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Введение 

Гемолитические анемии (ГА) в детском 
возрасте (наследственные и приобретен-
ные) занимают второе место после желе-
зодефицитных анемий по частоте распро-
странения [1]. Структура ГА в значитель-
ной мере зависит от генетических особен-
ностей населения, поэтому существенно 
различается в регионах мира. Так, в струк-
туре наследственных ГА в популяции Се-
верной Европы преобладает наследствен-
ный сфероцитоз (НС), в странах Средизем-
номорья – талассемия, в африканских стра-
нах – серповидно-клеточная анемия [2]. 

НС – одна из наиболее часто встре-
чающихся наследственных гемолитиче-

ских анемий. Болезнь может встречаться 
у большинства этнических групп и мани-
фестировать в любом возрасте, но преиму-
щественно у детей [2, 3]. НС распростра-
нен во всем мире, особенно высока забо-
леваемость у жителей Северной Европы и 
в Соединенных Штатах Америки, где за-
болевание встречается с частотой 1 случай 
на 2 500 населения [3]. В последние годы 
в диагностике НС наметился существен-
ный прогресс, связанный с использовани-
ем молекулярно-генетических методов [4].

НС, в зависимости от его тяжести, мо-
жет проявляться в любых возрастных груп-
пах, от неонатального периода до пожило-
го возраста. Классическими проявления-

УДК 616.155.194.18-053.2 Е.Ф. Мицура1, Л.И. Волкова2

НАСЛЕДСТВЕННый СФЕРОЦИТОЗ В СТРУКТУРЕ 
ГЕМОЛИТИЧЕСКИх АНЕМИй У ДЕТЕй И ЕГО 

КЛИНИЧЕСКОЕ ТЕЧЕНИЕ В РЕСПУБЛИКЕ БЕЛАРУСь
1ГУ «РНПЦ радиационной медицины и экологии человека», г. Гомель, Беларусь

2ГУО «Белорусская медицинская академия последипломного 
образования», г. Минск, Беларусь

Наследственный сфероцитоз (НС) – самая частая форма гемолитической анемии у де-
тей в Республике Беларусь. С целью установить место НС в структуре гемолитических 
анемий (ГА) у детей и оценить его клиническое течение в Республике Беларусь ретроспек-
тивно изучены данные 253 детей с впервые установленными диагнозами ГА за 2005–2016 
годы в г.Гомеле и г. Минске. Проведен детальный анализ клинических проявлений болез-
ни по данным 48 амбулаторных карт, средний срок наблюдения 7,4 лет, прослежено 393 
человеко-года наблюдения. В общей структуре ГА у детей доля НС составляет 50,2%, а сре-
ди наследственных ГА – 73%. Рассчитанная заболеваемость НС 6,5 на 100 тыс. детского 
населения, что значительно ниже ожидаемого. Диагноз НС в 50% случаев устанавливается 
в течение 1 года 3 месяцев жизни. В 75% НС имелся у близких родственников пациентов. 
По тяжести 17% случаев были легкими, 54% умеренными и 29% тяжелыми. На момент по-
становки диагноза у 85% имелась анемия, у 79% – увеличение селезенки, у 48% – желтуха. 
Желтуха значимо чаще встречалась при тяжелом течении НС. Спленэктомия выполнена у 
31% пациентов за период наблюдения, в сроки от 4 до 26 лет, медиана 15 лет. У 50% наблю-
даемых спленэктомия проведена до возраста 19 лет. Желчнокаменная болезнь выявлена у 
21% пациентов, медиана возраста на момент выявления 15,5 лет. По сравнению с данны-
ми исследователей из Индии, Турции, Египта и Бразилии, в нашей стране НС выявляется 
раньше, желчнокаменная болезнь формируется позже, также выполняется позже спленэк-
томия, что говорит об эффективности помощи данной категории пациентов.

