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•  заболевания, протекающие с умеренной пере-

грузкой железом – хронические болезни печени, 

врожденная атрансферринемия, поздняя кожная 

порфирия; 

•  местная перегрузка железом (легочная, почеч-

ная); 

•  другие виды перегрузки железом (ацерулоплазми-

немия и др.) [1].

Поражение сердца при ГХ относят в группу специ-

фических КМП (ассоциированные со специфическим 

системным или несистемным заболеванием) [8, 11, 12]. 

Чем опасна перегрузка железом? Увеличение пула 

железа III может являться катализатором образования 

свободных радикалов и инициатором оксидативно-

го стресса. С целью компенсации в организме пред-

усмотрены естественные антиоксиданты – хелаторы 

железа III, к которым относятся мочевая кислота, це-

рулоплазмин, супероксиддисмутаза, ферритин, транс-

феррин [13].

При избыточном содержании железа в сыворотке 

и полном насыщении трансферрина железо депони-

руется в миокарде через кальциевые каналы L-типа 

и эндосомы. Вначале железо откладывается в эндокарде 

желудочков и только потом – в предсердиях (последо-

вательность: эпикард → миокард → эндокард). Запу-

скается перекисное окисление липидов, разрушение 

клеточных мембран – гибель кардиомиоцитов [5].

Частота поражения сердца, по данным разных ав-

торов, вариабельна и зависит от вида ГХ (первичный 

или вторичный), с большей частотой при наследствен-

ном ГХ – от 0,9–3,1 [7, 14–16] до 20–30 [17] и 75–86% 

[18, 19].

В исследовании с участием 3531 пациента с наслед-

ственным ГХ только у 30 (0,85%) обнаружена дилата-

ционная КМП. В более позднем исследовании (1996–

2009) у 34 (3,1%) из 1085 пациентов с наследственным 

ГХ диагностирована КМП, в 5 случаях зафиксирована 

смерть от сердечно-сосудистых заболеваний, преиму-

щественно с уровнем ферритина >1000 нг/мл [7]. 

Пациенты мужского пола и больные с повышенным 

уровнем ферритина в сыворотке подвержены более вы-

сокому риску хронической сердечной недостаточности 

(ХСН) (10,2%), нарушений ритма сердца (6,9%) и пре-

ждевременной смерти [8, 20].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Наследственный ГХ может протекать под маской 

сахарного диабета типа 2, цирроза печени, ИБС, КМП 

или артрита [2].

КМП при ГХ может привести к развитию ХСН, но 

чаще имеет малосимптомное течение. Первоначаль-

ный симптом – одышка при физической нагрузке [3, 

4, 8, 9, 21]. 

Клинические проявления перегрузки железом 

включают симптомы поражения сердца – экстраси-

столия, фибрилляция предсердий и другие нарушения 

Гемосидероз – очаговые отложения железа (парен-

химальная перегрузка), не вызывающие нарушения 

в тканях. Гемохроматоз (ГХ) – состояние, при котором 

отложение железа (ретикулоэндотелиальная пере-

грузка) может вызывать повреждение тканей и наруше-

ние функции органа [1]. 

Выделяют первичный (наследственный) и вторич-

ный (приобретенный) ГХ [1–10].

Наиболее частыми причинами вторичного ГХ яв-

ляются гемолитическая и ятрогенная трансфузионная 

перегрузка железом, которая клинически протекает 

тяжелее и приводит к поражению сердца [8, 9]. Регу-

лярные гемотрансфузии приводят к переполнению 

железом емкостей трансферрина и клеток печени и, 

как результат, появлению в плазме крови nontransferrin 

bound iron (NTBI) (некоторое количество железа, свя-

занного с другими белками плазмы, например, альбу-

мином; способно быстро, в нерегулируемой форме, 

диффундировать в клетки и проявлять токсические 

эффекты), накоплению железа в органах, не предна-

значенных для хранения запасов железа, в том числе 

в сердце, что ведет к развитию токсической кардиоми-

опатии (КМП) [6]. Кроме того, причинами вторично-

го ГХ могут быть: 

