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В в е д е н и е. Амилоид – нерастворимая форма 
белка, который может откладываться практически 
в любом органе, включая стенку трахеи и бронхов, 
а также легкое. Респираторный амилоидоз встреча-
ется очень редко, возникает первично или вторично 
по отношению к инфекционному, воспалительному 
или лимфопролиферативному заболеванию. От-
ложение амилоида в трахеобронхиальном дереве 
(трахеобронхиальный амилоидоз, ТБА) обыч-

но представлено в виде выступающих в просвет 
гладких серовато-желтых возвышений на широ-
ком основании, покрытых интактным эпителием. 
Внутрилегочные отложения амилоида могут про-
являться в виде легочных узелков, подозрительных 
на злокачественность – амилоидом [1, 2].

В легких и бронхах встречаются 3 различные 
клинико-патологические формы амилоидоза: 
диффузный альвеолярно-септальный амилоидоз; 
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узловой (нодулярный) легочный амилоидоз; ТБА. 
ТБА в большинстве случаев ограничивается гор-
танью и трахеобронхиальным деревом [3–7]. До 
настоящего времени описано менее 20 случаев 
локализованного ТБА [8, 9].

На полученных при эндобронхиальной биопсии 
препаратах, окрашенных гематоксилином-эозином, 
амилоид выглядит как гомогенный эозинофильный 
материал. В широкопольном микроскопе окра-
шенные Конго красным депозиты выглядят оран-
жево-красными, а в поляризованном свете демон-
стрируют зеленое двойное лучепреломление, что 
считается золотым стандартом для идентификации 
амилоида.

Современная морфологическая диагностика 
предусматривает не только выявление, но и обяза-
тельное типирование амилоида. Наиболее эффек-
тивным методом типирования амилоида служит 
иммуногистохимическое исследование с приме-
нением антисывороток к основным типам амило-
идного белка (специфические антитела к АА-белку, 
легким цепям иммуноглобулинов, транстиретину 
и β2-микроглобулину). Нодулярный легочный и тра-
хеобронхиальный амилоидозы за редким исключе-
нием представляют собой проявление локального 
AL амилоидоза [10]. Применяемая в последние 
годы конфокальная лазерная эндомикроскопия 
(КЛЭМ) является новым оптическим методом би-
опсии, который позволяет выявить патологические 
аутофлюоресцентные включения, к которым отно-
сится амилоид [6, 11]. 

Консервативного лечения трахеобронхиально-
го амилоидоза дыхательных путей не существует. 
Единственный способ восстановить просвет дыха-
тельных путей – эндоскопическое хирургическое 
лечение [12, 13].

Цель статьи – представить опыт диагностики 
и лечения редкого варианта амилоидоза с трахео-
бронхиальным поражением и выявлением у одной 
пациентки амилоидомы легкого.

М е т о д ы  и  м а т е р и а л ы. Под нашим наблюдением 
с 2015 по 2021 г. находились 4 больных амилоидозом с пора-
жением трахеи и крупных бронхов. Представлена клиническая 
характеристика пациентов, особенности диагностики и лече-
ния, результаты лечения заболевания.

Р е з у л ь т а т ы. Диагноз «первичный изолиро-
ванный ТБА» установлен гистологически 2 муж-
чинам и 1 женщине. Еще у одного пациента имел 
место амилоидоз почек и вторичный ТБА. Дебют 
заболевания у первых 3 пациентов развился в воз-
расте от 35 до 40 лет, у пациента с вторичным ТБА – 
в 70 лет. Интервал от первых симптомов пораже-
ния дыхательных путей до постановки диагноза 
составил от 1 до 20 лет (в среднем 4,1 года), причем 
2 больных длительное время лечились с диагнозом 
«бронхиальная астма» без значимого эффекта. Кли-
ническая картина была однотипной – медленное 
нарастание одышки, кашля, дискомфорта в груди, 

что связано с прогрессирующим стенозированием 
крупных дыхательных путей. У 1 пациента имел 
место эпизод острой дыхательной недостаточно-
сти, экстренно проводилась трахеостомия; трахе-
остома в последующем удалена.

В результате гистологического и иммуноги-
стохимического исследования биоптатов трахеи 
и бронхов в 3 наблюдениях установлен диагноз 
АА-амилоидоз, в одном  – смешанный вариант 
амилоидоза (АА и АТТR). У 3 пациентов с пер-
вичным трахеобронхиальным амилоидозом кли-
нических и лабораторных изменений со стороны 
почек и других органов не отмечалось, а у пациен-
та с первичным амилоидозом почек имела место 
ХОБЛ тяжелого течения.

