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УДК 616.155.194-053.2-07 Е.Ф. Мицура1, Л.И. Волкова2

ЗНАЧЕНИЕ ГЕМАТОЛОГИЧЕСКИХ ПОКАЗАТЕЛЕй В ДИАГНОСТИКЕ 
НАСЛЕДСТВЕННОГО СФЕРОЦИТОЗА У ДЕТЕй ПЕРВОГО ГОДА ЖИЗНИ

1ГУ «РНПЦ радиационной медицины и экологии человека», г. Гомель, Беларусь
2ГУО «Белорусская медицинская академия последипломного 

образования», г. Минск, Беларусь

Наследственный сфероцитоз (НС) – наиболее часто встречающаяся наследственная 
гемолитическая анемия в Республике Беларусь. С целью определения показателей гемо-
граммы, которые можно использовать для диагностики НС и дифференциальной диагно-
стики с железодефицитной анемией (ЖДА) у детей первого года жизни в амбулаторной 
практике, изучены 35 анализов крови детей с НС, 37 анализов крови детей с ЖДА и 31 
анализ здоровых детей контрольной группы. Установлена частота встречаемости патоло-
гических изменений гемограммы, определены их пороговые значения для диагностики 
НС. Для ранней диагностики НС у детей допустимо использование следующих показа-
телей: Ht ≤31,1%, MCHC/Ht >1,06, Hb/MCHC ≤3,11, Hb/RDW ≤7,26, MCHC/MCV > 0,45. 
При наличии анемического синдрома для дифференциальной диагностики НС с ЖДА 
следует использовать значения MCHC/Ht >1,24, MCHC >34,8, RDW >15,1, Hb/ RDW 
≤6,67, Ht ≤29,5%. При наличии анемии и вышеуказанных отклонений гемограммы необ-
ходимо проведение дополнительного обследования для уточнения диагноза НС. 

Ключевые слова: наследственный сфероцитоз, гемограмма, диагностика

Введение 

Анемии – это наиболее часто встреча-
ющиеся патологические состояния у детей 
первого года жизни, обусловленные различ-
ными этиологическими факторами и патоге-
незом. Гемолитические анемии – это группа 
заболеваний, характеризующихся патологи-
чески интенсивным разрушением эритро-
цитов, повышенным образованием продук-
тов их распада, а также реактивным усиле-
нием эритропоэза. В структуре гемолитиче-
ских анемий преобладают наследственные 
формы заболеваний, среди них наиболее ча-
сто выявляется наследственный сфероцитоз 
(НС) [1]. Клиническими проявлениями НС 
являются: гемолитическая анемия, желтуха, 
ретикулоцитоз, образование камней в желч-
ном пузыре, спленомегалия [2]. 

В настоящее время для современной 
лабораторной диагностики анемий широ-
ко используются автоматические гематоло-
гические анализаторы, которые позволяют 
определять как основные, так и дополни-

тельные параметры гемограммы. Эти по-
казатели можно использовать в диагности-
ке анемий различного генеза, в том числе и 
НС [2, 3]. К лабораторно-диагностическим 
признакам относятся: наличие сфероци-
тов в мазке периферической крови, сни-
женная осмотическая стойкость эритро-
цитов, положительный семейный анамнез. 
Для определения тяжести состояния при-
нимают во внимание уровни гемоглобина 
(Hb), билирубина, число ретикулоцитов. 
Как правило, при НС определяется повы-
шенное количество ретикулоцитов с или 
без анемии, средний объем эритроцитов 
(MCV, Mean Corpuscular Volume) в норме 
или снижен, а концентрация гемоглобина 
в них повышена (MCHC, Мean Corpuscular 
Hemoglobin Concentration). Увеличивается 
и показатель распределения эритроцитов 
по объему (RDW – red blood cell distribution 
width), что свидетельствует об анизоцито-
зе [3]. В практике педиатра наиболее ча-
сто встречается железодефицитная анемия 
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(ЖДА), при которой, как правило, умень-
шаются показатели MCV, MCH и MCHC, а 
RDW также увеличивается [4, 5].

