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РЕЗЮМЕ
Амилоидоз представляет собой внеклеточный мезенхимальный диспротеиноз, для которого характерны отложение амилоида 
в тканях, атрофия паренхимы и функциональная недостаточность органов, приводящая к смертельным исходам. Существенной 
проблемой данного заболевания для врача любой специальности остается длительный срок установления клинического диагноза. 
Недостаточная информированность о заболевании обусловлена в том числе и крайне низкой частотой встречаемости пациентов 
с амилоидозом — на сегодняшний день в мире амилоидозом страдают около 50 тыс. человек. Представлено клиническое наблюде-
ние первичного системного AL-амилоидоза с вовлечением в патологический процесс кожи век обоих глаз на ранних стадиях и про-
грессированием заболевания с поражением кожи ладоней, стоп, слизистой оболочки рта. Амилоидоз придаточного аппарата глаза 
встречается исключительно редко среди описанных до настоящего времени форм, проявляется периорбитальной кожной пурпу-
рой и экхимозами («глаза енота»). Залогом достижения клинико-гематологической ремиссии, возможного замедления прогресси-
рования заболевания и, таким образом, снижения вероятности неблагоприятного исхода являются своевременная диагностика, 
определение тактики лечения с индивидуальным подходом и назначение современной химиотерапии. Представленное клиническое 
наблюдение свидетельствует о сложности диагностики амилоидоза, а также о разнообразии и неспецифичности его клинических 
проявлений.
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ABSTRACT
Amyloidosis is an extracellular mesenchymal dysproteinosis characterized by deposition of amyloid in tissues, parenchymal atrophy 
and functional organ failure leading to fatal outcomes. A significant problem of this disease for a doctor of any specialty remains a 
long period of establishing a clinical diagnosis. Insufficient awareness of the disease, due, among other things, to the extremely low 
incidence of patients with amyloidosis — today about 50 thousand people suffer from amyloidosis in the world. The article presents a 
clinical case of the early stage of primary systemic AL-amyloidosis affecting the eyelid skin bilaterally with further disease progression 
involving the skin of palms, soles and the oral mucosa. Among the types of amyloidosis described so far, the ocular adnexal involvement 
is an extremely rare finding which has such manifestations as periorbital cutaneous purpura and ecchymoses — “racoon eyes.” Timely 
diagnosis, the selection of individualized treatment strategies and the administration of chemotherapy would ensure clinical and 
hematological remission of amyloidosis, halt the disease progression, and thus reduce the probability of adverse outcome. The described 
clinical case has demonstrated that diagnosis of amyloidosis can be challenging, and that the disease has diverse and non-specific 
clinical manifestations.
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ВВедение
Амилоидоз — достаточно редкая патология, выявляе-

мая с частотой от 3 до 12 новых случаев на 1 млн человек 
в год. На сегодняшний день в мире амилоидозом страдают 

около 50 тыс. человек. Заболевание прогрессирует в ос-
новном в возрасте 40 лет, преобладают мужчины в соотно-
шении 3:1, также описаны варианты семейного амилоидоза 
[1–3]. Медиана выживаемости после постановки клиниче-
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ского диагноза данного заболевания составляет в среднем 
4 года. В связи с этим каждый наблюдаемый случай в прак-
тике врача любой специальности достоин описания [4].

Исключительно редко среди описанных в настоящее 
время форм амилоидоза встречается амилоидоз придаточ-
ного аппарата глаза, которому в отечественной литературе 
почти не уделено внимания [5–8].

Амилоидоз представляет собой внеклеточный мезен-
химальный диспротеиноз, для которого характерны от-
ложение амилоида в тканях, атрофия паренхимы и функ-
циональная недостаточность органов, приводящая 
к смертельным исходам. Патологический процесс вызы-
вается различными средовыми и наследственными этио-
логическими факторами, вне зависимости от первичных 
причин, его вызывавших [1, 9].

Амилоидоз бывает локализованным, когда патологи-
ческий процесс затрагивает только определенный орган, 
и системным, когда в процесс вовлекаются различные ор-
ганы и ткани. Принципиальное отличие между системной 
и локальной формами заключается в том, что при систем-
ном амилоидозе белок-предшественник, запускающий 
сборку амилоида, циркулирует в крови и поэтому способен 
поражать любой орган. При локальных формах синтез от-
мечается локально и белок не способен проникать в крово-
ток [4, 5, 9, 10].

