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ПРЕ ДИСЛ ОВИЕ

Предлагаемая  книга «Основы патологии человека» является 
первой попыткой создания отечественного учебника для студентов 
медицинских вузов Республики Узбекистан. Учебник написан 
в соответствии с новой концепцией подготовки врача и разр або­
танной на этой основе новой программы по патологической 
анатомии. Состоит из двух частей.

В I части учебника освещены общепатологические процессы, 
структурная основа которых изложена с современных позиций. 
Описаны иммунопатологические процессы, включая аутоиммунные 
болезни, иммунодефицитные состояния, инфекционные и наслед­
ственные болезни, экологическую патологию и опухоли.

Во II части книги «Органопатология» описана патологическая 
анатомия болезней кроветворной, лимфоидной и сердечно 
сосудистой систем, болезней почек, органов дыхания, зубочелю­
стной системы и органов полости рта, пищеварительной системы 
и ее желез. Освещены также болезни половых органов, эндокрин­
ной, костно-мышечной и нервной систем.

Каждая глава содержит сведения об этиологии, патогенезе, 
патологической анатомии, о клинических проявлениях основных 
форм болезней человека в соответствии с Международной 
классификацией болезней X пересмотра.

Автор надеется, что эта книга также  представит интерес для 
преподавателей медицинских вузов и врачей всех специальностей, 
и будет благодарна за критические замечания и пожелания.



ОРГАНОПАТОЛОГИЯ

БОЛЕЗНИ КРОВЕТВОРНОЙ И ЛИМФОИДНОЙ 
СИСТЕМ

АНЕМИИ
По стг еморраг ическ ая
Гем оли тич еская
При обрете нная 
Гем оли тич еск ая анемия им­
мунной природы
Гемолитич еск ая анемия , 
св яз ан на я с механическим 
повреждением эритроцитов 
Наследст венная  
Наследственный сфероцитоз  
Серповидно-кл ето чная ан е­
мия
Талассем ия
Анемии вследс тви е наруше ­
ния эритропоэза
Железодефицитная анем ия 
Мегалобластическая анемия 
Аплас тичес кая  анемия  
Миелофтизная анемия

ПОЛИЦИТЕМИЯ
ОПУХОЛИ ЛИМФОИДНОЙ и 
КРОВЕТВОРНОЙ СИСТЕМ

Опухо лев ые за бо ле ва ни я 
лим фои дной системы

Лимфомы,
Гр ибовидны й микоз
Бо лезнь Ходжкина
Опу холевы е забо левани я 
кроветвор ной  системы (г е­
мо бластозы)
Острые лейкозы
Хр онические лейк озы
Ми ело проли феративны е за ­
бо ле ва ни я

ДИСҚРАЗИЯ ПЛАЗМАТИЧЕСКИХ 
КЛЕТОК

Мн ож естве нная мие лом а
Ма крогл обу линемия Вал ь- 
ден стр ема
Болез нь тяже лы х цепей 

АГРАНУЛОЦИТОЗ 
ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ДИАТЕЗЫ

Т ром боцитопен ия
Гем орр агичес кие  диатезы , 
связанны е с нарушением 
сверты вания крови

ИНФЕКЦИОННЫЙ МОНОНУКЛЕОЗ
гистиоцитозы

Бол езни кроветворной  и лим фои дно й систем составл яю т 
боль шой раздел патологии чел овека, изучением которых за ни ма­
ется клиническая гем ато лог ия. Патол оги чески е процессы при этом 
могут  возни кат ь только  в эри тро цитах , что приводит к раз вит ию  
анем ии, или в белых кро вян ых тел ьцах. В посл еднем слу чае  
развив аю тся опухолевые процесс ы, обычно зло кач ест вен ного 
ха рактера. Наруш ени е гемо стаза  ведет к развит ию гем оррагиче­
ског о ди атеза.
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АНЕМИИ

Анемия (малокровие)  — это заболевание, которое характери­
зуется уменьшением числа эритроцитов и содержания гемоглобина 
в единице объема крови. При этом нарушается доставка кислорода 
в ткани.

Причины анемий, как и их клинические проявления, весьма 
разнообразны. Однако все формы анемий можно разделить на три 
основные группы.

/. Анемия постгеморрагическая.
Острая (например, посттравматическая),
Хроническая (при поражении желудочно-кишечного тракта, 

женских половых органов).
II. Анемия гемолитическая.

Анемия, связанная  с нарушением структуры эритроцитов 
приобретенного характера .

1. Гемолитическая анемия иммунной природы:
а) изоиммунная: посттрансфузионная, гемолитическая 

болезнь новорожденных;
б) аутоиммунная: идиопатическая (первичная) анемия;
в) анемия, обусловленная лекарственными препара­

тами.
2. Анемия, связанная с механическим повреждением эритроци­

тов:
а) микроангиопатическая: тромбоцитарная и тромбоцито­

пеническая пурпура, ДВС-синдром;
б) анемия, возникающая при протезировании клапанов 

(кардиальная анемия) ;
в) инфекционная анемия, возникающая, например, при 

малярии.
Анемия, связанная с нарушением структуры эритроцитов 

врожденного характера (наследственная):
1) нарушение мембран цитоскелета эритроцитов (мембранопа- 

тия эритроцитов, сфероцитоз);
2) дефицит ферментов эритроцитов (ферментопатия эритроци­

тов) ;
3) нарушение синтеза гемоглобина (гемоглобинопатии).

// /.  Анемии вследствие нарушения эритропоэза.
А. Нарушение пролиферации и дифференцировки стволовых 

клеток:
1) апластическая анемия,
2) чистая аплазия эритроцитов,
3) анемия при почечной недостаточности,
4) анемия при эндокринных нарушениях.

Б. Нарушение пролиферации и созревания эритробластов:
5

 
 
 



1) дефект в синтезе ДНК: дефицит или снижение утили­
зации витамина В12 и фолиевой кислоты (мегалоблас­
тическая анемия);

2) дефекты в синтезе гемоглобина:
а) нарушение синтеза гема — железодефицитная 

анемия,
б) нарушение синтеза глобина — талассемия;

3) анемия неизвестного происхождения: 
сидеробластическая, анемия при хронических инфек­
циях, миелофтизная и анемия, связанная с инфильтра­
цией костного мозга.