Для оценки внутригрудной распространенности 
амилоидоза наряду с неинвазивными исследовани-
ями (компьютерная томография грудной клетки) 
проводились диагностические трахеобронхоско-
пии. Во всех наблюдениях выявлены разрастания 
амилоидных масс серовато-желтого цвета плотной 
хрящеподобной консистенции: в гортани, трахее, 
обоих главных и всех долевых бронхах (1 больной, 
25 %); трахее, обоих главных и некоторых доле-
вых бронхах (1 больной, 25 %); в гортани, трахее 
и главных бронхах (1 больной, 25 %); обоих глав-
ных бронхах и долевых бронхах справа (1 больной, 
25 %). У 2 больных (50 %) при компьютерной то-
мографии выявлено паратрахеальное и периброн-
хиальное распространение разрастаний амилоида. 
Формирование бронхоэктазов дистальнее места 
стенозирования долевых бронхов отмечено у 2 
пациентов (50 %).

Во всех наблюдениях с целью реканализации ды-
хательных путей проводились сеансы внутрипро
светного эндоскопического лечения. Применялись: 
электрохирургическое воздействие на амилоидные 
разрастания, криодеструкция, аргоноплазменная ко-
агуляция, лазерная вапоризация, а также баллонная 
дилятация стенозированных участков. Во всех на-
блюдениях удалось достичь расширения просвета 
крупных бронхов. Показания к повторным сеансам 
реканализации имели место у 2 из 4 пациентов с ин-
тервалами от 6 до 12 месяцев. В общей сложности 
стойкая длительная стабилизация состояния была 
достигнута у 3 из 4 пациентов.

Особый интерес представляет клиническое на-
блюдение ТБА с развитием нодулярной внутриле-
гочной амилоидомы у больной после перенесенной 
инфекции COVID-19 – это наблюдение представ-
лено более подробно.

К л и н и ч е с к и й  с л у ч а й. Пациентка 45 лет, в октя-
бре 2015 г. обратилась с жалобами на нарастание одышки, 
осиплость, кашель в течение последних 10 лет. Из анамнеза 
известно об эпизодах пневмонии в 2000, 2002, 2004 гг. В 2004 г. 
проводилась гибкая бронхоскопия: гранулематозное пораже-
ние слизистой бронхов?, карциноматоз?, саркоидоз?, тубер-
кулез?, остеохондропатия? Биопсия из зон сужения бронхов 
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а б в
Рис. 1. Множественные плотные бляшки на боковых, передней и мембранозной стенках трахеи (а), в устье среднедолевого 

бронха (б); схема расположения амилоидных наложений в трахее и бронхах (в) 
Fig. 1. Multiple dense plaques on the lateral, anterior and membranous walls of the trachea (а), in the mouth of the middle lobe 

bronchus (б); layout of amyloid overlays in the trachea and bronchi (в)

  
а б

Рис. 2 Отложения амилоида в подслизистых отделах стенки бронха. Гистологическое исследование: а – окраска Конго 
красный, ×100 (красное окрашивание); б – окраска Конго красный в поляризованном свете, ×100 (яблочно-зеленое окрашивание)

Fig. 2 Amyloid deposits of in submucosal parts of the bronchus wall. Histological examination: а – staining Congo red, ×100 (red stain-
ing); б – staining Congo red under polarized light, ×100 (apple-green staining) 

  
а б

Рис. 3. СКТ: Кальцинация хрящевых колец в области стенок трахеи, бифуркации трахеи (а) и среднедолевого бронха (б)
Fig. 3. SCT: Calcification of cartilaginous rings in the tracheal walls, tracheal bifurcation (а) and middle lobe bronchus (б)
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оказалась неинформативной. С 2004 г. наблюдалась пульмо-
нологом по месту жительства с диагнозом «бронхиальная 
астма», получала лечение ингаляционными препаратами. 
Семейный анамнез без особенностей. Спирография 2015 г.: 
ЖЕЛ и проходимость дыхательных путей на нижней границе 
нормы. Ларингобронхоскопия 2015 г.: Гортань: утолщение сли-
зистой подскладочного пространства с сужением просвета на 
1/3 диаметра. Трахея: слизистая оболочка умеренно диффузно 
утолщена. Стеноз верхней и средней трети на 1/3–2/3 просвета, 
сужение обоих главных бронхов и большинства долевых брон-
хов справа и слева на 1/3–1/2 диаметра за счет множественных 
плотных хрящеподобных бугристых серо-желтого цвета на 
широком основании образований, располагающихся как на 
хрящевых полукольцах, так и в межхрящевых промежутках 
(рис. 1). Произведена щипцевая и криобиопсия.

