АМИЛОИДОЗ – ГРУППА ЗАБОЛЕВАНИЙ, ВЫЗВАННЫХ ОБРАЗОВАНИЕМ АГРЕГАТОВ БЕЛКОВ В ТКАНЯХ
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Известный немецкий патолог Р. Вирхов, исследуя в середине XIX в. срезы печени, обнаружил внеклеточный материал, который он назвал амилоидом, считая, что этот материал подобен по свойствам крахмалу. Спустя некоторое время была показана белковая природа этого материала, однако термин, предложенный Вирховым, используется до настоящего времени. Образование амилоида было обнаружено при многих заболеваниях. В настоящее время в клинической практике амилоидоз разделяют на системные и локальные формы. Системные формы классифицируют по типу белков, формирующих агрегаты в тканях. Можно выделить четыре типа системного амилоидоза.
АL-амилоидоз. Развитие идиопатического первичного амилоидоза связывают с появлением клонов плазматических клеток, которые синтезируют антитела. В аминокислотной последовательности вариабельной части легких цепей таких антител имеются аминокислоты, способствующие агрегации цепей между собой. Свободные моноклональные легкие цепи, преимущественно лямбда или (реже) каппа изотипа, определяются также в крови и в моче, хотя содержание их ниже, чем при миеломной болезни. Органами-мишенями при АL-амилоидозе чаще всего становятся почки и сердце. Поражение почек проявляется нефротическим синдромом, а при отложении амилоида в миокарде развиваются разнообразные нарушения ритма, отмечается прогрессирование сердечной недостаточности.
Диспепсические явления (ощущение переполнения, запоры, поносы) и синдром нарушенного всасывания обусловлены амилоидозом желудочно-кишечного тракта. Очень характерна гепатомегалия, природу которой следует дифференцировать между застойными явлениями вследствие сердечной недостаточности и амилоидным поражением печени.
Прогноз при первичном амилоидозе хуже, чем при других формах заболеваниях. Средняя продолжительность жизни не превышает двух лет после начала проявлений. Больные с поражением сердца или мультисистемным поражением без лечения погибают в течение нескольких месяцев. Наиболее частыми причинами смерти являются сердечная недостаточность, почечная недостаточность, сепсис, сосудистые осложнения и кахексия.
АА-амилоидоз. Развитие АА-амилоидоза связано с наличием хронического воспалительного процесса (ревматоидный артрит, болезнь Бехтерева, псориатический артрит, различные опухоли, лимфогранулематоз, неспецифический язвенный колит и болезнь Крона, туберкулез, остеомиелит, бронхоэктатическая болезнь). Белки острой фазы сыворотки, которые синтезируются при этом, — основные предшественники АА-амилоида. Они образуются клетками разных типов, в основном нейтрофилами и фибробластами.
При этом типе амилоидоза поражаются главным образом почки. Относительно редко поражаются печень и/или селезенка (около 10%) и сердце. Прогноз во многом зависит от природы основного заболевания. При естественном течении у трети больных через 5 лет от момента выявления протеинурии развивается почечная недостаточность.
Аβ2М амилоидоз развивается при повышении уровня β2-микроглобулина у больных, которые часто и длительно подвергаются гемодиализу.
Семейный (или наследственный) амилоидоз - единственный тип амилоидоза,который наследуется. Это редкая форма болезни, которая найдена в семьях почти каждой этнической группы. Амилоид у таких людей состоит и мутантных форм транстиретина (преальбумина), который образуется в печени.

