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РЕЗЮМЕ
Цель. Изучить особенности профилактики инфекций у детей с наследственными ГА и анализ изменений гемо-

граммы на фоне иммунизации.
Материалы и методы. В Краснодаре на учете находятся 19 детей с ГА, из которых 26,31% составляют девочки и 

73,69% − мальчики. В течение 2015-2016 гг. в педиатрическом отделении Краснодарской инфекционной больницы прово-
дили иммунизацию троим детям (двум девочкам и одному мальчику) с наследственным сфероцитозом и овалоцитозом.

Результаты. Каждому ребенку проводили запланированные прививки. В течение суток у двух детей наблюда-
ли повышение температуры тела до фебрильных цифр, появились головные боли, вялость, снижение аппетита. 
При гематологическом исследовании выявлено: усиление проявлений анемии и ретикулоцитоза. Биохимический 
показатель билирубина был повышенным, преимущественно за счет неконъюгированного. Детям назначили ин-
фузионную терапию, глюкокортикостероиды, гепатопротекторы, спазмолитики, сорбенты, на фоне чего отметили 
клиническое улучшение состояния больных, нормализацию лабораторных показателей

Заключение. Учитывая более частое возникновение инфекционных заболеваний у детей с наследственными 
ГА, после спленэктомии является целесообразным проведение им профилактических прививок. У двух детей с 
наследственными ГА, которые находились в условиях стационара, в течение указанного периода на фоне профи-
лактических прививок наблюдали отклонения гематологических показателей, но в течении нескольких дней после 
вакцинации состояние детей приходило в норму.

Потому, несмотря на возможность возникновения осложнений в поствакцинальном периоде, детям с наслед-
ственными ГА целесообразно проведение прививок в условиях стационара.
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SUMMARY
Aim. Study aspects of preventive treatment for infections in children with hereditary HA and analyze haemogram 

changes in immunization context.
Materials and methods. There are 19 children with HA registered in Krasnodar, 26,31% of them are girls and 73,69% 

are boys. In 2015 – 2016 three children (two girls and one boy) with hereditary spherocytosis and ovalocytosis have been 
immunized in the Pediatric Child Care Department in Krasnodar Infectious Diseases Hospital.

Results. Each child had scheduled immunizations. First day two children had fever at a febrile rate, headaches, apathy, 
decreased appetite. Hematologic tests showed increased symptoms of anemia and reticulocytosis. Billirubin chemistry 
value increased, mostly unconjugated. Fluid therapy, glucocorticosteroids, hepatoprotectors, spasmolytics, sorbents were 
prescribed to children, and it showed clinical improvement in patients condition, as well as laboratory test values normalization.
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Conclusion. Taking into consideration frequent infectious diseases in children with hereditary HA, it is reasonable to 
immunize them after splenectomy. Two children with hereditary HA were immunized while being in hospital and during the 
period of monitoring there were noticed deviations in hematological tests, but in a few days after immunization children’s 
condition was normal.Therefore it is reasonable to immunize children with hereditary HA in hospital, despite the possibilities 
of complications in the post immunization period.

Keywords: children, hereditary hemolytic anemia, immunizations

Введение
Наследственный сфероцитоз и овалоцитоз − 

это гемолитические анемии (ГА), характеризую-
щиеся наследственно обусловленным дефектом 
структуры белка мембраны эритроцитов, которые 
в дальнейшем приобретают сферическую или эл-
липсоидную форму с последующим разрушением 
макрофагами селезенки [1]. Они принадлежат к 
наследственным ГА со сходной клинической кар-
тиной, отличных по характеру изменений белков 
цитоскелета эритроцитов (спектрина и анкирина) 
в виде дефицита или нарушения их функциональ-
ных возможностей [2]. Изменение морфологии 
эритроцитов происходит при прохождении через 
селезенку: макрофаги селезенки повреждают 
клетки с ослабленным цитоскелетом через пони-
женную способность к деформации, что приводит 
к потере части мембраны и перехода двоякоизо-
гнутых эритроцитов в сферические, которые бы-
стро разрушаются уже за 14-20 суток [3, 4]. Такие 
гетерогенные изменения структуры цитоскелета 
наследуются аутосомно-доминантно или аутосом-
но-рецессивно, встречаются также их спонтанные 
мутации [1].

