при тяже!

лом течении, частом их развитии, с возрастом боль!

ных, приводят к напряжению, а в дальнейшем исто!

щению психоэмоциональных и адаптационных ре!

зервов, что находит отражение в повышенной тре!

вожности, астенизации больных, дисрегуляции дыха!

ния. Обследование 74 больных ПБ позволило прийти

к заключению, что психосоматические сдвиги на ос!

нове общих патогенетических перемен при этом

синдроме могут обусловить клинику ПБ [17]. Среди

обследованных больных ПБ кардиоваскулярные про!

явления гипервентиляционного синдрома в виде бо!

лей и дискомфорта в области сердца, сердцебиения,

экстрасистолии, лабильности пульса и артериального

давления (АД) отмечались в 58% случаев (8% в сопос!

тавимой контрольной группе).

Важно проанализировать связь выявленных при

ПБ гиперкатехоламинемии, повышения в крови со!

держания провоспалительных медиаторов и генера!

лизованного расстройства МЦ русла (МЦР). Наряду с

транзиторной гиперкатехоламинемией во время

приступов ПБ, во внеприступном периоде содержа!

ние катехоламинов в крови и, соответственно, их су!

точная экскреция с мочой не снижаются до нормаль!

ного уровня, а остаются более высокими, чем у здоро!

вых лиц, за счет как связанных, так и свободных

фракций [16,32]. При исследовании динамики кон!

центраций катехоламинов в плазме и в моче при ПБ

была обнаружена следующая особенность их клирен!

са. Во время приступов уровень допамина, адренали!

на в плазме повышается, а в моче остается неизмен!

ным из!за нарушения почечного клиренса. Вслед!

ствие того же уровень метанефрина в моче вне прис!

тупов значительно выше, чем во время приступа.

Применение колхицина нормализует почечный кли!

ренс катехоламинов и тем самым снижает их флого!

генное действие [45]. Во время приступов ПБ имеет

место нарушение метаболизма катехоламинов вслед!

ствие дисфункции фермента допамин!бета!гидрок!

силазы согласно предложенному метараминоловому

провокационному тесту, основанному на специфич!

ности нарушения метаболизма катехоламинов для

ПБ и индуцировании метараминолом стертых прис!

тупов ПБ [44].

Нарушение механизмов конъюгирования и вы!

ведения катехоламинов, продуктов их распада из ор!

ганизма больных ПБ, выраженное во время присту!

пов и зависящее от функционального состояния по!

чек, предрасполагает к токсико!гипоксическому

повреждению миокарда, нарушению функции мито!

хондрий, избыточному расходованию макроэргичес!

ких соединений, накоплению активных радикалов

кислорода, окислительному стрессу и индуцирова!

нию апоптоза – механизма, лежащего в основе

уменьшения количества функционирующих КМЦ,

нейрогуморальной перестройки и ремоделирования

сердца [4,26,33,49,62]. В последние годы дисфункция

митохондрий и системы восстановления запасов

макроэргов вкупе с окислительным стрессом рас!

сматриваются в качестве патогенетической основы

прогрессирования атеросклероза, гипертрофии мио!

карда и апоптоза КМЦ при целом ряде заболеваний

[59].

Кроме катехоламинов, выше отмеченные меха!

низмы миокардиальной дисфункции при ПБ могут

быть запущены стрессорной активацией надпочечни!

ковой, ренин!ангиотензин!альдостероновой систем

(РААС) [32], повышенной продукцией нейтрофила!

ми крови интерлейкинов!1 , !6 и !8, фактора некро!

за опухоли [51,53], селектинов Е и L, сывороточного

предшественника амилоида А, аполипопротеина

(апо) Е и С!реактивного белка (СРБ) [57,58], длитель!

но поддерживающих воспаление в организме боль!

ных ПБ и вписывающихся в картину так называемо!

го хронического воспалительного синдрома при хро!

нической сердечной недостаточности (ХСН) [33,46].

Важной представляется роль повышения в крови

острофазовых реактантов в межприступном периоде.

