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Болезни накопления (тезау-
рисмозы, накопительные ретику-
лезы) — общее название большой
группы гиперпластических нелей-

кемических заболеваний, харак-
теризующихся врожденными или
приобретенными нарушениями
метаболизма и патологическим
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Болезни накопления (тезаурисмозы, накопительные рети-
кулезы) — общее название большой группы гиперпластичес-
ких нелейкемических заболеваний, характеризующихся врож-
денными или приобретенными нарушениями метаболизма и па-
тологическим накоплением в крови и (или) клетках различных
органов продуктов обмена веществ, а также гиперплазией эле-
ментов системы мононуклеарных фагоцитов в печени, селезен-
ке, костном мозге, лимфатических узлах и других органах, что
придает заболеваниям системный характер. Из методов визуа-
лизации при диффузных заболеваниях печени для диагностики
и динамического наблюдения наиболее часто применяются
ультразвуковое исследование (УЗИ) и рентгеновская компью-
терная томография (КТ). Наибольшей чувствительностью и
специфичностью в диагностике заболеваний печени обладает
магнитно-резонансная томография (МРТ). 

В статье рассмотрены современные методики МРТ, кото-
рые используются для диагностики болезней накопления, в
том числе для количественной оценки выявленных изменений.
При болезни Гоше описаны потенциальные возможности таких
новых методик, как МР-спектроскопия, диффузионно-взве-
шенные изображения (ДВИ), режим химического сдвига (ме-
тод Диксона) для количественной оценки выявленных измене-
ний. При гемохроматозе описан вклад режима Т2*-взвешен-
ные изображения для количественной оценки перегрузки
паренхимы печени железом, что служит альтернативой инва-
зивным методикам. 

Внедрение МРТ в алгоритм обследования пациентов с бо-
лезнями накопления позволит улучшить выявление этих ред-
ких болезней, а также контролировать эффективность прово-
димой терапии. 

Storage diseases (thesaurismoses, storage reticuloses) are
the common name of a large group of hyperplastic non-leukemic
diseases characterized by congenital or acquired metabolic distur-
bances and abnormal accumulation of metabolic products in blood
and/or cells of different organs and by hyperplasia of mononu-
clear phagocyte elements in the liver, spleen, bone marrow, lymph
nodes, and other organs, which makes the diseases systemic.
Among the imaging techniques for diffuse liver diseases, ultra-
sonography and X-ray computed tomography are most commonly
used for their diagnosis and follow-up. Magnetic resonance imag-
ing (MRI) has the highest sensitivity and specificity in diagnosing
liver diseases. The paper considers the current MRI procedures
that are used to diagnose storage diseases and to quantify found
changes. For Gaucher’s disease, the potentials of novel tech-
niques, such as MR spectroscopy, diffusion-weighted imaging
(DWI), and chemical shift imaging (Dickson’s method) for the
estimation of revealed changes, are described. For hemochro-
matosis, the contribution of T2 WI to the quantification of iron
overload in the liver parenchyma is depicted, which is an alterna-
tive invasive procedure in its determination. 

Incorporation of
MRI into the exami-
nation algorithm for
patients with stor-
age diseases will be
able to improve the
detection of these rare
diseases and to mon-
itor the efficiency of
performed therapy.
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накоплением в крови и (или)
клетках различных органов про-
дуктов обмена веществ, а также
гиперплазией элементов систе-
мы мононуклеарных фагоцитов в
печени, селезенке, костном моз-
ге, лимфатических узлах и дру-
гих органах, что придает заболе-
ваниям системный характер [1]. 