При гистологическом исследовании (рис. 2): в подслизи-
стом слое определяются массы, имеющие свойства амилоида – 
конго-положительные с эффектом двойного лучепреломления 
в поляризованном свете. При иммуногистохимическом иссле-
довании: в депозитах, имеющих свойство амилоида, определя-
ется экспрессия АА, Р компонента амилоида, экспрессия пре-
альбумина сомнительная. Заключение: выявленные изменения 
соответствуют АА-амилоидозу. 

Данных за системный амилоидоз и поражение других 
органов не получено.

При спиральной компьютерной томографии (СКТ) 
в 2015–2019 гг. (рис. 3) отмечается неравномерное утолще-
ние передней стенки подскладочного отдела гортани, всех 
стенок трахеи на всем протяжении с максимальным сужением 
трахеи до 0,6×1,2 см. Отмечается локальное утолщение с 
повышенной СКТ-плотностью переднебоковых стенок тра-
хеи в средней и нижней трети, в области бифуркации и по 
медиальным стенкам главных бронхов без значительного 
сужения просвета. Аналогичные изменения определяются по 
задне-медиальной стенке промежуточного бронха, просвета 
В3 справа, В6 справа и В6 слева с нерезким их сужением. 
Визуализируются утолщенные и кальцинированные стенки 
большого количества сегментарных и субсегментарных брон-
хов с деформацией и сужением их просвета. Определяется 
уплотнение легочной ткани S4 средней доли правого лег-
кого по типу фиброателектаза, с уменьшением в объеме с 
включением кальцинатов, на этом фоне В4 с утолщенными, 
кальцинированными стенками, с нечетко прослеживаемым 

просветом. Внутригрудные и подмышечные лимфатические 
узлы не увеличены. 

По данным ОФЭКТ легких с 99mTc-макроагрегата альбу-
мина: в правом легком микроциркуляция значительно сниже-
на в проекции верхней и средней долей, в S4 неправильной 
формы дефект перфузии; в левом легком снижение кровотока 
в верхней доле и в S6, в большей степени в прикорневой зоне. 

Трижды в 2016 г. и 2017 г. при помощи аргоноплазменного 
зонда аппаратом Erbe с потоком 0,4, мощностью 30 вт выпол-
нена аргоноплазменная деструкция амилоидных наложений 
всех стенок трахеи, бифуркации трахеи, медиальных стенок 
обоих главных бронхов, области междолевой шпоры левого 
легкого. В 2017 г. произведено удаление амилоидных масс с 
правой голосовой складки. Достигнута стабилизация, полно-
стью трудоспособна.

В начале января 2021 г. пациентка перенесла COVID-19, 
после чего при ПЭT-КТ с 18 F-флюородезоксиглюкозой в 
S9 нижней доли левого легкого определялся очаг размером 
6х7 мм с гиперфиксацией РФП (SUV max=3,77) (рис. 4). 
Лимфатические узлы не увеличены, без накопления РФП. 
Заподозрено злокачественное новообразование.

24.05.2021 г. выполнена атипичная краевая резекция 
нижней доли левого легкого с новообразованием. При окра-
ске Конго красным по ходу коллагеновых волокон и в стенке 
отдельных крупных сосудов определяются немногочисленные 
конгофильные массы, имеющие зеленое свечение в поляризо-
ванном свете. Установлено наличие амилоидомы.

Послеоперационное течение гладкое. Спустя год после 
операции жалоб нет, трудоспособна. При контрольной СКТ 
органов грудной клетки в 2022 г. сохраняются проявления 
ТБА, свежих плевролегочных поражений и лимфаденопатии 
не выявлено (рис. 5). 

