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Представлены сведения о патофизиологии обмена железа, генетических предпосылках синдрома перегрузки 
железом, участии печени в обмене железа. Даны рекомендации по интерпретации параметров обмена железа 
у детей с заболеваниями печени и критерии диагностики железодефицитных состояний, синдрома перегрузки 
железом, изменений в обмене железа при печеночной недостаточности и при острой фазе воспаления.
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С овременные знания о всасывании, регуляции и 
утилизации железа основаны на новых данных 
о метаболизме этого незаменимого металла и 

вариантах его изменений. Транспортную функцию 
по доставке железа выполняет главный железотран-
спортный белок трансферрин, а запасается и хранит-
ся железо в ферритине. Кроме того, в метаболизме 
железа принимает участие лактоферрин – железос-
вязывающий белок нейтрофилов и эпителиальных 
секретов [1–4].

Для гомеостаза железа в организме особое зна-
чение имеют высокоспециализированные энтеро-
циты дуоденального отдела кишечника, которые 
координируют абсорбцию и транспорт железа вор-
синками. При этом жизненный цикл энтероцитов 
обеспечивает процессы, необходимые для поддер-
жания баланса железа. К белкам, участвующим в 
абсорбции и регуляции гомеостаза железа в эн-
тероцитах, относятся: ферропортин, дуоденаль-
ный двухвалентный металлотранспортер (ДМТ1), 
дуоденальный транспортер цитохром В (dcytВ), 
гефестин, fe-ответственные элементы (iron-
responsive elements – IrE), fe-регуляторный белок 
(ironregulator-protein— IrP), а также регуляторный 
пептид гепсидин [5–8].

Гепсидин является гормоном, регулирующим со-
держание железа и ответственным за развитие ане-
мий при хронических заболеваниях. Он продуци-
руется гепатоцитами и относится к белкам острой 
фазы. Уровень гепсидина растет при инфекциях 

или воспалении и падает при гипоксии или ане-
мии. В зависимости от уровня гепсидина энтеро-
циты захватывают больше или меньше железа. При 
избытке железа печень вырабатывает больше гор-
мона и он ограничивает абсорбирующую способ-
ность энтероцитов. Гепсидин ингибирует не только 
кишечное всасывание железа, его релиз макрофа-
гами, но и перенос железа через плаценту. Анемия 
воспаления вызвана в первую очередь депониро-
ванием железа в макрофагах, индуцируемым геп-
сидином. Связь между воспалением/инфекцией и 
продукцией гепсидина в печени осуществляется 
интерлейкином-6 (Il-6). При анемиях воспаления, 
часто устойчивых к терапии эритропоэтином, по-
давление продукции гепсидина может привести к 
выходу депонированного в макрофагах железа и 
соответственно нормализации уровня гемоглоби-
на. Это позволит скорректировать недостаток же-
леза в миоглобине и цитохромах. Гиперпродукция 
гепсидина во время инфекции и воспаления может 
быть ответственна за анемию воспаления или ане-
мию хронических заболеваний (АХВЗ) [7, 8].

Другой белок – переносчик железа (dmT1) – двух-
валетный металлотранспортер обеспечивает альтер-
нативный физиологический путь поступления железа. 
Ферропортин, взаимодействуя с гепсидином, обеспе-
чивает перенос железа из эпителиоцита в плазму, а да-
лее в макрофаги, энтероциты, гепатоциты, плаценту. 
Основное железо, необходимое организму для про-
цессов синтеза, поступает из макрофагов при его ре-
циркуляции из стареющих эритроцитов. Этот процесс 
осуществляется ферропортином, гемовой оксидазой, 
дуоденальным транспортером двухвалентных метал-
лов (dmT1), а регулируется несколькими протеина-
ми, к числу которых относятся белок наследственного 
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гемохроматоза (hfE), железосвязывающие элементы 
(IrE) и железосвязывающий протеин (IrP) [5, 6].

Следует отметить, что подавляющее большинство 
исследований обмена железа у детей касается дефи-
цита железа (ДЖ), тогда как альтернативное состоя-
ние – перегрузка железом (ПЖ) – является не менее 
актуальной проблемой и, по нашему мнению, недо-
статочно освещено в литературе и известно практи-
кующим врачам [9–12].

