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Гемолитическая анемия

вследствие дефицита

глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы, 

осложненная желчнокаменной 

болезнью: клинический случай

Введение. Дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы — одна из наиболее частых энзимопатий, приводящих 

к гемолизу. Около 2% процентов населения Российской Федерации имеют данную патологию. Клинический случай 

демонстрирует такое осложнение данного заболевания, как желчнокаменная болезнь. Описание клиническо-

го случая. Пациент В., 17 лет, наблюдается у гематолога по поводу анемии вследствие дефицита глюкозо-6-

фосфатдегидрогеназы. В 2019 г. обнаружены конкременты желчного пузыря. При осмотре отмечается иктеричность 

кожных покровов и склер, при пальпации — болезненность в правом подреберье. При магнитно-резонансной 

холангиопанкреатографии: два конкремента в дистальных отделах холедоха, камни желчного пузыря, расширение 

общего печеночного и пузырного протоков. В общем анализе крови: гиперхромная макроцитарная анемия легкой 

степени. В биохимическом анализе крови: гипербилирубинемия, преимущественно за счет прямой фракции, после 

2-х сут госпитализации. Проведена эндоскопическая литоэкстракция из холедоха. Назначена медикаментозная 

терапия. Отмечается положительная динамика в контрольных исследованиях. Пациент выписан в удовлетворитель-

ном состоянии на 10-е сут. Заключение. Адекватная диагностика и верная тактика лечения способствуют благо-

приятному исходу заболевания.

Ключевые слова: желчнокаменная болезнь, дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы, гемолитическая анемия, 

холедохолитиаз, клинический случай
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Краткие сообщения

ВВЕДЕНИЕ
Глюкозо-6-фосфатдегидрогеназа является одним 

из ключевых ферментов пентозофосфатного пути. 

Он обеспечивает реакцию преобразования глюкозо-6-

фосфата в 6-фосфоглюконат, в ходе которой образуются 

две молекулы НАДФН, необходимые для восстановления 

глутатиона, обеспечивающего работу антиоксидантных 

систем [1].

Дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы — 

X-сцепленное заболевание, приводящее к снижению 

активности глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы в эритро-

цитах. Данная энзимопатия наблюдается у 400 млн 

человек в мире. На территории Российской Федерации 

частота встречаемости составляет примерно 2% [2]. 

Дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы приво-

дит к снижению уровня восстановленного глутатио-

на, что, в свою очередь, повышает прооксидантный 

эффект некоторых лекарственных препаратов, токси-

нов и инфекций. В результате образуются преципитаты 

гемоглобина (тельца Гейнца), которые элиминируются 

селезенкой, и в мазке периферической крови появляют-

ся «надкусанные» эритроциты, в дальнейшем они подвер-

гаются внутрисосудистому гемолизу [3]. Гемолитические 

кризы носят эпизодический характер, но при некоторых 

формах заболевания могут принимать хроническое тече-

ние, что приводит к различным осложнениям. К таковым 

можно отнести апластические кризы, поражение печени 

и желчевыводящих путей, холестаз, желчнокаменную 

болезнь и гемосидероз [4].

Желчнокаменная болезнь — хроническое забо-

левание с генетической предрасположенностью, 

при котором происходит образование конкрементов 

в желчных путях. Ей предшествует возникновение били-

арного сладжа вследствие метаболических нарушений 

(перенасыщение желчи холестерином или билируби-

ном) или нарушения оттока желчи (обтурация желче-
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Background. Glucose-6-phosphate dehydrogenase deficiency is one of the most frequent enzyme defects leading to hemolysis. 

About 2% of Russian Federation population have this pathology. This clinical case demonstrates such complication of this disease 

as cholelithiasis. Clinical case description. Patient B., 17 years old, is followed up by hematologist for anemia due to glucose-

6-phosphate dehydrogenase deficiency. Biliary calculi were revealed in 2019. Skin and scleral icterus was noted during examina-

tion, as well as soreness in the right hypochondrium during palpation. Magnetic resonance cholangiopancreatography has shown 

two calculi in the distal parts of the ductus choledochus, gallstones, dilatation of the common hepatic and cystic ducts. Complete 
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выводящих путей), что может привести к формирова-

нию желчных камней [5]. Конкременты подразделяются 

на следующие типы: холестериновые — из-за перена-

сыщения желчи холестерином, пигментные (черные) — 

образующиеся при хроническом гемолизе вследствие 

повышения уровня непрямого билирубина, а также 

смешанные [6]. В основном их формирование осу-

ществляется в желчном пузыре, что не сопровожда-

ется клиническими проявлениями. Однако миграция 

конкрементов в желчные протоки сопровождается их 

обтурацией и развитием холангита, холедохолитиаза, 

панкреатита и желчной колики [7].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациент В., 17 лет, обратился в приемное отделение 

Морозовской детской городской клинической больни-

цы с жалобами на боли в правом подреберье, тошноту, 

желтушность кожи и склер. Из анамнеза: наблюдается 

у гематолога по поводу врожденной гемолитической ане-

мии, вызванной недостаточностью фермента глюкозо-6-

фосфатдегидрогеназы, получает терапию витамином Е 

и фолиевой кислотой. В декабре 2019 г. проходил стаци-

онарное лечение в связи с развитием гемолитического 

криза после перенесенной ОРВИ. При ультразвуковом 

исследовании (УЗИ) органов брюшной полости выявле-

ны конкременты желчного пузыря. Выставлен диагноз: 

«Желчнокаменная болезнь без холецистита, бессим-

птомное течение». Назначена терапия урсодезоксихо-

левой кислотой по 250 мг 1 р/сут на протяжении 6 мес, 

лактулоза 10 мл 1 р/сут, повторное проведение УЗИ 

органов брюшной полости через полгода для оценки 

динамики состояния.