В межприступном периоде воспалительная реакция у

больных, не принимающих колхицин, протекает в

2/3 случаев. Из многочисленной группы острофазо!

вых реактантов только концентрация СРБ постоянно

нарастает во время приступов ПБ [58]. Последнее

имеет значение в свете данных литературы, в которых

подъем СРБ рассматривается не только как следствие

воспаления, а напрямую ассоциируется с нарушения!

ми липид!транспортной системы, увеличением уров!

ня общего холестерина (ОХС), липопротеидов низ!

кой плотности (ЛНП), апо В, снижением уровня ли!

попротеидов высокой плотности (ЛВП) и апо А1, ате!

росклеротическим поражением сосудов [23,24,68].

Отмечена тесная связь между повышенной продук!
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цией гепатоцитами СРБ и сывороточного предшест!

венника амилоида А в ответ на цитокиновую агрес!

сию [51], и поэтому правомочно рассматривать прог!

рессирование ПБ с переходом в амилоидоз АА и им!

мунологической перестройкой организма во взаи!

мосвязи с колебаниями в содержании СРБ и тя!

жестью атеросклероза.

Во время приступов ПБ происходят генерализо!

ванные расстройства в МЦР: резкое уменьшение

числа функционирующих капилляров и артериол,

повышение агрегационных свойств эритроцитов,

микрогеморрагии, периваскулярный отек [5]. Среди

причин расстройств, кроме гиперкатехоламинемии,

необходимо отметить высвобождение в тканях гиста!

мина, брадикинина, аденозина, а также активацию

фосфолипазы А2, активацию свободнорадикальных

процессов и окислительный стресс [56,65], дисфунк!

цию аденозинтрифосфат (АТФ)!зависимых ферме!

нтных систем [11]. 

В межприступном периоде МЦ расстройства не

проходят полностью и бывают более выражены у

больных с большей продолжительностью заболева!

ния (11!20 и более лет), частыми приступами и, осо!

бенно, при развитии амилоидоза [5]. В последнем

случае МЦ расстройства предрасполагают к отложе!

нию амилоида в различных органах.

С учетом перечисленных выше патогенетичес!

ких механизмов, оказывающих флогогенное действие

во время приступов и во внеприступном периоде,

можно в определенной степени объяснить частое по

сравнению с общей популяцией развитие при ПБ по!

ражений миокарда и сосудов сердца, характерных для

ревматизма [70] и инфаркта миокарда (ИМ) [3].

В отношении частоты развития ИМ в армянской

популяции больных ПБ весьма интересны последние

данные [3]. При катамнестическом изучении течения

ПБ у 4167 больных и сопоставлении частоты развития

ИМ у больных и их сибсов обнаружилось, что среди

мужчин, больных ПБ, в возрасте 20!29 и 40!49 лет

ИМ развивался достоверно чаще, чем у сибсов. Сре!

ди женщин схожая тенденция прослеживалась в воз!

растной группе 50!59. Принимая во внимание

собственные данные и то, что в армянской популя!

ции больных регулярный прием колхицина со време!

ни манифестации заболевания практически не про!

исходит, ПБ можно рассматривать как фактор риска

(ФР) раннего развития ИМ, провоцируемого повреж!

дением эндотелия коронарных сосудов флогогенны!

ми факторами и прогрессированием атеросклероза.

О существенной роли воспаления в развитии

сердечной патологии при ПБ и месте колхициноте!

рапии в ее профилактике свидетельствуют резуль!

таты исследований, которые, изучив частоту ише!

мической болезни сердца (ИБС) в сопоставимых

по возрасту и полу группах евреев, больных ПБ, ре!

гулярно получающих колхицинотерапию (n=290),

их супругов (n=133) и больных другими хроничес!

кими воспалительными заболеваниями (n=126),

обнаружили, что у больных ПБ ИБС после 40 лет

встречается реже, чем у больных другими воспали!

тельными заболеваниями – 15,5% vs 30,2%

(p<0,05), но чаще, чем у их супругов (11,2%) [60]. 