У детей в зависимости от возраста потребность в 
железе различна. До 6-месячного возраста расходует-
ся запас железа из фетального гемоглобина. Содержа-
ние железа в рационе с учетом биодоступности (от 3 
до 25%) должно составлять в возрасте до 1 мес 1,5 мг,  
1–3 мес 5 мг, 4–6 мес 7 мг, 7 мес – 3 года 10 мг, старше 
3 лет 1 мг на каждый килограмм массы тела.

Установлено, что частота ДЖ у школьников дости-
гает 82% [3, 13]. У девочек-подростков причинами 
развития ДЖ могут быть повышенная потребность 
в железе в период пубертатного роста, наступление 
менархе или ограниченное поступление железа с пи-
щей, что часто приводит к развитию латентного ДЖ 
или даже железодефицитным анемиям (ЖДА). Ча-
стота ДЖ у девочек-подростков оценивается в 9–40% 
в зависимости от популяции и критериев определе-
ния ДЖ.

Для подтверждения диагноза ЖДА информатив-
ными лабораторными параметрами являются: умень-
шение уровня гемоглобина, сниженный цветовой 
показатель крови, гипохромия и изменение разме-
ров эритроцитов (снижение mch и mcV), а также 
уменьшение содержания сывороточного ферритина 
(менее 50 мкг/л у детей до 1 года, менее 15 мкг/л у 
детей старше 3 лет), который характеризует депони-
рованный (тканевой) фонд железа [3, 5, 13].

Патогенное действие избытка железа обуслов-
лено его способностью к образованию свободных 
радикалов (реакция Фентона) [4, 9]. Цепная ре-
акция перекисного окисления приводит к обра-
зованию вторичных и третичных радикалов, что 
обусловливает повреждения биомембран и гибель 
клеток. При этом повышенная экспрессия транс-
формирующего фактора роста-β1 (TGf-β1) усили-
вает синтез коллагена, что приводит к формирова-
нию фиброза, цирроза печени. Эти молекулярные 
механизмы детально описаны у больных с клини-
чески сформированным гемохроматозом и дока-
занной ПЖ [14, 15].

Возросшая активность в исследовании ПЖ связа-
на с новыми данными о высокой распространенно-
сти наследственного гемохроматоза (НГ) как частой 
причины первичной ПЖ и обнаружением новых му-
таций в генах, регулирующих обмен железа, а также 
с прогрессом в представлениях о заболеваниях, ас-
социированных с избытком железа [5, 6, 8]. При НГ 
всасывается до 5 мг/сут железа вместо 1 мг/сут для 
поддержания оптимального баланса. Поскольку од-
ним из механизмов утилизации избытка железа яв-
ляется его накопление, токсические концентрации, 
составляющие 20 г железа для взрослого человека, 
накапливаются в течение 20 лет или более. Раннее 
обнаружение ПЖ позволяет ограничивать его посту-

пление и удалять излишки на обратимой доцирроти-
ческой стадии.

При ПЖ возникает дефицит транспортных бел-
ков, в первую очередь трансферрина. Другой ее 
причиной кроме гиперабсорбции железа, может 
быть посттрансфузионная ПЖ, отложение железа 
при гемолитических кризах (чаще – талассемии, 
серповидно-клеточной анемии, анемии Блекфена–
Дайемонда). Гемолитическая и ятрогенная транс-
фузионная ПЖ клинически протекает гораздо тяже-
лее, приводит к поражению сердца, печени, вплоть 
до цирроза, и полиорганной недостаточности уже в 
детском возрасте, требует назначения хелаторов же-
леза и обычно не вызывает диагностических труд-
ностей [12, 13, 16, 17].

Кроме дефицита и избытка железа, описано со-
стояние гиперферритинемии при острых воспали-
тельных реакциях, которое не является в прямом 
смысле нарушением обмена железа [13, 14].

Содержание ферритина в организме зависит от 
возраста и пола [3, 13, 18, 19]. По мере увеличе-
ния уровня длительно не используемый ферритин 
теряет свою пространственную структуру и стано-
вится нерастворимым в воде гемосидерином, же-
лезо из которого практически не утилизируется. 
Поэтому гемосидероз тканей – синоним «синдро-
ма ПЖ» (iron overload syndrome), когда органы и 
ткани подвергаются токсическому воздействию ра-
дикалов и перекисей с формированием фиброза и 
цирроза [20–23]. Гиперферритинемия без высокой 
сатурации трансферрина не несет такой опасности, 
так как железа в апоферритине нет, а его уровень 
нормализуется по мере купирования остроты вос-
паления.

