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АННОТАЦИЯ
Макроамилаземия — редкое заболевание, характеризующееся образованием комплекса амилаза-глобулин, который 
слишком велик для того, чтобы легко выводиться почками, и приводит к повышению уровня амилазы в сыворотке. 
Это доброкачественное состояние без серьезных признаков и симптомов, которое не требует лечения. Представлен 
случай длительной бессимптомной гиперамилаземии у ребенка 10 лет. Поступил в отделение гастроэнтерологии с жа-
лобами на боли в животе. С 8 лет необъяснимые повышения уровня амилазы в сыворотке крови  до 235 Ед/л и пан-
креатической амилазы до 63,5 Ед/л, без клинических проявлений панкреатита, при нормальном уровне амилазы мочи, 
копрологической эластазы. Проведено обследование, в ходе которого исключена патология поджелудочной железы. 
Соотношение клиренсов амилазы и креатинина составило 0,754  %. Данное соотношение оказалось менее 1  %, 
что с большей долей вероятности может указывать на макроамизалемию. После дообследования диагностирована 
макроамилаземия 1-го типа, которая была причиной гиперамилаземии,  — не опасная для жизни биохимическая 
аномалия, предполагающая детальное обследование, широкую дифференциальную диагностику, но не требующая 
лечения. Тем не менее макроамилаземия представляет собой сложную диагностическую задачу из-за необходимо-
сти дифференцировать ее от других причин гиперамилаземии, чтобы избежать ненужных исследований и лечения. 
Гиперамилаземия является одним из основных диагностических критериев панкреатита, требующего объемного до-
полнительного обследования и лечения, нередко в условиях стационара. Важно, чтобы врачи на начальном этапе 
могли распознавать и диагностировать макроамилаземию во избежание ненужных диагностических и лечебных ме-
роприятий. В связи с этим мы надеемся, что приведенный клинический пример будет интересен и полезен для врачей 
различных специальностей.
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Macroamylasemia — a rare variant 
of hyperamylasemia in pediatric practice
Svetlana N. Drozdova, Elena A. Kornienko, Ekaterina L. Moiseikova
Saint Petersburg State Pediatric Medical University, Saint Petersburg, Russia

ABSTRACT
Macroamylasemia is a rare disorder characterized by the formation of an amylase-globulin complex that is too large to be eas-
ily cleared by the kidneys, resulting in elevated serum amylase levels. It is a benign condition with no serious signs or symp-
toms and requires no treatment. This article presents a case of long-term asymptomatic hyperamylasemia in a 10-year-old 
child. The child was admitted to the gastroenterology department with complaints of abdominal pain. Since the age of 8, there 
have been unexplained increases in serum amylase to 235 U/L and pancreatic amylase to 63.5 U/L, without clinical manifesta-
tions of pancreatitis, with normal levels of urine amylase and coprological elastase. An examination was performed, during 
which pancreatic pathology was excluded. The ratio of amylase and creatinine clearances was 0.754%. This ratio turned out to 
be less than 1%, which is more likely to indicate macroamysalemia. After further examination, type 1 macroamylasemia was 
diagnosed, which was the cause of hyperamylasemia — a non-life-threatening biochemical anomaly that requires a detailed 
examination, broad differential diagnostics, but does not require treatment. However, macroamylasemia is a diagnostic chal-
lenge because it must be differentiated from other causes of hyperamylasemia to avoid unnecessary testing and treatment. 
Hyperamylasemia is one of the main diagnostic criteria for pancreatitis, requiring extensive additional testing and treatment, 
often in a hospital setting. Therefore, it is important that physicians can recognize and diagnose macroamylasemia at an early 
stage to avoid unnecessary diagnostic and therapeutic measures. In this regard, we hope that the clinical example we have 
provided will be interesting and useful for physicians of various specialties.
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ВВЕДЕНИЕ
Амилаза  — это амилолитический пищеварительный 

фермент, основная функция которого  — расщепление 
крахмала на более мелкие полисахариды с образовани-
ем моносахаридов. Амилаза поступает в  кровь главным 
образом из поджелудочной железы и  слюнных желез; 
однако небольшое количество выделяется из других ор-
ганов: почек, печени, мышц и  маточных труб. Фермент 
имеет 2  основные формы: амилазу P-типа, секретируе-
мую поджелудочной железой, и  амилазу S-типа, секре-
тируемую слюнными железами. При повышении амилазы 
в сыворотке крови целесообразно исследовать отдельно 
панкреатическую амилазу, чтобы убедиться, что причиной 
гиперамилаземии является именно поджелудочная же-
леза. Амилаза выводится почками и  ретикулоэндотели-
альной системой; таким образом, ее повышение в крови 
может быть связано с почечной недостаточностью и забо-
леванием печени [10]. В связи с этим обязательно следу-
ет исследовать уровень креатинина в крови и показатели 
функции печени пациента.

