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Г ипохромные анемии, являющиеся одним из ча-
стых гематологических синдромов в клинической

практике, чаще всего ассоциируются с железодефицит-
ной анемией (ЖДА). Однако в основе развития гипо-
хромных анемией могут лежать другие патогенетиче-
ские механизмы, не связанные с дефицитом железа. 
К ним относятся нарушение включения железа в моле-
кулу гемоглобина (сидероахрестические анемии), пере-
распределение железа в клетки макрофагальной си-
стемы при воспалительных процессах (анемии воспа-
ления), нарушение синтеза цепей глобина или его
структуры (наследственные гемоглобинопатии).

Несвоевременное распознавание этих состояний (не-
достаточная осведомленность врачей, трудности диаг-
ностики, атипичность течения и др.) и ошибочная трак-
товка гипохромной анемии как ЖДА (преобладание
среди гипохромных анемий) влечет за собой назначе-
ние препаратов железа (ПЖ), неэффективных и проти-
вопоказанных данной категории пациентов.

Одной из редких причин развития гипохромных ане-
мий являются гемоглобинопатии – генетически гетеро-
генная и клинически полиморфная группа наслед-
ственных нарушений синтеза глобина. В настоящее
время, по крайней мере, 300 млн человек (или более
5% населения планеты) являются носителями потенци-

ально патологических генов гемоглобинопатий. Наи-
более значимой в клиническом и эпидемиологическом
отношении патологией среди гемоглобинопатий яв-
ляется талассемия – группа аутосомно-рецессивно на-
следуемых болезней, характеризующихся нарушением
синтеза полипептидных цепей гемоглобина. Каждая
молекула гемоглобина представляет собой тетрамер и
образована двумя парами гемоглобиновых цепей: 
α-глобиновых и β-глобиновых. Синтез этих цепей конт-
ролируется двумя кластерами, расположенных в 
16 (кластер α-генов) и 11 (кластер β-генов) хромосомах
соответственно. В основе патогенеза талассемии лежит
дисбаланс субъединиц глобина, причем степень дисба-
ланса пропорциональна тяжести болезни. Наиболее
распространенными формами являются α- и β-талассе-
мия.

α-Талассемия в большинстве случаев обусловлена де-
лецией одного или двух генов (в одной хромосоме два
гена α-глобина), реже – неделеционной мутацией. Кли-
ническая картина и тяжесть заболевания определяется
числом пораженных генов.

β-Талассемия, напротив, возникает чаще всего в ре-
зультате неделеционных (точечных) мутаций, что при-
водит к снижению или полному отсутствию синтеза 
β-цепей глобина (в одной хромосоме расположен один
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ген β-глобина). Существует два варианта β-талассемии –
большая талассемия (наиболее тяжелая форма заболе-
вания), возникающая при наличии мутаций в обоих ал-
лелях гена β-глобина и малая β-талассемия (легко про-
текающая и не требующая лечения), связанная с мута-
цией в одном из аллелей гена β-глобина. Современное
название болезнь получила в 1933 г. и происходит от
греческих слов thalassa (море) и haima (кровь) в связи с
тем, что заболевание особенно часто регистрировалось
в странах Средиземноморья (Греция и Италия). Наибо-
лее распространена β-талассемия в регионах эндемич-
ных по малярии, вызванной Plasmodium falciparum,
включая Средиземноморье, северную Африку, регионы
Ближнего Востока, Индию, Юго-Восточную Азию и
южные районы Китая. Высокие частоты β-талассемии
регистрируются в Дагестане и в бывших республиках
СССР (Азербайджан, Узбекистан, Таджикистан). Ча-
стота носителей β-талассемии в этих областях варь-
ирует от 1 до 20%. По оценкам, в мире насчитывается
270 млн носителей аномальных гемоглобинов и талас-
семии, из которых 80 млн являются носителями β-та-
лассемии. Ежегодно рождается от 300 тыс. до 400 тыс.
детей с серьезным нарушением гемоглобина (23 тыс. с
большой β-талассемией) и до 90% этих родов происхо-
дят в странах с низким или средним уровнем дохода [1].
Миграция населения и смешанные браки между раз-
личными этническими группами привели к возникно-
вению талассемии почти во всех странах мира, включая
Северную Европу, где талассемия ранее отсутствовала.
По современным оценкам, около 1,5% мирового населе-
ния (от 80 до 90 млн человек) являются носителями 
β-талассемии. Общая ежегодная заболеваемость β-талас-
семией с наличием симптомов составляет 1/100 000 во
всем мире и 1/10 000 человек в странах Евросоюза [2].