•  анемии, сопровождающиеся перегрузкой желе-

зом: связанные с массивным неэффективным 

эритропоэзом, рефрактерные гипопластические 

анемии; 
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ритма и проводимости, синдром слабости синусового 

узла, диастолическая и систолическая дисфункция как 

проявление токсической КМП (рестриктивной или 

дилатационной), внезапная сердечная смерть (ВСС), 

легочная гипертензия, вальвулопатии, перикардит, не-

компактный миокард [1, 3–9, 11, 14, 17, 22, 23].

Перегрузка железом связана с нарушением функ-

ции эндотелия и увеличением толщины интима-медиа 

сонных артерий, что приводит к усилению окислитель-

ного стресса. Первоначально пациенты могут отме-

чать одышку при физической нагрузке из-за диастоли-

ческой дисфункции, приводящей к ограничительной 

гемодинамике и повышенному давлению наполнения, 

с более поздними проявлениями систолической дис-

функции левого желудочка (ЛЖ) [7]. Пациентов бес-

покоят тахикардия, одышка; нарушения ритма и про-

водимости [5].

ДИАГНОСТИКА
Лабораторные критерии перегрузки железом:

•  стойкое повышение уровня сывороточного фер-

ритина (>1000 мкг/л);

•  снижение трансферрина в сыворотке крови и об-

щей железосвязывающей способности сыворотки 

(ОЖСС);

•  повышение коэффициента насыщения трансфер-

рина железом (НТЖ) (>60%);

•  повышенная экскреция железа с мочой (спонтан-

ная и индуцированная введением дефероксами-

на).

Морфологические критерии:

• биопсия печени;

•  изучение пунктата костного мозга (КМ) (при 

окраске по Перлсу) – повышенное количество 

сидеробластов в КМ;

• отложения гемосидерина в тканях;

• повышение содержания железа в ткани печени.

Радиологические критерии:

•  магнитно-резонансная томография (МРТ) пече-

ни и сердца в режиме Т2 позволяет выявить на-

копления железа на доклинической стадии [1, 6]. 

Необходимы также ЭКГ, холтеровское монитори-

рование ЭКГ и эхокардиография (ЭхоКГ) [2, 3, 5, 6, 13, 

14, 17, 23].

МРТ измеряет время, необходимое протонам, что-

бы расслабиться до их базового энергетического уров-

ня после возбуждения импульсом электромагнитного 

излучения. Значения T2 <20 мс указывают на ненор-

мальную нагрузку железом сердца, а значения <10 мс – 

на серьезную нагрузку. Выявлена корреляция между 

значениями T2, фракцией выброса (ФВ) ЛЖ и клини-

ческим статусом, о чем свидетельствует лечение ХСН. 

Кроме того, МРТ сердца позволяет проводить перио-

дический мониторинг для оценки изменений уровня 

железа в сердце и может использоваться параллельно 

с другими методами оценки сердечной функции [14].

При ЭхоКГ выявляют диастолическую дисфунк-

цию (повышение ригидности миокарда в виде тормо-

жения его расслабления и снижение скорости притока 

крови в фазу быстрого наполнения); утолщение мио-

карда; расширение камер сердца; признаки вторичной 

рестриктивной КМП. При стресс-ЭхоКГ диагностиру-

ют ишемические нарушения [5]. Диагностика пораже-

ний сердца на доклинических стадиях позволит начать 

лечение и надеяться на обратимость процесса [5].

В зависимости от уровня ферритина в сыворотке 

крови различают следующие степени избытка железа 

в организме:

• 1000–2000 нг/мл – легкая степень;

• 2000–4000 нг/мл – средняя;

• >4000 нг/мл – тяжелая [24].