Гиперамилаземия  — это повышение уровня ами-
лазы в  сыворотке крови выше верхней границы нор-
мы (нормальный диапазон 30–125 Ед/л). Повышение 

сывороточной амилазы прежде всего характерно для 
панкреатита, оно наблюдается примерно в 75 % случаев 
панкреатита. Однако острый панкреатит обычно проявля-
ется значительным повышением показателя (в 3 и более 
раз) в  сочетании с  клиническими симптомами, такими 
как тошнота, рвота, боль в животе, а также изменениями 
в поджелудочной железе по данным визуализации: уль-
тразвукового исследования (УЗИ), компьютерной томогра-
фии (КТ) или магнитно-резонансной томографии (МРТ) [3]. 
Для панкреатита характерно повышение уровня амилазы 
и в сыворотке крови, и в моче. Бессимптомная гиперами-
лаземия возможна и при других заболеваниях, таких как 
опухоли, инфекции (прежде всего эпидемический паро-
тит), а также при употреблении наркотиков [13]. Причины 
повышения уровня амилазы и липазы в сыворотке крови 
многочисленны и  требуют углубленного и  тщательного 
обследования пациентов для исключения целого спек-
тра заболеваний. Основные причины повышения уров-
ня амилазы и  липазы в  сыворотке крови представлены 
в таблице.

Макроамилаземия, как уже было сказано, — редкое 
доброкачественное состояние. Оно характеризуюется по-
вышенным уровнем амилазы в сыворотке крови, но нор-
мальным уровнем амилазы в моче и отсутствием других 

Таблица. Причины повышения уровня амилазы и липазы в сыворотке крови
Table. Causes of increased amylase and lipase levels in blood serum

Амилаза / Amylase Липаза / Lipase

Острый панкреатит / Acute pancreatitis Острый панкреатит / Acute pancreatitis

Псевдокиста поджелудочной железы / 
Pseudocyst of pancreas

Псевдокиста поджелудочной железы / 
Pseudocyst of the pancreas

Хронический панкреатит / Chronic pancreatitis Хронический панкреатит / Chronic pancreatitis

Рак поджелудочной железы / Pancreatic cancer Рак поджелудочной железы / Pancreatic cancer

Билиарная болезнь / Biliary disease Билиарная болезнь / Biliary disease

Кишечная окклюзия/субокклюзия / 
Intestinal occlusion/subocclusion

Кишечная окклюзия/субокклюзия / 
Intestinal occlusion/subocclusion

Ишемия кишечника / Intestinal ischemia Острый аппендицит / Acute appendicitis

Перфорация кишечника / Intestinal perforation Воспалительные заболевания кишечника / 
Inflammatory bowel disease

Острый аппендицит / Acute appendicitis Почечная недостаточность / Renal failure

Внематочная беременность / Ectopic pregnancy Алкоголизм / Alcoholism

Почечная недостаточность (клиренс креатинина <50 мл/мин) / 
Renal failure (creatinine clearance <50 ml/min)

Нервная анорексия/булимия / Anorexia nervosa/bulimia

Паротит / Mumps Злокачественные новообразования / Malignant neoplasms

Макроамилаземия / Macroamylasemia Гепатит С / Hepatitis C

Киста яичника, новообразование яичника / 
Ovarian cyst, ovarian neoplasm

Карцинома легких / Lung carcinoma

Диабетический кетоацидоз / Diabetic ketoacidosis

ВИЧ-инфекция / HIV infection

Травма головы / Head injury
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сопутствующих признаков и  симптомов патологии под-
желудочной железы. Макроамилаза представляет собой 
макромолекулярный комплекс, состоящий из амилазы, 
связанной с  иммуноглобулином, большой размер кото-
рого препятствует почечной фильтрации [2]. Распростра-
ненность макроамилаземии составляет около 1 % среди 
населения в целом и 2,5 % среди людей с гиперамилазе-
мией [1, 2]. Чаще всего она встречается среди взрослых 
мужчин, однако отдельные случаи были зарегистрирова-
ны у детей и новорожденных [9].