Распространенность анемий, связанных с талассе-
мией в некоторых регионах превышает частоту ЖДА.
Так, в одной из провинций Северного Таиланда среди
гипохромных анемий соотношение диагностированных
ЖДА, талассемий и сочетания ЖДА с талассемией со-
ставляло 10,2%, 53,8% и 30,8%, а в другой провинции –
7,7%, 67,3% и 9,6% соответственно [3]. При обследова-
нии жителей филиппинской столицы Манилы с нали-
чием анемии установлено, что ЖДА и гемоглобинопа-
тии, в том числе талассемия, диагностировались в
37,6% и 27,8% случаев, в то время как у 34,7% лиц вы-
являлись другие причины анемии. У больных с талассе-
мией отмечалась умеренно выраженная анемия с нор-
мальным или повышенным содержанием сывороточ-
ного железа [4].

Клинически различают тяжелую, промежуточную и
малую β-талассемию. Тяжелая форма протекает в виде
выраженной анемии (Hb<60 г/л), высокой потребно-
сти в постоянных гемотрансфузиях. Нелеченые или не-
адекватно леченные больные обычно погибают в пер-
вом или втором десятилетии жизни [5]. Промежуточ-
ная форма обычно гомозиготна. Уровень гемоглобина
может колебаться в пределах 60–100 г/л, однако кли-
ническая картина весьма вариабельна. При этом на-

блюдается умеренная или тяжелая микроцитарная ги-
похромная анемия с признаками гемолиза. У некото-
рых больных с гомозиготной формой отсутствуют при-
знаки тяжелой патологии, анемия умеренно выражена,
что не требует постоянных гемотрансфузий. Малая 
β-талассемия проявляется умеренно выраженной гипо-
хромной микроцитарной анемией

Поскольку основой лечения большинства больных
талассемией является трансфузионная терапия, а по-
требность в трансфузиях эритроцитов косвенно отра-
жает тяжесть заболевания, выделяют трансфузионно-
зависимую и трансфузионно-независимую талассе-
мию. Однако два этих состояния могут быть непосто-
янными и отражают текущее состояние пациента [6].

В клинической практике наиболее частые трудности
и ошибки в диагностике возникают у больных малой 
β-талассемией, проявляющейся умеренно выраженной
гипохромной анемией при отсутствии других призна-
ков заболевания. Неправильная трактовка причины
гипохромной анемии и ошибочная диагностика ЖДА
влечет за собой неоправданные обследования и на-
значение ПЖ, что, кроме неэффективности лечения,
может иметь негативные последствия для больных та-
лассемией [7].

В качестве иллюстрации ошибочной диагностики
ЖДА у больной β-талассемией приводим клиническое
наблюдение.

Больная А., 63 года, обратилась с жалобами на сла-
бость, головокружение. По данным анамнеза, в воз-
расте 23 лет во время беременности впервые было
выявлено снижение содержания гемоглобина до 60
г/л, диагностирована ЖДА и назначены ПЖ. После
родов отмечено повышение показателей гемогло-
бина, не достигавших, однако, нормальных величин. В
дальнейшем в анализах периферической крови посто-
янно выявлялась гипохромная микроцитарная ане-
мия, рефрактерная к лечению ПЖ. При периодически
проводившихся обследованиях причину анемии вы-
явить не удавалось, что наряду с отсутствием эф-
фекта от длительной ферротерапии побудило вра-
чей пересмотреть диагноз ЖДА. Было проведено
электрофоретическое исследование гемоглобина 
(Гематологический центр Минздрава России), по дан-
ным которого выявлено повышение уровня HbA2
(см. рис. 4) до 4,1% (норма 2,2–3,2%). Полученные ре-
зультаты позволили диагностировать β-талассе-
мию. В дополнение к анамнезу установлено, что
мать пациентки также страдала анемией, природа
которой осталась неясной. Для верификации формы
гемоглобинопатии было рекомендовано проведение
молекулярно-генетического исследования, от кото-
рого больная отказалась.