ПОСТГЕМОРРАГИЧЕСКАЯ АНЕМИЯ

Анемия, связанная с кровопотерей, может носить острый или 
хронический характер. Причиной острой кровопотери могут быть: 
1) аррозия  сосудов дна язвы желудка, 2) аррозия сосудов легких 
при туберкулезном процессе, 3) разрыв варикозно расширенных 
вен пищевода при циррозе печени, 4) разрыв фаллопиевой трубы 
при внематочной трубной беременности, 5) разрыв аневризмы 
аорты, 6) маточные кровотечения (например, при преждевре­
менной отслойке нормально расположенной плаценты, фибромиоме 
матки). Следует отметить, что указанные причины массивных 
кровотечений ведут к гиповолемии с развитием постгеморрагиче­
ского шока.

Если кровотечение оказалось несмертельным, гемодилюция 
начинается сразу и достигает максимума через 2—3 дня со 
снижением числа эритроцитов. При выживании больного повыша­
ется активность костного мозга плоских костей. Начинает 
функционировать костный мозг эпифизов трубчатых костей, 
который в обычных условиях не функционирует. В результате их 
желтый костный мозг становится красным, сочным, богатым 
клетками эритропоэтического и миелоидного ряда. Кроме того, 
появляются очаги экстрамедуллярного кроветворения в селезенке, 
лимфатических узлах, слизистых и серозных оболочках. Благодаря 
регенераторным процессам в костном мозге и экстрамедуллярных 
очагах кроветворения кровопотеря возмещается полностью. 
Полное возмещение возможно лишь при наличии достаточного 
количества железа в организме, что наблюдается, например, при 
внутреннем кровотечении, так как при этом железо сохраняется 
в организме (например, при кровотечении в брюшную полость). 
В этих условиях полностью восстанавливается содержание 
железа в организме.

При наружном кровотечении организм теряет железо. 
В условиях его дефицита не происходит полной регенерации 
эритроцитов, в связи с чем развивается железодефицитная 
постгеморрагическая анемия. В случае смерти больного в этот
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период при вскры тии отм еча етс я бледн ость кож ных покр овов 
и внутренн их орг ано в, отсутствие посмертных гип остазов.

При хронической  кровопотер е воз никает гипоксия тканей  
и орг ано в, мыш ца сер дца  ста новится  дряблой, тусклой. Печень 
приобре тает бледно-серый цвет. Се лезен ка уменьш ает ся в ра зм е­
рах.  Мик роскопически вы является  жи ро ва я дистр офия миока рда  
(«тигровое сердце») , печени, почек , нервных кле ток  голо вного 
мозга.

ГЕМОЛИТИЧЕСКАЯ АНЕМИЯ

Г е мо лит ическая анемия — это бо льшая  гр уп па  болез ней, 
осн овн ым призн аком  которых явл яет ся ус ил ен но е ра зруш ен ие  
эритроцитов. В результат е процесса, с одной стороны, развив ается 
ане мия с повышенным образованием  продуктов ра сп ад а, а с др у­
гой - - усиленный  эри тро поэ з ком пен саторн ого  ха ра ктер а. Ра зн о­
образные  причины гемоли за мож но объ еди нить в две  основные  
группы:

1) нарушени е структуры  эри тро цитов  вро жденн ого  и при обре­
тенного хара ктер а (ин тракорпускулярная гем олитическ ая ан е­
мия)  ;

2) воздействие различных экзогенны х фа кторов (экстракорпу­
ск ул яр на я гем оли тич еск ая ан ем ия ).

Незав иси мо от  причин все гемолитически е анемии ха ра кт ер из у­
ются:  1) увеличением скор ости  деструкции эри тро цит ов;  2) на коп­
лени ем в орган изме  про дуктов  расп ада эри тро цит ов,  вкл юч ая 
же лезо; 3) повышенной клеточностью костного мозга  в свя зи 
с усилением эритропоэза ; 4) возн икновением очаго в экстра ме ­
дулля рного  гем опо эза  в печени и селезенке .

Регенераци я эри тро цитов  находи т отр аж ение  в увеличении 
числа ретику лоц ито в в периферическо й крови. Де стр укция 
эри троцит ов может наблюд ать ся в преде лах  сосуда (инт ра ва ск у­
лярный  гемолиз) или в кле тка х мон онуклеарной фаг оцитарн ой 
системы (эк страваскулярны й гем олиз) .

Ин трава ску ляр ный гемо ли з ра звив ается при механической 
травме эри тро цит ов,  переливании несо вмес тимой крови, па ­
роксизмал ьно й ночной гемоглобинурии.  Незав исимо от причины 
интра вас куляр ны й гемолиз обусловливает гемогло бинемию, гемо- 
глоб инурию и гемосид ерин урию . Пр евраще ние пигм ента  гема в 
билирубин ведет к раз вит ию  желтухи.  Массивны й вну три сосуди ­
стый гемолиз может стать причиной острого канальцевого нек роза 
почек.

Внесосудистый гемо ли з — наи более час то вст реч ающийся  
вариант дес тру кци и эри тро цит ов.  В бол ьшинс тве  случа ев он 
прои сходит в ф агоцитир ующих клетк ах селезенки и печени. Всякий 
раз, когда эритро цит ы повреж дают ся или иммунол огич ески  
изм еняются, они извлекаю тся из циркулирующей крови клетками
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мо нонуклеар но-фаго цитар ной системы. Чтоб ы поп асть в синусы 
селезенки , эритро цит ы д олжн ы в зн ачи тел ьно й степени дефо рм иро­
ваться . Если им это  не удается, то они не м огут пройти чер ез стен ку 
сину са и сек вес три рую тся  в селезенке  с последующ им их 
фагоц итозо м. Пр едполагаю т, что это  явля ется  одним из важ ны х 
фа кторов в пат оге нез е раз руше ния эри тро цит ов при раз личных 
вид ах гемо литической анемии. Экстравас куляр ный гемо ли з не 
сопровож дается  гемоглобинемией и гемоглобинурией. Однак о 
же лтуха ра зв ив ае тс я с образованием  жел чны х камней.