Таким образом, ПБ можно рассматривать как

клиническую модель хронического воспаления, игра!

ющего важную роль в развитии коронарной патоло!

гии, некоронарогенных заболеваний миокарда и

ХСН [34]. В этом смысле изучение состояния сердца

при ПБ во взаимосвязи с длительностью и актив!

ностью воспалительного процесса, как и при других

ревматических заболеваниях [23,31], имеет фунда!

ментальное значение для разработки методов первич!

ной и вторичной профилактики, прогнозирования и

лечения коронарогенных и некоронарогенных забо!

леваний. 

Фоно
 и электрокардиография (ФКГ и ЭКГ)
Во внеприступном периоде у больных ПБ на

ФКГ наиболее часто обнаруживается функциональ!

ный систолический шум: в 33,3% случаев в доамило!

идной стадии, 46% – в протеинурической, 62,5% – в

нефротической и 100% – в уремической. Он чаще ре!

гистрируется на верхушке и в точке Боткина, на низ!

кочастотном канале (на стадиях амилоидоза в составе

шума регистрируются и высокочастотные компонен!

ты), имеет низкую амплитуду, непродолжителен, за!

нимает первую треть систолы и сливается с I тоном. В

доамилоидной стадии, кроме систолического шума,

отмечается тенденция к усилению I (30%) и II тонов

(17,5%), указывающая на гипердинамию миокарда

[39]. У детей, больных ПБ без амилоидоза, функцио!

нальный систолический шум обнаружили в 54% слу!

чаев, а высокоамплитудный III тон в 17% случаев [15].

Отмечена тенденция к удлинению I и II тонов, выяв!

лен функциональный диастолический шум, связан!

ный с относительной митральной недостаточностью

на фоне понижения тонуса и поражения миокарда ле!

вого желудочка (ЛЖ). Представленные данные мож!

но объяснить тем, что в целом поражение сердца в до!

амилоидной стадии более характерно для детей, боль!

ных ПБ, чем для взрослых [9].

У взрослых больных ПБ с амилоидозом амплиту!

да тонов сердца уменьшается, свидетельствуя о сни!

жении сократимости миокарда. У 30% больных I тон

на верхушке и в точке Боткина расщепляется, у 24%

его амплитуда уменьшается за счет мышечного и кла!

панного компонентов, у 27 % интервал Q!I тон уме!

ренно удлиняется, по!видимому, указывая на разви!

тие амилоидной кардиопатии. В ряде случаев (13%)

могут наблюдаться усиление I тона за счет клапанно!

го компонента и реже (7%) – II тона в проекции ле!

гочной артерии [28]. Вследствие выраженной дисфу!

нкции миокарда, особенно в уремической стадии,

возникают миогенный систолический шум, патоло!

гические III и IV тоны, а также диастолический шум

[28,39]. 

ЭКГ исследование позволило выявить наруше!

ния электрической активности сердца при ПБ в раз!
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личных стадиях [1,15]. Описаны изменения ЭКГ во

время приступов в виде элевации сегмента ST, изме!

нений формы Р и T зубцов, удлинения PQ интервала

и/или QRS комплекса, фибрилляции предсердий

(ФП), синусовой тахи! и реже – брадикардии, кото!

рые носят преходящий характер, сочетаются с болью

в груди, шумом трения перикарда, расширением гра!

ниц относительной тупости сердца и могут свиде!

тельствовать о развитии миокардита в 1,9% случаев

[1], перикардита и крайне редко – эндокардита.

При обследовании 670 больных ПБ без амилои!

доза в возрасте 15!60 лет были обнаружены гипертро!

фия ЛЖ (ГЛЖ) в 28,3% случаев во время приступов и

в 15,6% вне приступов, гипертрофия правого желу!

дочка (ГПЖ) – 4,6% и 5,2% соответственно, измене!

ния миокарда – 12,4% и 11,3%, экстрасистолическая

аритмия – 12,5% и 8,1%, нарушение коронарного

кровообращения – 8,8% и 4,6%. Реже наблюдали на!