Под термином «тезаурисмоз»
(от греч. thesauriso – поглощение,
накопление, депонирование) по-
нимают заболевание с наследст-
венно обусловленным дефектом
ферментов (преимущественно
лизосомных), осуществляющих
в норме катаболизм тех или иных
веществ в организме, с накопле-
нием в клетках и тканях продук-
тов неполного расщепления (бо-
лезни накопления) [2]. При этом
следует иметь в виду, что тезау-
рисмозы являются ферментопа-
тиями, однако понятие «фермен-
топатии» более широкое, так как
не при каждой ферментопатии
имеет место накопление в орга-
низме продуктов неполного ка-
таболизма [3]. Основным прин-
ципом классификации тезаурис-
мозов по-прежнему остается рас-
пределение их по характеру
вещества, которое преимущест-
венно накапливается в клетках
и тканях. Тезаурисмозы делятся
на липидозы, составляющие боль-
шую часть болезней накопле-
ния, мукополисахаридозы, гли-
когенозы, а также тезаурисмозы,
связанные с нарушением обме-
на аминокислот и нуклеопротеи-
дов [4]. 

Данные литературы, которые
посвящены изучению этой груп-
пы заболеваний, свидетельству-
ют о том, что границы примене-
ния термина «болезни накопле-
ния» определены недостаточно
четко, классификация не разра-
ботана и нет общих критериев их
диагностики. Таким образом, по-
становка окончательного диагно-
за основывается на гистологичес-
ком исследовании биопсийного
материала, полученного из селе-
зенки, печени, лимфоузлов и ко-
стного мозга, а также на лучевых
методах диагностики. В зависи-
мости от преобладания наруше-

ний того или иного вида метабо-
лизма выделяют белковые (дис-
протеинозы), жировые (липидо-
зы), углеводные (гликогенозы)
и минеральные дистрофии. В за-
висимости от преимущественной
локализации развивающихся из-
менений различают паренхима-
тозные (клеточные), стромально-
сосудистые (мезенхимальные)
и смешанные. По степени рас-
пространения заболевания могут
быть системными и местными. 

Все тезаурисмозы – наследст-
венные болезни, передающиеся
в основном по аутосомно-рецес-
сивному типу, встречаются с час-
тотой около 2 :1000. Различные
варианты одной и той же болезни
накопления зависят от степени
дефекта активности фермента
(частичный, тотальный). Если
активность фермента снижена
значительно или отсутствует
полностью, возникает тяжелая
инфантильная форма болезни.
При частичном снижении актив-
ности фермента развивается
ювенильная форма. В случае со-
хранности активности фермента
в пределах 10–20% возникает
взрослая форма, имеющая хро-
ническое течение, с поражения-
ми преимущественно внутрен-
них органов. 

Среди методов лучевой диа-
гностики при диффузных забо-
леваниях печени наиболее часто
применяются ультразвуковое ис-
следование (УЗИ) и рентгенов-
ская компьютерная томография
(КТ). С внедрением в клиничес-
кую практику многосрезовой ком-
пьютерной томографии (МСКТ)
с динамическим внутривенным
контрастированием возможнос-
ти метода стали шире [5]. Маг-
нитно-резонансная томография
(МРТ) является одним из веду-
щих методов исследования печени
благодаря высокой чувствитель-
ности и многочисленным пара-
метрам, которые влияют на кон-
трастность изображения. Значи-
тельную часть пациентов с болез-
нями накопления составляют
дети и подростки, поэтому вы-
полнение серий исследований
с помощью МРТ, которая не свя-

зана с ионизирующим излучени-
ем, является дополнительным
фактором в пользу применения
этого метода. Благодаря возмож-
ности получения серий срезов
с различными параметрами маг-
нитной релаксации (Т1-, Т2-взве-
шенные изображения (ВИ)),
с подавлением сигнала от жира,
визуализацией артерий и вен без
внутривенного контрастирова-
ния МРТ стала важнейшим ме-
тодом выявления очаговых и диф-
фузных поражений печени. 

К настоящему времени дока-
зано, что биопсия печени во мно-
гих случаях может быть заменена
неинвазивными методами диа-
гностики. В качестве примера
можно привести данные исследо-
вания [6], в ходе которого авторы
стремились оценить диагности-
ческую точность МРТ в выяв-
лении различных патологичес-
ких состояний печени, в частнос-
ти роль отдельных компонентов
протокола сканирования – T1-ВИ,
T2-ВИ, Т2*-ВИ, позволяющих
количественно определять фиб-
роз, жировой гепатоз и гемосиде-
роз соответственно. В исследова-
ние были включены 79 пациен-
тов, у которых было запланиро-
вано проведение биопсии печени.
МРТ печени выполнялась перед
биопсией. Результаты были про-
анализированы вслепую. Данные
МРТ оказались сопоставимы
с заключениями гистологов
(Rs=0,68, р<0,0001 для фиброза;
Rs=0,89, р<0,001 для стеатоза;
Rs= –0,69, р<0,0001 для гемоси-
дероза), что продемонстрировало
высокую точность этого метода
диагностики для оценки измене-
ний в печени при болезнях на-
копления. 