Синдром ПЖ (СПЖ) может быть первичным и 
вторичным [16, 24, 25].

Обмен железа определяется при исследова-
нии пяти параметров: 1) железа сыворотки крови;  
2) ферритина; 3) трансферрина; 4) общей железос-
вязывающей способности сыворотки (ОЖССС); 5) 
сатурации трансферрина железом, или степени насы-
щения трансферрина железом (СНТЖ). Последний 
показатель является расчетным и представляет собой 
отношение сывороточного железа к общей железос-
вязывающей способности сыворотки крови, в норме 
СНТЖ не превышает 40%. Большинство исследо-
вателей считают повышенной степень насыщения 
трансферрина более 42%. На доклинической стадии 
маркером избытка железа является СНТЖ > 45% [13, 
26–28].

При значениях СНТЖ выше 50% у женщин и 60% 
у мужчин специфичность СНТЖ для диагностики 
НГ возрастает до 0,93, чувствительность – до 0,92 с 
вероятностью положительного результата 86%. При 
клинически сформированном НГ СНТЖ становится 
близкой к 100% и даже больше [27, 29].

Ферритин отражает запасы железа в организме. 
Установлено, что на доклинической стадии НГ даже у 
гомозигот уровень ферритина не превышает 600 мг/л.  
При исследовании гетерозигот установлено, что они 
имели достоверно более высокую сатурацию транс-
феррина, чем в норме. У 26% мужчин уровень фер-
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ритина был выше 200 мг/дл и у 32 % женщин – выше 
150 мг/дл [13, 26, 30].

При выраженной ПЖ содержание трансферрина 
постепенно снижается по механизму обратной связи. 
Однако значение трансферрина в комплексной диа-
гностике ПЖ у детей пока еще не определено.

В качестве фенотипических критериев ПЖ, в част-
ности у взрослых больных НГ, предлагаются следую-
щие показатели: 1) ферритин сыворотки крови более 
300 нг/мл у мужчин и 200 нг/мл у женщин; 2) сатура-
ция трансферрина железом более 50%; 3) снижение 
содержания трансферрина менее 200 мг/дл [24, 30].

У детей в возрасте 1–9 лет нормальное содержа-
ние ферритина в сыворотке составляет 10–55 нг/мл, 
у девочек от 10 до 19 лет – 6–40 нг/мл, у мальчиков 
10–19 лет – 23–70 нг/мл. Было показано также, что 
при НГ у детей в возрасте 10–17 лет уровень ферри-
тина более 100 нг/мл может считаться повышенным, 
что совпадает с нашими данными [13, 26].

Таким образом, современные данные о метабо-
лизме железа свидетельствуют, что избыток железа в 
организме приводит к более тяжелым и необратимым 
последствиям, чем его дефицит [24, 30, 31].

В связи с тем что печень является главным депо 
железа и в случаях ПЖ страдает в первую очередь, 
нами были изучены основные параметры обмена же-
леза у детей с различными формами патологии пече-
ни, анализ и интерпретация которых необходимы для 
оптимизации терапевтических возможностей.

М а т е р и а л ы  и  м е т о д ы

В клинических условиях было комплексно об-
следовано 119 детей с диффузными заболеваниями 
печени в возрасте от 5 мес до 17 лет – 75 мальчи-
ков и 44 девочки. Распределение по нозологическим 
формам и вариантам обмена железа представлено в 
табл. 1. Концентрации железа в сыворотке крови и 
общая железосвязывающая способность сыворот-

ки (ОЖССС) определялись с применением наборов 
Iron/Tibs Beckman (США). Содержание ферритина и 
трансферрина в сыворотке крови определяли имму-
нотурбодиметрическим методом с помощью коммер-
ческих наборов реагентов. Исследования указанных 
параметров обмена железа были проведены с помо-
щью аналитической системы SyNchroN® cX-4-Рro 
System. Степень насыщения трансферрина железом 
(СНТЖ) определяли расчетным путем как отноше-
ние fe/ОЖССС·100%. Все полученные данные обра-
ботаны статистически с использованием программы 
Statistica 6.1.

Р е з у л ь т а т ы  и  о б с у ж д е н и е

Проведенные исследования показали, что нор-
мальные показатели обмена железа определяются у 
24% (28 из 119) детей с диффузными заболеваниями 
печени (табл. 2) [13, 30].

