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Резюме
Талассемии – это гетерогенная группа аутосомно-рецессивных заболеваний, которые возникают в ре-
зультате снижения синтеза альфа- или бета-цепей гемоглобина, приводящего к нарушению структуры 
и функции эритроцитов, преждевременной гибели клеток эритроцитарного ряда, что сопровождается 
компенсаторной гиперплазией костного мозга и экстрамедуллярным гемопоэзом. Из-за частых гемо-
трансфузий наблюдается перегрузка организма железом, что также может оказывать влияние на со-
стояние внутренних органов. В статье представлен клинический случай, иллюстрирующий особенности 
поражения внутренних органов и опорно-двигательного аппарата у пациента с диагнозом бета-талас-
семии. При компьютерной томографии отмечены следующие ключевые находки: гиперплазия костного 
мозга, очаги экстрамедуллярного кроветворения, кардиомегалия, а также гепатомегалия с признаками 
гемосидероза.  
Ключевые слова: талассемия; визуализация при талассемии; экстрамедуллярный гемопоэз; гемосидероз; 
кардиомиопатия с перегрузкой железом.
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Abstract
Thalassemias represent a heterogeneous group of autosomal recessive disorders resulting from reduced 
synthesis of alpha or beta hemoglobin chains causing structural abnormalities in red blood cells with their 
premature destruction accompanied by compensatory hyperplasia of bone marrow and extramedullary 
hematopoiesis. Frequent transfusions lead to iron overload affecting internal organs. The article presents 
a clinical case illustrating specific features of organ involvement and musculoskeletal system changes in 
a patient diagnosed with beta-thalassemia. Computed tomography revealed key findings including bone 
marrow hyperplasia, foci of extramedullary hematopoiesis, cardiomegaly as well as hepatomegaly with 
signs of hemosiderosis.
Keywords: thalassemia; thalassemia imaging; extramedullary hematopoiesis; hemosiderosis; iron-overload 
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Введение / Introduction

Талассемии – это гетерогенная группа ауто-
сомно-рецессивных заболеваний, возникающих 
в результате снижения синтеза альфа- или бе-
та-цепей гемоглобина, вследствие чего нарушает-
ся структура и функция эритроцитов. Бета-талас-
семия развивается из-за точечных мутаций в гене 
бета-глобина. Она делится на три категории в за-
висимости от зиготности мутации гена. 

Гетерозиготная мутация (бета-плюс-талассе-
мия) приводит к малой бета-талассемии, при ко-
торой бета-цепи производятся в недостаточном 
количестве. Она является легкой и обычно бессим-
птомной. Большая бета-талассемия вызывается 
гомозиготной мутацией (бета-ноль-талассемия) 
гена бета-глобина, что приводит к полному отсут-
ствию бета-цепей. Состояние между этими двумя 
типами называется промежуточной бета-талас-
семией с легкими или умеренными клиническими 
симптомами. 

Бета-талассемия наиболее распространена 
в средиземноморской популяции, хотя встреча-
ется также среди населения Юго-Восточной Азии 
и Африки. Распространенность в этих регионах 
может достигать 10% [1, 2]. На территории стран 
СНГ талассемии особенно часто отмечаются 
в Азербайджане (до 7–10% случаев среди насе-
ления отдельных районов, несколько реже – в Гру-
зии, Армении, на Северном Кавказе (в Дагестане), 
в республиках Средней Азии [3]. 

Избыточные неспаренные альфа-глобиновые 
цепи при бета-талассемии агрегируют и образу-
ют преципитаты, которые повреждают мембра-
ны эритроцитов и приводят к внутрисосудисто-
му гемолизу. Кроме того, преципитаты способны 
вызывать преждевременную гибель эритроидных 
клеток-предшественников, что сопровождается 
неэффективным эритропоэзом и в дальнейшем 
приводит к экстрамедуллярному расширению кро-
ветворения. 

С практической точки зрения при бета-талас-
семии важно выделение трансфузионно-зависи-
мой и трансфузионно-независимой форм [1, 2, 4]. 
Тяжелые формы заболевания часто требуют регу-
лярных переливаний эритроцитарной массы с це-
лью поддержания гемоглобина на уровне около 
90–100 мг/л, что позволяет подавлять экстраме-
дуллярный гемопоэз (ЭМГ). Однако из-за частых 
гемотрансфузий происходит перегрузка организ-
ма железом. По наблюдениям отечественных уче-
ных, накопление избыточного железа в организме 
сопровождается, в первую очередь, поврежде-
нием гипофиза с последующим вовлечением под-
желудочной железы и далее миокарда [5]. В слу-
чае перегрузки железом показано использование 
хелатной терапии.