Относительно распространен-
ным тезаурисмозом является глю-
коцереброзидоз (болезнь Гоше).
Болезнь Гоше впервые описал
в 1882 г. P. Gaucher. В 1907 г. бо-
лезнь Гоше была включена
в группу болезней накопления.
Это наследственное аутосомно-
рецессивное заболевание, свя-
занное с мутацией локуса глюко-
цереброзидазы, в основе которо-
го лежит расстройство липидно-
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го и белкового обмена [2]. Пора-
женный ген кодирует указанный
фермент, в результате глюкоце-
реброзид накапливается в макро-
фагах селезенки, костного мозга,
лимфатических узлов, печени,
легких, эндокринных желез, ней-
ронах головного мозга и интра-
муральных вегетативных узлов. 

Болезнь Гоше является одной
из наиболее распространенных
болезней накопления [7]. Недо-
статочная активность лизосом-
ной бета-глюкозидазы приводит
к неполному расщеплению глю-
коцереброзидов, и они накапли-
ваются в макрофагах и моноци-
тах. Эти «нагруженные» липида-
ми клетки и называются клетка-
ми Гоше. Наиболее типичные
проявления болезни Гоше – уве-
личение размеров селезенки, пе-
чени, развитие анемии, тромбо-
цитопении, внезапных присту-
пов сильнейших болей в костях
(костные кризы), возникновение
припухлости и покраснения в об-
ласти суставов, болезненность
при движениях и давлении на ко-
сти. Лимфатические узлы, мин-
далины, тимус, эндокринные же-
лезы увеличены и уплотнены.
Гистологически в органах нахо-
дят большое количество клеток
накопления (клетки Гоше), они
увеличены в размерах – от 40 до
100 мкм, имеют сетчатую сфери-
ческую цитоплазму, многоядер-
ные, содержат липиды. 

Выделяют три типа болезни
Гоше: 

– тип I – хроническая форма,
без признаков поражения нерв-
ной системы; 

– тип II – острая злокачест-
венная инфантильная форма с не-
врологическими симптомами; 

– тип III – подострая юве-
нильная форма с неврологичес-
кими симптомами [8]. 

Алгоритм диагностики болез-
ни Гоше включает сбор анамнеза,
клинический осмотр, общий и
биохимический анализы крови,
УЗИ органов брюшной полости,
рентгенограммы трубчатых костей
и тазобедренных суставов, денси-
тометрию, консультации психо-
невролога и окулиста, исследова-

ние степени дефицита β-D-глю-
коцереброзидазы и хитотриази-
дазы. Диагноз болезни Гоше
можно установить с помощью
молекулярного анализа гена
глюкоцереброзидазы. 

Накопление глюкозилцерами-
да в печени и селезенке приводит
к увеличению их размеров. Для
оценки состояния внутренних
органов используют различные
методы визуализации, включая
УЗИ, МРТ и КТ. Для определе-
ния размеров печени и селезен-
ки, динамического наблюдения
за пациентами рекомендуют ис-
пользовать МРТ, так как этот ме-
тод не несет лучевой нагрузки.
Накопление клеток Гоше в куп-
феровских клетках приводит
к гепатомегалии (рис. 1). Клетки
Гоше имеют тенденцию к слия-
нию в конгломераты и образова-
нию узлов, которые могут быть
визуализированы при УЗИ или
МРТ. При УЗИ узлы в печени
могут быть гипо-, гиперэхоген-
ными или смешанной эхогеннос-
ти. На МР-томограммах узлы
обычно изоинтенсивны паренхи-
ме печени или имеют понижен-
ную интенсивность МР-сигнала
на Т1-ВИ, повышенную – на Т2-
ВИ. Инфильтрация печени клет-
ками Гоше может привести к фи-
брозу или циррозу печени. 