Гемолитические анемии являются одними из 
наиболее распространенных мембранопатий эри-
троцитов в странах Северной Европы и Америки 
(частота составляет 1 на 2000 или 5000 взрослого 
населения), которые существенно снижают каче-
ство жизни детей по сравнению с их здоровыми 
сверстниками [5, 6].

Основными клиническими признаками являют-
ся желтуха при естественном цвете стула, анемия 
с выраженным ретикулоцитозом, спленомегалия, 
которые появляются чаще в детском возрасте [7, 
8]. У детей дошкольного и младшего школьного 
возраста отмечают бледность, снижение аппетита, 
тогда как у старших − головная боль, головокруже-
ние. При длительном течении отмечают костные 
деформации за счет расширения диплоэтическо-
го пространства плоских костей, желчнокаменную 
болезнь, но наиболее тяжелым осложнением счи-
тают апластические кризы, связанные с парвови-
русной инфекцией [5].

Диагноз устанавливается на основе анамнеза, 
результатов клинического и инструментального 
обследования (размеры селезенки, состояние 
желчных путей и желчного пузыря), гематологиче-
ского исследования, которое определяет количе-
ство и морфологию эритроцитов, их параметры; 
осмотической резистентности, показателей гемо-
граммы, биохимических данных (концентрация 

билирубина и его фракций, функциональные про-
бы печени). Высокотехнологичный метод проточ-
ной цитометрии позволяет выявлять целостность 
цитоскелета эритроцитов [9]. Дополнительные 
биохимические анализы, направленные на изуче-
ние белков эритроцитов, и генетические анализы 
могут быть использованы для диагностики атипич-
ных случаев без семейной истории [10]. А SDS-э-
лектрофорез в полиакриламидном геле эритро-
цитарных мембранных белков, измерения потока 
моновалентного катиона, молекулярный анализ 
генов мембранных белков являются специализи-
рованными тестами для дальнейшего исследова-
ния, а также изучение молекулярной основы дан-
ной патологии [11].

Симптоматическое лечение ГА включает ком-
плекс мероприятий: фолиевая кислота и короткие 
курсы кортикостероидов (при гемолитических кри-
зах), при необходимости − гемотрансфузии.

Но эффективность консервативных методов 
лечения является недостаточной [12]. Радикаль-
ным методом для лечения ГА, что предупреждает 
развитие желчнокаменной болезни и гемолити-
ческих кризов, является спленэктомия, которая 
должна проводиться после тщательной оценки 
риска и пользы [4, 7, 13]. После спленэктомии 
отмечается некоторое улучшение агрегационных 
характеристик эритроцитов, но снижена способ-
ность к деформации этих клеток может вносить 
свой вклад в уменьшение продолжительности их 
жизни и изменение реологических свойств крови 
при этой патологии [14]. В то же время удаление 
селезенки приводит к комплексу негативных кли-
нических проявлений (в первую очередь иммуно-
логических и тромбоэмболических), получившие 
название «синдрома постспленэктомического 
гипоспленизма» [9]. «Золотым стандартом» счи-
тают лапароскопическую спленэктомию, которую 
откладывают по возможности до 6 лет [7, 12]. Бо-
лее ранний возраст считается опасным в отноше-
нии риска инфекционных осложнений вследствие 
изъятия иммунной фильтрационной функции се-
лезенки. Лимфоидная ткань селезенки сочетает 
в себе макрофагальные, тимусзависимые и ти-
муснезависимые элементы, участвующие пре-
имущественно в реакциях гуморального типа и 
обеспечивают накопление большого количества 
плазматических клеток, продуцирующих антите-
ла [15].

Некоторые авторы предлагают вместо тоталь-
ной спленэктомии у детей проводить парциальную 
(субтотальную), когда оставшиеся 25% селезеноч-
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ной ткани обеспечивают сохранение ее иммунной 
и фагоцитарной функции [16].