В больш инстве случаев всл едс тви е повышенной функции  мо­
нонуклеар но-фаго цитар ной системы наблюд ает ся  сплен омега лия, 
избыточное накопл ени е жел еза во многих органах и тк ан ях  в фо р­
ме ферри тин а и гем осидерина  с развит ием  мест ного  и общ его  ге­
мосид еро за. Местный гемосидероз отм ечается  при гем ато мах, 
гем орр аги чес ких инфарктах , то есть эк ст ра ва за та х;  системны й — 
чаще  при гемолитической анемии, переливании несовместимой 
крови, снижен ии ути лизац ии же ле за. После дне е наблюд ается при 
тал ассем ии и сидер обл астиче ско й анемии.

ПРИОБРЕТЕННЫЕ ГЕМОЛИТИЧЕСКИЕ АНЕ МИИ

Гемолитические анемии иммунной природы

Этот вид анемий св язан  с нали чием  ант ите л, нап рав лен ных 
против мем браны нор мал ьны х или пов реж ден ных эри тро цит ов.  
Установлено,  что в ряде случаев гем олитическ ая ане мия, индуц иро ­
ванн ая  ант итела ми , ра звив ается при воздействии экзогенны х 
фа кторов (им муногемо лит иче ска я ан ем ия ). Однак о в б ольшинстве 
случа ев причина об ра зовани я антител против эри тро цит ов 
остается  н еизвестн ой. В таких случаях эту  форм у анемии называю т 
аутоиммунн ой.

Не зав исимо от причин об ра зовани я антител диагноз иммун оге ­
молитическ ой анемии базируется  на выявлении антиэритроци­
тар ных антител.

В зав иси мости  от природы антител выдел яются  два основных 
вари ан та  гемолитически х анемий. Пе рвый  вариант, выз ываем ый  
тепловыми аутоантителами, х ар актери зуется  н аличием иммун огл о­
булинов G, реж е иммун оглобулинов А, наи бол ее активн ых при 
тем перат уре 37°С.  В боль шинст ве случаев этот ви д гемолит ической  
ане мии носит идиопатичес кий характер и принадлежи т к катего рии  
аутоиммунных болезне й,  причина кото рых неи звестна. Ре же  
встречает ся второй вариант гемолитической ане мии, который раз ­
вивается при раз лич ных системных забо левани ях , нап рим ер при 
системной красной вол чан ке,  опухол ях лим фои дной ткани,  при 
применении раз лич ных лекарст вен ных препара тов . В патогенезе 
гемоли за играет  роль опсонизац ия эри тро цит ов антителам и 
с последую щим фагоц ито зом  макроф агами селезенки .
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При идиопатической иммунной гемолитической анемии очень 
часто обнаруживают сфероидальные клетки, наблюдаемые при 
врожденном сфероцитозе. Предполагают, что частички клеточных 
мембран повреждаются и удаляются в процессе фагоцитоза  
клеток, окутанных антителами, что уменьшает общую поверхность 
эритроцита и придает ему сфероидальную конфигурацию. Эти 
сфероциты затем секвестрируются и разрушаются в селезенке.

Механизм развития анемии при воздействии лекарственных 
препаратов, различен и не совсем ясен. Так, предполага­
ют, что пенициллин действует как гаптены. Он связывается 
с мембраной эритроцитов, способствуя образованию антител, 
направленных против лекарственного препарата. Эти антитела 
прикрепляются к пенициллину, связанному с клетками, и создают 
условия для фагоцитоза и разрушения этих эритроцитов. Другие 
препараты вызывают образование антител, связываясь предвари­
тельно с белками плазмы. Иммунные комплексы, содержащие 
лекарственные препараты, затем откладываются на мембранах 
эритроцитов, вызывая их повреждение.

Второй вариант гемолитической анемии характеризуется 
наличием иммуноглобулиновых М-антител, которые наиболее 
активны при температуре ниже 30°С. Гемолиз эритроцитов связан 
с фиксацией комплемента на иммуноглобулинах М, покрывающих 
эритроциты. Как только эритроциты покрываются антителами 
и комплементом, они извлекаются из кровотока клетками 
мононуклеарно-фагоцитарной системы, особенно купферовскими 
клетками. Холодная агглютинация наблюдается также  при 
микоплазменной пневмонии и инфекционном мононуклеозе. Одна­
ко возникающая при этом анемия носит транзиторный характер 
и не имеет клинического значения. Лимфопролиферативные 
процессы также могут быть причиной развития гемолитической 
анемии. При этом у таких больных может наблюдаться синдром 
Рейно вследствие фиксации аутоантител и комплемента на 
эритроцитах в капиллярах дистальных участков тела.

Гемолитическая болезнь новорожденных (или эритробластоз 
плода) рассматривается как заболевание, развивающееся в ре­
зультате изоиммунного конфликта, возникающего в случаях, когда 
плод наследует антиген-детерминированные эритроциты отца, 
в результате чего они становятся чужеродными антигенами для 
матери.

В основе механизма развития гемолитической болезни ново­
рожденных лежит иммунизация резус-отрицательной беременной 
матери резус-антигеном эритроцитов плода с последующим 
прохождением антител матери через плаценту в плод (резус­
конфликт). Эритроциты плода могут проникать в кровеносное 
русло матери или в последнем триместре беременности, когда 
цитотрофобласт теряет свои функции как барьер, или во время 
родов. Это приводит к сенсибилизации матери чужеродным 
антигеном.
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Из множест ва антигенов  в резус-сис тем е тол ько  D-антиген 
является  главной причиной резус-н есовместимости. Эри троцит ы — 
носители D-ант иге на — изве стны  как  рез ус-положител ьны е; при 
отсутствии этого  ант иге на эритроциты становятся  резус -от рица-  
тельными. В пат оге нез е эритробластоза  важ ную роль игр ает  
предварительная сен сиб илиза ция. Первоначальное воздействие 
резус -ан тиг ена спо соб ствует  образованию безвредны х имму­
ноглобулинов  М, которые не могут  пройти через плаце нта рны й 
барьер. По этой причине резус-з аболевание  редк о вст реч ается  при 
первой беременности, при посл едую щих ж е о бразую тся иммун огл о­
булины G, кото рые проходим ы через пла цен тар ный барьер, в связи 
с чем они выз ывают гемолиз резус-положител ьны х эри тро цит ов 
плода.