Пациентам с большой талассемией часто вы-
полняют спленэктомию с целью ограничения числа 
необходимых переливаний эритроцитарной мас-
сы. Кроме того, данное оперативное вмешатель-

https://doi.org/10.20862/0042-4676-2025-106-6-226-234
https://doi.org/10.20862/0042-4676-2025-106-6-226-234


КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

228 Вестник рентгенологии и радиологии | Journal of Radiology and Nuclear Medicine | 2025 | Том 106 | №6 | 226–234

ство позволяет контролировать распространение 
экстрамедуллярного кроветворения. 

У пациентов с бета-талассемией зачастую 
выявляется множество аномалий, которые могут 
быть связаны как непосредственно с самим за-
болеванием, так и с проводимым лечением [6, 7]. 
К примеру, тяжесть костных изменений зависит 
от подтипа талассемии, продолжительности за-
болевания, а также от трансфузионно-хелатной 
терапии [6]. 

Современная медицинская литература со-
держит ограниченное количество исследований, 
посвященных описанию радиологических изме-
нений у больных талассемией. Представляем соб-
ственное клиническое наблюдение, иллюстрирую-
щее особенности поражения внутренних органов 
и опорно-двигательного аппарата у пациента 
с диагнозом бета-талассемии. Пациент предо-
ставил письменное информированное согласие 
на использование его анонимизированных меди-
цинских данных для научных целей.

Описание случая / Case report

Пациент – мужчина, этнический армянин, 
2000 г.р. На момент осмотра возраст 24 года. Ро-
дился в срок от первой беременности, протекав-
шей на фоне анемии у матери (гемоглобин 60–
80 г/л). Роды были самостоятельными, срочными. 
Масса тела при рождении составила 3300 г, рост – 
50 см. Раннее развитие протекало без особенно-
стей, рос и развивался по возрасту, профилакти-
ческие прививки получал согласно национальному 
календарю. Аллергологический и наследственный 
онкологический анамнез не отягощен. 

Анамнез заболевания

Пациент имеет многолетний анамнез бета-та-
лассемии промежуточной формы. Первые клини-
ческие симптомы в виде бледности кожных покро-
вов были замечены в возрасте 8 мес. Лабораторно 
выявлена анемия (гемоглобин 58 г/л), которая не 
поддавалась терапии витаминами B6, B12.

С учетом высокого уровня фетального гемогло-
бина (20,3%) в возрасте 4 лет впервые был запо-
дозрен и установлен диагноз бета-гомозиготной 
талассемии, подтвержденный в специализирован-
ном гематологическом центре Республики Арме-
ния1. После проведения гемотрансфузии уровень 
гемоглобина повысился с 34 г/л до 57 г/л. В после-
дующем часто выполнялись переливания эритро-
цитарной массы с заместительной целью. Со вре-
менем трансфузионная зависимость нарастала, 
достигнув частоты одного раза в неделю. Это при-

1 �Подчеркнем, что Армения является одной из веду-
щих стран СНГ по распространенности талассемий [3].

вело к развитию клинико-лабораторных признаков 
гиперспленизма – тромбоцитопении и лейкопении.

С 2005 г. в связи с нарастающей перегруз-
кой железом начата постоянная хелаторная те-
рапия препаратом деферипрон. Данные ультра
звукового исследования (УЗИ) органов брюшной 
полости подтвердили наличие гепатоспленомега-
лии и лимфаденопатии, что в совокупности с на-
растающей цитопенией послужило основанием 
для хирургического вмешательства. В 2006 г. па-
циенту выполнена спленэктомия. После операции 
трансфузионная потребность снизилась до одного 
раза в 3–4 мес и развились характерные асплени-
ческие тромбоцитоз и лейкоцитоз, в связи с чем 
назначена циторедуктивная терапия препаратом 
гидроксимочевина.