Объективно: состояние удовлетворительное. Кож-
ные покровы умеренной бледности. Периферические
лимфоузлы не увеличены. Костно-мышечная система
без особенностей. В легких дыхание везикулярное, хри-
пов нет. Тоны сердца ритмичные. Частота сердечных
сокращений – 78/мин. Артериальное давление – 
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140/85 мм рт. ст. Живот мягкий. Печень и селезенка не
увеличены.

Общий анализ крови: Нb – 106 г/л, эритроциты –
4,34×1012/л, средний объем эритроцита (MCV) – 73
фл, среднее содержание гемоглобина в 1 эритроците 
(МСН) – 24,3 пг, лейкоциты – 3,6×109/л, нейтро-
филы (NEU) – 51,8%. При исследовании перифериче-
ской крови было обращено внимание на снижение
показателей лейкоцитов и абсолютного количе-
ства нейтрофилов, что регистрировалось на про-
тяжении длительного времени. На рис. 1–3 пред-
ставлены показатели гемоглобина, эритроцитов,
MCV и МСН.

Биохимический анализ крови: гликированный Hb –
6,0%, железо – 10,01 мкмоль/л, фолиевая кислота – 
25 нг/мл.

После получения результатов обследования, вы-
явившего повышение содержания НbА2, были отме-
нены ПЖ и рекомендован прием фолиевой кислоты 
(4 мг/сут 2 мес с перерывом в 1 мес) и антиоксидан-
тов (Омега-3 по 1 к/сут 1,5 мес 3 раза в год).

Обсуждение
С одной стороны, трактовка гипохромной микроци-

тарной анемии у больной как ЖДА послужило основа-
нием для назначения ПЖ. При этом отсутствие эф-
фекта от лечения на протяжении длительного времени
побуждало врачей лишь к замене одного ПЖ на другой.
Между тем отсутствие у больной очевидных причин
ЖДА (хронические кровопотери различной локализа-
ции, меноррагии, нарушение всасывания и др.) наряду
с неэффективностью ПЖ является основанием для пе-
ресмотра диагноза ЖДА. Необходимо помнить положе-
ние, ставшее неким клиническим афоризмом: «все
ЖДА являются гипохромными, но не все гипохромные
анемии являются ЖДА». Иными словами, если у боль-
ной с подозрением на ЖДА анемия оказывается нормо-
хромной или гиперхромной, то диагноз ЖДА малове-
роятен («все ЖДА являются гипохромными»). С другой
стороны, при наличии у больной гипохромной анемии
в первую очередь предполагается ЖДА (большинство
гипохромных анемий), но в то же время не исключа-
ется и другая природа анемий («не все гипохромные
являются железодефицитными»). Вот последний вари-
ант, по-видимому, не подозревался наблюдавшими
больную врачами, и не обсуждались другие возможные
варианты гипохромной анемии (гемоглобинопатии,
сидероахрестические анемии, анемии воспаления), тем
более при отсутствии эффекта от применения ПЖ. От-
сутствие у больной признаков воспаления на протяже-
нии длительного наблюдения исключало связь анемии
с наличием воспалительного процесса (анемии воспа-
ления). Поэтому наиболее обоснованным было предпо-
ложение о наличии у больной заболеваний из группы
гемоглобинопатий – наследственной патологии, свя-
занной с нарушением синтеза цепей глобина, в частно-
сти малой формой β-талассемии, вызывающие трудно-
сти дифференциальной диагностики с ЖДА. 

С целью выявления у больных гипохромными ане-
миями признаков β-талассемии, определяющих даль-
нейшее направление диагностического поиска, предло-
жено использовать 5 лабораторных показателей – ко-
личество эритроцитов, средний объем эритроцитов
(mcV), среднее содержание гемоглобина в эритроците
(mcH), средняя концентрация гемоглобина в эритро-
цитах (mcHc), относительная ширина распределения
эритроцитов по объему – индекс распределения эрит-
роцитов (rdW). Указанные показатели предлагается
использовать в многочисленных формулах, имеющих
различную чувствительностью, специфичность и пред-
сказательную ценность (положительную и отрицатель-
ную). Используются они в качестве диагностических
ориентиров для скрининговой дифференциальной ди-
агностики ЖДА и малых форм талассемии [8, 9]. 