Макроамилаземия обычно протекает бессимптомно, 
повышение амилазы в  крови чаще обнаруживают слу-
чайно при обследовании. Нередко это пациенты с болями 
в животе, но связь между ними и повышением амилазы 
в  крови обычно не подтверждается. Некоторые авторы 
предполагают, что, возможно, боли в животе могут быть 
связаны с отложением молекул макроамилазы в подже-
лудочной железе [12], однако подтверждений этому по-
лучено не было. В литературе есть данные о сосущество-
вании макроамилаземии с рядом иммунопатологических 
заболеваний, таких как язвенный колит, болезнь Крона, 
гематологические злокачественные новообразования, си-
стемная красная волчанка и ревматоидный артрит [5, 7]. 
Наиболее часто отмечалась связь между макроамилазе-
мией и целиакией, а также исчезновение макроамилазе-
мии при соблюдении безглютеновой диеты [6].

Обычно макроамилаземия как причина гиперамила-
земии не рассматривается при первоначальном диффе-
ренциальном диагнозе из-за ее редкости, как в  случае 
нашего пациента. С учетом широкого спектра причин ги-
перамилаземии, как правило, проводится широкое доро-
гостоящее лабораторно-инструментальное исследование, 
которое не всегда оправдано. С нашей точки зрения, хотя 
макроамилаземия и является редким состоянием, ее сле-
дует учитывать, когда определены повышенные уровни 
амилазы в сыворотке при нормальных уровнях амилазы 
в моче и нормальной функции почек. Наше наблюдение 
и данные литературы показывают, что расчет отношения 
клиренса амилазы и креатинина — простой и экономиче-
ски эффективный инструмент скрининга, который позво-
ляет избежать ненужных, дорогостоящих и  инвазивных 
тестов и неоправданных методов лечения.

Для диагностики макроамилаземии используют также 
жидкостную тонкослойную хроматографию для установ-
ления макрокомплексов амилазы с белками крови, опи-
сана также оценка тепловой чувствительности амилазы, 
иммунологические методы (реакция с моноклональными 
антителами, использование антисыворотки к иммуногло-
булинам  — компонентам макроамилазного комплекса). 
Наиболее простыми и  быстрыми методами диагностики 
макроамилаземии являются электрофорез и тест с поли-
этиленгликолем [8]. К сожалению, в доступных нам лабо-
раториях ни один из перечисленных выше тестов не вы-
полняется. По всей видимости, с аналогичной проблемой 
сталкиваются как отечественные [4], так и  зарубежные 

клиницисты [11], поэтому макроамилаземия часто кон-
статируется только на основании отсутствия клиниче-
ских проявлений в  сочетании со снижением отношения 
клиренсов амилазы и  креатинина. В  то же время нужно 
помнить, что макроамилаземия иногда может сопутство-
вать другим заболеваниям, в  том числе  заболеваниям 
поджелудочной железы [8]. Поэтому подозрение на ма-
кроамилаземию не отменяет необходимость дальнейшего 
обследования пациента для исключения патологии под-
желудочной железы и поиска других возможных причин 
макроамилаземии (целиакии, болезни Крона, язвенного 
колита, ревматоидного артрита, системной красной вол-
чанки, заболеваний печени, ВИЧ, лимфомы, рака щито-
видной железы, почечно-клеточного рака); кроме того, 
макроамилаземия может быть ассоциирована с  синдро-
мом Жильбера [6, 7].

Изолированная стойкая макроамилаземия не требу-
ет специального лечения. Терапия должна быть направ-
лена на заболевание, которое ею сопровождается [2, 4, 
8, 10].

Пациенты с  макроамилаземией не входят в  группу 
риска развития панкреатита. Поскольку это доброкаче-
ственный синдром, важно знать об этом состоянии, что-
бы убедить пациентов не волноваться и  не подвергать 
их ненужным обследованиям и  госпитализации. Однако 
также важно помнить, что пациентов необходимо на-
блюдать в  течение как минимум 1  года, прежде чем их 
гиперамилаземию можно будет назвать доброкачествен-
ной, поскольку в некоторых случаях рака поджелудочной 
железы бессимптомная гиперферментемия может быть 
ранним выявленным лабораторным отклонением. В этих 
случаях необходимо повторное визуальное обследование 
(КТ  поджелудочной железы), исследование онкомарке-
ров (СА 19-9), а при появлении визуальных изменений — 
эндоскопическое УЗИ с тонкоигольной биопсией из подо-
зрительного участка.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
В отделение гастроэнтерологии в  плановом порядке 

поступил мальчик 10  лет с  жалобами на боли в  живо-
те 2–3 раза в  неделю, избирательный аппетит (со  слов 
мамы, ест однообразную еду, в основном макароны, гам-
бургеры, жареную картошку), повышение амилазы крови 
в  течение длительного времени (последний результат 
биохимического анализа крови за 2 года до поступления 
в стационар).