Больше всего как при острой,
так и при хронической форме
болезни поражается селезенка,
при этом обнаруживаются мел-
кие или обширные очаги скопле-

ния клеток Гоше. Очаговые изме-
нения в селезенке при этой бо-
лезни встречаются часто. Они
представляют собой скопления
клеток Гоше или экстрамедул-
лярный гемопоэз. Очаговые из-
менения в селезенке можно вы-
явить с помощью УЗИ, МРТ или
КТ. Наиболее достоверна диагно-
стика очагов в селезенке с помо-
щью МРТ (рис. 2). Низкая ин-
тенсивность МР-сигнала от оча-
гов в селезенке на импульсной
последовательности Т2-гради-
ентное эхо объясняется скопле-
нием железа в клетках Гоше.
В паренхиме увеличенной в раз-
мерах селезенки могут возникать
инфаркты. МРТ печени и селе-
зенки позволяет только качест-
венно оценить изменения в орга-
нах, измерить их объем. В 2014 г.
была представлена научная рабо-
та о применении высокотехноло-
гичных методик МРТ, а именно
МР-спектроскопии и ДВИ, при
количественной оценке струк-
турных изменений паренхимы
печени и селезенки [9]. Спект-
роскопия является функцио-
нальным методом визуализации,
позволяющим получить инфор-
мацию о биохимической струк-
туре и метаболизме тканей, соот-
ветственно, может быть измерен
уровень химических метаболи-
тов. Данные методики исполь-
зуются в основном для оценки
эффективности заместительной
ферментной терапии. T.O. Kalayci
et al. [9] оценили изменения в па-
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Рис. 1. МР-томограм-
ма органов брюшной
полости у пациента с бо-
лезнью Гоше. Гепато- и
спленомегалия (верти-
кальный размер пече-
ни и селезенки – более
20 см). Последователь-
ность TrueFISP. Коро-
нальная проекция. 



ренхиме печени и селезенки
46-летней пациентки с болезнью
Гоше с помощью МР-спектроско-
пии и ДВИ. Исследования про-
водились in vivo и in vitro. В оча-
гах в паренхиме селезенки были
выявлены пики лактата, липи-
дов, ацетата и аланина (при
ТЕ=136 мс), а в паренхиме пече-
ни – пики холина, креатинина,
липидов, мио-инозитол-глицина
и лактата (при TE=31 мс).
На ДВИ отмечалась рестрикция
диффузии от узлов в селезенке,
при построении карт диффузии
и оценке коэффициента диффу-
зии определялись значимые раз-
личия между вышеупомянутыми
показателями в узлах и неизме-
ненной паренхиме селезенки.
Данные методики обладают вы-
сокой специфичностью, но тре-
буют дальнейшего изучения
с привлечением большего числа
пациентов. 

Обследование пациентов с по-
мощью метода МРТ играет клю-
чевую роль как для постановки
диагноза болезни Гоше, так и для
динамического наблюдения [10]. 

Нарушение обмена хромопро-
теидов лежит в основе еще одной
болезни – гемохроматоза. Хро-
мопротеиды – окрашенные бел-
ки или эндогенные пигменты
имеют важное значение в жизни
организма, с их помощью осуще-
ствляются дыхание (гемоглобин,
цитохромы), выработка секретов
(желчь) и инкретов (серотонин),
защита организма от воздейст-
вия лучевой энергии (меланин),
пополнение запасов железа (фер-
ритин), баланс витаминов (липо-
хромы) и т. д. [11]. В условиях

патологии наблюдается избыточ-
ное образование гемосидерина –
гемосидероз. По своим проявле-
ниям близко к общему гемосиде-
розу своеобразное заболевание –
гемохроматоз (пигментный цир-
роз, бронзовый диабет). Это по-
лисистемное заболевание, насле-
дуемое по аутосомно-рецессив-
ному типу, обусловленное гене-
тическим дефектом, который
приводит к повышенному всасы-
ванию железа в ЖКТ. 