Ключевые слова: наследственный сфероцитоз, распространенность, клиника
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ми НС являются гемолитическая анемия, 
желтуха, ретикулоцитоз, желчнокаменная 
болезнь, спленомегалия и наличие сферо-
цитов в мазке периферической крови, сни-
женная осмотическая стойкость эритроци-
тов, положительный семейный анамнез. 
Примерно у трети пациентов гемолиз хо-
рошо компенсирован, в таком случае ане-
мия может быть незначительной или от-
сутствовать, а единственной находкой ста-
новится повышенный ретикулоцитоз, от-
ражающий усиление продукции эритроци-
тов в костном мозге. Желтуха вариабель-
на, часто отсутствует, а проявляться мо-
жет при сопутствующих инфекциях. Спле-
номегалия чаще всего присутствует, но не 
всегда значительна. Критериями тяжести 
течения НС принято считать уровни гемо-
глобина, билирубина и ретикулоцитов. Тя-
желые формы характеризуются уровня-
ми гемоглобина ниже 80 г/л, ретикулоци-
тов >10%, билирубина >51 мкмоль/л. Для 
форм умеренной тяжести уровни гемогло-
бина 80-110 г/л, ретикулоцитов >6%, били-
рубина 34-51 мкмоль/л. При легких фор-
мах НС гемоглобин 110-150 г/л, ретику-
лоциты 3-6%, билирубин 17-34 мкмоль/л. 
Повышенный гемолиз и избыточная пиг-
ментная нагрузка на печень могут приво-
дить к образованию желчных камней уже 
на первом или втором десятилетии жизни 
[1, 2]. Клинические проявления НС у детей 
изучены в различных странах: в Бразилии, 
Турции, Египте, Индии [5, 6, 7, 8].

Представляет интерес оценить клини-
ческое течение НС в течение жизни у па-
циентов, выявленных в детском возрасте, в 
Республике Беларусь.

Цель: установить место НС в структу-
ре гемолитических анемий у детей и оце-
нить его клиническое течение в Республи-
ке Беларусь. 

Материал и методы исследования 

Структура ГА в детском возрасте из-
учена по данным медицинской докумен-
тации ГУ «РНПЦ радиационной меди-
цины и экологии человека» (ГУ «РНПЦ 
РМиЭЧ») и ГУ «РНПЦ детской онко-

логии, гематологии и иммунологии» 
(ГУ «РНПЦ ДОГИ»). Были проанализи-
рованы записи 253 детей с впервые уста-
новленными диагнозами ГА за 2005-2016 
годы (64 в ГУ «РНПЦ РМиЭЧ» и 189 – в 
ГУ «РНПЦ ДОГИ»). 

Проведен детальный ретроспективный 
анализ данных 48 амбулаторных карт паци-
ентов, находящихся на диспансерном уче-
те в РНПЦ радиационной медицины и эко-
логии человека с диагнозом НС. Учиты-
вались анамнестические, лабораторные и 
клинические данные за время наблюдения. 

Диагноз НС был выставлен всем па-
циентам в возрасте до 18 лет на основа-
нии клинических проявлений, анамнеза и 
результатов лабораторных тестов (общий 
анализ крови с подсчетом ретикулоцитов, 
билирубин, осмотическая резистентность 
эритроцитов, отрицательный результат 
пробы Кумбса). Срок наблюдения пациен-
тов после постановки диагноза НС соста-
вил от 1 до 23 лет, в среднем 7,4 (2,6-11,4) 
лет. Всего было прослежено 393 человеко-
года наблюдения. 

Статистическая обработка данных 
проводилась с помощью программы 
STATISTICA v.6.0. Данные возраста пред-
ставлены в виде: медиана (Ме) и интерк-
вартильный размах (Q1-Q3). Для сравне-
ния числовых данных в трех независи-
мых группах использовался тест Краскела-
Уолиса. Расчет доверительных интерва-
лов (95% ДИ) проводился с помощью от-
корректированного метода Вальда. Анализ 
наступления событий проводился с помо-
щью метода Каплан-Мейера. Статистиче-
ски значимым считался уровень значимо-
сти p<0,05.

