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ЛОКАЛИЗОВАННЫЙ ПЕРВИЧНЫЙ ТРАХЕОБРОНХИАЛЬНЫЙ
АМИЛОИДОЗ

Медицинский институт, Челябинск

П ораж ение респираторного тракта при системном 
первичном амилоидозе отм ечается в 50— 83%  наблю 
дений [5,13]. Р еж е в амилоидную дистрофию  вовлека 
ются органы ды хания при вторичном амилоидозе [8,9]. 
Однако локализованное первичное пораж ение, когда 
ам илоид о тк л ад ы в ается  ли ш ь в бронхолегочной  
системе, относится к числу клинических раритетов
[3,11,17,18]. Н аиболее редкой формой изолированного 
амилоидоза органов ды хания принято считать трахе 
обронхиальный амилоидоз [14,16], впервые описанный
A .Lesser в 1877 году. К 1983 году сообщ алось лиш ь о 
67 наблю дениях локализованного первичного ами 
лоидоза трахеобронхиального дерева [20]. При гисто 
логическом исследовании м атериала это страдание
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диагностируется в одном из 10 000 изученных бронхо- 
биоптатов [19]. Н аиболее частыми клиническими про
явлениями заболевания являю тся сухой кашель, иногда 
с астмоидным компонентом, кровохарканье, одышка, 
осиплость голоса [2,4]. О днако отмечается, что пато- 
гномоничные для локализованного первичного трахео 
бронхиального амилоидоза клинические и рентгено 
логические симптомы отсутствую т. Поэтому нередко 
страдание диагностируется впервые лишь при микро 
скопическом изучении биопсийного или секционного 
м атериала [6].

Больная П., 39 лет, домохозяйка, госпитализирована в терапев
тическое отделение районной больницы 26.09.91 г. с жалобами на 
сухой кашель, одышку в покое. В течение трех лет до поступления



в стационар отмечала редкие немотивированные приступы удушья, 
которые спонтанно купировались. За последний год усилились 
одышка, кашель, приступы удушья участились и стали продол
жительными. Настоящее ухудшение связывала с перенесенным 
острым респираторным заболеванием. Состояние при поступлении 
средней тяжести. В задненижних отделах легких с обеих сторон 
выслушивались единичные сухие хрипы. Тахикардия, тоны сердца 
приглушены, ритмичны. Артериальное давление 1 1 0 /7 0  мм рт.ст. 
При рентгенографии органов грудной клетки легкие без очаговых 
и инфильтративных изменений, легочный рисунок диффузно усилен, 
корни структурные. Анализ крови: эритр. 3 ,7 1 0 12/ л ,  НЬ 134 г /л ,  
цветной показатель 1,0, лейкоциты 9,3* 109 /л ,  эоз. 1%, п /я  2%, 
с / я  76%, лимф. 17%, мон. 4% . Анализ мочи без особенностей. 
Сахар крови 6,2 ммоль/л. Общий белок крови 80 г /л , альбумины 
48 г /л , глобулины 31 г /л . Состояние больной не позволило 
выполнить бронхологическое обследование. Проводимая терапия 
бронхолитическими, гормональными препаратами и десенсибилизи
рующими средствами эффекта не имела, нарастала легочная недоста
точность, при явлениях которой больная 30.09.91 г. скончалась.

Заключительный клинический диагноз: бронхиальная астма, 
гормонально-зависимая форма, стадия обострения (астматический 
статус) на фоне вирусно-бактериальной инфекции. Хронический 
бронхит, эмфизема, пневмофиброз. Миокардиодистрофия. Отек легких.

На секции: легкие свободно лежат в плевральных полостях, 
повышенной воздушности, пушистые, плохо спадаются при сдав
лении, висцеральная плевра тонкая, блестящая. Масса легких 
720 г. Стенки нижней трети трахеи и первых четырех генераций 
бронхов утолщены до 0 ,2— 0,5 см, плотные, их внутренняя повер
хность бугристая, напоминает “булыжную мостовую”, блестящая, 
серо-розового цвета. На разрезе сегментарные бронхи зияют, выступают 
над поверхностью респираторной ткани, их просветы сужены до 
0,1—0,2 см. Масса сердца 270 г, его камеры расширены, содержат 
темно-красные сгустки крови, стенки дряблые. Толщина левого 
желудочка 1 см, правого — 0,3 см, межжелудочковой перегородки 
— 1 см. Желудочковый индекс составил 0,63. При микроскопичес
ком исследовании — покровный эпителий бронхов многорядный 
цилиндрический, базальная пластинка равномерно расширена, гомо- 
генно-оксифильная, извитая; в подэпителиальной зоне собственной 
пластинки слизистой оболочки умеренная лимфоцитарно-макро- 
фагальная инфильтрация. В подслизистом слое стенки бронха 
сохранены лишь единичные железистые ацинусы с дистрофически 
измененными гландулоцитами. Здесь видны бесструктурные мало
клеточные эозинофильные массы (рис.). В отдельных участках они 
были петрифицированы, амилоидокласты выявлялись крайне редко. 
При обработке срезов конго красным зарегистрировано слабое 
кирпично-красное окрашивание субмукозно расположенного амор
фного материала, характерное для амилоида. Окраска микропрепа
ратов щелочным раствором красного конго и последующее исследо
вание срезов в поляризованном свете позволили выявить очевидный 
дихроизм. При проведении реакции с перманганатом калия [21] 
амилоидные массы сохраняли конгофилию и дихроизм, что обусло
вило верификацию первичного амилоидоза [ 10,12].0 После инку
бации депарафинированных срезов в автоклаве (130 С) в течение 
30 минут по методу Т.Кйапкйо е! а1. [15] с последующим окраши
ванием конго красным и исследованием в поляризационном микро
скопе выявлялись положительная реакция на амилоид и дихроизм, 
а при двухчасовой инкубации в автоклаве конгофилия и двойное 
лучепреломление в поляризованном свете утрачивались, что ука
зывало на принадлежность к АЬ-амилоидозу. Просветы мелких 
бронхов и брохиол имелй причудливую форму, в подэпителиальной 
зоне их слизистой оболочки определялась скудная лимфоцитарная 
инфильтрация. Межальвеолярные перегородки истончены, в отдель
ных полях зрения разрушены с формированием обширных оптически 
пустых воздушных полостей, иногда заполненных слабо-эозино- 
фильной жидкостью. В трахеобронхиальных лимфоузлах — гипер
плазия лимфоидных фолликулов, расширение синусов с накопле
нием в них ретикулоэцдотелиальных элементов, умеренное запылеНие. 
Кардиомиоциты с повышенной липофусциновой нагрузкой пери- 
нуклеарных зон. При исследовании микропрепаратов из других 
органов обнаружены признаки неравномерного венозного полно
кровия и паренхиматозная дистрофия их структурных элементов 
различной степени выраженности, диапедезные кровоизлияния в 
вещество головного мозга, стазы.

