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Предлагается алгоритм диагностики и дифференциальной диагностики таласcемий с дру-
гими гипохромными анемиями.
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The algorithm for diagnosis and differential diagnosis of thalassemia with other hypochromic 
anemia is proposed. 
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 � ВВЕДЕНИЕ
Своевременная диагностика талассемий и дифференциальная диаг- 

ностика с другими гипохромными анемиями – актуальная проблема для 
большинства стран тропической Африки, Азии и Южной Америки, где 
тяжелой формой гемоглобинопатий страдает около 2 млрд человек [21].  
В отсутствие диагностики и лечения этой формы патологии большин-
ство пациентов умирает от анемии или инфекций в первые годы жизни. 
Вовремя начатая трансфузионная терапия – сразу после постановки 
диагноза (обычно в возрасте 6 мес.) может предотвратить развитие ос-
ложнений [8, 16 ,18, 20].

Согласно приведенным в докладе Секретариата исполнительного 
комитета ВОЗ на сессии 118/5 4 мая 2006 г. сведениям гемоглобинопа-
тии, в основном талассемия и серповидноклеточная анемия, являются 
наследственными расстройствами. В настоящее время около 5% на-
селения мира – носители потенциально патологического гемоглоби-
нового гена (т.е. это здоровые люди, которые получили от родителей 
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лишь один мутантный ген). Дети с талассемией зачастую здоровы при 
рождении, однако становятся анемичными в возрасте между шестью 
месяцами и двумя годами.

Талассемии – группа врожденных заболеваний, при которых сни-
жается или прекращается синтез отдельных цепей, составляющих ге-
моглобин, что обуславливает их гипохромный характер. В связи с этим 
талассемии объединяются общим признаком – сниженным цветовым 
показателем (гипохромией). В результате нарушения синтеза гемогло-
бина, основного железосодержащего белка организма, и потери при 
преципитации геминовых группировок в организме больных талассе-
мией возникает нарушение обмена железа и его накопление в эритро-
идных клетках, а по мере развития заболевания – и в других органах  
и тканях. Развивающийся при этом гемохроматоз играет важную роль  
в патогенезе заболевания, влияет на качество жизни больных и прогноз 
заболевания [12, 13, 24].

В связи с тем, что гипохромный характер могут иметь анемии 
и другого генеза, установление верного диагноза имеет большое 
практическое значение, поскольку определяет адекватную лечеб-
ную тактику.

Обычно различается степень выраженности анемии. При талассемии 
уровень гемоглобина может снижаться до 30 г/л и ниже, эритроциты при 
этом гипохромные, микроцитарные, уровень ретикулоцитов повышен. 
При талассемии характерная особенность эритроцитов – однородный 
микроцитоз. В отличие от железодефицита индекс анизоцитоза RDW (Red 
cell Distribution Width – распределение эритроцитов по величине), как 
правило, в норме. Однако наличие повышенного числа ретикулоцитов 
и мегалобластические черты гемопоэза при вторичной недостаточности 
фолиевой кислоты могут приводить к значительному анизоцитозу, ма-
скируя этот признак. Нередко выявляются базофильная пунктуация эри-
троцитов и мишеневидные клетки, ядросодержащие эритроциты. Мише-
невидные эритроциты могут присутствовать в значительном количестве. 
Однако мишеневидность эритроцитов не является патогномотичным для 
талассемии признаком, поскольку в небольшом количестве эритроцитов 
подобные изменения могут наблюдаться и при железодефицитной ане-
мии, и при анемии свинцовой интоксикации. Число лейкоцитов и тром-
боцитов нормальное или несколько повышенное [5, 14, 15].

Содержание железа в сыворотке и в депо (оцениваемое по уровню 
ферритина, количеству сидеробластов в костном мозге и десфераловому 
тесту) повышено при сниженном цветовом показателе и других парамет- 
рах, отражающих степень насыщения эритроцитов гемоглобином [19, 23].

Дифференциальная диагностика гипохромных анемий
В отличие от других гипохромных анемий при талассемии часто на-

блюдаются клинико-лабораторные признаки гемолиза: повышение коли-
чества ретикулоцитов в крови, повышение уровня непрямого билируби-
на, увеличение селезенки. Морфологическая особенность эритроцитов 
– наличие различного количества мишеневидных эритроцитов. 

Важное значение могут иметь:
 � указание на семейные случаи заболевания;
 � низкий цветовой показатель (ЦП);
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Ежегодно в мире 
рождается 300 000 
детей с синдромами 
талассемии (30%). 
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 � наличие базофильной пунктуации эритроцитов;
 � наличие повышенного количества ретикулоцитов;
 � наличие в костном мозге сидерофагов и сидеробластов, повышение 

количества непрямого билирубина [1, 3, 7, 4, 15, 17, 23].
Основные критерии диагностики талассемии: низкий ЦП, гипохро-

мия эритроцитов. Содержание железа в сыворотке нормальное или 
реже повышенное. Общая и латентная железосвязывающая способ-
ность сыворотки (ОЖСС и ЛЖСС) в пределах референтных интервалов. 
Запасы железа по количеству ферритина в сыворотке нормальные или 
повышенные. В костном мозге количество сидерофагов и сидеробла-
стов в норме или повышено. Количество ретикулоцитов, как правило, 
повышено, повышен уровень непрямого билирубина [21, 24]. Диффе-
ренциальная диагностика гипохромных состояний [5, 6, 11, 14, 17, 25] 
представлена в таблице.