Результаты исследования 

При анализе структуры ГА были из-
учены впервые установленные диагно-
зы ГА у 253 детей в ГУ «РНПЦ РМиЭЧ» 
и ГУ «РНПЦ ДОГИ» за период с 2005 по 
2016 годы. За эти годы зарегистрирова-
но 380 выявленных впервые случаев ГА в 
Республике Беларусь [9], таким образом, 
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нами оценивались 66,6% случаев от ре-
спубликанского показателя, что позволя-
ет говорить о репрезентативности выбор-
ки. Структура ГА у детей представлена в 
таблице 1.

В структуре впервые выявленных ГА у 
детей преобладают наследственные забо-
левания (68,8%): наследственный сферо-
цитоз (50,2%), талассемия (3,6%), дефицит 
глюкозо-6-фосфат дегидрогеназы и другие 
ферментопатии (3,6%). Среди наследствен-
ных ГА 73% занимает НС. Аутоиммунные 
ГА в детском возрасте выявлялись в 31,2% 
случаев. В то же время значительная часть 
ГА (13,5%) остается неуточненной.

Для расчета распространенности НС в 
Республике Беларусь воспользуемся мето-
дикой, предложенной нами ранее [9]. Что-
бы сравнить распространенность («прева-
ленс») НС в общей популяции в нашей стра-
не и за рубежом, нами проанализированы 
диагнозы 197 детей, состоящих на диспан-
серном наблюдении в ГУ «РНПЦ РМи ЭЧ» 
и ГУ «РНПЦ ДОГИ» на конец 2016 года. 
Среди причин ГА 51,8% (95%ДИ 44,8-58,6) 
составил НС. Исходя из общего числа со-
стоящих на диспансерном учете по пово-
ду ГА в Республике Беларусь на конец 2016 
года – 12,6 на 100 000 населения, мож-
но рассчитать примерную распространен-
ность наследственного сфероцитоза. Она 
составит в таком случае 6,5 (5,6- 7,4) на 100 
тыс. населения, или 1 случай на 15,3 тыс. 
детского населения (в диапазоне от 1/17,7 
до 1/13,6 тыс. детского населения). Дан-
ный показатель выглядит явно занижен-
ным, так как для европейской популяции 
распространенность наследственного сфе-
роцитоза должна быть не менее 1 случая на 
2500-5000 населения [2, 3]. Вероятнее все-
го, это происходит из-за недоучета легких 
форм болезни. 

Проанализирован возраст пациентов с 
НС на момент постановки диагноза (у де-
тей до 3 лет учитывались годы и месяцы 
жизни). До установления диагноза прохо-
дило от 0 месяцев до 17 лет, медиана воз-
раста составила 1 год и 3 месяца (2 меся-
ца – 7 лет). На первом году жизни были 

диагностированы 45,5% пациентов, в воз-
расте 1-3 лет – 10,6%, 3-5 лет – 12,1%, 6-9 
лет – 12,9%, 10 лет и старше – 18,9%. Со-
гласно методу Каплана-Мейера, половина 
пациентов была диагностирована в тече-
ние 1 года 2 месяцев от рождения (рисунок 
1). В нашей стране НС диагностируется 
раньше, чем в Египте (средний возраст на 
момент диагноза 2,5 года), а также в Тур-
ции, Индии и Бразилии, где средний воз-
раст детей на момент постановки диагноза 
НС превышает 5 лет [5-8].

В ретроспективный анализ включены 
48 случаев НС, из которых пациентов муж-

Таблица 1 – Структура впервые 
выявленных ГА у детей с 2005 по 2016 
годы в ГУ «РНПЦ РМиЭЧ» и ГУ «РНПЦ 
ДОГИ»

Форма ГА Абс. % (95% ДИ)
Анемия вследствие 
ферментных нарушений 9 3,6 (1,8-6,7)

Бета-талассемия 9 3,6 (1,8-6,7)
Наследственный 
сфероцитоз 127 50,2 (44,1-56,3)

Другие наследственные 
ГА уточненные 3 1,2 (0,2-3,6)

Неуточненные 
наследственные ГА 26 10,3 (7,1-14,7)