Вторичный (приобретенный)
гемохроматоз возникает при из-
быточном поступлении в орга-
низм железа (например, при дли-
тельном неконтролируемом ле-
чении препаратами железа, при
повторных частых переливаниях
крови). 

Первичный гемохроматоз –
самостоятельное заболевание из
группы болезней накопления.
Тип наследования – аутосомно-
доминантный, заболевание свя-
зано с наследственным дефектом
ферментов тонкой кишки, кото-
рый приводит к повышенному
всасыванию пищевого железа,
откладывающегося в большом
количестве в органах в виде ге-
мосидерина. Обмен железа эрит-
роцитов при этом не нарушен.
Количество железа в организме
увеличивается в десятки раз. 

Встречается гемосидероз пе-
чени, поджелудочной железы,
эндокринных органов, сердца,
слюнных и потовых желез, сли-
зистой оболочки кишечника, сет-
чатки глаза и даже синовиальных
оболочек; одновременно в пора-
женных органах увеличивается
содержание ферритина. В коже

и сетчатке глаз возрастает содер-
жание меланина, что связано
с поражением эндокринной сис-
темы при гемохроматозе и нару-
шением регуляции образования
меланина. Часто при гемохрома-
тозе поражается сердечная мыш-
ца, в клетках которой также
откладывается гемосидерин, раз-
вивается так называемая пиг-
ментная кардиомиопатия с нара-
стающей сердечной недостаточ-
ностью. 

В течении гемохроматоза вы-
деляют три клинические стадии: 

– гемохроматоз без перегруз-
ки железом; 

– перегрузка железом без
клинических проявлений; 

– стадия клинических прояв-
лений. 

Основные клинические симп-
томы включают признаки пора-
жения кожи, печени, сердца, ор-
ганов эндокринной системы и су-
ставов. В начале заболевания
жалобы пациентов сводятся к
слабости (74% случаев), апатии,
похуданию; изменению окраски
кожи, болям в животе. Домини-
рование одного из симптомов
(чаще цирроза печени) характер-
но для ранней стадии заболева-
ния. По мере прогрессирования
болезни у пациента на коже по-
являются сосудистые звездочки,
отмечается пальмарная эритема,
снижаются работоспособность
и аппетит, наблюдаются вздутие
живота, неустойчивость стула,
тупая боль в правой половине
живота, быстрое насыщение при
еде с чувством переполнения
желудка, кожный зуд, повыше-
ние температуры тела. Желтуха
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Рис. 2. Многоочаговое по-
ражение селезенки при бо-
лезни Гоше. Гепато- и спле-
номегалия. Интенсивность
сигнала от очагов преиму-
щественно снижена за счет
скопления железа в клетках
Гоше: а – Т2-ВИ, аксиаль-
ная плоскость; б – Т1-ВИ
с подавлением сигнала от
жира, аксиальная плоскость.а б



появляется редко и не резко выра-
жена. В дальнейшем развиваются
асцит, портальная гипертензия.
Возникает диффузная гиперпиг-
ментация кожи. Складки кожи
и ладони лишены пигментации.
У 20% больных отмечается пиг-
ментация не только кожи, но и сли-
зистых оболочек (например, твер-
дого неба). Примерно у половины
пациентов имеется койлонихия
(ложкообразные, вогнутые ног-
ти). Наблюдаются эндокринные
расстройства. Примерно у 80%
больных развивается инсулино-
независимый сахарный диабет. 

В биоптатах поджелудочной
железы визуализируются грану-
лы гемосидерина коричневого
цвета, а в биоптатах печени боль-
ного гемохроматозом (после ок-
рашивания по Перлсу, берлин-
ской лазурью) визуализируются
отложения железа в гепатоцитах
(синего цвета). 

Показатели смертности от ге-
мохроматоза выше у детей и па-
циентов старше 50 лет. Основны-
ми причинами смерти являются:
сердечная недостаточность, цир-
роз, рак печени. Почти у 30%
больных гемохроматозом разви-
вается рак печени. Частота этого
осложнения с возрастом увели-
чивается. К осложнениям гемо-
хроматоза также относятся: арит-
мии, сердечная недостаточность,
инфаркт миокарда, кровотечения
из расширенных вен пищевода. 