При легкой степени перегрузки железом за пациен-

том следует тщательно наблюдать, проводить монито-

ринг ферростатуса и рассматривать такого пациента в 

качестве кандидата на хелаторную терапию. При сред-

ней и тяжелой перегрузке железом показана терапия хе-

латорами железа, чтобы не допустить развития гемоси-

дероза и недостаточности функции жизненно важных 

органов [24].

По данным [25, 26], пациенты (прежде всего с 

лимфопролиферативными заболеваниями и миело-

диспластическими синдромами), получившие >20 

трансфузий, требуют тщательного наблюдения, си-

стематического проведения оценки ферростатуса (не 

реже 1 раза в 3 мес). Им с профилактической целью 

могут быть назначены препараты рекомбинантного 

эритропоэтина. 

В то же время реальный риск осложнений, вызван-

ных избытком железа в организме, наступает у больных, 

получивших около 40–50 доз донорских эритроци-

тов. Таким пациентам показано назначение хелаторов 

железа [2–4, 7–9, 22, 24]. При анемии II–III степени, 

выраженной гипотонии, гипоальбуминемии, ХСН, 

значении Т2 <10 мс (по данным МРТ) необходимо на-

значать хелатирующую (дефероксамина мезилат; дефе-

разирокс; деферипрон – в России не зарегистрирован) 

терапию. Целью лечения является достижение уровня 

НТЖ <50% [2–4, 6–10, 13, 17, 20, 23]. Лечение может 

быть временно прервано, когда ферритин сыворотки 

стабильно держится на уровне <500 мкг/л [6]. 

Для контроля эффективности хелаторной терапии 

необходимо мониторировать содержание ферритина, 

ОЖСС, НТЖ (ежемесячно – при подборе дозы хелато-

ра, далее – каждые 3–6 мес). С целью контроля безопас-

ности терапии рекомендовано определять креатинин 

сыворотки (до начала терапии и далее ежемесячно); 

уровень трансаминаз и содержание белка в моче (еже-

месячно); остроту зрения и слуха (до начала терапии), 

далее – ежегодно. Мониторинг содержания железа в 

печени и сердце проводят с помощью МРТ в режиме Т2 

с частотой 1 раз в год у больных с умеренной и тяжелой 

перегрузкой железом [1, 6].
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По показаниям при поражении сердечно-сосуди-

стой системы назначают антиаритмическую терапию, 

антикоагулянты, выполняют имплантацию кардиости-

мулятора. Проводят лечение ХСН [8, 10, 12].

Прогноз. Основными причинами смерти больных 

являются осложнения сахарного диабета, ХСН, нару-

шения ритма сердца и ВСС, первичный рак печени, пе-

ченочная недостаточность, кровотечения из варикозно 

расширенных вен пищевода и желудка, интеркуррент-

ные инфекции. При вторичной перегрузке железом 

прогноз определяется основным заболеванием и свое-

временностью назначения хелаторной терапии [6, 8].

Приводим клинический случай. 

Пациент Т., 63 лет, госпитализирован в ге-

матологическое отделение городского стацио-

нара с диагнозом: хронический миеломоноцитар-

ный лейкоз, промежуточный – степень риска по 

CPSS – 1 (С93.1 – Хронический моноцитарный 

лейкоз) для очередной трансфузии эритроцитар-

ной массы (ЭМ) в августе 2021 г. 

Предъявлял жалобы на слабость, утомляе-

мость, периодический подъем температуры тела 

до 37,3°С (на фоне введения интерферона). 

В анамнезе с 2016 г. – гемолитическая ане-

мия, установленная на основании снижения ге-

моглобина (HGB) с 119 до 97 г/л, ретикулоцито-

за 35–52,2‰, спленомегалии (160×152×73 мм), 

повышения концентрации билирубина (51–

54 мкмоль/л) за счет непрямой (45 мкмоль/л) 

фракции. Однако имела место отрицательная 

прямая проба Кумбса (при аутоиммунной гемо-

литической анемии она положительная). Миело-

грамма в марте 2016 г. – картина, характерная 

для гемолитической анемии. В связи с нарас-

танием признаков гемолиза выполнена лечебно-

диагностическая спленэктомия (апрель 2017). 