Аутоиммунная ГА 43 17,0 (12,8-22,1)
Другие уточненные 
приобретенные ГА 28 11,1 (7,7-15,6)

Неуточненные 
приобретенные ГА 8 3,2 (1,5-6,2)

Всего 253 100%

Рисунок 1 – Возраст пациентов с НС 
на момент постановки диагноза
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ского пола было 34 (71%), женского – 14 
(29%). При анализе родословной выявле-
но, что у 36 пациентов (75%) ближайшие 
родственники (мать, отец, брат или сестра) 
страдают НС, а в остальных случаях – на-
следственный анамнез не был отягощен 
или остался неизвестным. 

Оценивалась степень тяжести НС. Лег-
кие формы выявлены в 8 случаях (17%), уме-
ренной тяжести – в 26 (54%), тяжелые – у 14 
пациентов (29%). Различий в возрасте уста-
новления диагноза НС в зависимости от сте-
пени тяжести не выявлено (H=0,81; p=0,67).

На момент постановки диагноза НС 
желтуха присутствовала у 23 пациентов 
(48%), анемия – у 41 (85%). Селезенка так-
же была увеличена (пальпаторно или по 
данным УЗИ) на момент постановки диа-
гноза у большинства пациентов – 38 (79%). 
У 18 пациентов (38%) присутствовали все 
три признака заболевания. Частота встре-
чаемости данных симптомов у пациентов 
на момент выявления НС в зависимости от 
степени тяжести заболевания представле-
на в таблице 2.

Анемический синдром встречался оди-
наково часто при различной степени тяже-
сти, а спленомегалия и желтуха в большей 
степени отражали тяжесть состояния. Жел-
туха встречалась значимо чаще при тяже-
лой степени тяжести по сравнению с лег-
кой и умеренной (границы 95% ДИ не пе-
ресекаются, р<0,05).

За время наблюдения по клиническим 
показаниям у 15 пациентов (31%) была 
удалена селезенка. Проведен анализ «вы-
живаемости» с помощью метода Каплана-
Мейера (рисунок 2). 

Спленэктомия выполнена в сроки от 4 
до 26 лет, медиана 15 лет (10-18). В нашей 
стране спленэктомия выполняется позже, 
чем в Бразилии (медиана 7 лет) и в Турции 

(медиана 8 лет) [5, 6]. Медиана выживае-
мости (время, за которое у 50% наблюда-
емых выполнена спленэктомия) оказалась 
равной 19 годам. Ни у одного пациента не 
было постспленктомического сепсиса, так 
как все пациенты перед плановой спленэк-
томией обязательно вакцинировались про-
тив пневмококковой, менингококковой и 
гемофильной инфекций. В то же время, 
в Индии постспленэктомический сепсис 
был у 7,7% [8].

Желчнокаменная болезнь (ЖКБ) 
выла выявлена у 10 пациентов (21%) за 
время наблюдения, в возрасте от 6 до 20 
лет (медиана 15,5; 10-17). По данным ли-
тературы, в других странах возраст при 
выявлении ЖКБ несколько ниже: медиа-
на 8,5 лет в Индии, 10 лет в Бразилии и 
11 лет в Турции [5, 6, 8]. Согласно ана-
лизу методом Каплана-Мейера, у 50% па-
циентов с НС ЖКБ развивается до воз-
раста 18 лет («медиана выживаемости»). 
Холецистэктомия была выполнена 4 па-
циентам (в возрасте 19, 22, 23, 25 лет), в 
одном случае холецистэктомия выполне-
на вместе со спленэктомией. 

