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Цель данного обзора - анализ эпидемиологических, клинических и патоморфологических особенностей 

наиболее распространенных типов системного и локального амилоидоза в желудочно-кишечном тракте.  

Поиск литературы проводился с использованием таких электронных онлайн-баз данных, как Pubmed, 

Web of Science, Scopus, Google Scholar, eLIBRARY.RU за период с 2000 по 2024 год, с использованием 

терминов «амилоидоз», «локальный амилоидоз», «желудочно-кишечный амилоидоз», «AL амилоидоз», 

«транстиретиновый амилоидоз», «АА амилоидоз». Проанализировано 79 источников литературы, из 

которых было отобрано 28 научных исследований, описывающих клинические проявления и 

патоморфологические особенности амилоидоза в желудочно-кишечном тракте. Было установлено, что 

желудочно-кишечный тракт может поражаться как при системном, так и при локальном амилоидозе. 

Сложность диагностики данного заболевания заключается в отсутствии как патогномоничной 

клинической симптоматики, так и специфических эндоскопических признаков. Самым достоверным 

способом диагностики гастроинтестинального амилоидоза является биопсия пораженного органа с 

последующим патоморфологическим исследованием, включающим верификацию амилоидных структур 

при помощи специфической окраски конго красным с исследованием в поляризованном свете, в котором 

амилоидные отложения имеют специфическое яблочно-зеленое свечение.  При подозрении на наличие 

амилоидоза необходима биопсия с захватом мышечной пластинки слизистой оболочки, которая чаще 

вовлекается в патологический процесс при любом типе амилоидоза. Для диагностики системного 

амилоидоза наиболее целесообразно брать биопсию из двенадцатиперстной кишки, учитывая наиболее 

частое обнаружение амилоидных депозитов в ней при большинстве типов амилоидоза. 

Ключевые слова: системный амилоидоз, локальный амилоидоз, гастроинтестинальный амилоидоз, AL 

амилоидоз, транстиретиновый амилоидоз, АА амилоидоз, биопсия.  
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This review aims to analyze the epidemiological, clinical, and patho-morphological features of the most common 

types of systemic and localized amyloidosis in the gastrointestinal tract. A literature search was conducted using 

electronic online databases such as Pubmed, Web of Science, Scopus, Google Scholar, and eLIBRARY.RU from 
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2000 to 2024, using the terms "amyloidosis," "localized amyloidosis," "gastrointestinal amyloidosis," "AL 

amyloidosis," "transthyretin amyloidosis," and "AA amyloidosis." A total of 79 literature sources were analyzed, 

out of which 28 scientific studies were selected that described the clinical manifestations and patho-morphological 

features of amyloidosis in the gastrointestinal tract. It was established that the gastrointestinal tract can be affected 

by both systemic and localized amyloidosis. The difficulty in diagnosing this disease lies in the absence of 

pathognomonic clinical symptoms and specific endoscopic signs. The most reliable method for diagnosing 

gastrointestinal amyloidosis is a biopsy of the affected organ followed by a patho-morphological examination, 

including verification of amyloid structures using Congo red staining with polarized light microscopy, where 

amyloid deposits exhibit a specific apple-green birefringence. In suspected cases of amyloidosis, a biopsy with 

capture of the muscularis mucosae should be performed, as this layer is more frequently involved in the 

pathological process in any type of amyloidosis. For the diagnosis of systemic amyloidosis, it is most advisable to 

take a biopsy from the duodenum, considering the most frequent detection of amyloid deposits in it in most types 

of amyloidosis. 

Keywords: systemic amyloidosis, localized amyloidosis, AL amyloidosis, transthyretin amyloidosis, AA amyloidosis, 

biopsy. 
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Введение 

Амилоидоз - заболевание, характеризующееся экстрацеллюлярным накоплением в 

тканях и органах аномального фибриллярного белка амилоида, имеющего β-складчатую 

структуру [1]. Все амилоидные белки состоят из двух основных компонентов: 

нефибриллярного и фибриллярного. Нефибриллярная часть присутствует во всех амилоидных 

белках и представлена Р-компонентом, аполипопротеином Е и гликозаминогликанами, 

которые способствуют образованию амилоидных отложений [2]. Фибриллярный компонент 

является специфичным для каждого амилоидного белка, и он определяет тип амилоида. На 

сегодняшний день известно 42 аутологичных белка-предшественника, вызывающих 

отложения амилоида – из них 14 проявляются только в виде системных отложений, 24 

обнаруживаются исключительно локально, а 4 могут проявляться в обоих вариантах [3].  