Для диагностики талассемий, кроме вышеперечисленных критери-
ев, важны наличие мишеневидных эритроцитов и наличие в эритроци-
тах базофильной пунктуации, увеличение гемоглобина F.

Основные методы лабораторной диагностики талассемии:
1) биохимические – определение недостаточно синтезируемой цепи 

Нb и количества НbА хроматографическими и электрофоретически-
ми методами;

2) молекулярно-биологические – определение мутации, типа насле-
дования.
Обычно показательны лабораторные тесты электрофоретическо-

го фракционирования гемоглобина и количественного определения 
HbA2 и HbF, хотя результаты этих анализов могут быть и в норме при 
α-варианте.

При выраженной талассемии (гомозиготном варианте 
β-талассемии) количество гемоглобина А2 обычно колеблется в пре-
делах нормального уровня, а количество HbF повышено до 90%. При 
малой (гетерозиготной) талассемии увеличено содержание HbA2. В 
случаях α-талассемии с делецией 3 из 4 α-глобиновых генов (так на-

Диагностические критерии гипохромных состояний

Основные признаки В норме Железодефи-
цитные

Сидероахрести-
ческие

Железоперераспре-
делительные

Сывороточное железо, 
мкмоль/л 11–30 ниже 11 выше 30 выше 13

ОЖСС, мкмоль/л 30–80 выше 80 ниже 30 ниже 80
Количество  
ретикулоцитов норма норма норма и более норма и более

Непрямой билирубин норма норма норма и более норма
Базофильная пунктуация 
эритроцитов отсутствует отсутствует может быть отсутствует

Количество  
сидеробластов  
и сидероцитов, %

20–40 ниже 20 выше 40 выше 40

Ферритин, мкг/л 10–150 ниже 10 выше 150 выше150

При постановке 
диагноза β-талассемии 
обычно достаточно 
биохимических 
анализов,  
в то время  
как при основой 
диагностике 
α-талассемии 
требуются 
молекулярно-
биологические  
методы [17, 22].
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зываемой болезни НbН) и электрофорезе гемоглобина определяет-
ся НbН [21, 23, 24].

Диагностический поиск талассемии может быть условно представ-
лен в виде нескольких последовательно выполняемых этапов.

На первом этапе диагностического поиска основная цель – опре-
деление гипохромного характера анемии, так как именно гипохром-
ный характер анемии является ключевым признаком, позволяющим 
заподозрить таласcемию. Основной метод исследования при этом – 
определение цветового показателя. Дополнительные признаки: мор-
фологические особенности эритроцитов – гипохромия, анизоцитоз 
за счет микроцитов. Важным становится эритроцитометрия, а также 
определение МСН (Mean Corpuscular Hemoglobin – среднего содер-
жания гемоглобина в эритроците) и МСV (Mean Corpuscular Volume –  
среднего корпускулярного объема), величина которых снижается. 
Подтверждением гипохромии может служить и снижение гематокри-
та (рис. 1).

Вторым этапом диагностики будет проведение дифференциаль-
ной диагностики гипохромных состояний. Для ее осуществления 
важно определение основных критериев диагностики различных ги-
похромных анемий. Дифференциальный диагноз чаще всего прихо-
дится проводить с железодефицитной анемией (ЖДА), поскольку кар-
тина крови и талассемии с гипохромными эритроцитами могут быть 
близкими к таковым при железодефицитном состоянии. Основные 
различия в данном случае касаются показателей обмена железа и со-
держания железа в депо: сниженного при ЖДА и повышенного – при 
талассемии (рис. 2).

Третий этап выделяется на основании результатов выполненных 
биохимических и молекулярно-биологических исследований, учитывая 
определения преобладающего типа гемоглобина или характера моле-
кулярно-генетических изменений, когда проводят дифференциальную 
диагностику между различными вариантами талассемий (рис. 3).

 � ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Большое разнообразие факторов, лежащих в основе развития ане-

мий, обуславливают сложность дифференциальной диагностики ане-
мий, что требует от врачей различных специальностей квалифициро-
ванного умения и навыков установления причины анемии. Однако факт 
наличия гипохромного характера анемии сам по себе не исключает 
других патогенетических вариантов анемии.

Учитывая гипохромный характер талассемии, дифференциальный 
диагноз проводится в первую очередь с другими наиболее часто встре-
чающимися гипохромными анемиями: железодефицитными, сидероах-
рестическими и анемиями хронических заболеваний. Для этого важно 
определение основных критериев диагностики различных гипохром-
ных анемий. Дифференциальный диагноз чаще всего приходится про-
водить с ЖДА, поскольку картина крови и талассемии с гипохромными 
эритроцитами может быть похожа на железодефицитное состояние. 
Основные различия в данном случае касаются показателей обмена же-
леза и содержания железа в депо: сниженного при ЖДА и повышенного 
при талассемии.
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Рис. 3. Определение вида талассемий

Рис. 2. Определение вида гипохромной анемии

Рис. 1. Выделение гипохромного характера анемий

Алгоритм диагностики талассей можно представить в виде диаграмм
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