Патологическая анатомия. Анатом ические изменения  при 
гемо литической  анемии зави ся т от степени гем олиза , типа и тит ра 
антител. Иногда гем оли тич еск ая ане мия становится причиной 
мертв орожден ия.  Выделяют три клинически е формы гемоли тич е­
ской бол езни новоро жденн ых: отечную, анемич ескую и же лтуш ­
ную, соо тветственно которым наб людаю тся  разнообразн ые  патоло­
гоана том иче ски е изменен ия.

При отечной форме выявл яю тся  зна чител ьные отек и, кожа  
плода бледная, полупрозрачная , частично ма церирована , с петехи­
альным и крово изл иян иями. Сер дце , печень и с еле зен ка знач ит ел ь­
но увеличены. Почки сохраняю т выраж енн ую эмб рио нал ьну ю 
дольчатость , плотные.  Мя гки е мозговые оболочки и ткань мозга 
отечны, полнокровн ы. Ви лочкова я же ле за  атр оф ична, с пр из на ка ­
ми недоношенно сти. При микроскопии вы явля ется  значит ель ный 
эритробласт оз  в печени, почках,  селезенке , лимф ати чес ких  узлах 
и да же сердце , умеренный гемосидероз в органах. В сердце  
отм еча етс я гиперплаз ия  мышечны х волокон;  в печени, над поч ечн и­
ках, головном  мозге - -  кро вои зли яния, некробиотические изм ене ­
ния, фибри нои д мелких сосудов; характе рны при знаки тканевой 
незрелости да же у доношенных.

При ане мичес кой  фор ме  вы раже на  об щая  бледно сть  кож ных  
покровов, мал окр ови е внутренних орган ов.  В печени и селезенке  — 
умеренны й эритробласт оз. В органах выявл яю тся  незначительные 
дистрофичес кие  и некробиотические изменения .

При желтушной форме гемо литичес кой болезни наблюд ает ся 
желту шност ь покровов, под кож ног о жи рового сло я, интимы 
крупных сосу дов, а та кж е яд ер на я же лтуха. В серозных пол ос­
тях  -  небо льшое количество прозрачн ой жидко сти  же лто го цвета. 
Печень и сел езе нка  увеличены, плотные,  с гемосидерозом. В поч­
ках  об наружи вают ся  билирубиновые  и нфарк ты, в ми ока рде  — д ис ­
тро фия и вакуолизация  мыш ечны х воло кон, в нейронах — пр изна ­
ки токсическо го повре ждения с некробиозом.  Усиленный гемопоэз 
соп ровожд ает ся появлени ем в периферическ ой крови  б ольшого чис ­
ла незрелы х эри тро цит ов,  вклю чая  ретикулоц иты , нормоб ласты и 
эри тро бла сты  (отсюда  и назва ние -  эритро блас тоз ).
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Клиническая картина. Гемолитическая болезнь новорожденных 
протекает по-разному. Она может стать причиной мертворожде­
нна, смерти новорожденного или обусловливать анемию средней 
тяжести. Поражение центральной нервной системы (при ядерной 
желтухе) проявляется апатией, пониженным питанием, а позже — 
нарушением психики, признаками поражения экстрапирамидной 
системы, паралича черепно-мозговых нервов. При более выра­
женных формах эритробластоза анемия и ядерная желтуха 
сочетаются с врожденной сердечной недостаточностью и генерали­
зованными отеками.

Гемолитическая анемия, связанная с механическим повреждением 
эритроцитов

Это редко встречающаяся форма гемолитической анемии. 
Наиболее важное клиническое значение имеет анемия, возникаю­
щая при протезировании клапанов, сужении или обструкции 
сосудов.

При протезировании клапанов эритроциты повреждаются при 
вихревых движениях крови или вследствие форсированного 
пассажа крови при систоле желудочка через зазоры между 
протезом и клапанным кольцом.

Микроангиопатическая гемолитическая анемия характеризу­
ется травматическим повреждением эритроцитов при их прохожде­
нии через резко суженные участки сосудов. Наиболее часто 
сужение просвета мелких сосудов связано с отложением фибрина 
в сочетании с диссеминированным внутрисосудистым свертывани­
ем крови (ДВС-синдромом). Микроангиопатическая гемолитиче­
ская анемия может возникать также  при злокачественной 
гипертензии, системной красной волчанке, тромбоцитопенической 
пурпуре, гемолитически-уремическом синдроме, при диссеминиро­
ванном раке. При механическом повреждении эритроцитов в крови 
обнаруживаются фрагментированные эритроциты (шистоциты, 
треугольные и шлемовидные эритроциты).

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ГЕМОЛИТИЧЕСКИЕ АНЕМИИ

Такие анемии встречаются реже приобретенных, но имеют 
большое клиническое значение, особенно наследственный сфероци­
тоз, серповидно-клеточная анемия, талассемия.

Наследственный сфероцитоз

Наследственный сфероцитоз характеризуется наследственным 
дефектом в мембране эритроцитов, что превращает эритроциты 
в микросфероциты. В результате они утрачивают пластичность
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и способ нос ть дефо рм ироваться при прохож дении из пульпы 
селезенки  в венозные синусоиды. Это приводит к их сек вес тра ции  
(зад ер жке  в сел езе нке) и деструкци и. На следуется по аутосомно- 
доминан тно му типу.

