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Цель исследования - изучение показателей метаболизма железа у пациентов с гемоглобинопатиями и эритроцитарными 
энзимопатиями. Материал и методы. Изучены показатели метаболизма железа у пациентов с эритроцитарными энзи-
мопатиями и гемоглобинопатиями, в частности, с β-талассемией и серповидно-клеточной анемией, в Азербайджане. С 
использованием биохимических и генетических методов проанализирован 241 образец крови от пациентов в возрасте от 2 
до 40 лет, и 20 образцов от практически здоровых лиц. 
Результаты. Показано, что у пациентов с гомозиготной и гетерозиготной формой β-талассемии уровень сывороточного 
железа (33,7±2,5 и 33,0 ± 2,9 мкмоль/л) выше по сравнению со здоровыми лицами (21,1±0,7 мкмоль/л). Максимальный уровень 
сывороточного железа (49,6±3,5 мкмоль/л) наблюдался у пациентов с гемоглобинами S, D, E. Сывороточная концентрация 
ферритина при гомозиготной β-талассемии (2254,6±186,3 нг/мл) увеличена в 30 раз по сравнению с контролем, тогда как у 
гетерозиготных пациентов она возрастала в меньшей степени (287,5±48,4 нг/мл). 
Обсуждение. При гомозиготной β-талассемии выявлено значительное повышение уровня гепсидина (1093,5±108,7 нг/мл), 
что может свидетельствовать о существовании компенсаторного механизма, активирующегося в ответ на перегрузку 
железом и ограничивающего его всасывание в кишечнике. 
Заключение. Выявленные изменения уровней трансферрина и лактоферрина сыворотки крови могут дополнительно влиять 
на метаболизм железа при данных заболеваниях, что указывает на необходимость детального клинического мониторинга 
этих пациентов.
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Objective. The aim of this study was to investigate iron metabolism parameters in patients with hemoglobinopathies and erythrocyte 
enzymopathies. 
Material and methods. Iron metabolism indicators were assessed in patients from Azerbaijan diagnosed with erythrocyte enzymopa-
thies and hemoglobinopathies, particularly β-thalassemia and sickle cell anemia. A total of 241 blood samples from patients aged 2 
to 40 years and 20 samples from apparently healthy individuals were analyzed using biochemical and genetic methods. 
Results. It was found that serum iron levels in patients with homozygous and heterozygous forms of β-thalassemia (33.7 ± 2.5 and 
33.0 ± 2.9 μmol/L, respectively) were higher compared to healthy individuals (21.1 ± 0.7 μmol/L). The highest serum iron concen-
tration (49.6 ± 3.5 μmol/L) was observed in patients with hemoglobins S, D, and E. Serum ferritin concentration in patients with 
homozygous β-thalassemia (2254.6 ± 186.3 ng/mL) was increased 30-fold compared to the control group, whereas in heterozygous 
patients, the increase was less pronounced (287.5 ± 48.4 ng/mL). 
Discussion. A marked elevation of hepcidin levels (1093.5 ± 108.7 ng/mL) was detected in patients with homozygous β-thalassemia, 
suggesting the presence of a compensatory mechanism activated in response to iron overload, aimed at limiting iron absorption in 
the intestines. 
Conclusion. Altered levels of serum transferrin and lactoferrin may further influence iron metabolism in these conditions, highlight-
ing the need for detailed clinical monitoring of affected patients.
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Введение. В последние годы наблюдается заметное 
увеличение интереса к проблеме перегрузки организма 
железом при различных видах патологии. К таким забо-
леваниям относятся α- и β-талассемические синдромы, 
серповидно-клеточная анемия (HbS), дрепаноталассе-
мия, энзимопатии, наследственный гемохроматоз (НГ), 
анемии, связанные с нарушением синтеза порфиринов, 
и другие [6-11, 19]. Такие патологические состояния, 
как α- и β-талассемия, серповидно-клеточная анемия 
(HbS) и связанные с ними энзимопатии, включая де-
фицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы (Г6ФД), могут 
сопровождаться чрезмерным накоплением железа в 
организме и вести к серьезным осложнениям, включая 
гемосидероз и повреждение органов вследствие окси-
дативного стресса, индуцированного избытком железа 
[12, 13, 17, 20].

