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Резюме. Представлен редкий клинический случай дебюта AL-λ-амилоидоза с поражением тонкой 
кишки у пациента 59 лет. В течение двух лет болезнь проявлялась исключительно гастроинтести-
нальными симптомами (диспепсия, абдоминальный дискомфорт, потеря 20 кг веса). Диагностический 
поиск, включавший эндоскопические методы, выявил лишь неспецифические изменения. Ключевое 
значение для верификации диагноза имела энтероскопия с прицельной биопсией из язвенных дефектов 
тонкой кишки. Патоморфологическое исследование (окрашивание конго красным с поляризационной 
микроскопией и иммуногистохимическое типирование) подтвердило первичный AL-λ-амилоидоз. 
Наблюдение демонстрирует необходимость включения амилоидоза в дифференциальный ряд при 
необъяснимых желудочно-кишечных расстройствах, сопровождающихся похудением и явлениями 
псевдообструкции. Междисциплинарный подход и современные методы морфологической диагнос
тики являются решающими для своевременного распознавания болезни.
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Abstract. This paper presents a rare clinical case of AL-λ amyloidosis involving the small intestine in a 
59-year-old patient. For two years, the patient experienced only gastrointestinal symptoms, which included 
dyspepsia, abdominal discomfort, and weight loss of 20 kg. Endoscopy revealed only nonspecific changes. 
Enteroscopy with targeted biopsy of ulcerative defects in the small intestine was crucial for diagnosis 
verification. Pathomorphological examination (Congo red staining with polarization microscopy and 
immunohistochemical typing) confirmed primary AL-λ amyloidosis. This case demonstrates the necessity 
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Введение
Амилоидоз – заболевание, в основе которого лежит 

внеклеточное отложение нерастворимого фибрилляр-
ного белка (амилоида) [1]. Желудочно-кишечный тракт 
(ЖКТ) часто вовлекается в патологический процесс, 
однако симптомы крайне разнообразны и неспеци-
фичны: от полного отсутствия жалоб до выраженной 
мальабсорбции, диареи, диспепсии, кишечной непро-
ходимости или кровотечений, именно поэтому от мо-
мента первых проявлений до постановки правильного 
диагноза нередко проходит много месяцев [2]. Кроме 
того, манифестация AL-амилоидоза исключительно 
гастроинтестинальными симптомами встречается 
крайне редко. В подавляющем большинстве наблю-
дений клинические проявления поражения ЖКТ вы-
являются на фоне уже установленного амилоидоза с 
характерными внекишечными проявлениями – карди-
омиопатией, нефропатией или периферической ней-
ропатией, которые служат ключевыми ориентирами 
для клиницистов [3]. При отсутствии классических 
внекишечных признаков, служащих ключевыми диа-
гностическими ориентирами, амилоидоз у пациентов 
с гастроинтестинальными жалобами зачастую остается 
за пределами дифференциальной диагностики на про-
тяжении длительного времени. 

Представленное клиническое наблюдение демон-
стрирует сложности верификации AL-λ-амилоидоза с 
поражением тонкой кишки у пациента с длительным 
анамнезом гастроинтестинальных жалоб, неоднократ-
но обследовавшегося по поводу синдрома кишечной 
непроходимости и необъяснимой потери массы тела.

Клиническое наблюдение
Исследование одобрено локальным этическим ко-

митетом РНЦХ имени академика Б.В. Петровского 
(протокол № 8 от 29.09.2023). Получено доброволь-
ное информированное согласие на публикацию этого 
наблюдения в открытой печати.

Пациент Б., мужского пола, в течение двух лет от-
мечал прогрессирующие жалобы со стороны желу-
дочно-кишечного тракта, включающие диспептиче-
ские явления в виде кислой отрыжки, абдоминальный 

дискомфорт после приема пищи и болевой синдром. 
Указанная клиническая картина сопровождалась значи-
тельной ненамеренной потерей массы тела, составив-
шей 20 кг в течение года. Стоит отметить, что за два 
месяца до госпитализации пациенту было выполнено 
эндоскопическое удаление тубулярных аденом толстой 
кишки низкой степени злокачественности. При сборе 
семейного анамнеза выявлена отягощенная наслед-
ственность по линии отца: язвенная болезнь желуд-
ка и диагностированная в 59 лет карцинома прямой 
кишки.

В связи с усугублением диспептических жалоб, 
прогрессирующей потерей массы тела и развитием 
картины, подозрительной на нарушение пассажа по ки-
шечнику, пациент был госпитализирован в хирургиче-
ский стационар для верификации диагноза и определе-
ния дальнейшей лечебной тактики. Предварительный 
диагноз при поступлении «синдром кишечной непро-
ходимости неуточненной этиологии на фоне выражен-
ного диспептического синдрома и синдрома мальнут
риции».