рушения проводимости. У этих же больных во время

приступов в 96% случаев имела место тахикардия, вне

приступов – в 4,6% случаев [1].

Для доамилоидной стадии ПБ характерно нару!

шение автоматизма синусового узла в виде синусовой

тахикардии (у 27,5% больных во внеприступном пе!

риоде) и дыхательной аритмии (17,5%) [39], что, по

всей видимости, связано с повышенной возбуди!

мостью сосудодвигательного центра гипоталамуса и

колебаниями тонуса симпатического и парасимпати!

ческого отделов вегетативной нервной системы в ре!

зультате повторных приступов ПБ [29]. В этой же ста!

дии у 42,5% больных находят на ЭКГ изменения зуб!

ца Т.

С развитием и прогрессированием амилоидоза

нарушения автоматизма, возбудимости и проводи!

мости сердца усугубляются, указывая в ряде случаев

на развитие амилоидной кардиомиопатии и во всех

случаях – на характерные для ПБ и амилоидоза почек

изменения миокарда предсердий и желудочков всле!

дствие иммунных, нейроэндокринных, МЦ и элект!

ролитных нарушений. Увеличивается число больных

с синусовой тахикардией: у 46,4% больных – в проте!

инурической стадии, 61,8% – в нефротической и

70,7% – в уремической, которая носит компенсатор!

ный характер и является следствием прогрессирова!

ния СН [39]. Зубец Р сглаживается, индекс Макруза

возрастает, особенно в уремической стадии. В нефро!

тической и уремической стадиях повышается элект!

рическая активность ЛЖ – в 23,5% и 26,8% случаев

соответственно. Вольтаж комплекса QRS снижается у

21,4% больных в протеинурической стадии, 26,5% – в

нефротической и 53,7% – в уремической стадии [36].

Значительные нарушения коронарного кровооб!

ращения в амилоидной стадии ПБ, которые могут

быть следствием отложения амилоида в коронарных

сосудах и других причин, рассматривают в контексте

3 категорий изменений: ЭКГ с признаками очаговых

поражений – изменения комплекса QRS; ЭКГ с

признаками ишемии – изменения сегмента ST или

зубца Т без изменений комплекса QRS; ЭКГ с други!

ми признаками поражения миокарда – сниженный

вольтаж, нарушения проводимости и др. [20].

Эхокардиография (ЭхоКГ)
ЭхоКГ аспекты изучения состояния сердца при

ПБ в литературе освещены недостаточно. Основное

внимание при этом уделено оценке систолической

функции ЛЖ и описанию изменений в полости пери!

карда на различных стадиях ПБ и амилоидоза почек. 

Изучая с помощью одно! и двухмерной ЭхоКГ

состояние миокарда и перикарда у 32 больных ПБ во

внеприступном периоде в состоянии покоя: 8 – без

амилоидоза почек, 7 – в протеинурической, 11 – неф!

ротической, 6 – терминальной стадии амилоидоза,

было показано, что до клинической манифестации

амилоидоза и в протеинурической стадии структура и

функция миокарда остаются в пределах нормы. В

нефротической стадии происходит снижение фрак!

ции выброса (ФВ) ЛЖ до 42%, а в терминальной ста!

дии – до 37%. В терминальной стадии развивалась

симметричная гипертрофия миокарда. Поражение

перикарда проявлялось в виде уремического пери!

кардита [39].

Отсутствие патологических сдвигов в доамило!

идной и протеинурической и динамика показателей в

нефротической и уремической стадиях, позволяют

предположить, что выраженной систолической дис!

функции на конечных стадиях амилоидоза при ПБ

может предшествовать изолированная диастоличес!

кая дисфункция.

В доступной литературе имеется лишь одно со!

общение об изменении показателей диастолической

функции ЛЖ на различных стадиях амилоидоза по!

чек при ПБ [36]. В этой работе внимание уделяется

изменениям показателей допплеркардиографии

(ДКГ) в покое: максимальная скорость трансмит!

рального кровотока в раннюю (Е) и позднюю диасто!