При гистологическом обследовании биоптата 

селезенки морфологическая картина была ха-

рактерна для гемолитической анемии; мутации 

в гене MYD-88, Т- и В-клональности не выяв-

лено. После спленэктомии значительно умень-

шились признаки гемолиза (билирубин нормали-

зовался, снизился ретикулоцитоз), увеличилась 

концентрация HGB. В связи с развитием (май 

2017 – тромбоциты [PLT] 1058–1112•109/л) 

аспленического тромбоцитоза (агрегация PLТ 

с АДФ 7%) назначен клопидогрел 75 мг в сутки 

(профилактика тромбоэмболических осложне-

ний) до нормализации уровня PLТ. Наблюдался 

у терапевта и гематолога по месту жительства 

с 2017 г. (сывороточное железо – 37,1 мкмоль/л 

в апреле 2017 г., контроль анализов 1 раз в 3 мес) 

по январь 2019 г. Сохранялись тромбоцитоз (PLT 

в октябре 2018 г. – 411•109/л) и анемия (HGB – 

111 г/л), лейкоциты (WBC) – 8,5•109/л. С авгу-

ста 2017 г. в анализе крови регистрировался от-

носительный (17%) и абсолютный (1,39•109/л) 

моноцитоз (WBC 8,17•109/л). Ухудшение состо-

яния с января 2019 г. в виде нарастания слабо-

сти и тяжести анемического синдрома (HGB – 

97 г/л, снижение в динамике до анемии II сте-

пени); WBC – 7•109/л, моноцитоз (19%; 

1,33•109/л); тромбоцитоз (612–596•109/л 

на фоне приема клопидогрела). По данным ге-

мограммы (март 2019) отмечалось появление 

стойкого моноцитоза: WBC – 13,26•109/л, мо-

ноциты – 12%; миелограмма от июля 2019 г. – 

появление моноцитоза (10%) за счет зрелых 

форм, бластные клетки – 0%. 

По данным миелограммы и трепанобиопсии 

(февраль 2019 г. – с признаками гемосидероза) 

дифференциальный диагноз проводили между 

миелодисплазией реактивного характера и мие-

лодиспластическим синдромом (МДС) / хрониче-

скими миелопролиферативными заболеваниями. 

С февраля 2019 г. начаты заместительные транс-

фузии ЭМ №4 каждые 3–4 нед.

Проводили иммуногистохимическое иссле-

дование с использованием антител к CD3, CD20 

и CD34 (данных за лимфоидное поражение КМ 

не выявлено); цитогенетическое исследование 

(хромосомные аберрации не выявлены); иммунофе-

нотипическое исследование КМ и периферической 

крови (ПК) (данные исследования соответству-

ют МДС); кариологическое исследование (FISH-

исследование с ДНК-зондами) КМ (моносомия 5, 

делеция 5q31-5q33 не выявлены); миелограмма 

и трепанобиопсия – повторно в динамике.

У пациента сохранялась анемия, умеренный 

тромбоцитоз, моноцитоз (см. таблицу, рис. 1).

По данным миелограммы (декабрь 2019) 

бластные клетки – 1,2%, увеличен гранулоци-

тарный росток (77,6%) с отдельными признака-

ми гипогрануляции; эритроидный росток редуци-

рован (4%); сохраняется увеличенное количество 

моноцитов (10%); среди моноцитов встречаются 

единичные клетки с омоложенной структурой 

хроматина (промоноциты?); мегакариоцитарный 

росток с признаками дисплазии (гипоглобулярные 

формы, микроформы). Иммунофенотипическое 

исследование КМ и ПК: «классические» моноциты 

CD14+ CD16+ составляют 95,3 и 97,2% соответ-

ственно.