Для повышения точности ди-
агностики заболеваний печени

рекомендуется включать в прото-
кол МРТ диффузионно-взвешен-
ные изображения и динамичес-
кое контрастирование, предпо-
чтительнее – с использованием
гепатотропных контрастных пре-
паратов [12]. МРТ в диагностике
заболеваний селезенки обладает
такой же информативностью, как
и КТ, однако ряд патологических
процессов, например диффузная
инфильтрация при гемобласто-
зах и других заболеваниях,
при МРТ видна более отчетливо. 

Магнитно-резонансная томо-
графия и КТ позволяют выявить
повышенное содержание желе-
за в печени и других органах
и диагностировать гемохроматоз
(рис. 3). При проведении МРТ
отложения железа вызывают по-
нижение интенсивности сигнала,
что связано с его парамагнитны-
ми эффектами. Изменения наи-
более четко выявляются при ви-
зуализации в режиме Т2-гради-
ентное эхо, хотя могут быть вид-
ны и при визуализации в режиме
Т1-ВИ. МРТ является более чув-
ствительным и специфичным ме-
тодом диагностики гемохромато-
за, чем КТ [13]. 

Определение уровня ферри-
тина сыворотки имеет дополни-
тельную ценность как прогности-
ческий фактор развития фиброза
и цирроза печени. В нескольких
исследованиях было показано,
что при уровне сывороточного
ферритина менее 1000 мкг/л
цирроз печени отсутствует неза-

висимо от продолжительности
болезни, а при уровне ферритина
в сыворотке более 1000 мкг/л,
с повышенным уровнем АЛТ или
АСТ, количеством тромбоцитов
менее 200×109/л в 80% случаев
имеется цирроз печени [14]. 

Точная оценка перегрузки же-
лезом необходима для установ-
ления диагноза гемохроматоза.
Уровень ферритина в сыворотке
крови не является точным коли-
чественным показателем содер-
жания железа в организме. А по-
скольку печень служит основ-
ным депо железа у пациентов
с гемохроматозом, следователь-
но, концентрация железа в пече-
ни (КЖП) более точно отражает
количество железа в организме.
Биопсия печени с измерением
концентрации железа методом
атомной абсорбционной спект-
роскопии считается «золотым
стандартом» для оценки КЖП.
Тем не менее распределение же-
леза в печени может быть нерав-
номерным, в частности, при цир-
розе. Таким образом, становится
очевидным, что существует на-
стоятельная необходимость в ис-
пользовании неинвазивных ме-
тодов, которые могут обеспечить
точное измерение КЖП [15]. 

В последние 20 лет МРТ ис-
пользуется в качестве перспек-
тивного метода измерения КЖП
при различных заболеваниях.
В исследовании F. Zamani et al.
[17] приведены данные, демонст-
рирующие, что МРТ в режиме
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Рис. 3. МР-томограммы органов брюшной полости у пациента с гемосидерозом. Т1-взвешенные изображения в коро-
нальной (а) и аксиальной (б) плоскостях. Пониженная интенсивность сигнала от паренхимы печени, селезенка
удалена. При оценке содержания железа в режиме Т2*-ВИ подтверждена тяжелая перегрузка печени железом: 
Т2*-ВИ=1,1 мс (норма – более 11,4 мс), что соответствует содержанию железа в сухом остатке печени LIC= 25,6 мг/г. 