Сочетание гиперферритинемии с нормальным 
или низким уровнем трансферрина с сидеропени-
ей было похоже на состояние обмена железа при 
острой фазе воспаления, но таковым не являлось 
у 9 человек, в связи отсутствием маркеров острого 
воспаления. Учитывая выявленный дефицит железо-
транспортных белков, а именно низкую экспрессию 
трансферрина и неадекватный эритропоэз нами была 
выделена группа, условно названная «печеночная не-
достаточность» (9 детей), и группа «острая фаза вос-
паления» (20 детей).

Интерпретация измененных параметров обмена 
железа не может быть однозначной. Было замечено, 
что даже при явном дефиците железа: низком гемо-
глобине, микро- и анизоцитозе, содержании транс-
феррина выше 400 мг/дл у детей отмечался высокий 
уровень сывороточного железа на фоне обычной 
диеты (при отсутствии в схемах терапии препаратов 
железа), что, возможно, обусловлено компенсатор-
ной гиперабсорбцией железа и низкой утилизацией 

Т а б л и ц а  1
Число детей с нарушениями обмена железа при различных формах патологии

Нозологическая форма Нормальный 
обмен железа Анемия Острая фаза воспаления и 

печеночная недостаточность ПЖ Итого

Болезнь Вильсона 4 6 2 5 17

Цирроз, печеночная недостаточность 1 1 9 2 13

Аутоиммунный гепатит 4 5 2 2 13

Вирусный гепатит 9 3 1 7 20

Криптогенный гепатит 2 3 4 3 12

Гликогеновая болезнь 3 4 0 3 10

Другие заболевания 3 3 11 3 20

Гомозиготы НГ 2 0 12 14

В с е г о  ... 28 (24) 25 (21) 29 (24) 37 (31) 119

П р и м е ч а н и е . В скобках – проценты.
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железа костным мозгом при хронической патологии 
печени [12, 18, 22].

Диагностика железодефицитного состояния не 
вызывала сомнений у 21% обследованных больных 
(25 детей из 119) (см. табл. 2).

Выявлено также, что содержание сывороточного 
железа повышается не только при СПЖ, но умеренно 
при острой фазе воспаления [14, 32]. Дефицит сыво-
роточного железа ниже 10 мкмоль/л является патог-
номоничным для железодефицитного состояния, но в 
ряде случаев было отмечено, что при ЖДА на фоне ги-
перадсорбции железа может быть выявлено повыше-
ние уровня железа в сыворотке (более 30 мкмоль/л), 
что лишь подтверждает необходимость комплексного 
исследования обмена железа [6, 13, 27].

Другим информативным параметром ЖДА являет-
ся повышение содержания трансферрина – белка, ко-
торый синтезируется печенью и имеет специфические 
к нему рецепторы практически во всех органах и тка-
нях, утилизирующих и депонирующих железо. Чем 
выше уровень трансферрина, тем выше потребность 
в железе. Низкий (менее 206 мг/дл) уровень трансфер-
рина был отмечен у 6 (67%) из 9 детей с печеночной 

недостаточностью, у 17 (46%) детей с СПЖ и даже у 4 
(16%) из 25 детей с анемией, что было связано с хро-
ническим заболеванием печени [4, 13, 15, 30].

У тяжелых больных при обмене железа, соот-
ветствующего острой фазе воспаления, можно было 
ожидать, согласно данным исследований у взрослых, 
снижение уровня трансферрина, но это не было до-
стоверно подтверждено. Характерное снижение 
трансферрина в диапазоне 115–206 мг/дл (в среднем 
172,7 ± 8,6 мг/дл) было выявлено нами у 9 (45%) де-
тей из 20 с острой фазой воспаления, у остальных 11 
(55%) детей этой группы отмечался нормальный уро-
вень трансферрина в диапазоне от 224 до 354 мг/дл,  
при средних значениях 285,1 ± 12,3 мг/дл. Через  
2 нед в этих двух подгруппах средние значения транс-
феррина не различались. Тем не менее, учитывая бы-
строе восстановление уровня этого белка, а также ги-
перферритинемию с нормальной сатурацией транс-
феррина дети были включены именно в эту группу 
(см. рисунок).

