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Идиопатический гемосидероз легких – редкое и тяжелое заболевание, встречающееся преимущественно в детском 
возрасте и характеризующееся плохим прогнозом. Основной клинический симптом – сочетание тяжелой степени 
гипохромной железодефицитной анемии с тяжелой рецидивирующей пневмонией. При идиопатическом гемосиде-
розе легких возможно развитие гемолитического компонента с умеренным повышением уровня непрямого билиру-
бина и усилением эритропоэза в костном мозге. Это заболевание, близкое к синдрому Гудпасчера, при котором 
доказано образование антител к базальной мембране капилляров не только легких, но и почек. В приведенных 
клинических случаях у детей отмечалось изолированное поражение капилляров легких. Тяжесть заболевания была 
выражена в различной степени, но прогноз неблагоприятный вследствие прогрессирования фиброзных изменений 
в легочной ткани.
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Idiopathic pulmonary hemosiderosis is a rare and severe disease in childhood with a poor prognosis. The main clinical 
symptoms are a combination of severe hypochromic iron deficiency anemia with severe recurrent pneumonia. The de-
velopment of a hemolytic component with a moderate increase in indirect bilirubin and enhanced bone marrow erythro-
poiesis is possible. The disease is close to Goodpasture’s syndrome, in which the formation of antibodies to the base-
ment capillaries membrane of not only the lungs, but also the kidneys has been proven. In the given clinical cases, 
notes an isolated lesion of lungs capillaries. The disease severity in these children was of varying degrees, but the prog-
nosis is poor due to the progression of fibrotic changes in the lung tissue.
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Идиопатический гемосидероз легких – заболевание, 
характеризующееся повторными кровоизлияниями 
в легкие, развитием гемосидероза и склероза легких, 
анемией [1]. Впервые идиопатический гемосидероз легких 
описал Р. Вирхов в 1864 г. Заболевание встречается ред
ко, болеют преимущественно дети в возрасте 3–8 лет.

Этиология и патогенез. Рассматривается роль ин
фекций и интоксикаций; нередки случаи развития 
идиопатического гемосидероза легких после коклюша, 
кори, острых респираторных заболеваний, пневмонии. 
Определенное значение имеет врожденный дефект 
эластических волокон стенок сосудов малого круга 

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
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кровообращения. Вследствие этого возникают истон
чение и дилатация капилляров и выраженный стаз 
крови, приводящие к пропотеванию эритроцитов, 
 частым легочным микрокровоизлияниям [2].

Подтвержден иммуноаллергический характер идио
патического гемосидероза легких, при котором под 
влиянием определенного сенсибилизирующего фак
тора происходит выработка аутоантител к компонен
там альвеол и сосудов микроциркуляторного русла. 
Образующиеся иммунные комплексы поражают стен
ки легочных капилляров, вызывая их деструкцию и об
легчая экстравазацию через поврежденные сосуды 
в легочную паренхиму [3].

клиническая картина. Заболевание проявляется 
триадой симптомов: гипохромной анемией, периоди
ческим кровохарканьем и характерным симметричным 
поражением легких (диффузные, плотные, пятнистые, 
сетевидные затемнения в легких, главным образом 
в средних и нижних отделах – картина «пчелиных 
сот»). Характерны легочные кровоизлияния и крово
течения с развитием гипохромной анемии и дыхатель
ной недостаточности.

При длительном течении заболевания (2–3 года) 
у детей отмечаются отставание в массе тела и росте, 
деформация грудной клетки и пальцев («барабанные 
палочки»), развивается правожелудочковая недоста
точность, проявляется хроническая легочная недоста
точность. Большинство больных погибают в детском 
возрасте. Средняя продолжительность жизни состав
ляет 3–5 лет.

Заболевание может быть в форме острого, подост
рого или рецидивирующего процесса с многолетним 
волнообразным течением и сменой периодов обостре
ний (кризов), субкомпенсации и ремиссии. Криз со
провождается влажным обильным кашлем с «ржавой» 
мокротой, иногда с кровью, объем потери которой 
может достигать степени выраженного кровотечения; 
у маленьких детей возможна рвота с примесью крови. 
Наблюдаются одышка, мучительный кашель, иногда 
с рвотой, свистящие хрипы, тахикардия, лихорадка 
(часто фебрильная), боль за грудиной и в брюшной 
полости, суставах, формирование пневмонического 
статуса, нередки сплено и гепатомегалия, снижение 
массы тела [4].