Эти ология  и пат оге нез . Вед ущее зна чен ие в раз вит ии сфероци­
тоза  придает ся первичной непо лноц енности  белков  мем браны эрит­
роцитов . Қ ним отн осятся спектри н, анкурин и протеин 4.1, кот о­
рые фор мир уют смы каю щиеся , но гибкие структуры  внут ренн ей 
поверхности клеточной мем браны.  Все три бел ка обусловливают 
нор мал ьную форму, прочность и эласт ичность  эри тро цит ов.  
В свя зи с указа нным  дефект в структ уре  люб ого из этих белков  
наруша ет фор му эри тро цит ов.  На ибольшее зна чен ие из пер е­
численных трех бел ков имеет спек трин . В одни х случаях дефект 
спе ктр ина ведет к нарушению прочной свя зи с белком  4.1, 
в других  — мутантный  спектрин прочно прикр епл яет ся к мемб ране, 
что приводит к потере ста бил ьно сти  мем браны эри тро цит ов.  
В результате  при поп адании  эри тро цитов  в кро вот ок мембран а их 
фрагм ентируетс я, пов ерхность умень шаетс я, и они пр евраща ют ся 
в микросфе роциты , отл ичающи еся  меньшими размерами. Микро­
сфероцит ы из-за  отс утс тви я ‘пластичности  тер яют воз можност ь 
переходить из пульпы селезенки  в синусои ды, заде рж ив аю тся 
в ней, подверг аются  фагоцитозу и гемолизу. Вот почему при 
спленэктомии  наблюд ается прекр ащени е гем олиза , хот я микросфе­
роциты в крови сохран яются . Спленэктом ия корриги рует анемию.

Патологическая анатом ия . Эритроциты при наследственном 
сфероцитозе  отличаются сфероидной формой, мелкими размерам и 
без  цен тра льн ого  просветления . Всл едс тви е развития  гем оли тич е­
ской анемии в костном мозге уси ливаетс я эри тро поэз,  отражением 
которого явля ется  рет ику лоц ито з в периферической крови. 
Сплен омега лия носит  более выраж енн ый характер  по сравнению  
с другими формами  гемолитическо й анемии. Масс а селезенки  
может достигат ь 5 00— 1000 г и более . Фа гоц ити рован ные эритроци­
ты чаще  об на ру жи вают ся  в гип ертроф иро ван ных берегов ых клет­
ках  си нусоидов или рет ику ляр ных клетк ах селезенки. При д ли тель ­
ном гемоли зе ра зв ив ае тс я системны й гемосидероз.

Клиническо е течение. Будучи нас ледственным заб олеванием,  
сферо цитоз  пр оявляется лишь  в ста рш ем детском или юнош еском 
возра сте , хотя не иск лючае тся  разви тие болезни ср азу после 
рождения. Интен сивнос ть про цес са вар ьирует от бесс имп томного 
течения до тяже лой анемии . Од нако чаще  наблюд ает ся  ане мия 
средней степени тяже сти. Харак тер ным при знаком  наследств енн о­
го сфероцитоза  явля ется  сни жен ие осмотическ ой резистентн ости  
эри тро цит ов.  Основные симптомы — это же лтуха кож и, склер, 
слизистых  оболочек, инте нсивно окраш енн ый кал  и т емная моча.

Для  з аб ол ев ан ия  патогномо ничны гемолитические и ап ла стич е­
ские  кризы. Гем олит ические кризы ра звив аю тся посте пенно, 
наблю даю тся  чаще  у женщин и про воц иру ются инф екциями 
и род ами . Основные прояв лен ия их — усилени е гем оли за и желту -
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хи, спленомегалия и анемия. Все эти признаки имеют транзиторный 
характер. Апластические кризы провоцируются в основном 
инфекциями и сопровождаются полным прекращением функции 
костного мозга. В результате у больных развивается  лейкопения, 
I ромбоцитопения, из крови исчезают полностью ретикулоциты 
и эритробласты.

Основным методом лечения наследственного сфероцитоза 
является спленэктомия.

Серповидно-клеточная анемия

Серповидно-клеточная анемия относится к группе наслед­
ственных гемоглобинопатий, характеризующихся структурной 
аномалией гемоглобина. Описано свыше 300 гемоглобинопатий 
с нарушением нормальной структуры гемоглобина. Треть из них 
сопровождается клиническими проявлениями.

Наиболее часто встречающаяся форма гемоглобинопатии — 
серповидно-клеточная анемия, развитие которой связано с мута­
цией гена, кодирующего образование бета-глобиновых цепей. 
Основной причиной развития серповидно-клеточной анемии, 
относящейся к аутосомной кодаминантной болезни гетерозигот, 
является образование бета-глобиновых цепей гемоглобина, в кото­
рых аминокислота валин, находящаяся в 6-м положении бета-цепи, 
(вмещается глутаминовой кислотой. Эта форма анемии встреча­
ется главным образом в популяциях так  называемого малярийного 
пояса земного шара. Например, в странах Центральной Африки 
аномальный S-гемоглобин обнаруживается у 40 % представителей 
популяции; в странах Средиземноморья, Ближнего и Среднего 
Востока — реже. Аномальный S-гемоглобин обеспечивает защиту 
(по носителей от тропической малярии, вызываемой Plasmodium 
falciparum.

Этиология и патогенез. Причиной развития серповидно­
клеточной анемии является,  как уже отмечалось, генная мутация, 
обусловливающая синтез аномального гемоглобина. Под влиянием 
деоксигенации молекулы S-гемоглобина подвергаются полимери- 
)ации, что сопровождается повреждением мембраны с изменением 
формы эритроцита. В итоге клетки накапливают кальций, теряют 
калий, воду, становятся ригидными,теряют пластичность. Измене­
ние формы эритроцитов в серповидную становится необратимым 
процессом, несмотря на адекватную оксигенацию. Появление 
серповидных эритроцитов ведет к развитию следующих процессов:

1) эритроциты становятся ригидными и тем самым легко 
подвергаются секвестрации и гемолизу в селезенке. Продолжи­
тельность их жизни — около 20 дней;

2) развивающаяся гемолитическая анемия сопровождается  
обструкцией капилляров ригидными серповидными эритроцитами 
с последующим ишемическим повреждением органов и тканей;
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3) имеет место изменение заряда мембран эритроцитов, что 
способствует их прилипанию к эндотелию сосудов, замедлению 
тока крови с развитием аноксии;

4) альтерация фосфолипидов мембран эритроцитов активирует 
свертывающие факторы, что приводит к повышению свертываемо­
сти крови.