Патологоанатомический диагноз. Локализованный первичный 
трахеобронхиальный амилоидоз: отложения АЬ-амилоида в подсли
зистом слое нижней трети трахеи и последующих четырех генераций 
бронхов, резкое сужение просвета сегментарных бронхов (0 ,1 -  
0,2 см), бронхоспастический синдром (клинически), продуктивный 
неспецифический бронхиолит, бронхиолоэктазы, очаговая панаци- 
нарная эмфизема. Осложнения: гипертрофия правого желудочка 
сердца, липофусциноз миокарда. Неравномерное венозное полно-

Рис. Микроскопическая картина локализованного первичного 
трахеобронхиального амилоидоза. Бесструктурные, аморфные, 
эозинофильные массы амилоида в подслизистом слое сегментарного 
бронха. Окраска гематоксилином и эозином. х280.

кровие и паренхиматозная дистрофия внутренних органов; отек 
головного мозга и легких, диапедезные кровоизлияния в веществе 
мозга. Непосредственная причина смерти, дыхательная недоста
точность.

Д ля ш ифровки случая использована рубрика 227.3 
“Амилоидоз” III класса М КБ-9 “Эндокринные болезни, 
расстройства питания, обмена и иммунитета” с привлече
нием дополнительной рубрики 517.8 “Поражения легких 
при состояниях, классифицируемых в других рубриках 
(амилоидоз легких)” VIII класса “Болезни органов дыхания” 
для уточнения локализации процесса. Особенностью 
приведенного наблюдения следует считать своеобразие 
клинических проявлений заболевания, обусловившее 
гипердиагностику бронхиальной астмы и, в связи с этим,, 
неадекватную лечебную тактику. Вероятно, у  больных с 
подобной клиникой круг дифференциально-диагности 
ческого поиска целесообразно расш ирить за счет вклю 
чения в него трахеобронхиального амилоидоза. При 
этом клинический патолог сегодня располагает доста 
точным арсеналом общедоступных методов верифика 
ции различных форм амилоидоза [7], обеспечивающим 
не только посмертную, но и прижизненную  диагностику 
заболевания по бронхобиоптатам. В комплексную терапию 
этого страдания следует включать лазерную  коагуляцию 
амилоидных масс под бронхоскопическим контролем 
[ 1,22].
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СЛУЧАЙ “АМИОДАРОНОВОГО ЛЕГКОГО” 1

Кафедра терапии Военно-медицинского факультета при ЦИУВ на базе Главного военного 
клинического госпиталя им. Н.Н.Бурденко.

Описание первого случая токсической пневмопатии, 
обусловленной прием ом  ам иодарона (кордарона), 
датируется 1980 г., когда Н .Н .^ т е п з с Ь  е! а1. [6]. 
представили наблю дение за 50-летним пациентом с 
развитием у него своеобразного симптомокомплекса 
в виде прогрессирую щ ей одышки, вы раж енной гипо- 
ксем ии, ски ал о ги ч еско й  карти н ы  м ногоф окусной 
инфильтрации легочной ткани и рестриктивных венти 
ляционных наруш ений.

К асаясь клинической  картины  “амиодаронового 
легкого”, следует выделить, по крайней мере, два ведущих 
варианта течения этой патологии [1;2;4]. Чаще (70%  от 
всех наблюдений) встречаются случаи подострого или 
хронического развития симптомов с появлением непро
дуктивного кашля, прогрессирующей одышки, похудания; 
существенно реже встречается лихорадочный синдром.

Доложено на заседании пульмонологической секции 

МГНОТ 19.01.93 г.

На рентгенограммах органов грудной клетки визуали
зируется двусторонняя мелкофокусная или ретикуло- 
нодулярная диссеминация. Как правило, данный вид 
амиодаронового пневм онита/ альвеолита не развива
ется у лиц, принимавш их препарат менее двух месяцев 
в дозе < 400 м г/сутки .

•Второй вари ант характери зуется  более острым 
началом, м аниф естируя лихорадкой и симптомами 
интоксикации. П ри этом рентгенологически опреде
ляю тся очагово-сливные затем нения легочной ткани, 
“тяготею щ ие” к периф ерическим отделам легких.

Предположительно о “амиодароновом легком” можно 
вы сказаться при наличии двух и более признаков из 
ниж еследую щ его перечня [3]:

а) появление отсутствовавш их до этого одышки, 
непродуктивного каш ля, плевральны х болей и др.;