Прогрессирование гемосидероза легких способст
вует развитию диффузного пневмофиброза, легочной 
гипертензии и легочного сердца. Летальный исход 
возможен в результате острого легочного кровотечения 
и нарастания дыхательной недостаточности.

Диагноз устанавливают на основании клинических 
проявлений, показателей периферической крови, дан
ных рентгенологического исследования, компьютер
ной томографии, магнитнорезонансной томографии 
с контрастированием, бронхоскопии, обнаружения 
макрофагов, нагруженных гемосидерином, в мокроте 
и промывных водах желудка (особенно у детей ранне
го возраста, которые заглатывают мокроту). При за

труднении в диагностике выполняют операционную 
или аспирационную биопсию легкого, выявляющую 
в препаратах легочной ткани повышение уровня же
леза (в 100–200 раз) и гемосидерофагов, фиброз ин
терстиция.

Для лечения гемосидероза легких используют кор
тикостероиды (преднизолон), эффективно применение 
комбинации цитостатиков (азатиоприна, циклофос
фана) и плазмафереза, позволяющего ингибировать 
образование аутоантител и удалить ранее вырабо
танные.

В качестве симптоматического лечения использу
ют антикоагулянтные и антиагрегантные средства, 
препараты железа, бронхолитики. При неэффектив
ности консервативной терапии проводят спленэкто
мию, позволяющую существенно увеличить период 
ремиссии, снизить остроту кризов и повысить продол
жительность жизни пациента [5].

Клинический случай 1
Мальчик,  8 лет,  был госпитализирован в детское 

онкогематологическое отделение с жалобами на отста-
вание в физическом развитии, выраженную бледность 
кожных покровов, повышенную утомляемость.

Анамнез жизни. Родился 3-м ребенком в семье, недо-
ношенным. Срок гестации 26 нед, масса при рождении 
1000 г. Находился на искусственной вентиляции легких 
10 дней, затем – на выхаживании в отделении патоло-
гии недоношенных. Выписан домой через 2 мес. Получал 
искусственное вскармливание адаптированными молоч-
ными смесями, отставал в психомоторном развитии. 
Двое старших детей в семье здоровы. Мальчик был блед-
ным, при этом подвижным. До 4 лет профилактические 
прививки проводились согласно календарному плану.

Анамнез заболевания. В возрасте 4 лет перед профи-
лактической прививкой в анализе периферической крови 
у пациента было выявлено снижение уровня гемоглобина 
до 53 г / л. Верифицирован диагноз железодефицитной 
анемии. Лечение проводилось в гематологическом отде-
лении препаратами железа (феррум лек внутримышечно, 
курсовая доза 500 мг). Пациент был выписан домой 
с уровнем гемоглобина 82 г / л для продолжения лечения 
амбулаторно пероральными препаратами железа.

В августе 2017 г. (возраст 6 лет) отмечено повтор-
ное снижение уровня гемоглобина, по причине которого 
пациент получал препараты железа парентерально. 
В апреле 2018 г. (возраст 7 лет) отмечено рецидивиру-
ющее течение железодефицитной анемии: каждые 6 мес 
уровень гемоглобина снижался до 57 г / л, наблюдалось 
уменьшение уровня сывороточного железа, что сочета-
лось с развитием острой респираторной вирусной инфек-
ции (ОРВИ), бронхита.

В сентябре 2018 г. у пациента развились двусторон-
няя пневмония, легочная гипертензия, острый респира-
торный дистресс-синдром, отек легких, отек головного 
мозга, диссеминированное внутрисосудистое свертыва-
ние (в коагулограмме повышенное содержание D-димера 

https://www.krasotaimedicina.ru/diseases/zabolevanija_pulmonology/respiratory-insufficiency
https://www.krasotaimedicina.ru/diseases/zabolevanija_pulmonology/respiratory-insufficiency
https://www.krasotaimedicina.ru/diseases/zabolevanija_gastroenterologia/hepatomegaly
https://www.krasotaimedicina.ru/diseases/zabolevanija_pulmonology/pneumorrhagia
https://www.krasotaimedicina.ru/treatment/extracorporeal/plasmapheresis
https://www.krasotaimedicina.ru/treatment/spleen/splenectomy
https://www.krasotaimedicina.ru/treatment/spleen/splenectomy


84
О

Н
К

О
Г

Е
М

А
Т

О
Л

О
Г

И
Я

  
1

’2
0

2
2

   
Т

О
М

 1
7

  
 

  
O

N
C

O
H

E
M

A
T

O
L

O
G

Y
  1

’2
0

2
2

  
V

O
L.