лу (А); Е/А и время замедления кровотока в раннюю

диастолу (DT), которые соответствуют расстройствам

диастолической функции по типу нарушения рас!

слабления в нефротической стадии и псевдонормали!

зации в уремической стадии на фоне снижения ФВ. В

группе больных в протеинурической стадии амилои!

доза показатели диастолической функции сущест!

венно не отличались от таковых в группе практичес!

ки здоровых лиц, т.е. диастолическая дисфункция

проявляется лишь в нефротической стадии.

Вопрос о ранних изменениях диастолической

функции сердца при ПБ, в частности в доамилоидной

и протеинурической стадиях, требует дальнейшего

детального изучения. Для получения более информа!

тивных результатов целесообразно применять ДКГ в

сочетании с нагрузочными тестами.

По данным литературы, частой находкой одно!

и двухмерной ЭхоКГ при ПБ являются признаки по!

ражения перикарда, которые редко диагностируются

клинически и другими методами инструментальной

диагностики [10,27,35,42,50,52,69,71]. При ЭхоКГ в
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M!модальном режиме 30 больных ПБ с рецидивиру!

ющей торакалгией, без симптомов застойной СН

(ЗСН), уремии или другой сопутствующей патологии

в 27% случаев (n=8) обнаружили поражение пери!

карда (выпот, утолщение листков перикарда или то и

другое одновременно) [50].

При обследовании 34 больных с различными

клиническими формами ПБ, в 30,4% случаев были

выявлены эхо!признаки сухого, выпотного и адгезив!

ного перикардита (у 4 больных – выпот в полости пе!

рикарда во время приступа ПБ). Корреляция между

данными ЭхоКГ и ЭКГ, а также зависимостью пато!

логии от давности заболевания отсутствовала [13].

О частоте перикардита, диагностируемого на

ЭхоКГ в период приступов у больных ПБ без амило!

идоза, в 47% и 62% случаев, соответственно, сообща!

ли и другие исследователи [35,42].

Единого мнения о связи между поражением пе!

рикарда и формой ПБ, полом, возрастом больных

нет, существуют указания на большую вероятность

перикардита с увеличением давности заболевания

[50], и на большую частоту перикардита во время то!

ракальных приступов, особенно у больных с левосто!

ронними торакалгиями [35]. 

Описаны случаи дебютирования ПБ перикарди!

том c эхо!признаками значительного выпота в полос!

ти перикарда и тампонады. При этом признаки пери!

кардита спонтанно исчезали и через некоторое время

вновь появлялись. На фоне регулярного длительного

(до 6 лет) приема колхицина рецидивы перикардита

не наблюдали [69,71].

Обнаружение перикардиального выпота на

ЭхоКГ может свидетельствовать о развитии ами!

лоидоза сердца при ПБ. В данном случае важным

представляется комплексная клиническая и

ЭхоКГ оценка состояния сердца. Как и при других

патологиях, сопровождающихся развитием вто!

ричного амилоидоза, подозрение на амилоидоз

сердца при ПБ возникает при упорной тахикар!

дии, не связанной с лихорадкой, наличии артери!

альной гипотонии или отсутствии артериальной

гипертензии (АГ), расширении перкуторных гра!

ниц сердца и увеличении его рентгенологической

тени, различных видах нарушения проводимости,

снижении вольтажа комплекса QRS, депрессии

сегмента ST, изменении зубцов Т, P, отрицатель!

ных зубцах Т на ЭКГ, обнаружении перикардиаль!

ного выпота, утолщении стенок и повышении ри!

гидности миокарда на ЭхоКГ, формировании лож!

ной картины гипертрофической кардиомиопатии,

резистентной ЗСН и др. [14,18,21,25,38,48,54]. До!

вольно часто на ЭхоКГ при амилоидной кардио!

миопатии, в т.ч. у больных ПБ, можно обнаружить

увеличение толщины межжелудочковой перего!

родки (МЖП) и задней стенки (ЗС) ЛЖ, а также

толщины и эхо!плотности папиллярных мышц.