Трепанобиопсия (ноябрь 2019): трепанобиоп-

тат – большой по объему. Костные балки с при-

знаками очаговой резорбции. Костномозговые по-

лости широкие, в них умеренно – гиперклеточный 

КМ. Гранулоцитарный росток немного расширен, 

представлен клетками на всех этапах диффе-

ренцировки с преобладанием элементов проме-

жуточного пула, наличием моноцитоидного вида 

клеток. Эритроидный росток немного расширен, 
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представлен скоплениями эритрокариоцитов с 

признаками дизэритропоэза. Мегакариоциты 

в увеличенном количестве, располагаются раз-

розненно, представлены клетками небольших и 

средних размеров с гипо- и монолобулярными ги-

похромными ядрами. Интерстициально рассеяны 

мелкие лимфоидные клетки, зрелые плазматиче-

ские клетки, единичные мастоциты (при окраске 

по Гимзе), макрофаги. Строма полнокровна. Возле 

стенки синуса визуализируются лимфоидные ско-

пления из мелких клеток реактивного характера.

Морфологическая картина крайне подозри-

тельна по принадлежности к субстрату хрониче-

ского миеломоноцитарного лейкоза (ХММЛ).

По результатам обследования (стойкий 

моноцитоз – до 45%, 2,5•109/л; см. таблицу, 

рис. 1) в ПК и миелограмме, иммунофенотипиче-

ское, гистологическое, цитогенетическое иссле-

дование КМ диагностирован ХММЛ, промежу-

точный – 1 риск по CPSS, миелодиспластический 

(МД) ХММЛ (WBC <13•109/л).

С ноября 2019 г. назначена гидроксимочевина 

1500 мг/сут, в динамике с января 2020 г. – 500 мг 

через день, с марта 2020 г. – 500 мг/сут; продол-

жена заместительная терапия ЭМ – по показа-

ниям, терапия эритропоэтином (40 000 Ед/нед 

подкожно), клопидогрел (75 мг/сут).

Диагностирован вторичный посттрансфу-

зионный ГХ (см. таблицу, рис. 2): ферритин (де-

кабрь 2019) 1122,9 нг/мл (норма – 23,9–336,2). 

Назначена хелаторная терапия деферазироксом 

1500 мг/сут внутрь, в динамике (октябрь 2020) – 

1000–500 мг/сут (ферритин – 658 мкг/л). 

В феврале 2020 г. появились жалобы на голо-

вокружение, заторможенность. Выполнена МРТ 

головного мозга. Верифицирован ишемический ин-

сульт в системе правой средней мозговой артерии. 

В октябре 2020 г. выявлены УЗИ-признаки окклю-

зионного тромбоза глубоких вен левой нижней 

конечности. Тромботические осложнения можно 

расценить как проявление клонального тромбо-

цитоза. Осмотрен сосудистым хирургом, назна-

чен ривароксабан, компрессионный трикотаж 

II степени компрессии. Из-за сохраняющегося 

тромбоцитоза на фоне приема гидроксимочеви-

ны и эпизодов тромбоза глубоких вен левой ниж-

ней конечности пациенту назначен интерферон 

в дозе 5 млн МЕ подкожно 3 раза в неделю (но-

ябрь 2020), парацетамол 500 мг внутрь за 30 мин 

до приема интерферона. Продолжена терапия 

гидроксимочевиной 500 мг/сут и заместитель-

ная трансфузионная терапия (каждые 4–6 нед) 

с достижением целевых уровней гемоглобина. 

