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гемоглобина А  и проявляется умеренной ги-
похромной анемией, наличием эритроцитов 
с базофильной пунктацией и эритроцитов типа 
«мишеней», а  также небольшим повышением 
уровня ретикулоцитов. Как и при других формах 
гемолитических анемий, при гетерозиготной 
α-талассемии отмечаются желтушное окраши-
вание кожи и слизистых, увеличение непрямого 
билирубина в крови.

β-талассемия. Встречается чаще, чем 
α-талассемия, и может быть в  гомозиготной и  ге-
терозиготной формах. Ген, кодирующий синтез 
β-цепи, располагается в  16-й хромосоме. Рядом 
располагаются гены, ответственные за синтез γ- 
и δ-цепей глобина. В патогенезе β-талассемий поми-
мо делеции гена отмечается нарушение сплайсинга, 
приводящего к снижению стабильности мРНК.

Гомозиготная β-талассемия (болезнь Кули). 
Наиболее часто заболевание выявляется у детей 
в возрасте от 2 до 8 лет. Появляется желтушное 
окрашивание кожи и слизистых, увеличение се-
лезенки, деформации черепа и скелета, отстава-
ние в  росте. При тяжелой форме гомозиготной 
β-талассемии указанная симптоматика появля-
ется уже на первом году жизни ребенка. Прогноз 
неблагоприятный.

Со стороны крови обнаруживаются призна-
ки тяжелой гипохромной анемии (ЦП около 0,5), 
снижение гемоглобина до 20–50 г/л, количество 
эритроцитов в периферической крови составляет 
1-2 млн в 1 мкл. Количество ретикулоцитов уме-
ренно увеличено (2-4 %). Характерны анизоцитоз 
и пойкилозитоз, мишеневидные эритроциты.

В период гемолитических кризов отмечает-
ся высокий ретикулоцитоз, появление нормо-
цитовв периферической крови, нейтрофильный 
лейкоцитоз со сдвигом формулы влево.

В плазме повышено содержание железа, не-
прямого билирубина. 

Наиболее частыми осложнениями гомо-
зиготной β -талассемии является развитие во 
внутренних органах гемосидероза. Гиперпла-
зия кроветворного костного мозга приводит 
к деформации костей и частым патологическим 
переломам. Сопротивляемость к различным ин-
фекциям резко понижена, часто возникают сеп-
тические осложнения.

Гетерозиготная β-талассемия. Характе-
ризуется более доброкачественным течением, 
признаки болезни появляются в  более позднем 
возрасте и выражены в меньшей степени. Ане-
мия умеренная.Содержание эритроцитов около 
3 млн в 1 мкм, гемоглобина 70-100  г/л. Содер-
жание ретикулоциnов 2-5 % в  периферической 
крови. Часто выявляются анизо-и пойкилоци-
тоз, мишеневидность эритроцитов, типичны ба-
зофильно пунктированные эритроциты. Содер-
жание железа в сыворотке обычно нормальное, 
реже – слегка повышено. У некоторых больных 
может быть незначительно увеличен непрямой 
билирубин сыворотки крови.

В отличие от гомозиготной формы, при ге-
терозиготной β-талассемии не наблюдаются де-
формации скелета и нет отставания в росте.

Диагноз β-талассемий (гомо- и  гетерози-
готной форм) подтверждается увеличением 
содержания фетального гемоглобина (НЬF) 
и НЬА2 в эритроцитах.
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Приобретенные гемолитические анемии
Приобретенные гемолитические анемии 

включают в себя четыре основные группы:
1. Иммуногемолитические анемии;
2. Приобретенные мембранопатии;
3. Анемии, связанные с  механическим по-

вреждением эритроцитов;
4. Токсические гемолитические анемии раз-

личной этиологии.
I. Иммунные гемолитические анемии
Иммунные гемолитические анемии  – это 

гетерогенная группа анемий, характеризующа-
яся участием иммуноглобулинов (G и  М) или 
иммунных лимфоцитов в  повреждении и  пре-
ждевременной гибели эритроцитов или эритро-
кариоцитов.