 1
7

Редкие и сложные клинические ситуации: трудности диагностики и выбор тактики лечения

до 20 мкг / мл), вторичная кардиомиопатия, белково-
энергетическая недостаточность II степени. По данным 
ультразвукового исследования выявлена агенезия левой 
почки. На этом фоне развилась тяжелая степень желе-
зодефицитной анемии (уровень гемоглобина 57 г / л).

В июле 2019 г. у пациента повторно возникли тяже-
лая внебольничная полисегментарная пневмония, острый 
респираторный дистресс-синдром, дыхательная недо-
статочность III степени, диссеминированное внутри-
сосудистое свертывание, отмечены снижение уровня 
гемоглобина до 58 г / л и повышение уровня билирубина 
до 44,5 мкм / л за счет непрямой фракции. В мочевом 
осадке наблюдались умеренная лейкоцитурия и эритро-
цитурия.

Больной получал стационарное лечение антибакте-
риальными препаратами, преднизолоном внутривенно, 
нефракционированным гепарином внутривенно, было вы-
полнено переливание эритроцитной массы и свежезамо-
роженной плазмы. Рентгенологически выявлена двусто-
ронняя очаговая пневмония. Инфильтрация легочной 
ткани исчезла через 4 дня. Пациент был выписан с уров-
нем гемоглобина 114 г / л.

В середине февраля 2020 г. после перенесенной ОРВИ 
мать пациента стала отмечать у него нарастающую 
бледность кожных покровов и повышенную утомля-
емость. Уровень гемоглобина составлял 63 г / л. Пациент 
был направлен на стационарное лечение.

При  поступлении (02.03.2020) в онкогематологи-
ческое отделение состояние пациента расценивалось 
как тяжелое. Резко выражены бледность кожных по-
кровов, слабость, снижена двигательная активность. 
Мальчик получает недостаточное питание, масса тела 
17 кг, индекс массы тела 12,01 кг / м2. Кашель редкий, 
без мокроты. Выражены деформация грудной клетки 
в области грудины (по типу «сердечного горба»), «гарри-
сонова борозда». Перкуторно над легкими определялось 
укорочение легочного звука. Дыхание ослаблено, справа 
паравертебрально в нижних отделах единичные влажные 
хрипы, бронхофония – резкое ослабление звука. Границы 
относительной сердечной тупости не расширены. Тоны 
сердца отчетливые, тахикардия до 120 ударов в минуту. 
Шумы не выслушивались. Пульс ритмичный, удовлетво-
рительного наполнения и напряжения. Артериальное 
давление 80 / 65 мм рт. ст. Живот при пальпации мягкий, 
безболезненный. Печень и селезенка не увеличены. Стул 
и мочеиспускание не нарушены.

Лабораторные показатели. Группа крови Аβ 
(II), резус 

положительный, фенотип СсDЕе-К. В клиническом ана-
лизе крови: уровни гемоглобина 66 г / л, гематокрита 22 %, 
эритроцитов 3,30 × 1012 / л, тромбоцитов 337,0 × 109 / л, 
ретикулоцитов 28‰, лейкоцитов 4,8 × 109 / л, лимфоци-
тов 2,6 в 1 мкл, гранулоцитов 1,9 в 1 мкл, средний объем 
эритроцита 66,6 фл, среднее содержание гемоглобина 
в эритроцитах 20,0 пг, средняя концентрация гемогло-
бина в эритроците 300 г / л, распределение эритроцитов 
по величине (RDW) 16,1 %, скорость оседания эритро-
цитов 50 мм / ч; в лейкоцитарной формуле: уровни 

сегментоядерных нейтрофилов 41 %, моноцитов 5 %, 
лимфоцитов 54 %.

В биохимическом анализе крови: уровни щелочной 
фосфатазы 111,6 Ед / л, аланинаминотрансферазы 
8,8  Ед / л, аспартатаминотрансферазы 28,0 Ед / л, гам-
ма-глутамилтранспептидазы 206,2 Ед / л, билирубина 
общего 5,8 мкм / л, непрямого 4,5 мкм / л, креатинина 
57,4 мкм / л, мочевины 5 мм / л, железа сыворотки 1,9 мкм / л, 
ферритина сыворотки 143,7 мг / л.

Показатели коагулограммы: уровень протромбина 
95,6 %, международное нормализованное отношение 
1,02, тромбиновое время 20,1 с, активированное частич-
ное тромбопластиновое время 25,6 с, уровни фибриноге-
на по Клаусу 1,3 г / л, D-димера 0,19 мкг / мл.