В последующие годы наблюдения на фоне 
основного заболевания и его терапии у пациента 
сформировались ожидаемые хронические ослож-
нения. Так, в 2015 г. в общем анализе крови со-
хранялась умеренная анемия (гемоглобин 74 г/л) 
и высокий уровень ретикулоцитов (10,19%), что 
свидетельствует о напряженном, но неэффек-
тивном эритропоэзе. Характерными для аспле-
нического статуса были выраженный тромбо-
цитоз (898×109/л) и лейкоцитоз (66,49×109/л). 
Биохимический анализ крови подтверждал тяже-
лую перегрузку железом (ферритин 1654 нг/мл) 
и связанный с ней цитолитический синдром: ала-
нинаминотрансфераза (АЛТ) 62 Ед/л, аспартат
аминотрансфераза (АСТ) 63 Ед/л. Отмечалась сме-
шанная гипербилирубинемия (общий билирубин 
43 мкмоль/л, прямой – 11,1 мкмоль/л) как след-
ствие гемолиза и поражения печени. 

Пациент продолжал получать поддерживаю-
щую терапию, включающую трансфузии эритроци-
тарной массы, а также медикаментозное лечение по 
схеме: гидроксимочевина 500 мг/сут и деферипрон 
500 мг/сут. Последняя плановая гемотрансфузия 
проведена в 2014 г. После смены места жительства 
в возрасте 24 лет (в 2024 г.) пациент наблюдается 
в гематологическом центре г. Екатеринбурга.

Данные визуализирующих исследований до-
ступны нам начиная с марта 2025 г., когда пациент 
отметил появление респираторных жалоб, повы-
шение температуры до субфебрильных цифр, на-
растание слабости. 30 марта 2025 г. он обратился 
к терапевту, по направлению которого выполнена 
компьютерная томография (КТ) органов грудной 
клетки. По данным КТ с обеих сторон определя-
лись сливные очаги и небольшие участки консо-
лидации легочной ткани с понижением пневма-
тизации вокруг по типу матового стекла, которые 
с учетом клинико-лабораторных данных были рас-
ценены как проявления пневмонии. Трахея и круп-
ные бронхи не изменены. Плевральный выпот 
справа и слева с толщиной слоя до 24 мм. 
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Учитывая клиническую картину и данные КТ, 
пациент был госпитализирован в терапевтиче-
ское отделение 2 ГБУЗ СО «Центральная город-
ская больница № 7» (г. Екатеринбург). По пред-
ставленной выписке, состояние при поступлении 
расценено как средней тяжести. Кожные покровы 
бледные, температура тела 36,5 °C. При аускуль-
тации сердца тоны ясные, ритмичные, выражен-
ная синусовая тахикардия (частота сердечных со-
кращений 111 уд/мин). Печень пальпировалась на 
2 см ниже края реберной дуги.

Лабораторные исследования  
(31.03.2025 г.)

Общий анализ крови: тяжелая анемия (ге-
моглобин 53 г/л, эритроциты 2,0×1012/л), выражен-
ный лейкоцитоз (лейкоциты 28,4×109/л) и тромбо-
цитоз (тромбоциты 481×109/л). 

Биохимический анализ крови: С-реактивный 
белок 88 мг/л, гипербилирубинемия за счет пря-
мой фракции (общий билирубин 40,3 мкмоль/л, 
прямой – 23,8 мкмоль/л) и умеренный цитолити-
ческий синдром (АЛТ 125 Ед/л, АСТ 85 Ед/л).

Инструментальные исследования 
(31.03.2025 г.)

Электрокардиография: синусовая тахикардия 
(96 уд/мин), признаки перегрузки левого предсер-
дия.

УЗИ органов брюшной полости: гепатомега-
лия, диффузные изменения печени и поджелудоч-
ной железы, состояние после спленэктомии.

Диагноз

В стационаре проводилось лечение по поводу 
основного диагноза: внебольничная полисегмен-
тарная двусторонняя пневмония, малый двусто-
ронний гидроторакс, дыхательная недостаточ-
ность I степени.

Сопутствующий диагноз: бета-талассемия, 
промежуточная форма (D56.1).

Осложнения: вторичная перегрузка железом, 
состояние после спленэктомии от 2006 г. (аспле-
нические лейкоцитоз и тромбоцитоз).

Лечение

Больному проведена заместительная гемо-
трансфузия (эритроцитарная взвесь, 4 дозы), на 
фоне которой уровень гемоглобина повысился до 
92 г/л. Назначены антибактериальные препараты 
(цефтриаксон, азитромицин), бронхолитическая 
и симптоматическая терапия. На фоне лечения на-
блюдалась выраженная положительная динамика 
с улучшением общего состояния и регрессом вос-
палительных изменений. 