Среди иммунных гемолитических анемий 
выделяют следующие группы:

1. Аутоиммунные;
2. Аллоиммунные;
3. Гетероиммунные.
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1. Аутоиммунная гемолитическая анемия 

характеризуется наличием антител против соб-
ственных неизмененных эритроцитов. В  эту 
группу анемии входят гемолитические анемии, 
вызванные тепловыми антителами, холодовыми 
антителами; гемолитические анемии, вызван-
ные двухфазными гемолизинами и  неполными 
тепловыми агглютининами.

А. Аутоиммунные гемолитические анемии, вы-
зываемые тепловыми аутоантителами, имеют две 
формы: симптоматическую и идиопатическую.

Симптоматические формы развиваются 
на фоне опухолей лимфоидной ткани, ревмато-
идного полиартрита, миеломной болезни, си-
стемной красной волчанки и др. 

Идиопатические формы возникают без ка-
кой-либо видимой причины.

При исследовании картины крови обнаружи-
ваются нормо- или гиперхромная анемия, высокий 
ретикулоцитоз; иногда в  периферической крови 
появляются нормоциты. Выражен анизоцитоз эри-
троцитов (наличие микросфероцитов и макроци-
тов), встречаются фрагменты эритроцитов и эри-
трофагоцитирующие моноциты. Осмотическая 
резистентность эритроцитов снижена.

Количество лейкоцитов в  периферической 
крови может быть различным и зависит от забо-
левания, которое лежит в основе аутоиммунного 
гемолиза. Количество тромбоцитов у большин-
ства больных нормальное или немного снижено.

Как и при других гемолитических анемиях, 
отмечается увеличение непрямого билирубина 
в  сыворотке крови, однако при прогрессирую-
щем гемолизе, сопровождающемся поражением 
печени, повышается и  конъюгированная фрак-
ция билирубина.

Б. Аутоиммунные гемолитические анемии, 
вызываемые холодовыми аутоантителами, также 
могут быть в  двух формах: симптоматической 
и идиопатической. 

Симптоматическая форма патологии чаще 
развивается на фоне инфекционного мононукле-
оза, микоплазменной пневмонии, лимфопроли-
феративных процессов и возможна в любом воз-
расте. Идиопатическая форма встречается без 
какой-либо явной причины и наблюдается чаще 
у женщин и у лиц пожилого возраста.

Картина крови характеризуется умеренной 
анемией нормохромной или гипохромной. Ино-
гда наблюдаются небольшой сфероцитоз, эри-
трофагоцитоз. Осмотическая резистентность 
эритроцитов нормальная или слегка понижен-
ная. Эритроциты при охлаждении быстро агглю-
тинируют, но эта агглютинация обратима и пол-
ностью исчезает при нагревании пробы крови.

Содержание лейкоцитов и  тромбоцитов не 
изменено. 

При исследовании белковых фракций кро-
ви у больных обнаруживается особая фракция 
Ig M, которая представляет собой холодовые 
антитела.

В. Гемолитическая анемия, вызванная двух-
фазными гемолизинами (пароксизмальная холо-
довая гемоглобинурия), является наиболее редко 
встречающейся формой аутоиммунной гемоли-
тической анемии.

Заболевание развивается на фоне острых ви-
русных инфекций, реже при сифилисе. В крови 
таких больных обнаруживают двухфазные ге-
молизины, которые при охлаждении организма 
фиксируются на эритроцитах и в последующем 
вызывают их гемолиз при повышении темпера-
туры тела выше 37° С. Считают, что двухфазные 
гемолизины относятся к классу IgG.