Желудочно-кишечный тракт может поражаться как при системном амилоидозе, так и 

при локальном.  По данным биопсийных исследований, вероятность поражения органов 

пищеварения при системном амилоидозе варьирует от 3,2% до 35,7% [4; 5]. Клинические 

проявления гастроинтестинального амилоидоза зависят от интенсивности и локализации 

амилоидных отложений. Согласно результатам эндоскопических исследований, при 

амилоидозе в гастроинтестинальной области обнаруживаются такие неспецифические 

изменения, как эритемы, эрозии, изъязвления, зернистость слизистой, утолщение складок, 

рыхлость, полиповидные выпячивания и подслизистые опухолеподобные поражения [6-8].  

Цель исследования – определить наиболее характерные клинические проявления и 

патоморфологические особенности локального и системного амилоидоза в различных отделах 

гастроинтестинального тракта.  

Материалы и методы исследования 



Поиск литературы проводился с использованием электронных баз данных Pubmed, Web 

of Science, Scopus, Google Scholar, eLIBRARY.RU за период с 2000 по 2024 год с 

использованием терминов «амилоидоз», «локальный амилоидоз», «желудочно-кишечный 

амилоидоз», «AL амилоидоз», «транстиретиновый амилоидоз», «АА амилоидоз». Было 

проанализировано 79 источников литературы, из которых отобрано 28 научных исследований, 

описывающих патоморфологические особенности и клинические проявления 

гастроинтестинального амилоидоза. 

Результаты исследования и их обсуждение 

Амилоидоз является редким заболеванием, имеющим широкий спектр этиологических 

и клинических проявлений. Эпидемиологическая характеристика амилоидоза затруднена 

ввиду отсутствия единого подхода к классификации и статистическому учету этой патологии. 

В некоторых исследованиях данные, полученные в одной и той же географической зоне 

разными научными коллективами, порой бывают несопоставимы [9].  

Наиболее распространенным типом системного амилоидоза является амилоидоз легких 

цепей (AL), частота которого составляет примерно 1 случай на 100 000 человек в год в 

западных странах [10]. В США ежегодно регистрируется около 3200 случаев амилоидоза, при 

этом на долю AL-амилоидоза приходится 78% из этих наблюдений [11]. По данным 

Национальной службы здравоохранения Великобритании, частота системного AL-амилоидоза 

составляет 0,3–0,8/100 000 населения в целом, с пиком в возрастной группе от 60 до 79 лет 

[12]. 

Вторым по распространенности является транстиретиновый амилоидоз (ATTR), 

который может быть как наследственного, так и дикого типа. Наследственный или вариантный 

(ATTRv) вызывается аутосомно-доминантными мутациями в транстиретиновом (TTR) гене, 

создающими мономеры TTR различной амилоидогенности, в то время как ATTR дикого типа 

(ATTRwt) возникает в результате возрастного аномального распада TTR и образования 

амилоида. Наследственный АТТR считается относительно редким заболеванием, с 

предполагаемой частотой 0,3–5,2 случая на 1 миллион жителей в Европе [13]. По данным 

общенационального исследования в Швейцарии, заболеваемость ненаследственным 

амилоидозом составляла 8,29 на миллион человек в год [14]. 

Вторичный АА-амилоидоз, развивающийся вследствие хронических воспалительных 

заболеваний (ревматических и инфекционных заболеваний), встречается примерно в 1–2 

случаях на 1 000 000 человек в год [11]. В исследовании Bektas M. и соавторов отмечается, что 

в группе из 174 пациентов с диагнозом «АА-амилоидоз», общий уровень смертности достигал 

15% при одновременном поражении почек и желудочно-кишечного тракта [15].  