Пациент выписан 09.04.2025 г. в удовлетво-
рительном состоянии с рекомендациями по про-

должению наблюдения у гематолога. Хелаторная 
терапия была скорректирована со сменой препа-
рата на деферазирокс.

КТ органов грудной клетки и брюшной 
полости (30.03.2025 г.)

При описании результатов КТ от 30.03.2025 г. 
помимо инфильтративных изменений в легочной 
ткани врач-рентгенолог обнаружил ряд нестан-
дартных отклонений, послуживших основанием 
для дальнейшего дообследования, в том числе 
07.06.2025 г. выполнена магнитно-резонансная то-
мография (МРТ) органов брюшной полости и дан-
ный случай рассмотрен на специализированном 
клинико-рентгенологическом консилиуме. 

Костные структуры. Позвоночник: неоднород-
ное снижение плотности и трабекулярность струк-
туры. Признаков переломов не выявлено (рис. 1). 
Ребра: с обеих сторон определяются множествен-
ные утолщения ребер с истончением кортикаль-
ного слоя с эрозиями, периостальной реакцией 
и формированием мягкотканных инфильтратов по 
внутреннему контуру (рис. 2). В остистом отрост-
ке позвонка С7 и в Тh1, а также в левой ножке дуги 
с переходом на поперечный отросток определя-
ются литические очаги с четкими контурами раз-
мерами до 14×8,8 мм в Тh1 (рис. 3). Признаки ЭМГ 
в виде мягкотканных паравертебральных образо-
ваний различного размера (рис. 4).

Рис. 1. КТ органов грудной клетки. Полосатый вид позвон-
ков возникает из-за сочетания сохранившихся трабекул 
с  трабекулами, резорбированными за счет увеличения 
объема костного мозга при талассемии

Fig. 1. Сhest CT. The striated appearance of the vertebrae is 
due to the combination of preserved trabeculae with tra-
beculae resorbed as a result of increased bone marrow vol-
ume in thalassemia
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Легкие. С обеих сторон, больше в S5 и S9–10, 
определяются сливные очаги и небольшие участ-
ки консолидации легочной ткани с понижением 
пневматизации вокруг по типу матового стекла. 
Трахея и крупные бронхи не изменены. Плевраль-
ный выпот справа и слева до 24 мм (рис. 5). Средо-
стение не расширено, в полости перикарда выпот, 
наибольший в нижних отделах (до 16 мм). Левые 
камеры сердца умеренно дилатированы, легочный 
ствол, восходящая аорта не расширены. Грудной 
отдел пищевода не изменен. Определяется еди-

Рис. 2. КТ органов грудной клетки. С обеих сторон определяются множественные утолщения ребер с истончением кортикального 
слоя, эрозиями, периостальной реакцией и формированием мягкотканных инфильтратов по внутреннему контуру (стрелки), 
представляющие собой экстрамедуллярный гемопоэз (a, b)

Fig. 2. Сhest CT. Multiple rib thickenings with cortical thinning, erosions, periosteal reaction, and the formation of soft tissue in-
filtrates along the inner contour (arrows) are seen on both sides, representing extramedullary hematopoiesis (a, b)

Рис. 3. КТ органов грудной клетки, аксиальный срез, кост-
ное окно. Изменения костной структуры (расширение кост-
номозговых пространств, истончение и эрозирование кор-
тикального слоя), характерные для гиперплазии костного 
мозга

Fig. 3. Сhest CT, axial plane, bone window. Changes in bone 
structure (expansion of bone marrow spaces, thinning and 
erosion of the cortical layer) characteristic of bone marrow 
hyperplasia

Рис. 4. КТ органов грудной клетки. Паравертебральные 
очаги экстрамедуллярного гемопоэза в виде мягкоткан-
ных паравертебральных образований различного размера 
(стрелка), выпот в полости перикарда

Fig. 4. Сhest CT. Paravertebral foci of extramedullary hemato-
poiesis in the form of soft tissue paravertebral formations of 
varying sizes (arrow), effusion in the pericardial cavity

ничный лимфоузел группы 4R до 11 мм, осталь-
ные внутригрудные и подмышечные лимфоузлы 
не увеличены.

a b
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Печень. Аксиальные размеры печени увеличе-
ны, толщина 180 мм, плотность от +69 до +76 HU 
(рис. 6), плотность крови в сосудах +32 HU (ане-
мия?). Состояние после спленэктомии.