Патологическая анатомия. Морфологические изменения обу­
словлены: 1) гемолизом с развитием гемолитической анемии; 
2) возрастающим увеличением количества гемоглобина и его 
продуктов распада  (главным образом билирубина); 3) образов а­
нием стазов в капиллярах с тромбозом.

В просвете капилляров серповидные эритроциты выглядят 
удлиненными, веретенообразными, имеют причудливую форму, 
иногда напоминают шлюпку. Выраженная анемия в сочетании 
с сосудистыми стазами является причиной гипоксемической 
жировой дистрофии сердца, печени, извитых канальцев почек. 
Активируется желтый костный мозг с резким увеличением числа 
нормобластов. Гиперплазия костного мозга приводит иногда 
к резорбции кости. Возникают очаги экстрамедуллярного кроветво­
рения в печени и селезенке.

Умеренная спленомегалия (до 500 г) связана с накоплением 
в красной пульпе большего количества серповидных эритроцитов. 
Развивающийся эритростаз в селезенке становится причиной 
гипоксического ее повреждения с развитием множественных 
инфарктов. В последующем селезенка уменьшается, сморщивается 
(сидерофибротическая селезенка). В конечном счете она пол­
ностью замещается фиброзной тканрю. Этот процесс называется 
аутоспленэктомией и наблюдается у взрослых.

Во всех органах, включая кости, печень, почки, сетчатку глаз, 
наблюдаются полнокровие сосудов, тромбозы, инфаркты. На 
нижних конечностях могут развиться трофические язвы в связи 
с гипоксией подкожных тканей. Тромбоз легочных артерий ведет 
к развитию легочного сердца. Обнаруживаются также  изменения, 
характерные для гемолитической анемии любой этиологии.

Клиническое течение. При гомозиготной серповидно-клеточной 
анемии первые симптомы появляются к концу первого года жизни: 
это выраженная анемия, ретикулоцитоз и гипербилирубинемия. 
Временами возникают кризы вазоокклюзионные и апластические.

Вазоокклюзионные кризы характеризуются появлением силь­
ных болей в груди, мышцах, животе, головном мозге (грудной 
синдром, мышечно-скелетный, мозговой, абдоминальный).  Боли 
связаны с закупоркой микроциркуляторных сосудов серповидными 
эритроцитами и развитием гипоксического повреждения тканей. 
Ишемия центральной нервной системы проявляется головными 
болями, судорогами или гемиплегией.

Апластические кризы отражают временное прекращение функ­
ции костного мозга. Из периферической крови исчезают ретикуло- 
циты, степень анемии резко возрастает.
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Обычно оба типа кризов провоцируются инфекциями, к кото­
рым больные весьма чувствительны. Полагают, что это связано со 
снижением фагоцитарной функции селезенки, особенно в условиях 
полной ее фибротизации. Клинические симптомы болезни различ­
ны, так как имеют значение присоединение инфекции, наличие 
стрессов, беременности, частота кризов.

Талассемия

Талассемия — это гетерогенная группа  наследственных гемо­
литических анемий, характеризующихся нарушением синтеза 
глобиновых цепей гемоглобина. Как известно, нормальный 
гемоглобин состоит из двух альфа-цепей глобина и двух бета-цепей 
глобина. При снижении или полном отсутствии синтеза альфа- 
глобиновых цепей развивается альфа-талассемия; при нарушении 
синтеза или отсутствии бета-глобиновых цепей возникает бета- 
талассемия.

Для талассемии характерен аутосомно-доминантный путь 
наследования. Выделяют гетерозиготную и гомозиготную формы 
талассемии. Гетерозиготная форма талассемии (талассемия 
малая, или характерная талассемия) может быть асимптомной 
или иметь умеренно выраженную симптоматику. Для гомозиготной 
формы (или большой талассемии) характерна сильно выраженная 
гемолитическая анемия.

Этиология и патогенез. Основными причинами талассемии 
являются: 1) мутация регуляторных глобулиновых генов; 2) деле­
ния некоторых структурных генов; 3) неэффективная их транс­
крипция; 4) синтез аномально нестабильной или нефункционирую­
щей РНК.

Патогенез талассемии различен, однако в основе каждой 
ее формы лежит дефицит главной фракции гемоглобина 
HbA (Ai). В патогенезе анемии при бета-талассемии играют роль 
два фактора: 1) снижение синтеза бета-глобина, что ведет 
к неадекватному образованию НЬА, а следовательно, к снижению 
общей концентрации гемоглобина в каждой клетке; 2) избыточное 
образование альфа-глобулиновых цепей, синтез которых сохраня­
ется на уровне нормы. При этом синтез бета-глобулина отсутствует.

Патологическая анатомия. При большой бета-талассемии 
эритроциты периферической крови гипохромные, микроцитарные. 
В некоторых эритроцитах гемоглобин распределен неравномерно. 
Выявляется также анизоцитоз, пойкилоцитоз, ретикулоцитоз. 
Эритроциты обладают повышенной осмотической резистентностью.

При аутопсии обнаруживаются изменения, характерные для 
гемолитической анемии. Однако спленомегалия и гиперреактив­
ность костного мозга приобретают более выраженный характер. 
В эритропоэз включается и жировой костный мозг. За счет 
гиперплазии костного мозга резко расширяется костномозговое
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про стр анс тво , истон чаетс я ком пак тное вещ ество кости,  на ру ша­
етс я рост кости . Возможны деформаци и и пере ломы. Эк стра ме ­
дул ляр ный гемопоэз ведет к спл еномегалии и гепатомег али и. 
В св язи  с нараста ющ им  и и нтенсивным распадо м эри тро цитов  эр ит­
роп оэз  ста новится неэффективн ым с р азв ити ем системного гемоси ­
де ро за, реже  — гем охроматоз а.

Клиническое течение. Бо льшая  талассем ия  чащ е наблюд ает ся 
у детей в возрасте  2 -  8 лет. Харак тер ны за де рж ка  роста, 
увелич ение жи вота (геп атоспл ен ом егал ия ), дефо рм ация  черепа. 
Повто рны е переливания крови пролонгируют ж изнь  до 20—30 лет. 
Од нако в сред нем бол ьны е умира ют в возрасте  15— 17 лет. 
Ра звив аю щий ся  гем осидероз наруша ет функцию  жизне нно ва ж ­
ных орган ов.  Так, гем охроматоз  сер дца может стать  причиной 
серд ечной нед остаточно сти . Воз ник ают та кж е пл юр игландулярная 
нед остаточно сть , цирро з печени (пи гме нтн ый), цирро з подж елу­
дочной железы, тро фичес кие  язв ы кожи.