В результате анализа статей была найдена работа Yen T. с соавторами, посвященная 

одноцентровому ретроспективному когортному исследованию, проведенному с 2008 по 2017 

год с участием 583 пациентов с амилоидозом; обнаружено, что только у 16,8% пациентов были 

желудочно-кишечные признаки и симптомы [16]. Однако в одноцентровом проспективном 

обсервационном исследовании референс-центра по амилоидозу Греции, включавшем 109 

наблюдений с транстеритиновым амилоидозом, отмечалось присутствие желудочно-

кишечных симптомов у 33% пациентов [17]. По данным Lim A.Y. и др., медиана общей 

выживаемости пациентов с амилоидозом желудочно-кишечного тракта составила 8,1 месяца 

[18].  

Клиническая картинa. Фактически каждый орган или ткань могут вовлекаться в 

патологический процесс при амилоидозе. Возможно поражение почек, сердца, печени, 

нервной системы, желудочно-кишечного тракта. Одной из наиболее распространённых форм 

амилоидоза является гастроинтестинальный амилоидоз, который не имеет чётких 

патогномоничных симптомов, длительное время протекает бессимптомно и клинически 

может проявляться болями в животе, тошнотой, запорами, диареей, желудочно-кишечным 

кровотечением, снижением веса [5; 19; 20]. 

В исследовании Lim A.Y. и др. проведен анализ 155 случаев системного амилоидоза, 

среди которых у 16% пациентов было диагностировано амилоидное поражение желудочно-

кишечного тракта, сопровождающееся диареей и потерей веса у 35% пациентов, анорексией у 

30%, тошнотой и/или рвотой и желудочно-кишечным кровотечением у 25%, запором у 20%, 

диспепсией и рефлюксом у 15%, болью в животе у 10% пациентов [18]. 

По данным Said S.M. и др., при анализе 79 случаев амилоидоза желудка отмечали, что 

наиболее распространенными жалобами у пациентов были потеря веса (37%), боль в 

животе/диспепсия (23%) и тошнота/рвота (23%). Кроме того, симптоматика не различались в 

зависимости от типа амилоида [19]. 

В результате анализа статей была найден работа, включающая 78 наблюдений с ATTRv, 

где было установлено, что желудочно-кишечные проявления очень распространены у 

пациентов с данной патологией и усиливаются по мере продолжительности заболевания. При 

этом наиболее частым симптомом была диарея (30,8%), за ней следовали потеря веса (28,2%), 

тошнота (21,8%), реже всего встречалось недержание кала (3,8%) [5].  

Одним из частых проявлений гастроинтестинального амилоидоза является 

кровотечение, которое развивается в 25–45% случаев [20]. Оно может возникнуть из-за 

ишемии кишки в результате диффузного отложения амилоида во всех слоях ее стенки либо в 

стенках мелких сосудов, питающих кишку. В таком случае возникает диффузная 

кровоточивость или подкравливание. Обнаруживающаяся вследствие этого гематома может 



вызывать массивное желудочно-кишечное кровотечение [21]. Также отложения амилоида в 

кровеносных сосудах стенки кишки могут привести к ломкости сосудов, а периневральная 

инфильтрация амилоида приводит к нарушению моторики и снижению растяжимости стенок 

кишечника, что в свою очередь провоцирует развитие кровотечения [20]. Возможно 

образование язвы в пищеварительном тракте, которая может провоцировать кровотечение 

[22].  

Локальный гастроинтестинальный амилоидоз. Локальный амилоидоз - 

заболевание, при котором амилоид откладывается изолированно в одном органе. Локальные 

отложения амилоида могут образовывать опухолеподобные структуры, называемые 

«амилоидомой», которые могут обнаруживаться в легких, периферических нервах, 

желудочно-кишечном тракте [2].  

По данным Mahmood S. и др., локальный AL амилоидоз составляет примерно 12% всех 

случаев AL-амилоидоза, а желудочно-кишечный тракт поражается в 7,7% из этих случаев [23]. 

В то же время в исследовании Cowan A. и др. локальный амилоидоз в гастроинтестинальной 

области встречался в 21% случаев.  При этом наиболее частыми симптомами были желудочно-

кишечные кровотечения и изжога, изредка запоры. Авторами отмечалось, что при наблюдении 

в течение 39 месяцев 100% пациентов были живы, а у 94% не было данных, указывающих на 

развитие системного амилоидоза [4].  