Существенной проблемой данного заболевания для вра-
ча любой специальности остается длительный срок уста-
новления клинического диагноза. Недостаточная инфор-
мированность о заболевании, обусловленная в том числе 
и крайне низкой частотой встречаемости пациентов с ами-
лоидозом, по-видимому, характерна и для врача-гистолога 
широкой практики. Об этом свидетельствуют длительные 
сроки установления диагноза амилоидоза после прове-
денной биопсии у значительной части пациентов из-за 
отсутствия красителя (конго красного) и поляризацион-
ной микроскопии, необходимой для диагностики [6, 10, 11]. 
В связи с этим зачастую гистологи диагностируют наличие 
доброкачественных образований, а лечащий врач не может 
объяснить прогрессирующее течение заболевания, и лишь 
при пересмотре гистологических препаратов проводится 
дифференциальная диагностика с амилоидозом.

За последние десятилетия арсенал методов диагности-
ки амилоидоза тканей пополнился разнообразными совре-
менными методами исследования, которые позволяют ве-
рифицировать различные типы и формы амилоида. К ним 
относятся, кроме окраски конго красным, люминесцент-
но-гистохимический метод с использованием тиофлавина 
и метод с применением перманганата калия [9, 11].

Объективно труден для диагностики локальный амило-
идоз кожи, который у всех пациентов индуцирует диффуз-
ный инфильтративный процесс с развитием множественных 
узелковых образований, имитируя частые воспалительные 
заболевания кожи. По этой причине дерматологи часто 
склонны назначать лечение без проведения морфологиче-
ского исследования [7, 12, 13].

По данным литературы, поражение кожи наблюдают 
почти у 40% пациентов с первичным амилоидозом, и лишь 
5–10% из них имеют поражения кожи орбитальной обла-
сти [1]. Амилоид может откладываться в различных струк-
турах органа зрения, включая кожу век, экстраокуляр-
ные мышцы, конъюнктиву, роговицу, сосудистую оболочку, 
сетчатку и стекловидное тело. Периорбитальная кожная 
пурпура и экхимозы, так называемый симптом «глаза ено-

та», возникают вследствие разрушения амилоидом мелких 
сосудов. Пурпура и экхимозы могут наблюдаться и в других 
областях. Их особенностью при амилоидозе является реци-
дивирование в одних и тех же местах [7, 12, 13].

Своевременная диагностика, определение тактики ле-
чения с индивидуальным подходом и назначение совре-
менной химиотерапии являются залогом достижения кли-
нико-гематологической ремиссии, возможного замедления 
прогрессирования заболевания и, таким образом, сниже-
ния вероятности неблагоприятного исхода [10, 14].

В данной статье представлен клинический случай ред-
кого заболевания с благоприятным исходом, срок наблю-
дения за пациентом — 5 лет.

клиническое наблюдение
Пациент Б., 42 года, впервые обратился в Хабаровский 

филиал ФГАУ «НМИЦ «МНТК «Микрохирургия глаза» им. 
акад. С.Н. Федорова» Минздрава России (далее Хабаров-
ский филиал МНТК) в мае 2016 г. При поступлении предъ-
являл жалобы на зуд кожи век обоих глаз, высыпания в виде 
пузырей на коже век, дискомфорт и чувство распирания 
век. Формирование синяков на коже век после физических 
нагрузок. Со стороны других органов жалоб не было.

Из анамнеза известно, что впервые изменения кожи 
век возникли 1 год назад на фоне полного здоровья, за по-
следние 5 мес. образования увеличились в размере и ко-
личестве. Обратился в поликлинику по месту жительства, 
получал амбулаторное лечение по поводу хроническо-
го демодекозного блефарита, дерматита век обоих глаз. 
Проводимое лечение не давало эффекта. Консультирован 
в дерматологическом отделении. На основании жалоб 
и клинических изменений кожи был выставлен диагноз: 
слизисто-кожный синдром Фукса — Шреха, назначено 
амбулаторное лечение, на фоне которого положительно-
го результата не наблюдалось. Направлен на консультацию 
в Хабаровский филиал МНТК для решения вопроса о даль-
нейшей тактике ведения пациента.

Аллергологический анамнез без особенностей. Сопут-
ствующие заболевания: бронхиальная астма в течение 
5 лет (приступы до 3 раз в месяц), язвенная болезнь же-
лудка вне обострения, снижение плотности костной массы 
относительно возраста, недостаток витамина D. Вторичное 
иммунодефицитное состояние легкого течения на фоне 
хронической рецидивирующей герпетической инфекции.