Объективный статус при поступлении: общее со-
стояние средней тяжести, пациент в сознании, акти-
вен. Гемодинамика стабильная (артериальное давле-
ние 120/70 мм рт. ст., частота сердечных сокращений 
78 в минуту), признаки дыхательной недостаточности 
отсутствуют (частота дыхательных движений 18 в ми-
нуту, дыхание везикулярное). При осмотре живота от-
мечена локальная болезненность в правом подреберье 
при глубокой пальпации; перитонеальные симптомы 
отрицательные, перистальтика сохранена. Кожные по-
кровы суховаты, отеков нет. Данные осмотра других 
систем органов без значимых отклонений.

Для исключения механической кишечной непро-
ходимости пациенту проведена компьютерная томо-
графия (КТ) органов брюшной полости и забрюшин-
ного пространства. По данным КТ выявлены признаки 
тонкокишечной непроходимости, предположительно 
динамического характера, а также циркулярное утол-
щение стенок выходного отдела желудка без признаков 
вовлечения парагастральной клетчатки и регионарных 
лимфатических узлов.

of including amyloidosis in the differential diagnosis for unexplained gastrointestinal disorders accompanied 
by weight loss and symptoms simulating intestinal pseudo-obstruction. A multidisciplinary approach and 
modern methods of morphological diagnosis are crucial for timely disease detection.
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При рентгенологическом исследовании с контрас
тированием определялось замедление эвакуации из же-
лудка и пассажа водорастворимого контраста по тонкой 
и толстой кишке.

Для исключения патологии желудка и двенадца-
типерстной кишки выполнена эзофагогастродуоде-
носкопия (ЭГДС) с последующей морфологической 
верификацией хронического хеликобактер-ассоцииро-
ванного атрофического гастрита с участками кишечной 
метаплазии нижней трети тела и антрального отдела 
желудка в стадии обострения.

При эндоскопическом ультразвуковом исследова-
нии (ЭУС) установлена деформация препилорического 
и пилорического отделов желудка, обусловленная руб-
цовыми изменениями поствоспалительного характера, 
без критического стенозирования просвета и признаков 
опухолевого роста. Для декомпрессии и энтерального 
питания был установлен назоинтестинальный зонд, 
начата комплексная консервативная терапия, включаю-
щая инфузионную коррекцию, нутритивную поддерж-
ку и расширенный лабораторный скрининг, в том числе 
исследование на патогенные возбудители в желудочно-
кишечном тракте.

Результаты неинвазивных методов исследования 
не позволили верифицировать органическую патоло-
гию, способную объяснить тяжесть клинической кар-
тины, поэтому было принято решение о выполнении 
диагностической лапароскопии. В ходе вмешательства 
макроскопические признаки объемных образований, 
спаечный процесс или характерные для болезни Крона 
воспалительные изменения не выявлены. Тем не менее 
визуализированы структурные изменения стенки тон-
кой кишки: дистальные отделы подвздошной кишки 
были спавшимися с резко ослабленной перистальтикой; 
в стенке тощей кишки определялись очаги уплотнения 
желтоватого цвета, ригидные при инструментальной 
пальпации, в зоне которых перистальтическая актив-
ность полностью отсутствовала. Изменения в началь-
ных отделах тонкой кишки носили распространенный 
характер, захватывая бóльшую часть окружности ки-
шечной стенки.

Для уточнения природы изменений тонкой кишки 
проведена пероральная баллонно-ассистированная эн-
тероскопия, при которой визуализировалась слизистая 
оболочка тощей кишки, характеризующаяся на всем 
протяжении очаговой гиперемией, отечностью и по-
вышенной контактной ранимостью. Отмечено также 
укорочение кишечных ворсин. На фоне измененной 
слизистой обнаружены изъязвления неправильной фор-
мы диаметром 8–12 мм с отечными краями и фибриноз-
ным налетом в области дна (рис. 1). Из трех наиболее 
крупных язвенных дефектов были взяты прицельные 
биоптаты для последующего патоморфологического 
и иммуногистохимического исследования. 

При патоморфологическом исследовании биопта-
тов слизистой оболочки тонкой кишки в собственной 
пластинке слизистой и подслизистом слое интерстици-

ально и в стенках кровеносных сосудов обнаружены 
гомогенные эозинофильные депозиты, которые при 
окрашивании конго красным и дальнейшем исследо-
вании в поляризованном свете демонстрировали харак-
терное двойное лучепреломление (рис. 2).