В своем исследовании Liu X. и др. считают, что при локальном первичном амилоидозе 

в гастроинтестинальном тракте чаще всего поражаются желудок, затем пищевод, тонкая 

кишка и толстая кишка [24]. 

Авторами исследования Ahn Y.H., Rhee Y.Y., Choi S.C. и Seo G.S. были изучены 14 

случаев локального амилоидоза желудка и установлено, что в большинстве наблюдений (в 13 

из 14) в патологический процесс вовлекалось тело желудка. Более 60% пациентов не имели 

симптомов на протяжении всего периода наблюдения [25].   

В исследовании Alshehri S.A. и соавторов был проведен анализ 27 случаев локального 

амилоидоза, который показал, что наиболее часто локальные отложения обнаруживались в 

толстой кишке (44%). В тощей кишке амилоид обнаруживался в 40% случаев, поперечной 

ободочной кишке – в 11%, подвздошной кишке – в 7% и двенадцатиперстной кишке – в 5%. 

При этом большинством пациентов были мужчины. Средний возраст на момент обращения 

составил 62 ± 3,7 года при поражении тонкой кишки и 65,1 ± 3,9 года при поражении толстой 

кишки. Основными клиническими проявлениями при поражении тонкой кишки были боль в 

животе и кишечная непроходимость (33%), за которыми следовали диарея и рвота (16%), 

кровотечение, нарушение всасывания и запор. При отложении амилоида в толстой кишке чаще 



всего отмечались ректальное кровотечение (37%), боли в животе (11%), анемия, кишечная 

непроходимость и потеря массы тела [26]. 

Диагностика амилоидоза. Ввиду отсутствия специфической клинической 

симптоматики диагноз на ранних стадиях часто упускается. Чаще всего к моменту 

верификации амилоидоза у большинства пациентов бывает поражено несколько органов, что 

значительно ухудшает прогноз. Золотым стандартом диагностики амилоидоза является 

биопсия пораженного органа с последующим патоморфологическим исследованием. При 

подозрении на системный амилоидоз желудочно-кишечный тракт является наиболее 

предпочтительной областью для проведения биопсии. Долгое время оптимальной считалась 

биопсия прямой кишки, однако результаты исследований последних десятилетий показали, 

что двенадцатиперстная кишка является наиболее информативной для исследования при 

подозрении на системный амилоидоз. Существуют данные, что определенные типы 

амилоидоза имеют свою излюбленную локализацию в гастроинтестинальной области, что 

также необходимо учитывать при выборе области биопсии [27]. 

Патоморфологическое подтверждение амилоидоза основывается на специфическом 

окрашивании биопсийного или аутопсийного материала конго красным с последующим 

исследованием в поляризованном свете, в котором амилоидные отложения имеют характерное 

яблочно-зеленое свечение (рис.).  В дальнейшем необходимо определение типа амилоида с 

целью подбора правильной патогенетической терапии. Самыми достоверными методами 

типирования на сегодняшний день являются масс-спектрометрический протеомный анализ 

амилоидных отложений и иммуноэлектронная микроскопия, однако их применение возможно 

только в специализированных лабораториях. Наиболее доступным и распространенным 

является иммуногистохимическое и иммунофлюоресцентное типирование амилоидных 

отложений с использованием специфических моноклональных и поликлональных антител к 

различным типам амилоидоза. 



 

Гомогенные амилоидные массы красно-кирпичного цвета в стенке желудка при окраске 

конго красным (А). Яблочно-зеленое свечение амилоидных масс в стенке желудка при 

исследовании в поляризованном свете; окраска конго красным (D), х100. 

Выраженные васкулярные, периваскулярные и интерстициальные конгофильные отложения 

в препарате тонкой кишки (B), которые при исследовании в поляризованном свете имеют 

яблочно-зеленое свечение (E); окраска конго красным, х100. 

Красно-кирпичное окрашивание ацеллюлярных отложений амилоида в слизистой оболочке и 

подслизистом слое толстой кишки (C), имеющих патогномоничное яблочно-зеленое 

свечение при исследовании в поляризованном свете (F), окраска конго красным, х100 
 

Патоморфологические особенности отложения амилоида в желудочно-кишечном 

тракте при различных типах амилоидоза. Согласно результатам патоморфологических 

исследований последних 10–15 лет, существуют отличительные особенности локализации и 

гистоанатомического расположения амилоидных отложений в гастроинтестинальной области 

в зависимости от типа амилоида.  