Наиболее значительные колебания ферритина от-
мечались у детей с острой фазой воспаления, выше 
100 нг/мл – у 13 (65%) детей, из них у 8 (40%) выше 
300 нг/мл.

Ранее было показано, что при острых воспали-
тельных состояниях экспрессия ферритина резко 
возрастает, что позволяет рассматривать его наряду 
с С-реактивным белком (СРБ) церулоплазмином, 
трансферрином как острофазный белок [15]. Для 
острой фазы воспаления характерно параллельное 
снижение трансферрина, который называют нега-
тивным белком острой фазы воспаления. Дифферен-
циальный диагноз гиперферритинемии вследствие 
острого воспаления заключается в обнаружении 
других маркеров воспаления (лихорадке, лейкоци-
тозе, ускоренной СОЭ, положительных СРБ, рев-
матоидном факторе, прокальцитониновом тесте, 
гиперфибриногенемии, гипергаммаглобулинемии, 
гиперцерулоплазминемии и др.) и отсутствии вы-
сокой сатурации трансферрина [13]. Особенностью 

Т а б л и ц а  2
Показатели обмена железа при различных вариантах обмена железа у детей с диффузными заболеваниями печени

п/п Вариант обмена железа Железо, мкмоль/л ОЖССС, мкмоль/л Трансферрин, мг/дл Ферритин, нг/мл СНТЖ, %

1 Норма 23,05 ± 0,89 72,59 ± 2,38 254,05 ± 15,85 56,26 ± 13,61 32,71 ± 2,02

2 Анемия 8,44 ± 0,89 79,10 ± 3,13 319,0 ± 18,55* 30,01 ± 6,29 10,7 ± 0,99*

3 Печеночная недостаточность 15,13 ± 2,04 64,74 ± 6,82 203,89 ± 33,0 57,8 ± 23,03 25,56 ± 4,73

4 Острая фаза воспаления 28,62 ± 3,02 70,61 ± 3,61 236,9 ± 14,67 229,5 ± 38,87 41,57 ± 3,93

5 СПЖ 34,07 ± 2,42 70,89 ± 1,88 217,26 ± 11,86 126,56 ± 15,59 48,80 ± 3,38

р 1–2 < 0,001 > 0,05 < 0,05 > 0,05 < 0,001

р 1–3 < 0,01 > 0,05 < 0,05 > 0,05

р 1–4 > 0,05 > 0,05 > 0,05 < 0,05

р 1–5 < 0,001 > 0,05 < 0,01 < 0,001

П р и м е ч а н и е .* – достоверным признаком анемии, отличающим его от остальных вариантов обмена железа, являются высокий уро-
вень трансферрина и его низкая сатурация (p < 0,01 в сравнении с другими состояниями).

Частота вариантов обмена железа у 119 детей с диффузными за-
болеваниями печени.
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и 17 детей были гетерозиготами НГ с сопутствующи-
ми другим заболеваниям печени, у 8 детей мутаций 
не выявлено, а СПЖ был обусловлен циррозом пече-
ни с портальной гипертензией.

Эти данные свидетельствуют, что гиперферрити-
немия у детей чаще обусловлена островоспалитель-
ными реакциями, не сопровождается высокой сатура-
цией трансферрина и не связана с СПЖ [12, 13, 30].

СНТЖ является самым информативным показа-
телем статуса железа в организме и может быть ис-
пользована для скрининга патогенетически значимых 
нарушений обмена железа – анемии и СПЖ, так как 
терапия при этих формах патологии диаметрально 
противоположна [4, 9, 11, 32].

Таким образом, полученные нами данные пока-
зывают, что состояние обмена железа у детей, в том 
числе с болезнями печени, может быть не только де-
фицитным или избыточным, но изменяется также при 
воспалении, зависит от сохранности белковосинте-
тической функции печени и экспрессии железотран-
спортных белков. Для определения статуса железа 
необходимо комплексное исследование целого ряда 
параметров, а именно уровней трансферрина, фер-
ритина, СНТЖ и ОЖССС, что схематично отражено 
в табл. 3. Нарушение этого правила или переоценка 
изменений одного из параметров обмена железа без 
учета формы патологии может привести к диагности-
ческой ошибке.

Для каждого варианта обмена железа нами определе-
на комбинация специфических признаков. Так, для ран-
ней стадии СПЖ наиболее информативными являются 
показатели СНТЖ > 45%, сидеремия > 30 мкмоль/л, 
умеренная гиперферритинемия (> 100 нг/мл).