Несмотря на положительную динамику течения 
болезни, после спленэктомии существует высокий 
риск инфекционных осложнений: в 350 раз выше, 
чем у здоровых детей. Они характеризуются бы-
стрым нарастанием симптоматики в течение 48 
часов в виде фульминантных форм, при которых 
летальность составляет 50-80% случаев [15, 17]. 
Генерализованные инфекции могут вызываться 
многими видами микроорганизмов, однако наибо-
лее опасными являются полисахаридные бактерии, 
которым присуща бактериемия. Наиболее частыми 
патогенами являются Streptococcus pneumoniae, 
Haemophilus influenzae type b, Neisseria meningitides 
и Escherichia coli [18, 19]. Основным направлением 
профилактики этих инфекций является вакцинация 
[20, 21]. У детей она должна быть выполнена за 
2-6 недель до запланированной операции по уда-
лению селезенки и может быть проведена уже че-
рез две недели после ургентной спленэктомии [15]. 
Рекомендованной является вакцинация против 
Ніb-инфекции, что входит в Национальный кален-
дарь прививок в России и должна проводиться на 
первом и втором году жизни. Некоторые источники 
рекомендуют вводить дополнительные бустерные 
дозы через три или пять лет после последней вак-
цинации, но окончательное решение принимают 
индивидуально с учетом состояния здоровья ре-
бенка и уровня его иммунизации [17]. Кроме этого, 
целесообразной является иммунизация против ме-
нингококковой (MCV 4) и пневмококковой инфекций 
(PCV 13). Они могут быть проведены доступными 
вакцинами «Менактра» (MCV 4) и Prevenar 13 (PCV 
13) с 2-месячного возраста в соответствии с реко-
мендациями производителя. Детям при гипоаспле-
нии до двух лет вакцинация MCV 4 и PCV 13 не 
должна назначаться одновременно. Промежуток 
между введениями этих вакцин должно быть боль-
шим за четыре недели.

Ревакцинация MCV 4 должна проводиться каж-
дые пять лет. Для достаточного уровня поствак-
цинальных антител к пневмококкам повторно 
после ввода PCV 13 через восемь недель долж-
на быть проведена иммунизация полисахарид-
ной 23-валентной вакциной против Streptococcus 
pneumoniae (РРV 23) и в дальнейшем последней 
каждые пять лет. 

Ежегодно рекомендованной является также 
иммунизация против гриппа, что значительно сни-

жает риск развития вторичной бактериальной ин-
фекции [17].

Другим направлением предотвращения воз-
никновения инфекционно-воспалительных ос-
ложнений антибактериальная терапия во время 
проведения операции и в послеоперационном 
периоде [20]. Длительная профилактика инфек-
ций с использованием антибиотиков должна 
проводиться после спленэктомии у детей в те-
чение 2-5 лет и дольше, в зависимости от тече-
ния болезни [22]. Постсплэнектомический пери-
од предусматривает контроль за соблюдением 
профилактической терапии антибиотиками и 
раннюю диагностику инфекционных заболе- 
ваний [8].

Своевременное проведение профилактиче-
ских мероприятий у детей младшего возраста 
позволяет уменьшить частоту постспленэктоми-
ческих инфекционных осложнений [23]. Поэтому 
эффективным является обучение пациента основ-
ным методам профилактики [18].

Цель исследования: изучить особенности 
профилактики инфекций у детей с наследствен-
ными ГА и анализ изменений гемограммы на фоне 
иммунизации.

Материалы и методы
В Краснодаре на учете находятся 19 детей с ГА, 

из которых 26,31% составляют девочки и 73,69% − 
мальчики (табл. 1). По возрасту обследованных 
распределили следующим образом: до 3 лет было 
3 (15,79%) детей, от 3 до 6 лет − 4 (21,05%), от 7 
до 11 лет − 6 (31,58%) и от 12 до 17 − 6 (31,58%).

В течение 2015-2016 гг. в педиатрическом от-
делении Краснодарской инфекционной больни-
цы проводили иммунизацию троим детям (двум 
девочкам и одному мальчику) с наследственным 
сфероцитозом и овалоцитозом.