Реакция на прямую и непрямую пробу Кумбса отри-
цательная.

Уровни иммуноглобулинов: А – 4,39 г / л, М – 1,63 г / л, 
G – 7,38 г / л.

Мочевой осадок без патологии, удельный вес мочи 
1004 г/л.

При рентгенографии органов грудной клетки опре-
деляется диффузное сетчатое усиление легочного рисун-
ка за счет интерстициального компонента. Рентгено-
логическая картина неспецифична. На этом фоне 
очаговых, инфильтративных теней в легких не выявлено. 
Средостение расположено обычно, конфигурация не на-
рушена. Диафрагма, синусы без особенностей. Костной 
деструкции не выявлено.

Клинический случай 2
Мальчик, 8 лет, был госпитализирован в отделение 

с жалобами на нарастающую бледность кожных покро-
вов, умеренное учащение дыхания, влажный кашель с мо-
кротой зеленоватого цвета.

Анамнез жизни. Родился 2-м ребенком в семье. Срок 
гестации 33 нед, масса при рождении 2300 г. На 2-й этап 
выхаживания переведен с диагнозом ишемии головного 
мозга. На 1-м году жизни мальчик отставал в психомо-
торном развитии. Получал искусственное вскармлива-
ние. Профилактические прививки проводились согласно 
календарному плану. Наследственность не отягощена. 
Лекарственной и пищевой непереносимости не выявлено.

С возраста 2 лет пациент часто болел ОРВИ, брон-
хитом. С возраста 7 лет дважды переболел пневмонией 
с интервалом 6 мес. Диагноз пневмонии был подтвержден 
рентгенологически. Больной получал стационарное лече-
ние антибактериальными препаратами.

Анамнез заболевания. С возраста 7 лет после ОРВИ 
отмечались приступы кашля с минимальным отхожде-
нием мокроты, обильными выделениями из носа, эпизоды 
кратковременных носовых кровотечений. Пациент был 
госпитализирован с диагнозом пневмонии, получал анти-
бактериальную терапию и муколитики. На фоне при-
ступа кашля отмечались чувство нехватки воздуха, 
особенно в положении лежа, одышка до 38 в минуту. 
Приступы кашля купировались внутривенной инфузией 
эуфиллина и дексаметазона, ингаляцией увлажненного 
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кислорода. Во время лечения в стационаре выявлено сни-
жение уровня гемоглобина до 72 г / л, выполнено перели-
вание эритроцитной массы.

В связи с нарастающей бледностью кожных покровов 
пациент был госпитализирован в онкогематологическое 
отделение.

При поступлении состояние пациента расценивалось 
как тяжелое. Выражены бледность кожных покровов, 
симптомы дыхательной недостаточности. Мальчик по-
лучает недостаточное питание, индекс массы тела 
14,08 кг / м2. Слизистая оболочка зева чистая, перифери-
ческие лимфатические узлы не увеличены. Форма грудной 
клетки бочкообразная. Перкуторно в верхних отделах 
легких коробочный оттенок легочного звука, в заднениж-
них отделах – притупление. Аускультативно дыхание 
жесткое, в задненижних отделах ослабленное, с мелко-
пузырчатыми и сухими хрипами. Кашель влажный, мо-
кроту не откашливает. Тоны сердца отчетливые. Пульс 
ритмичный, 82 удара в минуту. Артериальное давление 
105 / 60 мм рт. ст. Живот мягкий, при пальпации безбо-
лезненный. Печень у края реберной дуги, селезенка 
не пальпируется. Стул и мочеиспускание не нарушены.

Лабораторные показатели. Группа крови В(III), ре-
зус положительный, фенотип СсDее-kk. В клиническом 
анализе крови: уровни гемоглобина 55 г / л, гематокрита 
15,8 %, эритроцитов 1,64 × 1012 / л, лейкоцитов 1,6 × 109 / л, 
лимфоцитов 0,9 в 1 мкл, гранулоцитов 0,6 в 1 мкл; тром-
боцитов 21,0 × 109 / л, средний объем эритроцита 96,7 фл, 
среднее содержание гемоглобина в эритроцитах 33,8 пг, 
средняя концентрация гемоглобина в эритроците 350 г / л, 
скорость оседания эритроцитов 140 мм / ч; в лейкоци-
тарной формуле: уровни клеток типа бластных 3 %, 
метамиелоцитов 3 %, палочкоядерных нейтрофилов 5 %, 
сегментоядерных нейтрофилов 38 %, моноцитов 1 %, 
лимфоцитов 50 %.