В феврале 2021 г. – плановая госпитализация, кор-

ректировка доз интерферона-α
2b

, деферазирокса 

(1080 мг/сут). По данным УЗИ (декабрь 2020 

Лабораторные показатели крови

Laboratory blood values

Показатели Май 
2019

Декабрь 
2019 Август 2021

HGB, г/л 79–91 78–97 86

Эритроциты, •1012/л 2,08–2,59 2,7 2,94

PLT, •109/л 705–821 577–596 236

WBC, •109/л 8,39–9,69 6,45–8,43 4,37

Моноциты, % 17–22 24–30 22

СОЭ, мм/ч 20–25 25–13 31

Креатинин, мкмоль/л 96 – 103,2

Ферритин, нг/мл (мкг/л) 
(норма 23,9–336,2; 20–250)

– 1122,9 898

Железо, мкмоль/л 
(норма 12,5–32,2)

– 31,2 47

ОЖСС, мкмоль/л 
(норма 46–90)

– 36,2 –

ЛЖСС, мкмоль/л 
(норма 27,8–63,6)

– 5 –

НТЖ, % (норма 15–50) – 86,19 –

Трансферрин, мг/дл 
(норма 200–360)

– 143 –

Эритропоэтин, мЕ/мл 
(норма 2,59–18,5)

– 230,18 –

Рис. 1. Динамика уровней моноцитов, •109/л
Fig. 1. Dynamics of monocyte levels, •109/l
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и март 2021) – признаки окклюзионного тромбоза 

вен левой нижней конечности без флотации, с на-

личием неравномерной (от незначительной до уме-

ренной) реканализации. С марта 2021 г. – интер-

ферон в дозе 3 млн МЕ подкожно 3 раза в неделю. 

Пациент страдает артериальной гипертен-

зией, диагностированы кисты почек (УЗИ, КТ), 

принимает периндоприл 5 мг/сут. 

При осмотре отмечены серовато-бронзовый 

оттенок и гиперпигментация кожи. Пастоз-

ность голеней и стоп. Гемодинамически стабилен. 

Со стороны органов дыхания, желудочно-кишеч-

ного тракта и мочевыделительной системы – без 

патологии. 

Поражение сердечно-сосудистой системы 

подтверждено лабораторно-инструментальными 

методами. Содержание NT-proBNP в крови (ав-

густ 2021) – 293 пг/мл. ЭКГ: синусовая аритмия, 

70–120 в минуту. ЭхоКГ (октябрь 2020, август 

2021): незначительная дилатация левого пред-

сердия (42–50 мм), умеренное расширение ствола 

легочной артерии (32 мм), незначительная ми-

тральная и трикуспидальная недостаточность 

(I степень), умеренная недостаточность клапа-

на легочной артерии (II степень; диастолическое 

давление в легочной артерии – 10–15 мм рт. ст.), 

умеренная легочная гипертензия (систолическое 

давление в легочной артерии – 40–42 мм рт. ст.), 

умеренная гипертрофия миокарда ЛЖ (индекс 

массы миокарда ЛЖ – 169,7 г/м2, глобальная си-

столическая функция ЛЖ в пределах нормы (ФВ 

ЛЖ (Симпсон) 60% → 56%), диастолическая дис-

функция ЛЖ, 1-й тип.

Холтеровское миниторирование ЭКГ (август 

2021): синусовый ритм, эпизоды синусовой арит-

мии, 50–72–117 в минуту, с периодами синусовой 

тахикардии в дневные часы; короткий эпизод не-

устойчивой суправентрикулярной тахикардии, 

редкие одиночные суправентрикулярные и одиноч-

ные полиморфные желудочковые экстрасистолы.