Локальный статус: на коже век обоих глаз во внутрен-
ней трети определяются округлые, размером до 25 мм, 
плотноэластические образования бордового цвета, уме-
ренно смещаемые. В пределах образований имеется сосу-
дистая сеть, по краям везикулезные высыпания с кровоиз-
лияниями, поверхность их гладкая, с мелкопластинчатыми 
шелушениями. Взаимное расположение образований рав-
номерное, склонности к слиянию нет, между образовани-
ями имеются участки депигментированной кожи («глаза 
енота») (рис. 1). Ресницы в муфтах, край век утолщен, ги-
перемирован. Умеренно выраженная инъекция конъюнкти-
вы, васкуляризация лимба и роговицы. Сосуды в проекции 
лимба полнокровны. Оптические среды глаза прозрачные, 
патологических изменений на глазном дне не выявлено.

Пациенту были проведено обследование. При прове-
дении анализа ресниц на клеща демодекс было выявлено 
4 особи. Двухмерное офтальмосканирование век выявило 
в проекции образований верхних век обоих глаз подкожно 
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участки пониженной эхогенности, которые локализованы 
у внутренних углов глаз: справа размерами 2,3×0,8 см, мак-
симально в глубину распространяются на 0,8 см от поверх-
ности кожи, со смешанной умеренно выраженной васкуля-
ризацией в них, кровоток определяется преимущественно 
артериальный; слева размерами около 1,6×0,8 см, распро-
страняется в глубину на 1,2 см, четкой связи с крупными 
сосудами не имеет, кровоток преимущественно венозный. 
Данные гипоэхогенные образования не распространяются 
вглубь орбиты, локализованы только в мягких тканях век. 
По результатам проведенного исследования сделано следу-
ющее заключение: образования кожи век обоих глаз необ-
ходимо дифференцировать с гемангиомами век и другими 
очаговыми образованиями.

При проведении ультразвукового исследования глаз 
установлено, что оболочки прилежат, опухолей не выяв-
лено. Магнитно-резонансная томография головного мозга 
и орбит не выявила изменений очагового и диффузного 
характера в веществе мозга. Патологических изменений со 
стороны орбит также не выявлено.

При лабораторном исследовании в общих анализах кро-
ви, мочи, биохимическом анализе крови показатели были 
в пределах нормальных значений.

Анализы на аутоиммунные заболевания, васкулиты так-
же были отрицательными.

Ультразвуковое исследование органов брюшной поло-
сти выявило выраженные структурные изменения в печени 
(гепатомегалия).

С учетом данных лабораторных исследований, консуль-
таций смежных специалистов, клинической картины был 
выставлен клинический диагноз: слизисто-кожный син-
дром Фукса — Шреха, хронический демодекозный блефа-
роконъюнктивит обоих глаз. Рекомендовано амбулаторное 
лечение в Хабаровском филиале МНТК: дезинтоксикаци-
онная, противовоспалительная, иммуномодулирующая, 
антигистаминная, физиотерапия, гормональное лечение, 
а также радиохирургическое удаление новообразований 
кожи век обоих глаз с последующим гистологическим ис-
следованием.

Операцию выполняли после двукратной обработки 
операционного поля 0,5% спиртовым раствором хлор-

гексидина с инфильтрационной анестезией sol. lidocaini 
2% 2,0 мл. Электродом TВ1, TС3 (аппарат «Сургитрон», 
ELLMAN International, США) проводили радиохирургиче-
ское удаление. Эрозивная поверхность была обработана 
электродом TF1 в режиме фульгурации, туширована 10% 
раствором перманганата калия.

По результатам гистологического исследования выяв-
лена соединительная волокнистая ткань с сосудами мел-
кого диаметра, воспалительные инфильтраты и гиалиноз. 
На основании клинической картины и гистологического 
заключения выставлен заключительный диагноз: фибропа-
пиллома кожи век обоих глаз.

На фоне проводимого лечения пациент отмечал поло-
жительную динамику в виде купирования дискомфорта, 
чувства распирания в проекции верхнего века и регресси-
рования образований кожи век обоих глаз. Пациент был 
выписан с выздоровлением.

Спустя 2 мес. вновь стал отмечать вышеперечислен-
ные жалобы, к которым присоединились аналогичные вы-
сыпания на слизистой оболочке рта, по поводу чего был 
осмотрен стоматологами. Были выявлены множественные 
высыпания в полости рта, на языке в виде узелков крас-
новато-синюшного цвета мягкой консистенции, выстав-
лен диагноз: лимфангиоматоз? Назначено полоскание рта 
отваром ромашки, хлористый кальций, антигистаминные 
препараты, смазывание слизистой маслом шиповника. 
На фоне проводимого лечения положительного эффекта 
не отмечено.