В ходе сбора анамнеза удалось выяснить, что ребе-
нок от 1-й беременности, протекавшей на фоне токсико-
за, угрозы прерывания, хронических заболеваний матери 
(тонзиллит, ринит, бронхиальная астма), внутриутробно 
отмечалась задержка роста плода III степени, хрониче-
ская внутриутробная гипоксия, плацентарная недостаточ-
ность. Роды преждевременные на 30–31-й неделе, путем 
кесарева сечения.
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При рождении вес 1130  г, длина 39  см, окружность 
головы 25 см, окружность груди 22 см; родился в асфик-
сии, с  оценкой по Апгар 6/6 баллов. С  рождения состо-
яние тяжелое, находился на искусственной вентиляции 
легких, в динамике рецидивирующие апноэ. В отделении 
реанимации и интенсивной терапии находился до 1 мес. 
с  диагнозом: Недоношенность 30–31-я неделя. Крайняя 
незрелость. Последствия перенесенной церебральной ги-
поксии-ишемии 2, внутрижелудочковое кровоизлияние 
I степени в  форме внутренней сообщающейся гидроце-
фалии, симптоматической эпилепсии, псевдобульбарных 
нарушений, пирамидной недостаточности. Правосторон-
няя полисегментарная пневмония (аспирационная). Ане-
мия недоношенных (переливание эритроцитарной массы 
25.04.2011). Пупочная грыжа. Пахово-мошоночная грыжа. 
До 4 мес. находился на лечении в больнице, далее наблю-
дался амбулаторно. В 8 мес. оформлена инвалидность.

Учитывая множественные стигмы дизэмбриогенеза, 
ребенок неоднократно обследован генетиками. Уста-
новлен диагноз: Нанизм. Белково-энергетическая недо-
статочность I–II степени. Липодистрофия. Повышенный 
порог условной стигматизации в структуре сегментарной 
потери гетерозиготности (унипарентеральная дисомия) по 
короткому и длинному плечу хромосомы 3 и по короткому 
плечу хромосом 9 и 16.

С рождения отмечались плохие массо-ростовые при-
бавки, задержка роста, задержка психомоторного раз-
вития, гепатоспленамегалия, реактивные изменения 
поджелудочной железы, печени (без нарастания в дина-
мике), гипертензионно-гидроцефальный синдром, ане-
мия. В 5 лет по УЗИ выявлен узел щитовидной железы, 
в 7 лет были установлены УЗИ-признаки эктопии тимуса 
в правую долю щитовидной железы. Часто болеющий ре-
бенок: частые ОРВИ, бронхиты, пневмония, отиты. Однако 
за последний год мать отмечает лишь 3 эпизода ОРВИ. 
Из инфекционных заболеваний перенес инфекционный 
мононуклеоз, ветряную оспу. Аллергические реакции от-
рицает. Операции: плановая операция по удалению пра-
восторонней паховой грыжи. Травм не было. Наблюдается 
специалистами: эндокринолог, гастроэнтеролог, гемато-
лог, кардиоревматолог, ортопед, оториноларинголог, оф-
тальмолог, невролог.

Наследственность: родители — четвероюродные сиб-
сы. Фенотипически здоровы. У матери аллергический ри-
нит, бронхиальная астма, гипотиреоз, у бабушки — сахар-
ный диабет. Отец здоров. У деда сахарный диабет. Всего 
у матери было 4 беременности: 1-я — данный ребенок, 
2-я — замершая, 3-я — мальчик, умер в 2 мес., 4-я — 
мальчик, наблюдается эндокринологом с  диагнозом: 
«задержка психомоторного развития, высокорослость».

После перенесенного инфекционного мононуклеоза 
в 8 лет в биохимическом анализе крови отмечается повы-
шение амилазы общей до 235 Ед/л (норма 25–125), амила-
зы панкреатической до 63,5 Ед/л (норма 3–31). В 9 лет ами-
лаза общая 214 Ед/л, амилаза панкреатическая 45 Ед/л. 

Альфа-амилаза мочи в пределах нормы: 96 Ед/л в 2018 г. 
Эластаза‑1 кала в норме: 640 мкг/ЭГФЕК. По данным УЗИ 
признаков изменения поджелудочной железы ранее об-
наружено не было. Кроме повышения амилазы крови, 
клинических симптомов, указывающих на развитие пан-
креатита, у ребенка не было.

При поступлении в стационар: вес 21 кг, рост 126 см. 
Отстает по росту и  весу на 2 сигмы. Индекс массы тела 
13,23. Дефицит веса по росту 12 %. Белково-энергетиче-
ская недостаточность I степени. Задержка роста и веса.