Заключение по результатам КТ. При наличии 
клинико-лабораторных данных рентгенологиче-
ская картина вероятнее соответствует воспали-
тельным изменениям в паренхиме легких, имеются 
признаки плеврального выпота и выпота в полости 
перикарда. Дилатация левых камер сердца. Увели-
чение единичных лимфоузлов средостения. При-
знаки ЭМГ. Увеличение нативной плотности печени 
(гемосидероз?). Состояние после спленэктомии.

МРТ брюшной полости (07.06.2025 г.)

На аксиальных Т1-взвешенных изображениях 
(Т1-ВИ) (рис. 7, а) и Т2-ВИ (рис. 7, b), а также на ко-
рональных Т2-ВИ (рис. 7, с) выявляется единичное 
паравертебральное образование солидной струк-
туры, представляющее собой узел ЭМГ. 

На Т2-ВИ в сагиттальной плоскости (рис. 7, d) 
отмечается пресакральная гомогенная масса, 
сливающаяся с передней поверхностью крестца, 
представляющая собой результат гиперплазии 
костного мозга, выходящего за пределы губчато-
го вещества. На Т2-ВИ в корональной (рис. 7, е) 
и Т1-ВИ в аксиальной (рис. 7, f) плоскостях визуа
лизируется увеличенная печень со значительно 
сниженным сигналом, сопоставимым с тканью лег-
кого, за счет отложения железа в рамках гемоси-
дероза. Выпот в плевральных полостях на уровне 
среза базальных отделов легких не определяется. 

Заключение. Гемосидероз печени. Признаки 
ЭМГ.

Обсуждение / Discussion

Выявленные у пациента изменения можно от-
нести к двум группам: признаки компенсаторной 

гиперплазии костного мозга и признаки перегруз-
ки организма железом.

Неэффективное кроветворение приводит 
к тяжелой анемии, которая, в свою очередь, ассо-
циируется с повышением уровня эритропоэтина, 
что сопровождается увеличением костного моз-
га в 15–30 раз. Кроме того, происходит преобра-
зование желтого костного мозга в красный, что 
у пациентов с неконтролируемым заболеванием 
сопровождается расширением костномозгового 
пространства, истончением кортикальных и тра-
бекулярных слоев, разрушением медуллярных 
трабекул и может являться причиной появления 
полосатого вида позвонков и развития вторично-
го остеопороза [6, 8, 9]. Позже могут возникнуть 
компрессионные переломы верхней и нижней за-
мыкательных пластин. Перегрузка железом в ре-
зультате множественных гемотрансфузий у паци-
ентов с большой и промежуточной талассемией 
вызывает формирование грубых трабекул и ме-
тафизарную дисплазию. Эти осложнения имеют 
долгосрочные последствия в виде деформации ко-
стей, низкорослости, преждевременного закрытия 
зон роста. Кроме того, терапия токсичными хела-
торами железа может привести к рахитоподобным 
костным поражениям, вальгусной деформации ко-
ленного сустава и уплощению тел позвонков [7].

Рис. 5. КТ органов грудной клетки, аксиальный срез, мяг-
котканное окно. Визуализируется умеренная кардиомега-
лия с двусторонним плевральным выпотом. Отмечается 
очаг экстрамедуллярного кроветворения вдоль ребра

Fig. 5. Сhest CT, axial plane, soft tissue window. Moderate car-
diomegaly with bilateral pleural effusion is visualized. A  fo-
cus of extramedullary hematopoiesis is noted along the rib

Рис. 6. КТ органов брюшной полости, аксиальный срез, мяг-
котканное окно. Стрелками обозначены края значительно 
увеличенной печени (гепатомегалия) с признаками гемо-
сидероза. Состояние после спленэктомии