Заболевание развивается вскоре после охлаж-
дения и  характеризуется лихорадкой, ознобом, 
болью в  суставах и  мышцах, головной болью. 
Характерными признаками являются появление 
черной мочи в  течение 1-2  дней, желтушность 
кожи и слизистых. Селезенка и печень умеренно 
увеличены и чувствительны при пальпации.

Картина крови. Быстрый внутрисосудистый 
гемолиз вызывает развитие анемии, как правило, 
нормохромной. Однако при частых кризах содер-
жание гемоглобина может снижаться до 70- 80 г/л. 
Как свидетельство раздражения костного мозга, 
в периферической крови появляются нормоциты, 
большое количество ретикулоцитов, а со стороны 
белой крови – лейкоцитоз со сдвигом влево.

При исследовании мазка крови в эритроци-
тах обнаруживаются базофильная пунктация, 
полихромазия.

Г. Аутоиммунная гемолитическая анемия 
с неполными тепловыми агглютининами встре-
чается одинаково часто и  в виде симптомати-
ческой, и в виде идиопатической форм у людей 
любого возраста. 

Симптоматическая форма развивается чаще 
на фоне опухолей лимфоидной ткани и систем-
ной красной волчанки. 

По серологическому типу неполные тепло-
вые агглютинины относятся к классу IgG, реже 
IgМ и IgА.

Заболевание может начаться постепенно, 
но может быть и острым, с  бурным гемолизом 
и анемической комой.

При исследовании картины крови обнару-
живают нормо- или гиперхромную анемию, вы-
сокий ретикулоцитоз. Резко выражен анизоцитоз 
эритроцитов, в периферической крови встреча-
ются микросфероциты и  макроциты. Могут 
обнаруживаться фрагментированные, разру-
шенные эритроциты, эритрофагоцитирующие 
моноциты. При высоком титре антител разру-
шаются не только эритроциты периферической 
крови, но и эритрокариоциты. Эритропоэз часто 
приобретает макронормобластический харак-
тер, что связывают с усиленным потреблением 
эндогенного витамина В12 и фолиевой кислоты.

При симптоматических аутоиммунных ге-
молитических анемиях лейкоцитарная формула 
определяется основным заболеванием.
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При идиопатической форме чаще отмечает-

ся лейкоцитоз со сдвигом лейкоцитарной форму-
лы влево. 

Число тромбоцитов у большинства больных 
нормальное или несколько снижено.

2. Изоиммунные (аллоиммунные) гемоли-
тические анемии развиваются у  новорожден-
ных с  несовместимостью по  изоантигенным 
системам АВО и  резус (Rh–Hr) между плодом 
и матерью (гемолитическая болезнь плода и но-
ворожденного), а также как осложнение при пе-
реливании крови, несовместимой по  системам 
АВО, резус (Rh–Hr) и другим более редким изо-
антигенным системам эритроцитов.

Гемолитическая болезнь новорожденного 
возникает в связи с антигенным различием эри-
троцитов матери и ребенка, выработкой антител 
иммунокомпетентной системой матери, проник-
новением антиэритроцитарных антител (IgG) 
через плаценту и разрушением эритроцитов пло-
да и новорожденного.

Различают три клинические формы забо-
левания: анемическую, желтушную и отечную. 
Патология выявляется с момента рождения ре-
бенка или в первые часы жизни.

Клиническая картина гемолитической бо-
лезни в  значительной степени определяется 
количеством антител, проникающих через пла-
центу, однако большое значение имеет степень 
зрелости организма новорожденного (отмечено 
более тяжелое течение заболевания у  недоно-
шенных детей).

Высокий титр антител обусловливает интен-
сивный гемолиз, эритроцитов, начинающийся 
еще в период внутриутробного развития и уси-
ливающийся в момент рождения ребенка.