М ал ая  талассем ия  про тек ает  в виде микроцитарной ги­
похромной анем ии.

АНЕМИИ ВСЛЕДСТВИЕ НАРУШЕНИЯ ЭРИТРОПОЭЗА

Этот вид анемий св язан  с неа дек ват ным обеспечением костного  
мозга  вещ ест вам и, необходимыми дл я гем опоэза . Наиболе е 
частым и причинами анемий явля ется  деф ици т же ле за , фолиевой 
кислоты,  витам ина В,2. Ре же вст реч ается  тиам ин зависима я 
анемия .

ЖЕЛЕЗОДЕФИЦИТНАЯ АНЕМИЯ

Же лез одефицитная анем ия  наи бол ее шир око рас пространена 
и об ус ло вл ен а дефицитом жел еза.  Причины, вызываю щие жел ез о­
дефицитную анем ию, можно разделить на две  основные  категории : 
энд оге нные  и экзог енн ые . Эн догенная  недостаточность может быть 
следствием повы шен ного р асхода жел ез а в перио д р оста и со зр ев а­
ния организма, повы шенной потребно сти орган изма , нар ушени я 
всасыв ания же ле за  в жел удо чно -кишечно м тра кте. К экз оге нным  
факторам  отн ося т главны м образ ом нед ост ато к же леза  в пище, 
который ведет к али мента рной анем ии.

В свя зи с этим  же лезодефи ци тная  ане мия наблюд ает ся:
1) у детей, находящи хся на однообраз ном молочном питании;
2) у нов орожде нны х при иску сственном вскарм ливан ии коровьим  
или козьим молоком; 3) у девушек в пубертатном периоде при 
повышенной потребно сти же ле за  в свя зи с ростом, появлением 
менструаций;  4) у беременны х в связи  с потребностью плода 
в же лезе;  5) у пож илы х люд ей с хроническими заболеваниям и 
и инф екциями; 6) у больш инств а алкогол иков в свя зи с неп олн о­
ценной диетой.
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Если же лезодефи ци тная  ане мия появляется  у женщин при 
отсутст вии указа нных  причин или у нем енструи рую щих  женщин , 
следует исключить жел удо чно -ки шечно е кровотечение  как  причину 
жел езодеф ицитн ой анемии.

Ка к известно , дл я син теза гемоглоби на и миоглобина  нео бхо ди­
мо бол ьшое количество же ле зосоде рж ащ их  фер менто в, так их,  как 
цитохром и фла воп ротеи ды. Поэтому в пат оге нез е этой формы 
анем ии имеет зна чен ие деф ицит указа нн ых  фермен тов . Де фи цит 
же леза  ра звив ается постепенно. Некоторы е авторы  выд еляют да же 
три стадии . На первой стадии умень шаются запа сы  жел еза, о чем 
сви дет ель ств ует  снижен ие содерж ан ия  фер рит ина  в сыворотке  
крови  и окраши ваемого же леза  в костном мозге. Во второй стадии 
наблюд ает ся сни жен ие со держ ания  цир кул иру ющ его  в крови 
же ле за  и повышение общей же лезосвязыв аю ще й способности 
сыворотки. Третья стадия характеризуется снижен ием  гемоглоби- 
низа ции эри тро цит ов с развит ием  желез оде фицитно й анемии. При 
нарас тан ии деф ицита  же ле за  наруша ется  фу нкциональная де я­
тел ьно сть  моз га и иммунной системы.

Патологическая анатомия.  Жел езод еф иц итна я анемия протека­
ет легче, чем дру гие  виды анемий. Эри троцит ы в периферическо й 
крови  обычно гипохромны. В костном мозге наблюд ает ся 
умеренная гиперплаз ия  кра сного  мозга  с пре облад анием  нормо­
бластов.  При окрас ке сре зов  по Пер лсу  гранул ы гемосидерина  
в костном мозге не вы явл яются , что ук азыв ает на опустошен ность 
запа со в же ле за. Ко жа  и слизистые  оболочки бледные. Изм ене ния  
в других орган ах  связаны с дли тел ьно й анемич еской гипоксией.  
Харак терен атрофиче ски й гас трит  в соче тании с атрофи ческим  
глосситом, гингивитом. При вовлечении в процесс пищ евода 
ра звив ается синдром  Пл ам мера  — Винсона. На блюд ает ся  та кж е 
жи ро вая дистр офия ми окард а, печени.

Клиническая картина. В бол ьшинс тве  случа ев же ле зодефи ­
цитна я ане мия  про текает  бесс имптомно. При более тяже лом 
течении болезни  о тмеча ются бледн ость к ожи  и слизистых  оболочек , 
сла бость , пов ыш енн ая утомляем ость, оды шка при движ ениях, 
голово кру жение , шум в у шах. Харак тер ны трофичес кие  изменен ия 
ногтей, поя вление  прод ольной или поперечной исчерченности в них. 
Иногда ногти ста новятся ложкообразн ым и. При синд роме Пла м­
мера — В инсо на наблюд ает ся  дисф агия  пищ евода.  Отмечаю тся  
такж е низкий уровень гем огл оби на,  низкий цветовой  показат ель, 
микроцитоз, низкий уровень же ле за  в плазм е. Следует помнить, 
что же лезодефи ци тная  ане мия мож ет быть симптомом другого  
забо левани я (например,  опу холи).