На начальных этапах амилоидной кардиомиопа!

тии при ПБ для диагностики амилоидоза сердца дос!

таточно применить ЭКГ и сцинтиграфию миокарда, а

на поздних стадиях – ЭхоКГ в сочетании с ЭКГ. С

этих позиций прижизненная диагностика амилоид!

ной кардиомиопатии при ПБ с амилоидозом возмож!

на в 1/3 случаев. В отличие от первичного генерализо!

ванного амилоидоза амилоидная кардиомиопатия

при ПБ с амилоидозом не имеет столь выраженной

ЭхоКГ симптоматики, протекает субклинически,

редко приводит к развитию резистентной ЗСН (7%) и

прогрессирует сравнительно медленно [14]. 

Основываясь на опыте ЭхоКГ обследования 52

больных с амилоидозом сердца (из них 15 больных

ПБ), было предложено в качестве высокоинформа!

тивного эхо!признака амилоидной инфильтрации

сердца использовать не толщину стенок желудочков в

конце диастолы, а сопоставление толщины миокарда

в точке максимального утолщения в систолу и в кон!

це фазы быстрого расслабления [18]. При развитии

амилоидной инфильтрации скорость уменьшения

толщины миокарда к концу фазы быстрого расслаб!

ления снижается почти в 2 раза по сравнению с нор!

мой, свидетельствуя о повышении ригидности мио!

карда. Учитывая информативность данного показате!

ля, следует, однако, отметить, что его практическое

применение затруднено в связи с трудностями точ!

ной объективной оценки толщины стенок миокарда в

различные фазы сердечного цикла. Ценность показа!

теля в плане выбора тактики лечения не столь уж вы!

сока, т.к. ригидность миокарда развивается при мас!

сивной амилоидной инфильтрации и значительном

утолщении стенок сердца, сочетающихся с клиникой

выраженной ЗСН.

В целом, ЭхоКГ исследования при ПБ позволи!

ли установить не частые вовлечение в процесс кла!

панного аппарата, частоту (27!62%) и особенности

поражения перикарда при ПБ. Вопрос о ранних про!

явлениях поражения миокарда при ПБ остается отк!

рытым и требует дальнейших ЭхоКГ и ДКГ исследо!

ваний в покое и на фоне различных нагрузочных тес!

тов. 

Патоморфология
Ряд особенностей поражения сердца при ПБ был

установлен при аутопсии умерших в терминальной

стадии амилоидоза почек вследствие ПБ. Выражен!

ное в той или иной степени поражение миокарда, со!

судов, эпикарда, перикарда, проводящей системы и

эндокарда обнаруживали практически во всех случа!

ях, хотя клинически диагностировали редко. В пер!

вую очередь, это относится к уремическому перикар!

диту и амилоидозу сердца [40,41]. При изучении сос!

тояния сердца умерших от хронической почечной не!

достаточности (ХПН) при ПБ, обнаружено, что отло!

жение амилоидных масс в сердце носит в основном

периретикулярный характер, хотя в тяжелых случаях

могут наблюдаться преимущественно периколлаге!

новые отложения в адвентиции интрамуральных ар!

терий с распространением на среднюю оболочку, а

также значительные скопления амилоида периваску!
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Литература 

лярно и в строме миокарда [40]. В целом, наиболее

выраженные изменения наблюдаются в миокарде и

сосудистой сети, в частности в интрамуральных арте!

риолах. Массивное отложение амилоида в артериолах

и межмышечном пространстве, сопровождается об!

литерацией просвета сосудов, сдавлением КМЦ, их

зернистой и жировой дистрофией, некрозом, очаго!

вым и диффузным замещением соединительной

тканью.

Амилоидоз сердца при ПБ, как и при других ва!

риантах амилоидоза, кроме генетического кардиопа!

тического, первичного генерализованного и сениль!

ного, не является ранним клиническим признаком

болезни. Более характерно постепенное отложение

амилоида в сердце, которое с течением времени про!