В динамике в ПК (август 2021): анемия, 

моноцитоз (см. таблицу, рис. 2); сывороточное 

железо – 47 мкмоль/л, ферритин – 898 мкг/л, 

креатинин – 103,2 мкмоль/л (расчетная скорость 

клубочковой фильтрации – 65,71 мл/мин/1,73 м2), 

другие показатели – в норме. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Представленный случай продемонстрировал труд-

ности верификации гематологического заболевания, 

развитие различных осложнений как самого заболе-

вания, так и методов его лечения. У пациента с выра-

женной анемией вследствие гемолиза эритроцитов и 

неэффективного эритропоэза, незначительной эффек-

тивностью от переливания ЭМ достигнут некоторый 

положительный эффект от проводимой химиотера-

пии (снижение тромбоцитоза и моноцитоза). Терапия 

хелоторами позволила в течение нескольких месяцев 

контролировать содержание железа в организме и сни-

зить риск поражения различных органов при ГХ.

У больных МДС концентрация HGB <90 г/л для 

мужчин и 80 г/л – для женщин является независимым 

фактором прогноза, связанным с высоким риском фа-

тальных сердечно-сосудистых осложнений. Трансфу-

зии ЭМ рекомендованы всем больным с уровнем HGB 

<80 г/л и с клиническими симптомами умеренной ане-

мии (рекомендация уровня D) [27]. 

Критериями диагноза ХММЛ являются нали-

чие в ПК персистентного моноцитоза 1•109/л при 

содержании моноцитов 10% при подсчете лейко-

граммы. ХММЛ подразделяют на пролиферативный 

(WBC13•109/л) и диспластический (WBC<13•109/л) 

типы. Рекомендуется выделение 3 подгрупп:

• ХММЛ-0 (<2% бластов в ПК и <5% в КМ)

• ХММЛ-1 (2–4% бластов в ПК и 5–9% в КМ)

•  ХММЛ-2 (5–19% бластов в ПК и 10–19% в КМ) 

[28].

С целью ранней верификации гематологической 

патологии терапевтам важно обращать внимание на 

лейкоцитарную формулу.

При ХММЛ наличие лейкоцитоза с высоким моно-

цитозом не является показанием к назначению цито-

статической терапии. Показанием к лечению служит 

подавление нормальных ростков кроветворения, рез-

ковыраженная спленомегалия, наличие экстрамедул-

лярных очагов опухолевого роста, симптомов интокси-

кации. Препаратом выбора является гидроксимочевина 

[29].

Вторичный ГХ у пациента верифицирован через 

10 мес от начала заместительной трансфузионной тера-

пии ЭМ, после получения за это время около 30–40 доз 

ЭМ. Известно, что каждая трансфузия 250 мл ЭМ 

содержит 200–250 мг железа [6], а перегрузка может 

возникнуть уже после 20–25 трансфузий, так как со-

держание железа в организме реципиента увеличивает-

ся почти вдвое [1, 6, 27]. К сожалению, пациент пока 

не обследован на наличие наследственного ГХ, так как 

возможно сочетание первичного и вторичного ГХ.

Диагностировано поражение сердечно-сосудистой 

системы в виде ХСН с сохраненной ФВ и умеренной 

легочной гипертензии. Кроме того, причиной ХСН мо-

гут быть артериальная гипертензия и анемия. В связи 

с отсутствием данных МРТ сердца в режиме Т2 можно 

лишь предполагать ГХ сердца. 

Получает хелаторную терапию деферазироксом с 

весны 2020 г. по настоящее время. Анализируя эффек-

тивность лечения с использованием деферазирокса, 

следует отметить динамику показателей сывороточного 

железа и ферритина, коэффициента НТЖ.

Начальная доза составляет 20 мг/кг перорально 

1 раз в день. Исходя из терапевтической цели и ответа, 

коррекция дозы должна проводиться каждые 3–6 мес 
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в зависимости от уровня ферритина с шагом 5–10 мг/кг. 

Доза – 20 мг/кг/сут стабилизирует среднее значение 

ферритина и поддерживает содержание железа в ткани 

печени. Доза 30 мг/кг/сут снижает уровень ферритина, 

содержание железа в ткани печени и миокарде и позво-

ляет достичь отрицательного баланса железа [1, 6]. Дозу 

препарата округляют до близкого размера целой таблет-

ки (125, 250 и 500 мг).