Исследования, проведённые в последние годы, по-
казали высокую распространённость β-талассемии, 
серповидно-клеточной анемии (HbS) и дефицита фер-
мента Г6ФД среди населения Республики Азербайд-
жан [18]. Широкая распространённость β-талассемии 
в республике (в некоторых регионах до 15%) и дефи-
цита фермента Г6ФД (в некоторых регионах до 11%) 
при одновременном наличии генов других гематоло-
гических заболеваний способствует неблагоприятному 
течению болезни. В литературе недостаточно освеще-
ны особенности метаболизма железа при сочетании 
β-талассемии, носительства HbS и дефицита Г6ФД с 
другими патологическими состояниями, ведущими к 
избыточному накоплению железа в организме [14, 15]. 
Исследований, посвящённых изучению метаболизма 
железа при носительстве генов гемоглобинопатии и 
эритроцитарных энзимопатий, немного [16].

Исходя из вышеизложенного, изучение метабо-
лизма железа у пациентов с носительством HbS, 
β-талассемией, дрепаноталассемией, промежуточной 
β-талассемией и α-талассемией позволяет уточнить 
особенности их динамики, и продемонстрировать важ-
ную роль нарушений обмена железа в дифференциаль-
ной диагностике, прогнозе течения заболевания и вы-
боре тактики лечения.

Цель исследования - изучение показателей мета-
болизма железа у пациентов с гемоглобинопатиями и 
эритроцитарными энзимопатиями.

Материал и методы. Исследовали 241 образец ве-

нозной крови от детей и взрослых с гемоглобинопати-
ями и эритроцитарными энзимопатиями (116 женщин 
и 125 мужчин, в возрасте от 2 до 40 лет), 20 образцов 
крови от здоровых доноров, различных по полу и воз-
расту. Диагнозы гемоглобино- и энзимопатий пациен-
там поставлены врачами центра талассемии г. Баку. В 
соответствии с диагнозом пациенты распределены по 
группам (табл. 1).

Т а б л и ц а  1
Пациенты с гемоглобинопатиями и эритроцитарными  

энзимопатиями

Заболевания Число  
пациентов %

Гомозиготная β-талассемия 125 51,9
Гетерозиготная β-талассемия 53 22,0
Аномальные варианты гемоглобина S, D, E 34 14,1
α-Талассемия 8 3,32
Промежуточная β-талассемия 5 2,1
Дрепаноталассемия 8 3,32
Дефицит Г6ФД 8 3,32

Все участники исследования выразили добро-
вольное информированное письменное согласие на 
участие в нем. Исследование контролировалось эти-
ческим комитетом Азербайджанского медицинского 
университета.

Для определения уровня сывороточного железа 
(СЖ), общей железосвязывающей способности сы-
воротки (ОЖСС), ненасыщенной железосвязываю-
щей способности (НЖСС), коэффициента насыще-
ния трансферрина железом (КНТ) использована тест-
системы компании Human (Германия), для определения 
количества сывороточного ферритина (SF), сывороточ-
ного трансферрина (ST), сывороточного лактоферрина 
(SLF), сывороточного гепсидина (SH) - метод иммуно-
ферментного анализа с использованием наборов реак-
тивов Cloud-Clone Corp./Elisa (США). Церулоплазмин в 
сыворотке крови определяли спектрофотометрическим 
методом [2] в модификации [1], уровень сывороточной 
меди - с использованием тест-систем компании Human 
(Германия). Образцы сыворотки крови после получе-
ния замораживали и хранили при -20 °C. Перед ана-
лизом образцы размораживали и готовили к исследо-
ванию в соответствии с инструкциями производителя.
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Распределение полученных данных проверено на 
нормальность с использованием критерия Шапиро-
Уилка. Данные представлены в виде средних значений 
и их стандартного отклонения. Различия оценены с ис-
пользованием критерия Стьюдента, признаком значи-
мости различий был уровень p<0,05.