Год

Рис. 1. Показатели эритроцитов (10×1012/л) – 2013–2021 гг.
Fig. 1. Red blood cell counts (10¥1012/L), years 2013–2021.

Год

Рис. 2. Показатели гемоглобина (г/л) – 2013–2021 гг.
Fig. 2. Hemoglobin  levels (g/L), years 2013–2021.

Год

Рис. 3. Показатели среднего объема эритроцитов (МСV) и среднего
содержания гемоглобина в эритроците (МСН) – 2013–2021 гг.
Fig. 3. Mean corpuscular volume (МСV) and mean corpuscular hemoglobin
(МСН), years 2013–2021.

МСН, пг                  МСV, фл
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Наиболее достоверным в диагностике малой β-талас-
семии в ряде ретроспективных исследований признан
индекс 11T, основанный на результатах одиннадцати
формул, каждый положительный результат которых
оценивается в 1 балл. Сумма баллов выше 8 при чув-
ствительности теста 85,71 и специфичности 97,50 мо-
жет свидетельствовать о диагнозе малой β-талассемии
[9]. Индекс Грина и Кинга также неплохо зарекомендо-
вал себя в нескольких исследованиях [8, 9]. Тем не ме-
нее разнящаяся чувствительность и специфичность
этих формул приводит к частым ложноотрицательным
результатам. Так, в рассматриваемом нами клиниче-
ском случае, индекс mentzler (16,8) – [10], england и
Fraser (12,26) – [11], ehsani (29,6) – [12] не показали до-
стоверного результата, в то время как полученный ре-
зультат по формуле Shine и Lal (1294) – [13] удовлетво-
рил поставленному диагнозу. Однако в развивающихся
странах, где зачастую лабораторные методы диагно-
стики малодоступны, использование данной методики

может значительно улучшить выявляемость малых
форм заболевания. Важно, что скрининг β-талассемий
с использованием формул значительно более чувстви-
телен, чем при α-талассемиях [8].

В связи с отсутствием эффекта от ПЖ у пациентки
было проведено электрофоретическое исследование ге-
моглобина, при котором выявлено повышение содер-
жания HbА2 (4,1%) – (рис. 4), что является признаком
β-талассемии. С учетом клинического течения заболе-
вания (умеренно выраженная анемия, отсутствие выра-
женных клинико-лабораторных признаков гемолиза и
необходимости эксфузии железа) данный вариант β-та-
лассемии правомерно считать как легкую форму. Вери-
фикация причины гипохромной анемии и исключение
ЖДА позволило отменить ПЖ, применение которых в
течение длительного времени у данной пациентки сле-
дует считать неоправданным. В подобных случаях при-
менение ПЖ у больных недиагностированной β-талас-
семии, ошибочно расцениваемой как ЖДА, может при-
водить к избыточному накоплению железа в органах и
тканях (вторичный гемосидероз), что является одним
из проявлений талассемии и требует обычно медика-
ментозной эксфузии железа (препарат десфериоксиа-
мин). Однако признаков перегрузки железом (нор-
мальные показатели сывороточного железа и ферри-
тина) у обсуждаемой пациентки не выявлено.

Таким образом, данное клиническое наблюдение
свидетельствует о том, что, несмотря на ведущую роль
железодефицита при гипохромной анемии, необхо-
димо в процессе диагностического поиска у данной ка-
тегории пациентов, а также при неэффективности ПЖ
исключать другие причины анемии, в частности легкие
формы β-талассемии.
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Рис. 4. Электрофорез гемоглобина. НbА – 95,9% 
(норма – 96,8–97,8%), НbА2 – 4,1% (норма – 2,2–3,2%).
Fig. 4. Hemoglobin electrophoresis. НbА – 95.9% (normal НbА levels 
96.8%–97.8%), НbА2 – 4.1%.
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