Кроме определяемых гематологиче-
ским анализатором показателей гемограм-
мы некоторые авторы предлагают исполь-
зовать и расчетные индексы на их осно-
ве. Так, R. Christensen и др. (2013) было 
предложено использовать соотношение 
MCHC/MCV у новорожденных для скри-
нинга НС [6]. Было показано, что индексы 
Hb/MCHC, Hb/RDW, MCHC/RDW отража-
ют тяжесть клинического течения НС [7]. 
Для дифференциальной диагностики НС 
и ЖДА перспективно учитывать дополни-
тельные параметры гемограммы.

Цель исследования: определить показа-
тели гемограммы, которые можно исполь-
зовать для диагностики НС и дифференци-
альной диагностики с ЖДА у детей первого 
года жизни в амбулаторной практике.

Материал и методы исследования

Нами ретроспективно проанализиро-
ваны показатели общего анализа крови, 
взятого в возрасте от 1 до 12 месяцев вклю-
чительно у 17 детей с верифицированным 
диагнозом НС, состоящих на диспансер-
ном учете у детского гематолога РНПЦ ра-
диационной медицины и экологии челове-
ка. Всего изучено 35 анализов крови паци-
ентов с НС. Медиана возраста на момент 
сдачи анализа составила 5 месяцев (2; 8). 

Для сравнения с основной группой (НС) 
были взяты две контрольные группы. В ка-
честве первой группы контроля использован 
31 анализ крови здоровых детей того же воз-
раста, медиана 3 месяца (2; 5). Второй груп-
пой контроля послужили анализы крови 37 
детей с верифицированной ЖДА без призна-
ков иной соматической патологии, медиана 
возраста 3 месяца (2; 8). Для подсчета пока-
зателей общего анализа крови и числа рети-
кулоцитов (в группе НС и частично в группе 
ЖДА) был использован автоматический ге-
матологический анализатор.

Данные исследований заносились и ана-
лизировались в таблицах MS Excel 2010. 
Статистическая обработка полученных ре-

зультатов проводилась с помощью програм-
мы Statistica V.6.1. Количественные показате-
ли представлены как медиана (Ме) и интерк-
вартильный размах (Q1-Q3), для сравнения 
данных в двух независимых группах приме-
нялся тест Манна-Уитни. Расчет доверитель-
ных интервалов (95% ДИ) проводился с по-
мощью откорректированного метода Валь-
да. Прогностическую значимость различных 
показателей оценивали с помощью моду-
ля ROC анализа программы MedCalc v. 11.3. 
Оценивалась площадь под кривой (AUC) с 
ее 95% ДИ. Оценка чувствительности (Se) и 
специфичности (Sp) при оптимальной точке 
разделения проводилась с помощью индек-
са Юдена J (Youden’s index), который рассчи-
тывался по формуле J = (Se+Sp)-1. Статисти-
чески значимой считалась 95% вероятность 
различий (α=0,05).

Результаты исследования 

Изучены основные показатели гемо-
граммы у детей с НС в сравнении со здо-
ровыми детьми («контроль») и детьми с 
ЖДА (таблица 1).

Как видно, значения всех определяе-
мых и расчетных показателей статисти-
чески значимо отличались у детей с НС 
от контрольной группы. При сравнении с 
группой ЖДА установлены значимые раз-
личия всех показателей основной груп-
пы (p<0,05), кроме уровней гемоглобина 
(р=0,69), MCV (р=0,33) и MCH (р=0,26). 

Значения MCHC и соотношение 
MCHC/MCV были выше в группе НС, а 
уровни гематокрита, индексов Hb/MCHC, 
Hb/RDW, MCHC/RDW, напротив, ока-
зались ниже в группе НС по сравнению 
с ЖДА. Анизоцитоз более выраженным 
оказался у детей с НС (р=0,0001). Уров-
ни ретикулоцитов в основной группе (67 
(47-87)‰) значимо отличались от группы 
ЖДА (n=14; 10 (4-10)‰; р<0,0001).