В биохимическом анализе крови: уровни аланинами-
нотрансферазы 11,9 Ед / л, аспартатаминотрансферазы 
17,6 Ед / л, гамма-глутамилтранспептидазы 9,2 Ед / л, 
лактатдегидрогеназы 241,5 Ед / л, общего билирубина  
5,7 мкм / л, альбумина 35,9 г / л, общего белка 62,5 г / л, 
железа сыворотки 18,1 мкм / л, ферритина сыворотки 
209,2 мг / л, креатинина 35,5 мкм / л, мочевины 1,92 мм / л, 
С-реактивного белка 1,92 мг / л, калия – 4,1 ммоль / л.

Показатели коагулограммы: уровень протромбина 
89,5 %, международное нормализованное отношение 
1,05, тромбиновое время 16,7 с, активированное частич-
ное тромбопластиновое время 23,5 с, уровни фибриноге-
на по Клаусу 2,6 г / л, D-димера 6,9 мкг / мл.

Реакция на прямую и непрямую пробу Кумбса отри-
цательная.

Анализ мочи общий и по Нечипоренко без патологии.
Пунктат костного мозга клеточный, полиморфный, 

все ростки представлены, бластов 3,8 %. Миелоидный 
росток сужен, с признаками дизмиелопоэза. Эритроид-
ный росток гиперплазирован до 53,8 %, с выраженными 
признаками дизэритропоэза и мегалобластоидностью. 
Количество тромбоцитов умеренное.

Пациенту была выполнена компьютерная томогра-
фия органов грудной клетки (нативная и с внутривенным 
болюсным контрастированием ультравист). В легких 
с обеих сторон (в нижней доле левого легкого, средней 
и нижней доле правого легкого) выявлены полигональной 
формы множественные очаги размерами до 1 см с нечет-
кими контурами. Изменения более выражены в нижней 
доле правого легкого и имеют тенденцию к слиянию 
 очагов в фокусы консолидации размером около 3 см, при-
лежащие широким основанием к костальной и диафраг-
мальной плевре. Трахея и бронхи 1–3-го порядка прохо-
димы. Плевральные полости свободны. Средостение 
расположено обычно. Лимфатические узлы средостения, 
аксиллярные и пекторальные не увеличены. Купол диа-
фрагмы с четким контуром, костной деструкции в зоне 
сканирования не определяется. Заключение: компьютер-
но-томографические признаки идиопатического гемоси-
дероза легких.

Обсуждение
В представленном клиническом случае 1 мальчик 

группы риска по развитию железодефицитной анемии 
в раннем возрасте. До четырехлетнего возраста отме
чался эффект от лечения препаратами железа. С воз
раста 6 лет развивались повторные пневмонии, проте
кающие с выраженной дыхательной недостаточностью 
в сочетании с тяжелой анемией гипохромного харак
тера, повышением уровня непрямого билирубина, 
нарастанием интерстициальных изменений в легких. 
Деформация грудной стенки, вероятно, обусловлена 
формированием легочной гипертензии. Данная кли
ническая ситуация не противоречит диагнозу идиопа
тического гемосидероза легких. Пациенту назначено 
лечение нефракционированным гепарином и предни
золоном, на фоне чего отмечена положительная дина
мика.

В клиническом случае 2 у мальчика с возраста 
2 лет наблюдались частые ОРВИ, с возраста 6 лет 
каждые 6 мес развивались повторные пневмонии, 
подтвержденные рентгенологически, после чего по
явились приступы удушья, отставание в физическом 
развитии. В возрасте 8 лет выявленные при компью
терной томографии с контрастированием изменения 
в легочной ткани, нарастание анемии в сочетании 
с непостоянной тромбоцитопенией и гранулоцито
пенией, гиперплазией эритроидного ростка в кост
ном мозге, значительно увеличенной скоростью 
оседания эритроцитов дали основание считать, что 
у мальчика имеет место развитие идиопатического 
гемосидероза легких.

В обоих клинических случаях для окончательной 
верификации диагноза показаны бронхоскопия с ис
следованием мокроты на гемосидерин (при обостре
нии), иммунологическая диагностика (определение 
циркулирующих иммунных комплексов, компонентов 
комплемента С3–С4). При необходимости – чрезброн
хиальная биопсия легкого.
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