Картина крови. Количество эритроцитов 
снижается до 2-3 млн. и ниже, содержание гемо-
глобина в тяжелых случаях составляет 60-80 г/л. 
Значительно увеличено количество ретикуло-
цитов  – 10-15 %. В  периферической крови по-
являются эритробласты, нормоциты ЦП либо 
в пределах нормы, либо немного выше. Со сто-
роны белой крови нейтрофильный лейкоцитоз 
со сдвигом влево.

Одним из наиболее опасных симптомов ге-
молитической болезни новорожденных является 
ядерная желтуха с симптомами поражения нерв-
ной системы  – билирубиновая энцефалопатия. 
Нарушение билирубинового обмена усугубля-
ется несовершенством процессов конъюгации 
непрямого билирубина вследствие незрелости 
в  печени фермента уридиндифосфо–глюкуро-
нилтрансферазы. Наряду с нарушением билиру-
бинового обмена рано выявляются нарушения 
белковой и  протромбинобразовательной функ-
ции печени, что приводит к  кровоизлияниям 
и кровотечениям,

3. Гетероиммунные гемолитические анемии 
(лекарственные) обусловлены появлением ау-
тоантител (IgG, IgМ) могут при приеме некото-

рых лекарственных препаратов – антибиотиков, 
стрептомицина, индометацина, противотуберку-
лезных препаратов, фенацитина, хинидина и др.

Механизм развития лекарственной иммуно-
гемолитической анемии может быть различным. 
Препарат может вступать во взаимодействие 
с компонентами мембраны эритроцита и стиму-
лировать образование лекарственных антител 
типа IgG. Таков механизм действия пеницилли-
на. Лекарственный препарат может участвовать 
в  образовании иммунного комплекса с  анти-
телом (IgМ), оседать на  мембране эритроцита, 
активировать систему комплемента и  вызывать 
гемолиз клетки. В  ряде случаев лекарственное 
вещество может индуцировать образование ау-
тоантител, таких как при тепловой аутоиммун-
ной гемолитической анемии (IgG, IgМ). 

II. Приобретенные мембранопатии
Среди приобретенных мембранопатии вы-

деляют пароксизмальную ночную гемоглобину-
рию (болезнь Маркиафавы – Микели) и шпоро-
клеточную гемолитическую анемию.

Пароксизмальная ночная гемоглобинурия 
(болезнь Маркиафавы  – Микели). Заболевание 
встречается чрезвычайно редко (1  случай бо-
лезни на  500000  здоровых лиц) вследствие со-
матической мутации, ведущей к появлению ано-
мальной популяции эритроцитов, нейтрофилов 
и тромбоцитов, что указывает на мутацию клет-
ки-предшественницы миелопоэза,

Эритроциты, лейкоциты и тромбоциты боль-
ных имеют повышенную чувствительность к воз-
действию антител-агглютининов и комплемента.

Гемолиз эритроцитов происходит в  сосуди-
стом русле и провоцируется самыми различны-
ми, в том числе физиологическими, факторами 
(состоянием сна, у  женщин  – месячными), со-
провождающимися сдвигами кислотно-основ-
ного равновесия в  сторону ацидоза при вы-
шеуказанных состояниях. Провоцирующими 
агентами могут быть и  различные инфекции, 
прием лекарственных средств, переливание кро-
ви и др.

В последнее время появились сведения 
об изменении липидного состава мембран эри-
троцитов при болезни Маркиафавы  – Микели. 
Отмечено небольшое увеличение количества 
непредельных жирных кислот, входящих в  со-
став фосфолипидов. Возможно, что изменение 
в  составе липидов лишь одно из изменений 
в структуре мембраны эритроцита, которые обу-
словливают феномен повышенной комплемент-
чувствительности.

Необходимо отметить, что наряду с  патоло-
гической популяцией эритроцитов у больных па-
роксизмальной ночной гемоглобинурией имеется 
и здоровая популяция клеток красной крови. 

Клиническая картина характеризуется дли-
тельным течением. Нередко больных длитель-
ное время беспокоят головные боли, голово-
кружения, слабость, боли в  животе различной 
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локализации, рвота. Гемоглобинурия является 
одним из поздних симптомов болезни.