Установлено, что снижение уровня эри-
троцитов ниже 3,7×1012/л встречалось в 74,3 
(57,8-86,0)% случаев при НС и в 48,7 (33,5-
64,1)% при ЖДА, снижение гемоглобина 
ниже 110 г/л – в 94,3 (80,4-99,4)% при НС 
и у такой же доли пациентов при ЖДА 94,6 

Медико-биологические проблемы



70                Медико-биологические проблемы жизнедеятельности. 2019. № 1(21)

Е.Ф. Мицура, Л.И. Волкова

(81,4-99,4)%. Снижение гематокрита <34% 
наблюдалось у 100 (88,2-100)% детей с НС и 
у 97,3 (85,0-100)% при ЖДА. Средний объем 
эритроцита был снижен у большинства па-
циентов обеих групп: MCV ниже 81,1 фл – в 
82,9 (66,9-92,3)% случаев НС и у 48,7 (33,5-
64,1)% при ЖДА. Значения MCH были сни-
жены менее 27 пг в 54,3 (38,2-69,5)% случа-
ев НС и у 48,7 (33,5-64,1)% детей с ЖДА. 
У большинства пациентов с НС выявле-
ны повышенные значения MCHC (>35,4 г/
дл) – в 68,6 (51,9- 81,6)%, при ЖДА – в 18,9 
(9,2- 34,5)% случаев, а снижение этого пока-
зателя (менее 31,8 г/дл) выявлено в 5,7 (0,6-
19,6)% случаев НС и в 35,1 (21,8-51,3)% 
случаев ЖДА. Повышение RDW (>14,5%) 
отмечено в большинстве случаев НС – 82,9 
(66,9-92,3)% и у 35,1 (21,8-51,3)% детей с 
ЖДА. Таким образом, при НС и ЖДА во 
многих случаях изменения гемограммы мо-
гут быть сходными.

Учитывая, что для НС характерно по-
вышение MCHC [8, 9] и снижение гемато-
крита (Ht), что подтверждается нами при 

сравнении с контролем и ЖДА, был рассчи-
тан дополнительный расчетный показатель 
MCHC/Ht. При НС его значения состави-
ли 1,39 (1,28-1,63), что выше, чем при ЖДА 
(1,13 (1,01-1,31); р<0,0001) и в контрольной 
группе (0,90 (0,84-0,99); р<0,0001).

Для определения диагностической зна-
чимости параметров гемограммы нами 
выбраны девять показателей: гематокрит, 
MCV, MCH, MCHC, RDW, отношения 
MCHC/MCV, Hb/MCHC, Hb/RDW, MCHC/
RDW, MCHC/Ht. Мы не учитывали значе-
ния гемоглобина и числа эритроцитов, т.к. 
они отражают наличие анемического син-
дрома. Для сравнительной количественной 
оценки использованы значения площади 
под кривой (AUC) с ее 95% ДИ и индекс 
Юдена. В порядке убывания они располо-
жились следующим образом: Ht ≤31,1% 
(AUC 1,00 (0,95-1,00); J=1,00), MCHC/
Ht >1,06 (AUC 1,00 (0,94-1,00); J=0,97), 
Hb/MCHC ≤3,11 (AUC 0,99 (0,93-1,00); 
J=0,97), Hb/RDW ≤7,26 (AUC 0,99 (0,93-
1,00); J=0,91), MCHC/MCV >0,45 (AUC 
0,92 (0,83-0,98); J=0,79), MCHC >34,5 г/
дл (AUC 0,89 (0,78-0,95); J=0,72), RDW 
>15,6% (AUC 0,89 (0,79-0,96); J=0,71), 
MCV ≤79 фл (AUC 0,87 (0,77-0,94); J=0,64), 
MCHC/RDW ≤2,04 (AUC 0,80 (0,68-0,89); 
J=0,56), MCH ≤28,6 пг (AUC 0,67 (0,55-
0,78); J=0,32). Таким образом, все показа-
тели могут быть использованы для диагно-
стики НС, но наиболее значимыми следу-
ет признать: Ht, MCHC/Ht, Hb/MCHC, Hb/
RDW, MCHC/MCV, MCHC и RDW.

Второй задачей, которую часто при-
ходится решать педиатру, является диф-
ференциальная диагностика анемическо-
го синдрома, в частности, важно отличать 
НС от ЖДА по показателям гемограммы. 
В нашем случаи группы НС и ЖДА не раз-
личались по уровням гемоглобина, MCV и 
MCH (p>0,2), поэтому для сравнения про-
гностической ценности были взяты сле-
дующие показатели: эритроциты, гема-
токрит, MCHC, RDW, отношения MCHC/
MCV, Hb/MCHC, Hb/RDW, MCHC/RDW, 
MCHC/Ht (таблица 2, показатели располо-
жены в порядке убывания AUC).