О б с у ж д е н и е. Амилоидоз – редкая (орфан-
ная) патология, а ТБА  – исключительно редкая 
форма амилоидоза [14]. В большинстве наблюде-
ний заболевание ограничено трахеобронхиальным 
деревом [15], паренхима легких не вовлечена, что 
и имело место у 3 наших пациентов. Симптома-
тика определяется степенью эндобронхиальной 
обструкции или вторичными воспалительными 
изменениями в легочной ткани. При ТБА кальци-
фикация обычно захватывает как хрящевые кольца, 
так и мембранозную часть между кольцами трахеи 

 
Рис. 4. СКТ и PET-КТ до операции

Fig. 4. SCT and PET-CT before surgery

 
Рис. 5. КТ через 10 месяцев после операции

Fig. 5. CT 10 months after surgery
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[9, 16]. Это основной отличительный признак от 
некоторых других заболеваний, например, хондро-
патии, при которой кальцификация ограничивается 
только хрящевыми кольцами [17]. Гистологическое 
исследование биоптата, полученного при бронхо-
скопии, является окончательным методом диагно-
стики.

При диагностировании ТБА необходимо оце-
нить вероятность системного амилоидоза. Чаще 
всего поражаются сердце, почки, нервная система 
и желудочно-кишечный тракт. Если диагностиру-
ется системное поражение, лечение проводят с по-
мощью системной химиотерапии и/или трансплан-
тации костного мозга [1, 10]. Вторичный амилоидоз 
обычно является следствием хронического воспа-
ления, например, ревматоидного артрита, брон-
хоэктатической болезни, остеомиелита. Лечение 
включает терапию основного заболевания.

Патогенетического лечения ТБА не существу-
ет. Болезнь имеет тенденцию к прогрессированию; 
через 7–12 лет после постановки диагноза до 30 % 
больных ТБА погибают вследствие сужения ды-
хательных путей [18, 19]. Иногда диагноз ТБА 
устанавливается только при аутопсии [18]. Осно
вой лечения ТБА является устранение симптома-
тической обструкции просвета трахеи, главных, 
долевых и сегментарных бронхов посредством 
эндобронхиальной хирургии  – лазерной, арго-
ноплазменной, криовоздействия и др. [3, 8, 20]. 
Описано применение силиконовых стентов [21]. 
Обычно сеансы эндобронхиального воздействия 
необходимо проводить многократно, что позволяет 
достичь хороших отдаленных результатов. У 3 из 
наших больных достигнута стойкая ремиссия забо-
левания, позволяющая воздержаться от эндоброн-
хиального лечения в течение длительного времени. 
В литературе описано использование лучевой те-
рапии при ТБА с клиническим и функциональным 
улучшением [19, 22–24]. Мы этот вариант лечения 
не применяли.

У одного из наших пациентов длительное тече-
ние ТБА привело к развитию амилоидомы легкого. 
Локализованные опухолеподобные амилоидные от-
ложения (амилоидомы) без системного амилоидо-
за встречаются очень редко [25]. Причины такого 
течения заболевания не вполне ясны; не представ-
ляется возможным полностью исключить влияние 
перенесенной новой коронавирусной инфекции, 
хотя и очевидных доказательств этому нет. 

Амилоидомы легкого диагностируются при рент-
генологическом исследовании, выявляется изолиро-
ванная округлая тень в легком. У нашей пациентки 
при ранее выполнявшихся СКТ какой-либо пато-
логии в зоне будущего роста амилоидомы не отме-
чалось. Появление новообразования не позволило 
исключить злокачественную опухоль. Сообщений 
о PET-сканировании 18 F-ФДГ у пациентов с вне-
легочными амиолоидомами немного, и они под-

тверждают, что возможны повышенные значения 
SVU [26–28]. Причина высокого захвата 18 F-ФДГ 
при легочном амилоидозе не ясна. Обычно в таких 
наблюдениях диагноз устанавливают только после 
хирургического удаления образования. 

Опыт лечения больных ТБА свидетельствует 
о необходимости регулярного длительного наблю-
дения за такими пациентами. В большинстве слу-
чаев необходимо повторение эндобронхиального 
лечения. Следует также учесть возможность по-
явления новых очагов отложения амилоида, в том 
числе и легочной паренхиме. 

В ы в о д ы. 1. Независимо от характера амилои-
доза трахеобронхиального дерева (изолированный 
или системный) основным методом диагностики 
и лечения является бронхоскопия и регулярные се-
ансы реканализации просвета трахеи и бронхов, 
необходимость чего определяется выраженностью 
симптомов обструкции. 

2. Амилоидомы легких могут характеризоваться 
повышенным уровнем накопления 18 F-ФДГ, их 
необходимо дифференцировать со злокачественны-
ми новообразованиями. Окончательная диагности-
ка возможна после радикального удаления очага 
с патоморфологическим исследованием.
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