Таблица 2 – Встречаемость желтухи, анемии и спленомегалии у пациентов с НС в 
зависимости от степени тяжести

Степень тяжести Желтуха Анемия Спленомегалия
Легкая (n=8) 1 (12,5%; 0,1-49,2) 7 (87,5%; 50,8-99,9) 4 (50%; 21,5-78,5)
Умеренная (n=26) 9 (34,6%; 19,3-53,8) 23 (88,5%; 70,2-96,8) 20 (76,9%; 57,6-89,3)
Тяжелая (n=14) 13 (93%; 66,5-100) 11 (78,6%; 51,7-93,2) 14 (100%; 74,9-100)

Рисунок 2 – Сроки выполнения 
спленэктомии у пациентов с НС
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Заключение 

Наследственный сфероцитоз – самая 
частая форма гемолитической анемии у де-
тей в Республике Беларусь. В общей струк-
туре ГА у детей доля НС составляет 50,2%, 
а среди наследственных ГА – 73%. Рассчи-
танная нами заболеваемость НС на конец 
2016 года составила 6,5 на 100 тыс. дет-
ского населения, то есть 1 случай НС реги-
стрируется на 15,3 тыс. детей, что не менее 
чем в 3 раза ниже ожидаемого. Значитель-
ная часть ГА у детей остается неуточнен-
ной (13,5%), что диктует необходимость 
внедрения в практику современных мето-
дов лабораторной диагностики. 

Диагноз НС в 50% случаев устанавли-
вается в течение 1 года 3 месяцев жизни. В 
75% НС имеется у близких родственников 
пациентов, что необходимо учитывать при 
опросе пациентов и их родителей. У паци-
ентов с НС преобладают формы умеренной 
тяжести (54%), тяжелые формы выявляют-
ся у 29%. На момент постановки диагноза 
у 85% имелась анемия, у 79% – увеличение 
селезенки, у 48% – желтуха, а все три при-
знака имелись только у 38% детей. Желту-
ха значимо чаще встречалась при тяжелом 
течении НС. 

Спленэктомия выполнена у 31% паци-
ентов за период наблюдения, в сроки от 4 
до 26 лет, медиана 15 лет. У 50% наблю-
даемых выполнена спленэктомия к возра-
сту 19 лет. Желчнокаменная болезнь вы-
явлена у 21% пациентов, медиана возрас-
та 15,5 лет.

По сравнению с данными исследовате-
лей из Индии, Турции, Египта и Бразилии, 
в нашей стране НС выявляется раньше, а 
осложнения болезни (ЖКБ) формируют-
ся позже, выполнение спленэктомии также 
откладывается на более поздний срок, что 

говорит об эффективности оказания помо-
щи данной категории пациентов.
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HEREDITARY SPHEROCYTOSIS IN THE STRUCTURE OF HEMOLYTIC ANEMIA 
IN CHILDREN AND ITS CLINICAL COURSE IN THE REPUBLIC OF BELARUS

Hereditary spherocytosis (HS) is the most common form of hemolytic anemia in children 
in the Republic of Belarus. In order to establish the place of HS in the structure of hemolytic 
anemia (HA) in children and to evaluate its clinical course in the Republic of Belarus, the data 
of 253 children with the first established diagnoses of HA for 2005-2016 in Gomel and Minsk 
were retrospectively studied. A detailed analysis of the clinical manifestations of the disease 
was carried out based on 48 outpatient charts, the average follow-up period was 7,4 years, in 
total 393 person-years of follow-up were tracked. In the general structure of HA in children, 
its part is 50,2%, and among the hereditary HA it is 73%. The estimated incidence of HS is 6,5 
per 100 thousand children, which is much lower than expected. The diagnosis of HS in 50% of 
cases is established within 1 year 3 months of life. Family history of HS was found in 75% of 
cases. By severity, 17% of cases were mild, 54% moderate and 29% severe. At the time of diag-
nosis, 85% had anemia, 79% – enlarged spleen, and 48% – jaundice. Jaundice was significantly 
more common in severe HS cases. Splenectomy was performed in 31% of patients during the 
follow-up period, ranged 4 to 26 years, median 15 years. In 50% of the patients, splenectomy 
was performed at the age of 19 years. Gallstone disease was detected in 21% of patients, at me-
dian age 15,5 years. Compared with data from researchers from India, Turkey, Egypt and Bra-
zil, in our country, HS is detected earlier, cholelithiasis is formed later, and later splenectomy is 
performed, that indicates the effectiveness of these patients’ management.
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