является клиникой ЗСН. Отложение амилоида может

иметь место во всех структурах сердца, что и обуслов!

ливает многообразие механизмов формирования СН

[12,21,67]. К ним, в первую очередь, следует отнести

преимущественное диффузное отложение амилоида

в миокарде с развитием кардиомегалии (увеличение

массы сердца до 800!1000 г) и рестриктивной кардио!

миопатии. Развитию СН могут способствовать ами!

лоидное поражение проводящей системы, васкулит,

отложения в сосудах амилоида и развитие псевдоин!

фарктов [66].

Следует подчеркнуть, что при генерализованном

амилоидозе, в т.ч. при ПБ, амилоид в сердце отклады!

вается преимущественно в мелких интрамуральных

артериях и артериолах, приводя к васкулитам, рас!

стройствам МЦР, ишемии миокарда и стенокардии

при относительно незатронутых крупных сосудах и

нормальной картине при коронароангиографии

[12,19,61]. Описан случай выраженного амилоидоза

сердца с рестриктивным типом диастолического инт!

ракардиального потока, сниженным вольтажем и на!

личием патологических Q зубцов на ЭКГ, характер!

ных для амилоидного поражения, без каких!либо

клинических проявлений ишемии миокарда, СН, на

фоне нормальной сократительной функции ЛЖ и

нормального АД [64]. Микроваскулярная ишемия

вследствие амилоидоза сердца может быть ранним и

даже единственным проявлением генерализованного

амилоидоза [43]. Об одном из возможных лаборатор!

ных проявлений его при ПБ – синдроме цитолиза

КМЦ и склонности к повышению активности фер!

мента КФК, отмечалось выше. Учитывая, что при

ПБ, особенно на ранних, доклинических стадиях

амилоидоза, имеет место несоответствие между срав!

нительно частым вовлечением в процесс различных

органов из!за субэндотелиального отложения амило!

ида в мелких артериолах и минимальными клиничес!

кими проявлениями [19,64], весьма вероятно, что и

при нелеченной колхицином ПБ развится микровас!

кулярная ишемия миокарда, которая, в первую оче!

редь, отразится на диастолической функции сердца.

Не исключено, что отложению амилоида в сосу!

дах сердца изначально способствует васкулопатия,

склонность к которой характерна для ПБ [63]. Свя!

зана она с воспалительной клеточной реакцией, схо!

жей с той, которая развивается во время приступов

ПБ в серозных оболочках [66].

Таким образом, вопрос о состоянии сердца при

ПБ в доамилоидной стадии, при присоединении ге!

нерализованного амилоидоза и развитии амилоидоза

сердца во многом является объектом дальнейших раз!

носторонних исследований, в т.ч. с позиций совре!

менной нейроэндокринной концепции ХСН. Уже се!

годня данные литературы позволяют утверждать, что

в условиях хронического стресса, иммунных и нейро!

эндокринных сдвигов, гиперкатехоламинемии, в той

или иной степени выраженного воспаления во время

приступов и его хронического, клинически не выра!

женного течения во внеприступном периоде, генера!

лизованного повреждения мелких сосудов и в целом

МЦ нарушений, характерных для ПБ, все отделы

сердца могут быть вовлечены в патологический про!

цесс, способствовать формированию ХСН, которая,

наряду с ХПН, определяет прогноз при ПБ.

Актуальными вопросами на данном этапе явля!

ются изучение возможностей ранней диагностики

поражения сердца при ПБ, в особенности в доамило!

идной и протеинурической стадиях, с помощью сов!

ременных высокоинформативных методов диагнос!

тики, в частности ДКГ, определение истинной часто!

ты различных форм поражения миокарда, перикарда

и коронарных сосудов в различных стадиях ПБ и, на!

конец, оценка влияния регулярной колхицинотера!

пии на состояние сердца. Концептуально важно, что

поражение сердца может быть одним из ревматологи!

ческих проявлений ПБ, значительно снижающих

адаптационные возможности организма больных и

утяжеляющих нейроэндокринные и иммунные нару!

шения.
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