Изменения параметров обмена при ЖДА обычно 
не представляют трудностей в оценке и характеризу-
ются снижением СНТЖ до 10–20% при латентном и 
менее 9% при явном дефиците железа, гипоферрити-
немией менее 20 нг/мл и повышением уровня транс-
феррина более 360 мг/дл.

Для острой фазы воспаления характерны ги-
перферритинемия с нормальной сатурацией транс-
феррина, нормальное или небольшое снижение 
трансферрина, уровень сывороточного железа и 
ОЖСС в пределах референсных значений. Важно 
подчеркнуть, что наличие других маркеров остро-
го воспаления является определяющими (лихорад-
ка, ускоренная СОЭ, лейкоцитоз, положительные 
СРБ (с которым установлена самая тесная связь) и 
прокальцитониновый тест, гипериммуноглобули-
немия, гиперфибриногенемия и др.), а исследова-
ние обмена железа может быть полезно для кор-
рекции терапии, выбора лекарственных средств 
– стимуляторов эритропоэза или железосодержа-
щих препаратов. У детей с декомпенсированным 
циррозом печени отмечены разнонаправленные 
колебания показателей обмена железа, в трактов-
ке которых необходимо учитывать анамнестиче-
ские данные, в частности терапию препаратами 
железа, гемотрансфузии при вторичном гемохро-
матозе, этиологию цирроза, его осложнения. Так, 
при портальной гипертензии отмечается перерас-
пределение запасов железа, связанное с явлениями 

гиперферритинемии при остром воспалении яв-
ляется то, что под действием провоспалительных 
интерлейкинов экспрессируется сферическая моле-
кула – оболочка ферритина (апоферритин), которая 
не заполнена железом (в форме фосфат-гидроокиси 
железа (fe+3), апоферритин имеет меньшую молеку-
лярную массу, но методы, используемые для опре-
деления уровня ферритина, не отличают ферритин 
от апоферритина.

Определяющим критерием ПЖ была сатурация 
трансферрина, в группе детей с ПЖ уровень ферри-
тина более 100 нг/мл был выявлен у 24 (65%) из 37 
детей, у 6 (16%) детей выше 200 нг/мл и у 1 (2,7%) 
ребенка 300 нг/мл.

Патогенез ПЖ у гепатологических больных с му-
тациями или без таковых не совсем ясен, большин-
ство исследователей склоняются к трем механизмам 
[11, 19, 32]:

1) перераспределению железа при формирова-
нии портальной гипертензии, печеночно-клеточной 
недостаточности с нарушением экспрессии белков, 
участвующих в обмене железа (гепсидина в первую 
очередь, трансферрина, церулоплазмина и др.);

2) угнетению костно-мозгового кроветворения 
вследствие печеночной недостаточности и наруше-
нию утилизации железа из рециркулирующих эри-
троцитов (несовершенный эритропоэз) и под влия-
нием эритроидного регулятора экспрессии dmT1, 
что приводит к гиперабсорбции двухвалентных ме-
таллов, и железа в частности [1, 5];

3) гиперабсорбции пищевого железа вследствие 
нарушения контроля всасывания и распределения 
железа (гемохроматозы I–IV типов, гипоцерулоплаз-
минемии, а- и гипотрансферринемии, низкое содер-
жание гепсидина); а также в результате злоупотре-
бления препаратами железа, гемотрансфузиями, ви-
таминами С, В12, фолиевой кислотой [19].

Из обследованных нами 37 детей с ПЖ были ге-
нотипированы по трем частым мутациям НГ (h63d, 
c282y, S65c): 12 детей являлись гомозиготами и 
компаунд-гетерозиготами по мутациям в гене hfE 
наследственного гемохроматоза, что составило 32%, 