Каждый ребенок неоднократно был госпитали-
зирован в отделение в зависимости от рекомен-
дованных календарем прививок интервалом и в 
соответствии с рекомендациями производителя 
вакцин.

Мальчику (4 года) с наследственным сфероци-
тозом в течении указанных лет были проведены 
первая и вторая прививки вакциной «Инфанрикс 
гекса» (GlaxoSmithKline Biological) для профилак-
тики дифтерии, столбняка, коклюша и заболева-
ний, возбудителем которых является Haemophilus 
influenzae типа b. 

Таблица 1
Распределение детей с гемолитической анемией согласно возраста и пола

Возраст детей Мальчики Девочки
n % n %

До 3 лет (n=3) 2 10,53 1 5,26
4-6 лет(n=4) 3 15,79 1 5,26
7-11 лет(n=6) 4 21,05 2 10,53

12-17 лет(n=6) 5 26,31 1 5,26
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Девочка (5 лет) с наследственным сфероцито-
зом получила профилактические прививки против 
менингококков и против Streptococcus pneumoniae 
квадривалентной вакциной «Менактра» (Sanosi 
Pasteur (MCV 4)) и вакциной Prevenar 13 (PCV 13). 
Девочка (6 лет) с наследственным овалоцитозом 
получила следующие профилактические привив-
ки: против вируса гриппа вакциной «Инфлювак», 
против менингококков квадривалентной вакци-
ной «Менактра» (Sanosi Pasteur (MCV 4) и против 
Streptococcus pneumoniae вакциной Prevenar 13 
(PCV 13).

Диагноз ГА подтверждали на основании дан-
ных анамнеза, объективного исследования обще-
го клинического анализа крови с подсчетом рети-
кулоцитов, определение осмотической резистент-
ности эритроцитов, подсчета среднего диаметра 
эритроцитов, морфологической оценки эритро-
цитов, биохимического анализа крови (определе-
ние билирубина, трансаминаз, тимоловой пробы, 
а-амилазы, β-липопротеидов, щелочной фосфа-
тазы). Также были проведены: анализ на уровень 
глюкозы крови, определение электролитов (калий, 
натрий, кальций, в том числе ионизированный 
кальций, хлор), уровня белка, креатинина, моче-
вой кислоты, общий анализ мочи, копроцитограм-
ма, УЗИ органов брюшной полости и сердца, ЭКГ, 

консультации смежных специалистов (аллерголо-
га-иммунолога, гематолога, инфекциониста).

Результаты и обсуждение
Основными симптомами на момент госпитали-

зации у детей были желтушное окрашивание кожи 
и иктеричность склер. Из анамнеза известно, что 
основные проявления заболевания появлялись с 
рождения. После проведения гематологического ис-
следования установили диагноз наследственной ГА.

Во всех случаях дети имели отягощенный на-
следственный анамнез (один из родителей болеет 
ГА). Известно, что предыдущие прививки дети пе-
ренесли удовлетворительно.

При объективном обследовании детей было 
выявлено желтушное окрашивание кожи на фоне 
бледности, иктеричность слизистых оболочек. 
Подкожная жировая клетчатка была развита удов-
летворительно, равномерно. Периферические 
лимфатические узлы не увеличены, единичные 
пальпировались до 0,5 см, подмышечные и нижне-
челюстные − мягко-эластичные, безболезненные, 
подвижные, не спаяны между собой и окружаю-
щими тканями. Кожа над ними не была изменена. 
Изменения костной системы в виде башенного 
черепа, западение переносицы, аномалии зубов 
отсутствовали. Носовое дыхание свободное. Пер-