Физикальная диагностика

Данные объективного осмотра: отмечается иктерич-

ность кожных покровов и видимых слизистых оболо-

чек. При пальпации живота выявлена болезненность 

в правом подреберье; симптомы раздражения брюшины 

и пузырные симптомы отрицательные. Печень выступает 

из-под края реберной дуги на 2 см. Цвет мочи: насыщен-

но-желтый.

Диагностические процедуры

Учитывая жалобы, данные анамнеза и объективного 

осмотра, было назначено проведение магнитно-резо-

нансной холангиопанкреатографии. При исследовании: 

холедох расширен, в дистальных отделах отмечаются 

2 конкремента размером 4,5 и 2,0 мм; общий печеноч-

ный и пузырный протоки расширены; в желчном пузыре 

взвесь с мелкими конкрементами (см. рисунок).

В общем анализе крови: гиперхромная макроци-

тарная анемия легкой степени тяжести, ретикулоцитоз. 

В биохимическом анализе крови: синдром цитолиза, 

синдром холестаза, гипербилирубинемия, преимуще-

ственно за счет прямой фракции, после 2-х сут госпи-

тализации, обусловленная наличием холестатического 

компонента (см. таблицу).

Клинический диагноз

Выставлен клинический диагноз.

Основной: «Желчнокаменная болезнь. Холедохолитиаз. 

Папиллит. Билиарная гипертензия».

Сопутствующий: «Анемия вследствие недостаточно-

сти глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы».

Медицинские вмешательства

На 5-е сут госпитализации было выполнено хирур-

гическое вмешательство — эндоскопическая папил-

лосфинктеротомия с литоэкстракцией из холедоха. 

Медикаментозная терапия: дротаверин 40 мг в/в 3 р/сут,

5 дней; ампициллин + сульбактам 1 фл в/в 3 р/сут,

5 дней.

Динамика и исходы

При проведении контрольных исследований отмеча-

лась положительная динамика. Пациент выписан на 10-е 

сут в удовлетворительном состоянии. Назначена тера-

пия: урсодезоксихолевая кислота 500 мг 1 р/сут кур-

сами по 8 нед с двухнедельным перерывом, лактулоза 
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по 20 мл 1 р/сут курсами по 8 нед с двухмесячным пере-

рывом, панкреатин 10 000 Ед и жидкий антацид 15 мл 

4 курса по 7 дней 3 р/сут. Наблюдение у врача-педиатра, 

гематолога, гастроэнтеролога по месту жительства.

ОБСУЖДЕНИЕ
Желчнокаменная болезнь является наиболее 

частым осложнением гемолитических анемий. Пик раз-

вития приходится на детский и подростковый возраст, 

что обусловливает необходимость в настороженности 

со стороны врачей-педиатров относительно данной 

патологии.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Контроль и верно выбранная тактика ведения паци-

ентов с гемолитическими анемиями способствуют 

доброкачественному течению заболевания, а также 

ранней диагностике и своевременному лечению его 

осложнений. При регулярном проведении обследова-

ний и соблюдении рекомендаций отмечается благопри-

ятный исход.
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Таблица. Лабораторные показатели пациента в динамике за время госпитализации

Table. Patient’s laboratory parameters over time during his hospitalization

Показатель Норма 1-е сут 2-е сут 4-е сут 6-е сут 8-е сут 10-е сут

Гемоглобин, г/л 130–160 121 115 98 96 94 102

Общий билирубин, мкмоль/л 0–21 123 123 354 390 291 99

Прямой билирубин, мкмоль/л 0–3,4 13 24 291 291 121 80

Непрямой билирубин, мкмоль/л 0–16,5 110 99 62 99 165 125

АЛТ, Ед/л 10–50 19 – 88 285 430 324

ГГТ, Ед/л 2–42 – – 298 199 190 –

Щелочная фосфатаза, Ед/л 52–171 124 – 193 176 169 186

Примечание. АЛТ — аланинаминотрансфераза, ГГТ — гамма-глутамилтрансфераза.

Note. ALT (АЛТ) — alanine transaminase, GGT (ГГТ) — gamma glutaminetransferase.

Рисунок. Магнитно-резонансная холангиопанкреатография. 

Расширение пузырного (1) и общего печеночного (2) протоков. 

Конкременты в холедохе (3)

Figure. Magnetic resonance cholangiopancreatography. Dilated 

cystic (1) and common hepatic (2) ducts. Calculi in ductus 

choledochus (3)
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