По данным Harris J.C. и др., в исследовании 62 случаев (195 биопсий) желудочно-

кишечного амилоидоза наиболее часто поражались двенадцатиперстная кишка (100%) и 

толстая кишка (85%). В биоптатах желудка преимущественно поражалась собственная 

пластинка слизистой (91%) [28]. 

В исследовании Lim A.Y. и др. AL-амилоидоз наиболее часто поражал желудок, затем 

толстую кишку, чуть реже прямую кишку и реже всего тонкую кишку.  У пациентов с АА- и 

ATTR-амилоидозом одинаково часто поражались как тонкая, так и толстая кишки [18]. 

Одним из самых крупных исследований желудочно-кишечного амилоидоза является 

манускрипт Freudenthale S. и др., в котором было проанализировано 663 биопсии от 542 

пациентов. Выявлено, что каждый тип амилоида чаще всего обнаруживался в биоптатах 



толстой кишки, за исключением AL-каппа-амилоидоза, который чаще обнаруживался в 

биоптатах желудка. Кроме того, ими установлено, что AL-лямбда-амилоидоз был наиболее 

распространенным типом амилоида во всех анатомических отделах желудочно-кишечного 

тракта. Вторым по частоте был ATTR, демонстрирующий увеличение его пропорциональной 

распространенности от желудка до дистальных отделов толстой кишки. Обнаружена обратно 

пропорциональная распространенность AL-каппа и АА-амилоидоза. Они чаще всего 

обнаруживались в биоптатах желудка и двенадцатиперстной кишки. Поражение собственной 

пластинки слизистой при AL-лямбда-амилоидозе характеризовалось умеренными 

отложениями белка и часто обнаруживалось в виде ободка под поверхностным эпителием, 

тогда как при АА- и AL-амилоидозе белковые депозиты были крупными/пятнистыми и 

располагались по всей слизистой оболочке.  В большинстве случаев наблюдались отложения 

амилоида в интерстиции. Мышечная пластинка слизистой была поражена в более чем 90% 

биопсий с AL-лямбда, AL-каппа или AA-амилоидозом. Сосудистые отложения амилоида 

присутствовали в 67,4% случаях AL-лямбда-амилоидоза, за которыми следовали AL-каппа - 

79,1% и АА-амилоидоз - 82,9%. При ATTR-амилоидозе интраваскулярные амилоидные 

отложения в мышечной пластинке слизистой оболочки преобладали по сравнению с 

интерстициальными отложениями. Сосудистые отложения амилоида обнаруживались более 

чем в 90% биоптатов [27]. 

В научном труде Said S.M. и др. исследовали 79 случаев амилоидоза желудка, в которых 

чаще всего обнаруживали AL тип, а вторым по распространенности был ATTR. Также 

исследователи отмечали отсутствие специфических клинических и эндоскопических данных 

гастроинтестинального амилоидоза. При гистологическом исследовании мышечная пластинка 

слизистой оболочки желудка была наиболее распространенной локализацией амилоида 

независимо от типа и поражалась в 92% случаев. Собственная пластинка слизистой была 

поражена в 52 случаях (69%), при этом AA-амилоид откладывался в Lamina Propria в 100% и 

в 80% при AL-амилоидозе, тогда как при ATTR лишь в 8% случаев. Подслизистая оболочка, 

присутствовавшая в 40 биоптатах, была поражена в 28% наблюдений. Отложения амилоида 

были наиболее обширными при АА (57%) по сравнению с ATTR (0%) или AL (18%) типами 

[19]. 

Заключение 

Амилоидоз желудочно-кишечного тракта - редкое и тяжелое заболевание, не имеющее 

специфических симптомов и эндоскопических признаков, требующее настороженности 

врачей всех специальностей. При подозрении на наличие амилоидоза необходима биопсия с 

захватом мышечной пластинки слизистой оболочки, которая чаще вовлекается в 

патологический процесс при любом типе амилоидоза. В гастроинтестинальной области 



амилоид чаще всего обнаруживается в двенадцатиперстной кишке, поэтому при подозрении 

на системный амилоидоз наиболее предпочтительна дуоденальная биопсия. 
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