Картина крови. Выраженная анемия сначала 
нормо-, а  затем гипохромного типа. Содержание 
гемоглобина в  период обострения снижается до 
30-50  г/л. Вследствие длительной гемосидерину-
рии («железный диабет») истощается депо железа 
в организме и развивается гипосидеремия. У боль-
шинства больных отмечается небольшое увеличе-
ние количества ретикулоцитов – 2-4 %. Количество 
тромбоцитов и лейкоцитов понижено. Фагоцитар-
ная активность нейтрофилов снижается.

В период гемолиза эритроцитов выражены все 
симптомы гемолитической желтухи: гипербилиру-
бинемия, уробилинурия, может быть увеличение 
печени и  селезенки.Одним из частых и  тяжелых 
осложнений болезни Маркиафавы-Микели явля-
ется синдром гиперкоагуляции с  последующи-
ми сосудистыми тромбозами в системе воротной 
вены, абдоминальных, мозговых, коронарных со-
судах, сосудах малого таза. Тромбообразование со-
провождается болевым синдромом, может ослож-
ниться развитием инфаркта.

Шпороклеточная гемолитическая анемия. 
Этиология этого заболевания неизвестна. Отме-
чено, что шпороклеточная анемия встречается 
у людей с тяжелыми формами цирроза печени. 
В мембране эритроцитов таких больных повы-
шено содержание холестерина и снижено содер-
жание фосфолипидов. В  результате нарушения 
структуры мембраны на  поверхности эритро-
цитов образуются многочисленные мелкие ши-
ловидные отростки. Продолжительность жизни 
таких эритроцитов укорочена, они легко разру-
шаются в сосудах селезенки.

Картина крови. Умеренная анемия, чаще 
нормохромная, ретикулоцитоз. В  период ге-
молитического криза анемия и  ретикулоцитоз 
значительно выражены, отмечается лейкоцитоз 
с нейтрофильным сдвигом формулы влево. Ко-
личество тромбоцитов может быть нормальным 
или сниженным. 

Диагноз основывается на  обнаружении 
в  крови эритроцитов с  многочисленными мел-
кими отростками, а также увеличении в плазме 
содержания литохолевой кислоты.

III. Гемолитические анемии, связанные 
с механическим повреждением эритроцитов

Эта группа гемолитических анемий вклю-
чает в себя маршевую гемоглобинурию, микро-
ангиопатическую гемолитическую анемию (бо-
лезнь Мошкович) и гемолитические анемии при 
протезировании сосудов и клапанов сердца.

Маршевая гемоглобинурия  – это редкая 
форма механической гемолитической анемии 
с  внутрисосудистым гемолизом. Впервые опи-
сана Флейшером (1881), который наблюдал ее 
у здорового солдата, совершившего длительный 
пеший переход.

Гемолиз эритроцитов возникает у  физиче-
ски крепких молодых людей (чаще у  мужчин) 

в  связи с  повышенной нагрузкой на  мышцы 
нижних конечностей при длительной ходьбе, 
марше, беге, а  также на  мышцы рук при про-
ведении приемов каратэ. В сосудах частей тела, 
длительно испытывающих столкновение с жест-
кой поверхностью, местно развивается механи-
ческий гемолиз.

Причины, вызывающие разрушение эритро-
цитов, не выявлены. Нарушений мембраны эри-
троцитов не обнаружено. Возможно, патология 
обусловлена необычным расположением сосу-
дов стоп.

Характерный симптом болезни появление 
черной мочи. Могут быть легкая желтуха, боли 
в пояснице и конечностях. Морфология крови не 
изменена, анемия отмечается редко.