МЕГАЛОБЛАСТИЧЕСКАЯ АНЕМИЯ

Опи саны две  фор мы мегал обл астиче ско й анемии: одна связан а 
с дефицитом фолиевой кислоты,  др угая  — с дефицитом вит ами на 
В12- К обще му  пр из на ку  их  относится по яв ле ни е в костном мозге
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мег ало бла стов и кр уп ны х эритроцитов в периферичес кой кро ви.  
Пор аж аю тся все три рос тка  кро вет вор ени я, что ведет к снижению 
лейкопоэза,  появлению  гигантски х метам иел оци тов , которые даю т 
начало  гип ерсегментированным ней тро филам . В основе  воз никно­
вения гигантски х форм клеток лежи т сни жен ие син теза ДНҚ,  что 
приводит к нарушению клеточного дел ени я с образованием  
крупных яде р. При этом синтез РН Қ не наруша ется. В результате 
цитоп лазма полн остью созревает, в то вре мя как  ядра  остаю тся  
незр елыми.  Это явлени е наз ывают ядер но-ц ито плазматич еским  
ас ин хр он измо м.

Ра звитию  мег ало бласт ическ ой анемии способствуют два про­
цесса: 1) неэффективн ый эри тро поэз с пре^1 уществен ным 
образованием  мегал областов, которые под вер гаю тся  аутогем оли­
зу;  2) ра сп ад  аномально  крупных эри тро цит ов.  Усиленный гемолиз 
эри тро цитов  и их пре курсоров обусловливает накопл ени е же ле за, 
главны м образом в мон онуклеарных фагоци тах костного мозга.

Фолиеводефицитная анемия

Этот  вид анемии чащ е вст реч ает ся:  1) в разви вающ ихся ст ра ­
нах, где питание населени я является  неполноц енным; 2) у б ере мен­
ных женщин,  питание кото рых не соо тветствует запросам  ор га ­
низма; 3) среди  алкогол иков и нар ком ано в.

Фо лиевая кис лота очень быстро ра зруш ается при горя чей 
обработке пищи, в свя зи с чем основной  источник фолиевой 
кислоты — это све жи е или свеж еза мо роже нн ые  овощи и фрукты. 
Фо лиева я кислота всасыв ается в верхней трети тонкой кишки , 
поэтому наличие патоло гич еского  процесса с н арушен ием  вс ас ыв а­
ния в этом отр езке кишки явля ется  одной из причин дефицит а 
фолиевой кислоты.  После всасыв ания  она транспортир ует ся 
в кровь как моноглу там ат.  В кле тка х фо лиевая  кислота 
подвергае тся  конверсии с образованием  раз лич ных дериват ов, из 
которых наи бол ьшее зна чен ие имеет тетрагид рофо лат, участ вую­
щий в синтезе ДН Қ.  В свя зи с этим деф ицит фолиевой кислоты 
ведет к снижению син теза ДНК с раз вит ием  мегал обл астиче ско й 
анемии.

Патологическая анатомия. Основны е изм енения  об на ру жив а­
ются в костном мозге и крови. На блюд ается гип ерп лаз ия красного 
и желто го костного  мозга за  счет  увелич ени я чис ла мегал областо в 
(ан омаль ных эритро бл асто в) . Эти клетки значи тел ьно крупнее 
нор моб ластов , отл ича ются неж но-ячеистой структурой ядра с хор о­
шо выраж енн ым ядрышком . Ци топл азма  их объем на,  базофи льна  
или хромато фильн а. Нормоблас ты единичны . Сов ерш енно отсут­
ствуют зрелые эритроц иты. В пре курсо рах  гра нул оци тов  отме ча ­
ется ядерно-цитоплазматич еск ая  асинхр онн ость с образованием  
гига нтских промиелоци тов.

В периферическо й крови на ранних  стадиях разви тия анемии

18

 

 



выявляются гиперсегментированные гранулоциты. Число сегмен­
тов в них достигает 5—6 (вместо 2- 3 в норме). Характерно 
появление в крови макроцитоза. Эритроциты отличаются крупны­
ми размерами, овальной формой. При выраженной анемии 
возникают вторичные гипоксические повреждения различных 
органов и тканей.

Клиническое течение. Болезнь начинается исподволь и ассоции­
руется с такими неспецифическими симптомами, как слабость, 
быстрая утомляемость. Иногда наблюдаются симптомы поражения 
желудочно-кишечного тракта. Следует подчеркнуть, что в отличие 
от Вы-дефицитной анемии неврологическая симптоматика при 
фолиеводефицитной анемии не наблюдается.

Пернициозная анемия

Пернициозная анемия (В|2-дефицитная анемия, болезнь Адди­
сона — Бирмера, мегалобластическая анемия) возникает в резуль­
тате дефицита витамина Вы- Недостаточность этого витамина 
вызывает также  демиелинизацию периферических нервов и, что 
особенно важно, спинного мозга. Поэтому пернициозная анемия 
сопровождается  выраженной неврологической симптоматикой.

Причины авитаминоза Вы многообразны, в частности 
неадекватная диета, повышенная потребность организма в витами­
не Вы,нарушение его всасывания в кишечнике. Витамин Вы 
содержится в продуктах животного происхождения, поэтому его 
дефицит возникает главным образом у вегетарианцев, то есть 
у лиц, употребляющих в пищу продукты растительного про­
исхождения. Витамин Вы концентрируется в печени и оттуда 
с желчью реабсорбируется. Он резистентен при кипячении 
и приготовлении пищи. Поэтому нутритивный дефицит витамина 
Вы — крайне редкое явление.

Однако следует помнить, что пернициозная анемия возникает 
только при таком дефиците витамина Вы, который сопровождается 
недостаточным образованием или недостаточной функциональной 
активностью внутреннего желудочного фактора, необходимого для 
абсорбции витамина Вы (фактор Касл а). Нарушение синтеза 
фактора Касла связывают с аутоиммунной реакцией, направлен­
ной против париетальных клеток и самого внутреннего фактора. 
В итоге развивается атрофия слизистой оболочки желудка. При 
этом у больных пернициозной анемией наблюдаются и другие 
аутоиммунные болезни, например тиреоидит Хашимото, ревмато­
идный артрит. Атрофия слизистой оболочки желудка редко 
развивается до 40 лет; с возрастом процесс нарастает, и к 60 годам 
возникает пернициозная анемия. В настоящее время описаны три 
типа аутоантител, имеющих важное значение в генезе перници­
озной анемии. Так, первый тип аутоантител действует против 
париетальных клеток слизистой оболочки (в 85—90 % случаев);
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