С учетом прогрессирующего течения заболевания 
с рецидивами принято решение вновь провести радиохи-
рургическое удаление образований кожи век с гистоло-
гическим исследованием. По результатам проведенного 
исследования пациенту выставлен диагноз: ангиофибро-
ма. С учетом расхождений в заключительном диагнозе ги-
стологического исследования, прогрессирующего течения 
заболевания рекомендован повторный пересмотр гистоло-
гических препаратов, полученных после первой хирургиче-
ской операции, с последующим иммуногистохимическим 
исследованием для верификации диагноза.

Повторный пересмотр гистологического материала по-
казал следующее: эпидермис кожи утолщен с явлениями 
акантоза и гиперкератоза. Субэпидермально определяется 
скудная периваскулярная лимфогистиоцитарная инфиль-
трация. При окраске на конго красный — позитивная реак-
ция (рис. 2). Сделано заключение: амилоидоз кожи.

На основании вышеперечисленных данных выставлен 
клинический диагноз: амилоидоз кожи век обоих глаз.

Учитывая отсутствие на территории Дальнего Восто-
ка учреждений, ориентированных на лечение пациентов 
с амилоидозом, пациента Б. направили на консультацию 
в г. Москву, в ФГАОУ ВО Первый МГМУ им. И.М. Сечено-
ва Минздрава России, где ему после дообследования был 
выставлен диагноз: первичный системный AL-амилоидоз 
с вовлечением в процесс кожи век, ладоней, стоп, слизи-
стой оболочки рта.

Пациент длительное время (около 10 мес.) получал ком-
бинированную химиотерапию в требуемых суточных дозах 
(бортезамид + преднизолон), на фоне которой отмечалась 
нормализация в крови показателей иммуноглобулинов, ис-
следуемых для диагностики и прогноза лечения монокло-
нальных гаммапатий, в том числе AL-амилоидоза.

В настоящий момент, спустя 5 лет после постановки 
диагноза и курса химиотерапии, пациент находится в ста-

Рис. 1. Фото пациента Б. с амилоидозом кожи век обоих 
глаз 
Fig. 1. Photo of patient B with amyloidosis affecting the eyelid 
skin bilaterally
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дии ремиссии на поддерживающей гормональной терапии. 
Каждые 3 мес. он проходит диагностическое обследование: 
анализ крови и мочи, каждые 6 мес. — спиральную компью-
терную томографию внутренних органов, каждый год — 
МРТ головного мозга и орбит.

обсуждение
Данное клиническое наблюдение свидетельствует 

о сложности диагностики амилоидоза, а также о разноо-
бразии и неспецифичности клинических проявлений, часто 
протекающих под масками других заболеваний и разви-
вающихся уже в поздние сроки с поражением внутренних 
органов [1]. Особенностью описанного клинического на-
блюдения явилось отсутствие явного поражения почек 
с нефротическим синдромом и других органов.

Относительно быстрая диагностика амилоидоза кожи 
век у пациента Б. является результатом его настойчивости 
с целью установления причины заболевания и устранения 
дискомфорта, связанного с ним, возникшего в результате 
отложения депозитов амилоида на лице.

Данный случай подтверждает отсутствие информации 
у врачей о данном заболевании, а следовательно, отсут-
ствие настороженности, необходимой для его выявления. 
Диагностика обязательно должна проводиться с исполь-
зованием высокочувствительных методов, в кратчайшие 
сроки от появления первых симптомов, с обязательным 
подтверждением диагноза амилоидоза гистохимическим 
анализом препаратов с окраской конго красным [6].

Офтальмолог в настоящее время в состоянии распоз-
нать ранние проявления амилоидоза придаточного аппа-
рата глаз, а также быть первым, кто заподозрит и выставит 
правильный диагноз [8].

заключение
Представлен клинический случай первичного систем-

ного AL-амилоидоза с вовлечением в патологический 
процесс кожи век обоих глаз на ранних стадиях и про-

грессированием заболевания с поражением кожи ладо-
ней, стоп, слизистой оболочки рта. Амилоидоз придаточ-
ного аппарата глаза встречается исключительно редко 
среди описанных до настоящего времени форм, прояв-
ляется периорбитальной кожной пурпурой и экхимозами 
(«глаза енота»). Залогом достижения клинико-гематоло-
гической ремиссии, возможного замедления прогрес-
сирования заболевания и, таким образом, снижения 
вероятности неблагоприятного исхода являются свое- 
временная диагностика, определение тактики лечения 
с индивидуальным подходом и назначение современной 
химиотерапии. Данное клиническое наблюдение свиде-
тельствует о сложности диагностики амилоидоза, а так-
же о разнообразии и неспецифичности его клинических 
проявлений.
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