Таблица 1 – Показатели гемограммы у 
детей с НС, контрольной группы и ЖДА

Показатель НС Контроль ЖДА 
Эритроциты, 
×1012/л

3,49  
(3,07-3,73)

4,25  
(3,95-4,68)*

3,77  
(3,32-4,14)*

Гемоглобин, 
г/л

93  
(84,2-101)

120  
(112-130)*

94  
(90-98)

Гематокрит, 
%

25,7  
(22,6-28,6)

37,0  
(33,4-38,8)*

28,8  
(26,1-31,0)*

MCV, фл 74,2  
(71,0-78,9)

85,3  
(81,0-92,3)*

81,2  
(67,4-87,7)

MCH, пг 26,7  
(25,9-28,6)

28,7  
(26,6-31,0)*

27,0  
(23,1-28,5)

MCHC, г/дл 36,2  
(35,2-37,0)

33,1  
(32,4-34,0)*

32,3  
(31,3-34,1)*

RDW, % 18,4  
(16,0-20,8)

13,3  
(12,5-14,2)*

13,9  
(12,9-15,7)*

MCHC/MCV 0,49  
(0,46-0,52)

0,39  
(0,37-0,42)*

0,41  
(0,36-0,51)*

HB/MCHC 2,56  
(2,26-2,82)

3,70  
(3,34-3,80)*

2,86  
(2,60-3,10)*

HB/RDW 5,36  
(4,28-6,49)

9,17  
(8,67-9,76)*

6,84  
(5,82-7,62)*

MCHC/RDW 1,97  
(1,75-2,36)

2,50  
(2,35-2,71)*

2,36  
(2,09-2,63)*

Примечание: * – р<0,05 в сравнении с 
группой НС
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Отдельно посчитано прогностическое 
значение числа ретикулоцитов, подсчет ко-
торых обычно не входит в число рутинно 
определяемых параметров гемограммы. Для 
дифференциальной диагностики с ЖДА они 
имеют решающее значение: при точке разде-
ления >28‰ AUC=0,98; 0,89- 1,00; J=0,87.

Все исследованные лабораторные по-
казатели имели высокую прогностическую 
ценность, однако значения AUC в целом 
были ниже, чем при сравнении со здоровы-
ми детьми. Наиболее характерными изме-
нениями показателей гемограммы у детей с 
НС по сравнению с ЖДА были: повышение 
числа ретикулоцитов, более высокие значе-
ния MCHC/Ht, MCHC, RDW, MCHC/MCV, а 
также снижение числа эритроцитов, Ht, ин-
дексов Hb/RDW, Hb/MCHC и MCHC/RDW. 

Общепринятой является классифика-
ция анемий на основании данных MCV и 
RDW [3], однако снижение MCV и увели-
чение RDW может наблюдаться и при НС, 
и при ЖДА, что не позволяет использо-
вать эти показатели в дифференциальной 

диагностике [10]. Повышенные значения 
MCHC более характерны для НС [3, 11], 
а снижение гематокрита, хотя и не являет-
ся специфичным для детей с НС, но зна-
чимо отличается от детей с ЖДА и здоро-
вых детей. Поэтому использованный нами 
индекс MCHC/Ht имел максимальное про-
гностическое значение для дифференци-
альной диагностики НС и ЖДА. Индексы, 
включающие уровень гемоглобина, имеют 
меньшее прогностическое значение, ско-
рее, отражая тяжесть НС, что согласуется 
с данными литературы [7].  

Соотношение MCHC/MCV не превы-
шает по своей прогностической значимо-
сти показатель MCHC, его уровни >0,41 
характерны для детей с НС на первом году 
жизни. По данным американских авторов 
[6], для новорожденных детей с НС харак-
терны значения этого показателя >0,36, что 
близко к рассчитанному нами значению.

