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Резюме
«Амілоїдоз» — термін, що поєднує групу захворювань, які відріз-

няються великою різноманітністю клінічних проявів і характеризують-
ся позаклітинним відкладенням нерозчинних патологічних фібриляр-
них білків в органах і тканинах.

Сучасна класифікація амілоїдозу побудована за принципом спе-
цифічності основного фібрилярного білка. Спочатку наводиться тип 
амілоїду, потім вказується білок-попередник, потім клінічна форма 
амілоїдозу. Перша велика літера А означає слово «амілоїд», за нею йде 
позначення конкретного фібрилярного білка: А — амілоїдний протеїн, 
L — легкі ланцюги імуноглобулінів, TTR — транстиретин, β2М — бета-
2-мікроглобулін.

Ідіопатичний бронхо-легеневий амілоїдоз, за   сучасною класи-
фікацією, відноситься до AL-амілоїдозу.

У статті представлені відомості про епідеміологію, патогенез, 
патологічну анатомію, клінічну та радіологічну семіотику захворюван-
ня, а також описані два клінічних спостереження випадків вузлової та 
дифузної форми ідіопатичного амілоїдозу легень.

Ключові слова: ідіопатичний бронхо-легеневий амілоїдоз, діаг-
ностика, клінічні спостереження.
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Abstract
The term “amyloidosis” defines an entity of diseases, which have 

many various clinical manifestations, as a result of extracellular deposition 
of insoluble pathological fibril proteins in tissues and organs.

Modern classification of amyloidosis is built on the principles of 
specificity of main fibril protein. The type of amyloid comes first, than 
precursor protein is identified. The clinical form comes the last. First capital 
letter A means “amyloid”. It is followed by the type of certain protein: A 
— amyloid protein, L — light chains of immunoglobulins, TTR — 
transtiretin, β2М — beta-2-microglobulin.

According to modern classification an idiopathic broncho-pulmonary 
amyloidosis belongs to AL-amyloidosis.

Current report presents the data on epidemiology, pathogenesis, 
pathomorphology, clinical and radiological presentation of the disease. 
The two cases of nodular and diffuse forms of amyloidosis are presented.
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«Амилоидоз» — термин, объединяющий группу 
заболеваний, которые отличаются большим разнообра-
зием клинических проявлений и характеризуются вне-
клеточным отложением нерастворимых патологических 
фибриллярных белков в органах и тканях. 

Современная классификация амилоидоза построе-
на по принципу специфичности основного фибрилляр-
ного белка. Вначале приводится тип амилоида, затем 
указывается белок-предшественник, затем клиническая 
форма амилоидоза. Первая прописная буква А означает 
слово “амилоид”, за ней следует обозначение конкрет-
ного фибриллярного белка: А — амилоидный протеин, L 
— легкие цепи иммуноглобулинов, TTR — транстиретин, 
β2М-бета-2-микроглобулин [8].

АА-амилоидоз (вторичный) — наиболее распро-
страненный тип системного амилоидоза. Фибриллы 
АА-амилоида синтезируются на основе предшествен-
ника SAA-протеина, который, будучи α-глобулином, 
является одним из неспецифических воспалительных 
острофазовых белков, по своим функциональным 
свойствам сходным с С-реактивным белком. При хро-

нических заболеваниях, сопровождающихся длитель-
но существующим воспалительным процессом, кон-
центрация его в сыворотке крови резко возрастает, 
что является пусковым фактором для инициации ами-
лоидогенеза [3]. Вторичный амилоидоз развивается 
при ревматоидном артрите, болезни Бехтерева, псори-
атическом артрите, различных опухолях, туберкулезе 
легких, бронхоэктатической болезни, неспецифиче-
ском язвенном колите [1].

При ATTR-амилоидозе фибриллы амилоида строятся 
на основе транстиретина, который является транспорт-
ным белком для ретинола и тироксина. Выделяют два 
типа транстиретинового амилоидоза — семейный и 
системный старческий. Семейный ATTR-амилоидоз воз-
никает вследствие мутации в гене, кодирующем синтез 
транстиретина, и наследуется по аутосомно-доминант-
ному типу. В связи с этим при сборе семейного анамнеза 
выявляется сходная симптоматика у кровных родствен-
ников. Системный старческий ATTR-амилоидоз развива-
ется у лиц старше 70 лет [3].

Аβ2М-амилоидоз развивается у больных с хрониче-
ской почечной недостаточностью, длительно находя-
щихся на гемодиализе. У этой группы пациентов в сыво-
ротке крови резко повышается уровень 
β2-микроглобулина — низкомолекулярного белка, кон-
центрация которого у здоровых людей не превышает 
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