Результаты. Согласно нашим данным, у гомози-
готных пациентов с β-талассемией отмечено увели-
чение уровня СЖ до 33,7±2,5 мкмоль/л (в контроле 

21,1±0,7 мкмоль/л ). Среди 53 пациентов с гетерозигот-
ной β-талассемией изменения содержания СЖ сходные 
(33,0±2,9 мкмоль/л). Гетерозиготная β-талассемия, по 
сравнению с гомозиготной формой, вызывает незна-
чительные нарушения эритропоэза и не ассоциируется 
с серьезным риском перегрузки железом. Наивысший 
уровень СЖ обнаружен у пациентов с аномальными ге-
моглобинами S, D, E (49,6±3,5 мкмоль/л), что в 2.4 раза 
выше по сравнению с контрольной группой (табл. 2).

Т а б л и ц а  2
Показатели обмена железа у пациентов с  гемоглобинопатиями и эритроцитарными энзимопатиями

 Группы пациентов СЖ, мкмоль/л ОЖСС, мкмоль/л НЖСС, мкмоль/л КНТ, %
Контрольная группа, n=20
(min - max)

21,1±0,7
(1,38-

56,1±1,5
(44,9-

44,1±11,1
(5,2-

35,3±2,1
(22-

Гомозиготная β-талассемия,
n=125

33,7±2,5
p=0,007

47,6±0,8
p<0,001

23,1±2,0
p=0,001

64,0±1,5
p<0,001

Гетерозиготная β-талассемия,
n=53

33,0±2,9
p=0,001

53,4±1,3
p<0,099

21,8±1,1
p<0,001

59,0±2,5
p>0,001

Аномальные варианты гемоглобина S, D, E; 
n=34

49,6±6,2
р=0,001

42,7±1,6
p<0,000

18,8±1,2
p<0,001

64,9±1,8
p<0,001

α-талассемия,
n=8

29,9±3,5
p=0,025

52,2±4,0
p=0,334

26,9±3,6
p<0,017

52,8±4,4
p<0,003

Дрепаноталассемия,
n=8

24,0±12,8
p=0,004

40,8±4,3
p<0,002

28,5±4,2
p=0,222

33,9±3,9
p=0,647

Промежуточная β-талассемия,
n=5

19,7±2,4
p=0,234

46,8±10,2
p=0,078

29,9±7,5
p=0,248

35,9±3,9
p=0,647

Дефицит Г6ФД,
n=8

38,0±2,3
p<0,001

49,4±1,9
p<0,001

26,3±3,7
p<0,05

60,5±2,2
p<0,0000

Примечание. p – по отношению к контрольной группе.

При дефиците Г6ФД выявлено повышение уровня 
СЖ, колебание в пределах 22,7-43,1 ммоль/л, в сред-
нем составляя 38,0±2,3 мкмоль/л (в 1,8 раза выше по 
сравнению со здоровыми пациентами). Результаты сви-
детельствуют о том, что, в отличие от α-талассемии, 
дрепаноталассемии, промежуточной β-талассемии, 
остальные клинические формы гемоглобинопатий 
характеризуются повышенным уровнем СЖ..Во всех 
случаях ОЖСС и НЖСС снижены по сравнению с кон-
трольной группой.

Наиболее высокие значения КНТ обнаружены у 
пациентов с аномальными гемоглобинами S, D, E 

(64,9±1,8 ммоль/л; p<0,001), что в 1,8 раза выше по 
сравнению с контрольной группой. Наименьшее значе-
ние КНТ отмечено у пациентов с дрепаноталассемией 
- 33,9±3,9%, что ниже нормы.

Наиболее информативным показателем запасов же-
леза в организме считается сывороточный ферритин, 
его концентрация возрастает значительно раньше, чем 
содержание СЖ [7, 21]. Сывороточная концентрация 
ферритина и других железосодержащих белков при 
различных формах гемоглобинопатий и эритроцитар-
ных энзимопатий. приведена в табл. 3.