Fig. 6. Abdominal CT, axial plane, soft tissue window. Arrows 
indicate the edges of the significantly enlarged liver (hepa
tomegaly) with signs of hemosiderosis. Post-splenectomy 
status
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Для объяснения генеза очагов ЭМГ предло-
жено несколько теорий. Наиболее убедительной 
является гипотеза перенаправленной дифферен-
цировки. Согласно этой теории все ткани обладают 
стволовыми клетками, которые могут дедиффе-
ренцироваться в гематопоэтические предшествен-
ники. Миелостимулирующая теория приписыва-
ет развитие ЭМГ вовлечению эмбриональных 
участков гемопоэза. И наконец, в соответствии 
с теорией фильтрации возможно перемещение 
гемопоэтических стволовых клеток в экстраме-
дуллярные структуры [10]. Оптимальные уровни 
гемоглобина, рекомендованные Международной 
федерацией талассемии, должны составлять не 
менее 90 г/л у пациентов без сердечно-сосудистых 
заболеваний, более высокий уровень гемоглобина 
(110 г/л) рекомендован больным с кардиоваскуляр-
ной патологией. При низких уровнях гемоглобина 
часто возникают осложнения, преимущественно 
в виде ЭМГ [11]. ЭМГ наблюдается в условиях не
эффективной функции костного мозга и встречает-

ся при ряде злокачественных и доброкачественных 
гематологических заболеваний [12]. 

Очаги ЭМГ можно разделить на экстраос-
сальные и параоссальные (из-за грыжевого вы-
пячивания костного мозга в окружающие ткани). 
Экстраоссальные, в свою очередь, могут быть 
гепатоспленическими и негепатоспленически-
ми (кожа, желудочно-кишечный тракт, мочевыво-
дящие пути, паравертебральные области и т.д.). 
Наиболее распространенными местами ЭМГ яв-
ляются печень, селезенка и лимфатические узлы 
[13]. Параоссальные очаги ЭМГ обычно возникают 
в грудном, а затем в поясничном отделах. Причина 
повышенной частоты расположения ЭМГ вокруг 
позвоночника, в частности на грудном уровне, не-
известна, но существует предположение о вытес-
нении костного мозга через тонкую кортикальную 
кость тел позвонков. Очаги ЭМГ выглядят как доль-
чатые мягкотканные массы заднего средостения, 
охватывающие задние сегменты ребер или, реже, 
передние концы ребер, а также пресакральную 

Рис. 7. МРТ брюшной полости. На аксиальных Т1-ВИ (a) и Т2-ВИ (b), а также на корональных Т2-ВИ (c) отмечается единичное 
паравертебральное образование солидной структуры (стрелки), представляющее собой узел экстрамедуллярного гемопоэ-
за. На Т2-ВИ в сагиттальной плоскости (d) визуализируется пресакральная гомогенная масса, сливающаяся с передней по-
верхностью крестца, которая представляет собой результат гиперплазии костного мозга, выходящего за пределы губчатого 
вещества. На Т2-ВИ в корональной (e) и Т1-ВИ в аксиальной (f) плоскостях выявляется увеличенная печень со значительно 
сниженным сигналом, сопоставимым с тканью легкого, за счет отложения железа в рамках гемосидероза

Fig. 7. Abdominal MRI. Axial T1WI (a) and T2WI (b), as well as coronal T2WI (c) show a single paravertebral solid formation (ar-
rows), representing a nodule of extramedullary hematopoiesis. Sagittal T2WI (d) visualizes a presacral homogeneous mass merg-
ing with the anterior surface of the sacrum, which is the result of bone marrow hyperplasia extending beyond the spongy bone. 
Coronal T2WI (e) and axial T1WI (f) reveal an enlarged liver with a significantly reduced signal, comparable to lung tissue, due 
to iron deposition within hemosiderosis
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область [14]. ЭМГ сопровождается расширением 
ребер, формированием кортикальных эрозий и по-
явлением параоссальных мягкотканных масс [15].

Из-за частых гемотрансфузий мы выявили 
у пациента признаки перегрузки железом. Кар
диомиопатия с перегрузкой железом (КМПЖ), 
также известная как сердечный гемохроматоз, 
характеризуется аномальным накоплением желе-
за в миокарде в связи с частыми переливаниями 
эритроцитарной массы без достаточного после-
дующего хелатирования железа [16]. КМПЖ возни-
кает, когда общая концентрация железа в организ-
ме увеличивается и в конечном итоге превосходит 
возможности нормальных систем транспорта 
и хранения, что приводит к внутриклеточному на-
коплению не связанного с трансферрином железа 
в сердечных тканях [17]. Не связанное с трансфер-
рином железо поступает в кардиомиоциты в двух-
валентной форме (Fe2+). Избыточное количество 
внутриклеточного свободного железа приводит 
к реакции, превращающей Fe2+ в Fe3+, тем самым 
генерируя избыточное количество активных форм 
кислорода, которые не могут быть адекватно ней-
трализованы антиоксидантами. Эти свободные ра-
дикалы напрямую повреждают клеточные структу-
ры и обусловливают развитие КМПЖ.