Болезнь Мошкович (микроангиопатиче-
ская гемолитическая анемия, тромботический 
микроангиотромбоз, тромботическая тромбо-
цито–пеническая пурпура) развивается на фоне 
коллагенозов, острого гломерулонефрита, дис-
семинированного карциноматоза, может воз-
никнуть после перенесенной бактериальной или 
вирусной инфекции, после вакцинации.

В основе заболевания лежит системное по-
ражение мелких сосудов комплексами анти-
ген  – антитело, вызывающее пролиферацию 
эндотелия, фибриноидный некроз, образование 
фибриновых и  гиалиновых тромбов. В  патоло-
гически измененных суженных сосудах проис-
ходит гемолиз эритроцитов. Из разрушенных 
эритроцитов освобождаются тромбопластиче-
ские факторы, возникают агрегация тромбо-
цитов и  диссеминированное внутрисосудистое 
свертывание крови.

Картина крови характеризуется снижени-
ем количества эритроцитов, гемоглобина, по-
явлением деформированных эритроцитов (ши-
зоцитов, эритроцитов с  шипами). Выражена 
тромбоцитопения. Повышенный гемолиз сопро-
вождается лейкоцитозом со сдвигом в лейкоци-
тарной формуле влево, а также высоким ретику-
лоцитозом.

У больных обнаруживается низкий уровень 
I, II, VII, VIII и Х факторов свертывания крови.

Гемолитические анемии при протезирова-
нии сосудов и  клапанов сердца наблюдаются 
при протезировании крупных сосудов и  клапа-
нов сердца, особенно при недостаточности кла-
панов левого сердца, вследствие интенсивного 
кровотока при систоле желудочка возникают ме-
ханическая травматизация и  разрыв мембраны 
исходно полноценных эритроцитов больного.

Картина крови. Может развиться умерен-
ная анемия. Характерно появление признаков 
фрагментации эритроцитов  – шизоцитов, треу-
гольных, шлемовидных эритроцитов. Возможны 
гипохромия эритроцитов и снижение цветового 
показателя из-за потери железа с мочой. Количе-
ство лейкоцитов и тромбоцитов обычно в преде-
лах нормы.
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IV. Токсические гемолитические анемии
Гемолиз эритроцитов могут вызвать самые 

разнообразные факторы инфекционной и неин-
фекционной природы. Из химических веществ 
гемолиз вызывает мышьяковистый водород (вза-
имодействие с SН-группами мембраны эритро-
цита), свинец, соли меди (блокада пируваткина-
зы эритроцита), спирты, хлораты калия и натрия, 
нитробензол, анилин и др. Гемолитические ане-
мии могут возникнуть при гипербарической ок-
сигенации, после укусов пчел, пауков, змей.

К инфекционным агентам, вызывающим 
гемолиз эритроцитов, следует отнести возбуди-
телей малярии, лейшманиоза, а также токсины – 
ботулинический, газовогангренозный, стафило-
кокковый, пневмококковый и др.

Механизм гемолиза различен и  обусловлен 
действующим этиологическим агентом. Сле-
дует отметить, что в  большинстве случаев под 
влиянием гемолитического фактора происходит 
дезорганизация фосфолипидно-белковой струк-
туры мембран эритроцитов. Повышается про-
ницаемость цитоплазматической мембраны, и в 
эритроциты из окружающей среды поступают 
ионы натрия, кальция. Из-за нарушения метабо-
лизма углеводов, белков, липидов в гиалоплазме 
эритроцитов накапливаются мелкодисперсные 
органические соединения, эритроциты гиперги-
дратируются, теряют дискоидную форму и легко 
разрушаются в просвете сосудов.

Картина крови. Анемия выражена в момент 
криза и проявляется снижением количества эри-
троцитов и  гемоглобина. Цветовой показатель 
остается в пределах нормы. Отмечаются ретику-
лоцитоз и нейтрофильный лейкоцитоз со сдви-
гом лейкоцитарной формулы влево.

В период гемолитического криза появляется 
желтуха, увеличивается непрямой билирубин 
в крови.
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