Для определения типа амилоида выполнено имму-
ногистохимическое исследование с широкой панелью 
антител к различным типам амилоида. Выявлена 
положительная реакция депозитов с антителами к 
P-компоненту амилоида (Anti-Serum Amyloid P/SAP 
antibody, Abcam, Великобритания) и к легким λ-цепям 
иммуноглобулинов (clone SHL53, Leica Biosystems, 
Novocastra™, Великобритания). При этом реакция с 
антителами к амилоиду А (Clone С3, Cloud-Clone Corp., 
США), легким κ-цепям (clone CH15, Leica Biosystems, 
Novocastra™, Великобритания), ALECT2 и трансти-
ретину (PreAlbumin, Abcam, Великобритания) была 
отрицательной (рис. 3).

На основании совокупности данных патоморфо-
логического, гистохимического и  иммуногистохи-
мического исследований поставлен диагноз «AL-λ-
амилоидоз с поражением тонкой кишки». Полученные 
результаты указывают на моноклональную природу 
депозитов, связанную с продукцией аномальных лег-
ких λ-цепей иммуноглобулинов, что характерно для 
первичного AL-амилоидоза. 

К сожалению, определение свободных легких цепей 
в сыворотке крови, электрофорез с иммунофиксацией, 
а также анализ мочи на белок Бенс-Джонса выполне-
ны не были по причине отсутствия на момент обсле-
дования клинической настороженности в отношении 
амилоидоза. Для дальнейшего наблюдения и решения 
вопроса о специфической терапии пациент был направ-
лен к гематологу.

Обсуждение
Представленное клиническое наблюдение де-

монстрирует сложности диагностики первичного 
системного амилоидоза с манифестацией в виде тя-
желой гастроинтестинальной патологии. Амилоидоз 
тонкой кишки редко диагностируется прижизнен-
но ввиду неспецифичности клинической картины. 
Согласно данным Консорциума по изучению амило-
идоза (Аmyloidosis Research Consortium), в когорте 
из 533 пациентов среднее время от появления пер-
вых симптомов до установления диагноза превышало 
12 месяцев, при этом в ряде случаев для верификации 
диагноза требовалось участие более пяти специали-
стов [4].

Клиническая картина у пациента Б. характеризо-
валась длительными (в течение двух лет) диспепти-
ческими явлениями и абдоминальным дискомфортом, 
что типично для этой патологии. По данным биопсий-
ных исследований, вероятность поражения органов 
пищеварения при амилоидозе достигает 36,5% [5, 6]. 
Значительная потеря массы тела, зафиксированная у 
пациента, коррелирует с синдромом мальабсорбции 
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Рис. 1. 	A–D – баллонно-ассистированная энтероскопия: изъязвления неправильной формы с отечными краями (стрелки), дно 
которых покрыто фибрином (звездочка)

Fig. 1. 	Balloon-assisted enteroscopy: irregularly shaped ulcerations (arrows) with edematous margins, the bottoms of which are covered 
with fibrin (asterisk)
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D

и висцеральной вегетативной нейропатией, часто со-
путствующими амилоидозу [7].

Обращает на себя внимание длительный диагнос
тический поиск, в ходе которого первоначально рас-
сматривались чаще встречающиеся заболевания или 
состояния: хронический гастрит, болезнь Крона, по-
следствия проведенной полипэктомии и синдром ки-
шечной непроходимости. Отягощенный семейный 
анамнез (карцинома прямой кишки у отца) мог на-
править диагностическую гипотезу в сторону онко-

логической патологии, однако результаты КТ и ЭУС 
исключили опухолевый рост. Сложность верификации 
диагноза была обусловлена тем, что стандартное эндо-
скопическое исследование (ЭГДС) и лучевые методы 
(КТ с контрастированием) не обладают достаточной 
диагностической информативностью для выявления 
амилоидоза. Утолщение стенки кишки и замедление 
пассажа контраста, выявленные при КТ и рентгеноско-
пии, являются неспецифичными признаками и могут 
наблюдаться при широком круге патологий: при забо-
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леваниях тонкой и толстой кишки как воспалительно-
го, опухолевого, так и сосудистого генеза [8]. Именно 
резистентность к проводимой терапии и отсутствие 
макроскопических признаков хирургической патоло-
гии в ходе лапароскопии послужили основанием для 
углубленного эндоскопического поиска и патоморфо-
логического исследования. 