Клинические проявления КМПЖ, включая сер-
дечную недостаточность и аритмию, совпадают 
с проявлениями миокардита, что в некоторых слу-
чаях затрудняет дифференциальную диагности-
ку этих двух заболеваний [18]. В представленном 
случае с учетом клинических данных мы предпо-
лагаем, что кардиомегалия связана именно с ге-
мохроматозом, поскольку другие причины крайне 
маловероятны. Доказать наличие КМПЖ возможно 
при проведении МРТ сердца [5, 19], но, к сожале-
нию, соответствующая программа МРТ отсутству-
ет в нашей клинике.

Также у нашего пациента выявлено наличие 
выпота в полости перикарда. Известно, что пе-
рикардиальный выпот встречается не менее чем 
у трети больных талассемией [20]. Его развитие 
связывают с массивной перегрузкой железом, 
а также с возможностью ЭМГ в перикарде [21]. 
Реже в этиологии перикардиального выпота может 
лежать гипотиреоз на фоне гемосидероза щито-
видной железы, крайне редко наблюдается гемор-
рагический перикардиальный выпот. В ряде случа-
ев объем жидкости может быть настолько велик, 
что приводит к развитию тампонады сердца [21]. 

Учитывая данные литературы о том, что легоч-
ная гипертензия развивается более чем у полови-
ны пациентов с талассемией и является основной 
причиной хронической сердечной недостаточно-
сти [20], мы прицельно оценивали полученные 
данные, однако признаков легочной гипертензии 
у пациента не обнаружили.

Не связанное с трансферрином железо мо-
жет накапливаться и вызывать повреждение дру-
гих органов, включая печень, эндокринные желе-
зы и дерму. Кроме того, печень как важная часть 
ретикулоэндотелиальной системы является рас-
пространенным местом ЭМГ, наиболее частым 
проявлением которого служит диффузная гепато-
мегалия. Однако вовлечение печени также может 
проявляться в виде единичных или множественных 
очаговых поражений. В представленном клиниче-
ском случае мы выявили признаки гемосидероза 
печени при проведении КТ, что было позже под-
тверждено данными МРТ.

Отметим, что именно перегрузка железом (ге-
мосидероз) вследствие повторных гемотрансфу-
зий и повышенного всасывания железа в кишечни-
ке является основной причиной заболеваемости 
и смертности пациентов с бета-талассемией [7]. 

Проведение нами МРТ более чем через 2 мес 
после первичного исследования преследовало 
две цели: доказать наличие гемосидероза пе-
чени (что достоверно невозможно при исполь-
зовании методики КТ), а также оценить картину 
ЭМГ. Кроме того, поскольку в поле зрения по-
пала часть органов грудной клетки, отсутствие 
плеврального выпота через 2 мес после КТ-ис-
следования позволило нам сделать вывод о его 
парапневмоническом характере и об отсутствии 
связи его формирования с ЭМГ. Тем не менее, об-
суждая данный клинический случай, подчеркнем, 
что плевральный выпот, ассоциированный с ЭМГ, 
является редким, хотя и зарегистрированным 
осложнением ЭМГ при промежуточной талассе-
мии [20–22]. Большинство плевральных выпотов, 
описанных в литературе, имели односторонний 
характер, но J. Ibabao et al. опубликовали данные 
о возможности наличия массивных двусторонних 
выпотов [23]. 

Заключение / Conclusion

Талассемия представляет собой динамически 
развивающееся заболевание, для которого харак-
терен анемический синдром с усиленным эритро-
поэзом, который может сопровождаться гипер-
плазией костного мозга и возникновением очагов 
экстрамедуллярного кроветворения. В зависимо-
сти от частоты гемотрансфузий и адекватности 
хелатирования избыточного железа у пациентов 
могут наблюдаться признаки гемосидероза раз-
ных органов. Визуализация при талассемии так-
же имеет динамический характер и соответствует 
клинической стадии заболевания. Выполнение КТ 
позволяет получить дополнительную информацию 
об адекватности проведения терапии. Таким об-
разом, рентгенологи должны знать спектр изме-
нений как при леченых, так и при недолеченных 
талассемических расстройствах. 
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