а б



Т2*-ВИ является неинвазивным,
безопасным и надежным мето-
дом для оценки содержания же-
леза в органах. При этом было
обнаружено, что накопление же-
леза в различных органах вызы-
вает значительное снижение ин-
тенсивности сигнала от паренхи-
мы органа вследствие уменьше-
ния времени Т2-релаксации.
Группе пациентов из 53 человек
были выполнены МРТ печени
в режиме Т2*-ВИ и биопсия пе-
чени, полученные результаты
были сопоставлены. Средний
уровень ферритина в сыворотке
крови всех пациентов составлял
1906 ± 1644 нг/мл. Уровни фер-
ритина сыворотки показали уме-
ренную отрицательную корреля-
цию с результатами перегрузки
железом печени на T2*-ВИ. По-
пытки соотнести уровни ферри-
тина в сыворотке и концентра-
цию железа в печени (по резуль-
татам гистологии) не смогли
продемонстрировать линейную
зависимость между этими двумя
параметрами. Результаты иссле-
дований показывают, что измере-
ние перегрузки железом при
МРТ в режиме Т2*-ВИ имеет вы-
сокую диагностическую ценность.
Но в данной ситуации нужно

учитывать, что накопление желе-
за в различных органах происхо-
дит независимо друг от друга.
Это подчеркивает важность из-
мерения нагрузки железом каж-
дого органа в отдельности и пря-
мой оценки эффективности раз-
личных лечебных мероприятий.
По результатам проведенного ис-
следования можно сделать вы-
вод, что уровень ферритина в сы-
воротке крови не является на-
дежным показателем для оценки
уровня перегрузки железом. МРТ
в режиме Т2*-ВИ – более точный
неинвазивный метод, который
рекомендуется для измерения
нагрузки железом печени [17]. 

K. Tziomalos et al. [15] прове-
ли ряд исследований, в которых
рассматривалась потенциальная
роль МРТ в определении КЖП
при заболеваниях, характеризу-
ющихся перегрузкой железом, –
талассемии, других гемоглобино-
патиях, приобретенной анемии,
гемохроматозе. Несмотря на от-
сутствие корреляции между со-
держанием железа в печени
и сердечной ткани, предполагает-
ся, что оба органа желательно об-
следовать с помощью МРТ, так
как сердечно-сосудистые заболе-
вания являются ведущей причи-

ной смерти в этой группе населе-
ния. Пациентам, независимо от
уровня КЖП или сывороточного
ферритина, рекомендовано про-
ходить МРТ сердца в режиме
Т2*-ВИ с измерением уровня пе-
регрузки миокарда железом по
меньшей мере 1 раз в год [16]. 

Калибровочные кривые для
параметров магнитно-резонанс-
ной томографии R2 и R2* (или
их обратные значения – парамет-
ры релаксации T2-ВИ и T2*-ВИ)
были созданы как для печени,
так и для сердца. Полученные
данные можно проанализировать
с помощью различных инстру-
ментов компьютерного анализа
(рис. 4). 

Пациенты с талассемией и дру-
гими зависимыми от перелива-
ний крови анемиями вынуждены
принимать препараты железа.
Без проведения корригирующей
хелатотерапии имеется риск ле-
тального исхода от эндокринных
и сердечно-сосудистых ослож-
нений (чаще во второй декаде
жизни). Хелатотерапия спасает
жизнь, но требует тщательного
мониторинга содержания железа.
При этом нужно учитывать, что
уровень ферритина не всегда от-
ражает общее содержание железа
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Рис. 4. Пример расчета
содержания железа в па-
ренхиме печени по ре-
зультатам последователь-
ности Т2*-ВИ (с 12 значе-
ниями ТЕ). 



в организме [18]. Тщательный
мониторинг содержания железа
в печени и миокарде необходим
для оценки показаний к проведе-
нию хелатотерапии. Биопсия пе-
чени остается «золотым стандар-
том» в определении концентра-
ции железа в печени, но методика
МРТ в режиме T2*-ВИ зареко-
мендовала себя как неинвазив-
ная и безопасная альтернатива
для выявления перегрузки желе-
зом печени и миокарда [19]. 

Таким образом, к настоящему
времени установлено, что из всех
лучевых методов диагностики
именно МРТ играет важную
роль в количественной и качест-
венной оценке органов-мишеней
при болезнях накопления (в пер-
вую очередь это относится к бо-
лезни Гоше и первичному гемо-
хроматозу). Применение специ-
альных методик МРТ позволяет
улучшить диагностику этих бо-
лезней и оптимизировать кон-
троль за их лечением. 
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