Т а б л и ц а  3
Типичные взаимоотношения показателей при раз-

личных вариантах обмена железа

СНТЖ Ферритин Трансферрин

Норма у 
детей 20–40% 20–100 нг/мл 206–360 мг/дл

ЖДА ↓↓ ↓↓ ↑↑

СПЖ ↑↑ N/↑ N/↓

Острая фаза 
воспаления

N/↑ ↑↑↑ N/↓

Печеночная 
недостаточ-
ность

N/↓ N/↑ ↓↓
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гиперспленизма, гемолиза и другими, как правило, 
гепсидином опосредованными патогенетически-
ми механизмами [1, 11, 13, 30]. Одной из весомых 
причин первичной ПЖ у детей с циррозом печени 
является наличие мутаций НГ [18, 26, 29]. Пока-
заниями к молекулярно-генетическому исследова-
нию НГ являются сатурация трансферрина выше 
42%, снижение уровня трансферрина ниже 206 мг/
дл. Гиперферритинемия выше 100 нг/мл является 
дополнительным основанием для молекулярно-
генетического исследования, но и нормальный 
уровень ферритина не исключает возможности 
формирования доклинического гемохроматоза.

ЛИТЕРАТУРА

1. dao m.c., meydani S.N. Iron biology, immunology, aging, and obe-
sity: four fields connected by the small peptide hormone hepcidin. 
adv. Nutr. 2013; 4 (6): 602–17.

2. Sch@onnagel B.P., fischer r., Nielsen P., Grosse r., adam G., ya-
mamura J. Iron quantification in iron overload disease using mrI. 
rofo. 2013; 185 (7): 621–7.

3. Perng w., mora-Plazas m., marin c., Villamor E. Iron status and lin-
ear growth: a prospective study in school-age children. Eur. J. clin. 
Nutr. 2013; 67 (6): 646–51.

4. Ganz T. molecular control of iron transport. J. am. Soc. Nephrol. 
2007; 18 (2): 394–400.

5. Казюкова Т.В., Левина А.А., Цветаева Н.В., Мамукова Ю.И., 
Цыбульская М.М. Регуляция метаболизма железа. Педиатрия. 
Журнал им. Г.Н. Сперанского. 2006; 6: 94–8.

6. hare d., ayton S., Bush a., lei P. a delicate balance: Iron metabo-
lism and diseases of the brain. front. aging Neurosci. 2013; 5: 34.

7. Ganz T., Nemeth E. hepcidin and iron homeostasis. Biochim. Bio-
phys. acta. 2012; 1823 (9): 1434–43.

8. camaschella c. Iron and hepcidin: a story of recycling and balance. 
hematology am. Soc. hematol. Educ. Program. 2013; 2013: 1–8.

9. Gilles a. Iron’s ups and downs. rev. med. Brux. 2013; 34 (4): 328–
34.

10. Zhao N., Zhang a.S., Enns c.a. Iron regulation by hepcidin. J. clin. 
Invest. 2013; 123 (6): 2337–43.

11. hider r.c., Kong X. Iron: effect of overload and deficiency. met. 
Ions life Sci. 2013; 13: 229–94.

12. Полякова С.И., Кучеренко А.Г., Смирнов И.Е., Потапов А.С., 
Сурков А.С., Сенякович В.М., Баканов М.И. Изменения актив-
ности матриксных металлопротеиназ и их ингибиторов у детей 
с синдромом перегрузки железом. Российский педиатрический 
журнал. 2010; 3: 22–6.

13. Полякова С.И., Потапов А.С., Баканов М.И. Ферритин: рефе-
ренсные значения у детей. Российский педиатрический журнал. 
2008; 2: 4–8.

14. Beutler E., hoffbrand a.V., cook J. Iron deficiency and overload. 
hematology. 2003; 1; 40–52.

15. deugnier y., Brissot P., loreal o. Iron and the liver: update 2008. J. 
hepatol. 2008; 48: 113–23.

16. harada y., Iwai m., Kakusui m., mori T. et al. activated hepatic stel-
late cells participate in liver fibrosis in a patient with transfusional 
iron overload. J. Gastroenterol. 1998; 33 (5): 751–4.

17. Сметанина Н.С. Лечение посттрансфузионной перегрузки желе-
зом. Детская больница. 2009; 1: 43–6.

18. Полякова С.И. Семейный анамнез детей с мутациями наслед-
ственного гемохроматоза. Педиатрическая фармакология. 2010; 
7 (3): 52–6.

19. lockitch G., halstead a., wadsworth l. age- and Sex-specific pedi-
atric reference intervals and correlations for zinc, cooper, selenium, 
iron, vitamins a and E, and related proteins. clin. chem. 1988; 34 
(8): 1625–8.