Ключевым условием своевременной диагностики 
амилоидоза является корректно выполненное эндоско-
пическое исследование [9]. Для поражения желудочно-
кишечного тракта при данной патологии характерен 
выраженный полиморфизм эндоскопической картины: 
спектр изменений простирается от минимальных прояв-
лений (отек, гиперемия) до тяжелых макроскопических 
альтераций, включая эрозивно-язвенные поражения, 
псевдополиповидные образования и геморрагии [10]. 
В последние годы предприняты попытки систематиза-
ции эндоскопических находок. Так, J.H. Song et al. на 
основе многоцентрового анализа предложили класси-
фикацию, выделяющую четыре эндоскопических типа 

поражения. Авторами установлена корреляция между 
типом амилоида и эндоскопическим паттерном: для 
AL-амилоидоза более характерен геморрагический тип, 
для АА-амилоидоза – язвенный, а «зернистый» тип ас-
социирован с клиническими проявлениями моторной 
дисфункции ЖКТ [11].

В представленном клиническом наблюдении решаю-
щую роль в верификации заболевания сыграла баллон-
но-ассистированная энтероскопия с прицельной биоп-
сией. Эндоскопическая картина (отечность, гиперемия, 
укорочение ворсин и множественные язвенные дефек-
ты) соответствовала описаниям амилоидоза тонкой 
кишки, представленным в научной литературе [10, 11]. 
Принципиальное значение для морфологической вери-
фикации амилоидоза имеет глубина биопсии, однако 
потенциальный риск геморрагических осложнений не-
редко сдерживает эндоскопистов от проведения глубо-
кого забора материала. В исследовании W. Uraiwan et al. 
продемонстрировано отсутствие статистически значи-
мого повышения риска геморрагических осложнений 

Рис. 2. 	Амилоидоз тощей кишки. 
	 A – гомогенные эозинофильные депозиты (стрелки) 

в стенке тонкой кишки при окраске гематоксилином 
и эозином, ×100. B – красно-кирпичное 
окрашивание амилоидных отложений (стрелки) при 
гистохимическом исследовании с конго красным, ×100. 
C – характерное двойное лучепреломление (стрелки) 
амилоидных масс при исследовании в поляризованном 
свете, окраска конго красным, ×100

Fig. 2. 	Jejunal amyloidosis
	 A – homogeneous eosinophilic deposits (arrows) in the 

small intestinal wall, H&E stain, ×100. B – brick-red 
staining of amyloid deposits (arrows) detected by Congo 
red histochemistry, ×100. C – characteristic birefringence 
(arrows) of amyloid masses under polarized light, Congo 
red stain, ×100

А

C

B
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Рис. 3. 	Позитивная иммуногистохимическая реакция (стрелки) с антителом к Р-компоненту (A) и антителу к AL-λ (B) амилоиду, 
×100. Негативная иммуногистохимическая реакция с антителами к AA (C) и ALECT2 (D) амилоиду, ×100. Слабая 
фоновая иммуногистохимическая реакция (стрелки) с антителами к AL-κ (E) и ATTR (F), ×100

Fig. 3. 	Positive immunohistochemical reaction (arrows) with antibodies to P-component (A) and AL-λ amyloid (B), ×100. 
Negative immunohistochemical reaction with antibodies to AA (C) and ALECT2 (D) amyloid, ×100. Weak background 
immunohistochemical reaction (arrows) with antibodies to AL-κ (E) and ATTR (F) amyloid, ×100
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у пациентов с амилоидозом: частота постбиопсийных 
кровотечений составила 5,6% в основной группе и 4,2% 
в группе сравнения. Многофакторный анализ, вклю-
чавший коррекцию по широкому спектру клинических 
и лабораторных параметров, не выявил независимой 
ассоциации между наличием амилоидоза и вероятно-
стью развития кровотечения [12].

Заключение 
Представленное клиническое наблюдение демон-

стрирует редкий вариант манифестации первичного 
системного AL-λ-амилоидоза с поражением тонкой 
кишки, что подчеркивает необходимость включения 
данного заболевания в дифференциально-диагностиче-
ский поиск у пациентов с необъяснимыми гастроинте-
стинальными симптомами. Длительный (двухлетний) 
диагностический путь, характерный для большинства 
случаев амилоидоза, был обусловлен неспецифичнос
тью клинической картины, имитировавшей синдром 
кишечной непроходимости, и отсутствием патогномо-
ничных изменений при стандартных лучевых и эндо-
скопических методах исследования.

Наблюдение имеет высокую практическую значи-
мость, демонстрируя, что у пациентов с прогрессиру-
ющей потерей массы тела, синдромом мальабсорбции 
и явлениями кишечной непроходимости неясного ге-
неза амилоидоз должен рассматриваться как потен-
циальная причина развития данной клинической 
картины. Междисциплинарный подход с участием 
гастроэнтеролога, хирурга, онколога и патологоана-
тома является обязательным условием своевременной 
диагностики и улучшения прогноза у данной катего-
рии пациентов.
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