Заключение

При наличии у ребенка первого года жиз-
ни анемии необходимо определить ее приро-
ду для выбора правильной тактики лечения. 
Для этой цели можно использовать как до-
полнительные параметры гемограммы (ге-
матокрит, MCV, MCH, MCHC, RDW), так и 
их соотношения. При значениях Ht ≤31,1%, 
MCHC/Ht >1,06, Hb/MCHC ≤3,11, Hb/RDW 
≤7,26, MCHC/MCV >0,45, MCHC >34,5 г/дл, 
RDW >15,6%, MCV ≤79 фл, MCHC/RDW 
≤2,04, MCH ≤28,6 пг можно с высокой долей 
вероятности предположить наличие наслед-
ственного сфероцитоза. 

Педиатру в амбулаторной практике чаще 
всего приходится дифференцировать же-
лезодефицитные анемии и гемолитические 
анемии (из которых наиболее распростра-
нен наследственный сфероцитоз). При на-
личии анемического синдрома для диффе-
ренциальной диагностики НС с ЖДА сле-
дует использовать значения MCHC/Ht >1,24, 
MCHC >34,8, RDW >15,1, Hb/RDW ≤6,67, 
Ht ≤29,5%, Hb/MCHC ≤2,95, MCHC/ RDW 
≤2,04, MCHC/MCV >0,41, а также снижение 
числа эритроцитов ≤3,96×1012/л.

Таблица 2 – Прогностическое значение 
основных показателей гемограммы для 
дифференциальной диагностики НС и 
ЖДА у детей

Показатель AUC;  
95% ДИ то

чк
а 

ра
зд

ел
ен

ия

Se, 
%

Sp, 
% J

MCHC/Ht 0,82  
(0,71-0,90) > 1,24 85,3 70,3 0,56

MCHC, г/дл 0,80  
(0,69-0,89) > 34,8 88,2 81,1 0,69

RDW, % 0,78  
(0,66-0,87) > 15,1 80,0 73,0 0,53

Hb/RDW 0,78  
(0,66-0,87) ≤ 6,67 88,6 59,5 0,48

Гематокрит, 
%

0,75  
(0,64-0,85) ≤ 29,5 97,1 46,0 0,43

Hb/ MCHC 0,73  
(0,62-0,83) ≤2,95 94,1 43,2 0,37

MCHC/RDW 0,67  
(0,55-0,78) ≤ 2,04 58,8 75,7 0,35

MCHC/MCV 0,66  
(0,54-0,77) > 0,41 85,3 51,4 0,37

Эритроциты, 
×1012/л

0,64  
(0,52-0,75) ≤ 3,96 85,7 43,2 0,29
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Для уточнения диагноза НС следует опре-
делить уровни ретикулоцитов (для НС харак-
терны уровни >28‰), билирубина, оценить 
наличие спленомегалии, и направить ребенка 
на консультацию к детскому гематологу.
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E.F. Mitsura, L.I. Volkova 

THE IMPORTANCE OF HEMATOLOGICAL INDICATORS IN THE DIAGNOSTICS 
OF HEREDITARY SPHEROCYOSIS IN CHILDREN OF THE FIRST YEAR OF LIFE

Hereditary spherocytosis (HS) is the most common hereditary hemolytic anemia in the Re-
public of Belarus. In order to determine hematological indicators that can be used for the diag-
nosis of HS and differential diagnosis with iron deficiency anemia (IDA) in children of the first 
year of life, 35 blood tests of children with HS, 37 blood tests of those with IDA and 31 blood 
tests of healthy children of the control group were studied in outpatient practice. The frequency 
of occurrence of pathological changes in the hemogram was established, their threshold values 
for the diagnosis of HS were determined. For early diagnosis of HS in children, the following 
indicators are acceptable: Ht ≤31,1%, MCHC/Ht >1,06, Hb/MCHC ≤3,11, Hb/RDW ≤7,26, 
MCHC/MCV >0,45. In the presence of anemic syndrome for the differential diagnosis of HS 
with IDA, the values MCHC/Ht >1,24, MCHC >34,8, RDW >15,1, Hb/RDW ≤6,67, Ht ≤29,5% 
should be used. In the presence of anemia and the above abnormalities of the hemogram, an 
additional examination is necessary to clarify the diagnosis of HS.

Key words: hereditary spherocytosis, hemogram, diagnosis
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