Состояние средней тяжести, самочувствие удовлет-
ворительное. Астеничного телосложения, пониженного 
питания. Кожа физиологической окраски, без инфек-
ционной сыпи. Периферические лимфоузлы не увели-
чены, безболезненные. Зев спокойный, миндалины не 
увеличены, без налетов. Язык географический, умерен-
но обложен белым налетом. Дыхание везикулярное, 
хрипов нет, частота дыхания 19 в  минуту. Тоны серд-
ца ясные, ритмичные, частота сердечных сокращений 
77 в минуту. Живот умеренно вздут, безболезненный при 
пальпации. Стул оформленный. Мочеиспускание сво-
бодное, безболезненное. Клинических признаков пора-
жения поджелудочной железы, а  также слюнных желез 
не выявлено.

Данные лабораторных и  инструментальных методов 
исследования:
•	 клинический анализ крови — без патологии;
•	 биохимический анализ крови: альфа-амилаза крови 

210 ед/л, С-реактивный белок 0  мг/л, аланинамино-
трасфераза, аспартатаминотрансфераза, щелочная 
фосфатаза, билирубин, глюкоза, холестерин, общий 
белок — в пределах нормы;

•	 альфа-амилаза мочи 122 Ед/л;
•	 копрологическая эластаза >500 мкг/г;
•	 уровень тиреотропного гормона, Т3, Т4 в  пределах 

нормы;
•	 иммуноглобулины подкласса IgG4 0,05 г/л (норма);
•	 УЗИ органов брюшной полости: размеры и  структура 

поджелудочной железы в норме, признаков патологии 
печени и желчных путей не обнаружено;

•	 МРТ, магнитно-резонансная холангиопанкреатогра-
фия: патологии желчевыводящих путей и  поджелу-
дочной железы не выявлено.
Учитывая наличие задержки роста у  пациента с  не-

верифицированным генетическим синдромом, нали-
чие неоднократного незначительного повышения мар-
керов целиакии [в  2019 г. антитела к  глиадину IgА 35 
(норма  до 12), IgG 38 (до  12), антитела к  диамидиро-
ванным пептидам IgA 13,887 (до 10), IgG 15,359 (до 10)], 
проведено генетическое обследование для исключения 
целиакии, в результате которого гаплотип риска целиакии 
HLA-DQ2/DQ8 не выявлен.

Проведена фиброгастродуоденоскопия, эндоскопи-
чески обнаружена незначительная гиперемия слизистой 
оболочки желудка, Helicobacter pylori не обнаружен.
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На основании анамнеза и  результатов лабораторных 
исследований: отсутствие каких-либо признаков панкреа-
тита или аномалий поджелудочной железы и желчевыво-
дящих путей, стойкое повышение амилазы сыворотки без 
повышения в моче — сделано предположение о наличии 
у данного пациента макроамилаземии. Было рекомендо-
вано произвести расчет отношения клиренса амилазы 
и креатинина.

Расчет произведен по формуле:

Клиренс амилазы / Клиренс креатинина = (Амилаза мочи / 
Амилаза крови × Клиренс крови / Клиренс мочи) × 100 %.

Уровень амилазы мочи 122 Ед/л, амилазы крови 
210 Ед/л, креатинин крови 26 мкмоль/л, креатинин мочи 
2070 ммоль/л.

Соотношение клиренсов амилазы и  креатинина со-
ставило 0,754 %. Показатель менее 1 % с большей долей 
вероятности может указывать на макроамизалемию.

Макроамилаземия является доброкачественным со-
стоянием, не требующим специальной терапии, поэтому 
пациент был выписан с рекомендацией дальнейшего на-
блюдения и контроля показателей в динамике.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
У мальчика 10  лет с  редкой хромосомной патологией 

и  жалобами на длительное повышение общей амилазы 
до 235 Ед/л и панкреатической амилазы до 63,5 Ед/л, без 
клинических проявлений панкреатита, при нормальном 
уровне амилазы мочи, копрологической эластазы, прове-
дено обследование, в ходе которого исключена патология 
поджелудочной железы. На основании расчета отношения 
клиренса амилазы и креатинина, равном 0,754 % (при нор-
ме более 1 %), сделан вывод о макроамилаземии как ве-
роятной причине повышения амилазы в сыворотке крови.

Таким образом, целесообразно включение макроами-
лаземии в дифференциальный диагноз гиперамилаземии. 

Мы надеемся, что представленный в данной статье кли-
нический случай приведет к лучшему распознаванию ма-
кроамилаземии у  детей, тем самым ускорит постановку 
правильного диагноза и предотвратит ненужные диагно-
стические мероприятия и лечение.
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