Таблица 2
Динамика показателей общего анализа крови

Показатели

Мальчик 4 года Девочка 5 лет Девочка 6 лет

При 
поступ-
лении

Через 
сутки 
после 
вакци-
нации

Через 4 
суток 
после 
вакци-
нации

При 
поступ-
лении

Через 
сутки 
после 
вакци-
нации

Через 4 
суток 
после 
вакци-
нации

При 
поступ-
лении

Через 
сутки 
после 
вакци-
нации

Через 4 
суток 
после 
вакци-
нации

Гемогло-
бин, г/л 109 106 109 109 109 109 113 90 102

Эритро-
циты, Т/л 3,2 2,9 3,1 3,2 3,2 3,2 3,4 2,5 3,15

ЦП 0,9 1,0 1,0 0,9 1,0 1,0 0,9 1,0 0,97
СОЭ, 

мм/час 5 5 7 14 13 12 14 14 8

Лейко-
циты, Г/л 6,6 9,7 6,7 5,6 4,2 4,6 10,8 7,6 13,1

- палочко-
ядерные, % 3 2 4 4 1 1 2 5 6

- сегменто-
ядерные, % 50 66 39 51 47 59 76 71 61

- эозино-
филы, % 4 3 1 1 2 2 3 2 7

- моно-
циты, % 5 11 6 3 11 3 3 5 4

- лимфо-
циты, % 35 16 49 39 37 34 15 15 21

- плазмати-
ческие 

клетки, %
3 2 1 2 1 1 1 2 1

Ретикуло-
циты, % 66 180 292 234 196 172 85 142 244 
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куторная и аускультативная картины над легкими 
соответствовали возрасту детей. Со стороны сер-
дечно-сосудистой системы обнаружили умерен-
ное ослабление тонов и негромкий систолический 
шум в области верхушки сердца. Границы сердца 
не были расширены. Живот при осмотре симме-
тричный, не увеличен. При поверхностной паль-
пации болезненный, напряженный. При глубокой 
пальпации выявляли увеличение селезенки раз-
личной степени от 1 до 2 см ниже левой реберной 
дуги. Со стороны мочевыделительной системы из-
менения отсутствовали.

При поступлении в общем анализе крови у де-
тей обнаружили нормохромную анемию различной 
степени, появление микросфероцитов у мальчика 
(4 года) и у девочки (5 лет) и овалоцитов у девоч-
ки (6 лет) и ретикулоцитоз у всех детей (табл. 2). 
Со стороны белой крови отчетливых изменений не 
было. При биохимическом исследовании крови у 
всех детей обнаружили повышенное содержание 
билирубина, преимущественно за счет неконъю-
гированной его фракции. Остальные показатели 
были в пределах нормы (табл. 3).

Во время проведения ультразвукового иссле-
дования внутренних органов выявляли различные 
размеры селезенки: от нормальных 84х36 мм (у 
девочки 6 лет) к увеличенным − 106х44 мм (у де-
вочки 5 лет) и 101х52 мм (у мальчика 4 лет).

Каждому ребенку проводили запланированные 
прививки. В течение суток у двух детей наблюда-
ли повышение температуры тела до фебрильных 
цифр, появились головные боли, вялость, сни-
жение аппетита. В первые сутки после прививок 
провели гематологическое исследование, которое 
выявило у части детей (у мальчика 4 лет и девочки 
6 лет) усиление проявлений анемии и ретикулоци-
тоза (табл. 2). При анализе биохимических показа-
телей уровень билирубина тоже был повышенным, 
преимущественно за счет неконъюгированной его 
фракции (табл. 3). Детям назначили инфузионную 
терапию, глюкокортикостероиды в дозе 2 мг/кг/
сутки, гепатопротекторы, спазмолитики, сорбенты. 

После полученного лечения отметили клиническое 
улучшение состояния больных, что имело корре-
ляцию с показателями в общем анализе крови на 
четвертые сутки: восстановления уровня эритро-
цитов при сохранении ретикулоцитоза (табл. 2).

Заключение
Учитывая более частое возникновение инфек-

ционных заболеваний у детей с наследственными 
ГА, после спленэктомии является целесообраз-
ным проведение им профилактических прививок, 
которые помогут избежать осложнений. С прове-
денного исследования видно, что у двух детей с 
наследственными ГА, которые находились в усло-
виях стационара, в течение указанного периода 
на фоне профилактических прививок наблюдали 
отклонения гематологических показателей, но в 
течении нескольких дней после вакцинации состо-
яние детей приходило в норму.

Потому, несмотря на возможность возникно-
вения осложнений в поствакцинальном периоде, 
детям с наследственными ГА целесообразно про-
ведение прививок в условиях стационара.
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