Необходимо отметить, что содержание ферритина 

рекомендуется определить в дебюте заболевания и от-

слеживать в динамике. Исследование феррокинетики 

проводят не ранее чем через 14 дней после последней 

трансфузии донорских эритроцитов, вне инфекцион-

ного эпизода [27].

Кроме того, верифицирован ишемический инсульт 

в системе правой средней мозговой артерии и окклю-

зионный тромбоз глубоких вен левой нижней конечно-

сти, который можно расценивать как осложнение кло-

нального тромбоцитоза. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
При ведении пациентов терапевтам и врачам об-

щей практики важно обращать внимание не только 

на изменение количества лейкоцитов, но и на сдвиг 

в лейкоцитарной формуле – как относительный, так 

и (особенно) абсолютный. Знание практикующими 

врачами критериев установления диагноза ГХ, его 

осложнений и принципов терапии позволит своев-

ременно инициировать железозависимую терапию, 

улучшить качество жизни и выживаемость пациентов, 

так как поражение сердца при нелеченом трансфузи-

онно-зависимом ГХ ассоциировано с неблагоприят-

ным прогнозом.

* * *
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The paper presents the clinical case of the patient with chronic myelomonocytic 
leukemia, development of secondary post-transfusion hemochromatosis with the 
possible cardiac involvement and chronic heart failure, pulmonary hypertension, 
as well as deep vein occlusive thrombosis of the left lower extremity and 
consequences of ischemic stroke as complication of thrombocytosis. 
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Влияние когнитивных нарушений 
на распространенность и течение 
гериатрических синдромов
А.В. Турушева, кандидат медицинских наук, доцент, 
Е.В. Фролова, доктор медицинских наук, профессор, 
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Снижение когнитивных функций (КФ) является одним из основных гери-

атрических синдромов, ассоциированных с ранней потерей независимо-

сти, увеличением риска развития других гериатрических синдромов 

и смертности в пожилом возрасте.

Цель – оценить частоту встречаемости снижения КФ и их влияния на рас-

пространенность и течение основных гериатрических синдромов у лиц 

старше 65 лет.

Материал и методы. В исследовании использована случайная выборка из 

611 пациентов в возрасте от 65 лет и старше. Время наблюдения – 2,5 

года. Методы обследования – комплексная гериатрическая оценка. 

Результаты. Преддементные нарушения выявлены у 180 (44,4%) участ-

ников, деменция легкой степени выраженности – у 91 (14,9%), деменция 

умеренной степени выраженности – у 59 (9,7%) и деменция тяжелой 

степени – у 10 (1,6%). Снижение КФ в пожилом возрасте ассоциировано 

с увеличением частоты встречаемости основных гериатрических синдро-

мов – недостаточность питания, снижение уровня физического функци-

онирования, недержание мочи, депрессия, саркопения и синдром стар-

ческой астении. Динамика изменения КФ ассоциирована с увеличением 

или снижением риска прогрессирования остальных гериатрических 

синдромов. 

Заключение. У пациентов с когнитивными расстройствами необходимо 

проводить дополнительные исследования для выявления других гериа-

трических синдромов. Также и пациентам с другими гериатрическими 

синдромами необходимо проводить обязательную оценку уровня КФ. 

Коррекция нутритивного статуса, лечение депрессии и увеличение уровня 

физической активности являются потенциально модифицируемыми фак-

торами риска снижения КФ в пожилом возрасте.

Ключевые слова: гериатрия, деменция, когнитивные нарушения, гериа-

трические синдромы, мальнутриция, старческая астения, индивидуальная 

жизнеспособность, синдром моторного когнитивного риска.
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из практики

Старение населения неразрывно связано с ростом 

в популяции доли лиц со сниженным когнитив-

ным статусом, недостаточностью питания, снижением 

уровня физического функционирования, синдромом 