20. Porter J.B. Practical management of iron overload. Br. J. haematol. 
2001; 115: 239–52.

21. ramm G.a., ruddell r. hepatotoxicity of iron overload: mecha-
nisms of iron-induced hepatic fibrogenesis. Semin. liver dis. 2005; 
25 (4): 433–49.



Полякова С.И., Анушенко А.О., Баканов М.И., Смирнов И.Е.
23

РОССИЙСКИЙ ПЕДИАТРИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ

3' 2014

16. harada y., Iwai m., Kakusui m., mori T. et al. activated 
hepatic stellate cells participate in liver fibrosis in a patient 
with transfusional iron overload. J. Gastroenterol. 1998; 33 (5): 
751–4.

17. Smetanina N.S. Treatment of post-transfusion of iron overload. 
detskaya bolnitsa. 2009; 1: 43–6. (in russian)

18. Polyakova S.I. family history of children with mutations in 
hereditary hemochromatosis. Pediatricheskaya farmakologiya. 2010; 
7 (3): 52–6. (in russian)

19. lockitch G., halstead a., wadsworth l. age- and Sex-specific 
pediatric reference intervals and correlations for zinc, cooper, 
selenium, iron, vitamins a and E, and related proteins. clin. chem. 
1988; 34 (8): 1625–8.

20. Porter J.B. Practical management of iron overload. Br. J. haematol. 
2001; 115: 239–52.

21. ramm G.a., ruddell r. hepatotoxicity of iron overload: mechanisms 
of iron-induced hepatic fibrogenesis. Semin. liver dis. 2005; 25 (4): 
433–49.

22. Surkov a.N., Smirnov I.E., Potapov a.S., Kucherenko a.G., 
Tumanova E.l. features of monitoring of fibrosis and cirrhosis in 
children with chronic liver disease. Pediatricheskaya farmakologiya. 
2009; 2: 31–4. (in russian)

23. Surkov a.N., Smirnov I.E., Kucherenko a.G., Potapov a.S., 
Tumanova E.l. dynamics markers of fibrosis in chronic liver 
diseases among children. rossiyskiy pediatricheskiy zhurnal. 2009; 
3: 23–7. (in russian)

24. Barton J., Edwards c. hemochromatosis: genetics, pathophysiology, 
diagnosis, treatment. cambridge University press; 2000.

25. leitman S.f. hemochromatosis: the new blood donor. hematology 
am. Soc. hematol. Educ. Program. 2013; 2013: 645–50.

26. litvinova m.m. Genetic heterogeneity and phenotypic diversity of 
hemochromatosis at young age: diss. 2009; 24. (in russian)

27. moyer T.P., highsmith w.E., Smyrk T.c., Gross J.B. Jr. hereditary 
hemochromatosis: laboratory evaluation. clin. chim. acta. 2011; 
412 (17–18): 1485–92.

28. chang J.S., lin S.m., huang T.c., chao J.c., chen y.c., Pan w.H., 
Bai c.H. Serum ferritin and risk of the metabolic syndrome: a 
population-based study. asia Pac. J. clin. Nutr. 2013; 22 (3): 400–7.

29. Kulagina E.a. Phenotypic manifestation of the genotype hfE in 
chronic hepatitis c patients with the syndrome of iron overload. 
Byulleten’ So ramN. 2006; 122 (4): 154–9. (in russian)

30. Polyakova S.I., Zhurkova N.V. Primary hemochromatosis. rossiyskiy 
pediatricheskiy zhurnal. 2008; 3: 36–42. (in russian)

31. waldvogel-abramovski S., waeber G., Gassner c., Buser a., frey 
B.m., favrat B., Tissot J.d. Iron and transfusion medicine. Blood 
rev. 2013; 27 (6): 289–95.

32. herbert V., Jayatilleke E., Shaw S., rosman a. et al. Serum ferritin 
iron, a new test, measures human body iron stores unconfounded by 
inflammation. Stem cells. 1997; 15 (4): 291–6.

Поступила 27.03.14
received 27.03.14

Сведения об авторах:
Анушенко Антон Олегович, аспирант ФГБУ НЦЗД РАМН; Ба-

канов Михаил Иванович, доктор мед. наук, проф., зав. лаб. клини-
ческой биохимии НЦЗД РАМН; Смирнов Иван Евгеньевич, доктор 
мед. наук, проф., зав. лаб. патофизиологии с блоком радионуклид-
ных исследований НЦЗД РАМН, e-mail: smirnov@nczd.ru