Уровень ферритина у носителей гомозиготной фор-

Т а б л и ц а  3
Сывороточная концентрация железосодержащих белков у пациентов

Группы пациентов Ферритин, нг/мл Трансферрин г/л Гепсидин, нг/мл Лактоферрин, мкг/мл
Контрольная группа, n=20 72,9±5,8 2,57±0,03 71,8±1,3 0,62±0,04

Гомозиготная β-талассемия; n=125 2254,6±186,3
p<0,000

1,79±0,04
p<0,001

1093,5±108,7
p<0,001

20,71±0,20
p<0,001

Гетерозиготная β-талассемия, n=53 287,5±48,4
p<0,001

2,52±0,07
p=0,781

413,9±51,2
p<0,001

21,60±0,16
p<0,001

Аномальные варианты гемоглобина S, D, 
E n=34

353,8±47,3
p<0,001

3,42±0,19
p<0,001

469,1±61,6
p=0,001

21,79±6,23
p<0,001

α-талассемия n=8 429,7±142,5
p=0,042

2,13±0,11
p=0,003

1436,2±220,6
p<0,001

22,49±0,32
p<0,001

Дрепаноталассемия, n=8 1060,8±532,2
p<0,001

1,94±0,10
p=0,001

434,6±81,3
p=0,002

21,98±0,53
p<0,001

Промежуточная β-талассемия, n=5 875,8±247,5
p=0,001

2,05±0,35
p=0,197

83,3±52,8
p=0,042

59,38±38,08
p=0,001

Дефицит Г6ФД, n=8 504,7±66,0
p<0,001

2,40±0,14
p=0,242

381,6±73,0
p=0,002

22,31±0,36
p<0,001

Примечание. p – по отношению к контрольной группе.

RUSSIAN CLINICAL LABORATORY DIAGNOSTICS. 2025; 70(9)
https://doi.org/10.51620/0869-2084-2025-70-9-600-605 
EDN: AJQBZQ

HEMATOLOGY 



603

мы β-талассемии составлял 2254,6±186,3 нг/мл и яв-
лялся самым высоким среди лиц с гемоглобинопатия-
ми и эритроцитарными энзимопатиями. При гетерози-
готной β-талассемии уровень ферритина более низкий 
- 287,5±48,4 нг/мл, но почти в 4 раза превышал его кон-
центрацию в контрольной группе.

В других клинических группах пациентов содержа-
ние ферритина значительно различалось: при наличии 
аномальных вариантов гемоглобинов уровень этого по-
казателя в 4,9 раза выше, чем в контрольной группе, 
при α-талассемии - в 5,9 раза, при дрепаноталассемии 
- в 14,5 раза, при промежуточной β-талассемии - в 12 
раз и при дефиците Г6ФД - в 6,9 раза выше уровня кон-
троля соответственно.

Биохимические особенности обмена железа при ге-
нетически обусловленных анемиях подчеркивают не-
обходимость персонализированного подхода, где моде-
ли ИИ могут стать мощным инструментом для клини-
цистов в условиях ограниченных ресурсов и высоких 
рисков перегрузки железом [25].

Не менее важным показателем обмена железа явля-
ется сывороточный уровень гепсидина - белка, сдер-
живающего всасывание ионов железа в тонком кишеч-
нике. Этот показатель на фоне снижения уровня гемо-
глобина у пациентов с гомозиготной β-талассемией 
высокий, и в среднем составил 1093,5±108,7 нг/мл 
при норме 71,8±1,3 нг/мл (p<0,001), что соответству-
ет данным [3]. Несмотря на потребность в активном 
эритропоэзе, уровень гепсидина остаётся высоким 
из-за избыточного уровня железа. При ухудшении со-
стояния у гомозиготных по β-талассемии пациентов, 
когда уровень гемоглобина еще не достиг критическо-
го значения, содержание гепсидина может резко увели-
читься, достигая 1500-1800 нг/мл, что по сравнению с 
контрольной группой выше в 15 раз. Значительные из-
менения уровня ферритина наблюдались у гетерозигот-
ных пациентов с β-талассемией: его содержание увели-
чено в 5,8 раза и при ухудшении состояния пациентов 
достигло 287,5±48,4 пг/мл, а затем, в период кризиса, 
значительно снизилось.

Содержание гепсидина при наличии у пациентов 
уровня аномальных гемоглобинов повышено в 6,5 
раза, при дрепаноталассемии - в 6,1 раза, при дефиците 
Г6ФД - в 5,3 раза по сравнению с контролем, что от-
ражает вариабельность его концентрации у пациентов 
с различными формами гемоглобинопатий и эритроци-
тарных энзимопатий. При α-талассемии уровень геп-
сидина превышал норму в 20 раз, при промежуточной 
форме β-талассемии наблюдалось лишь незначитель-
ное повышение - в 1,2 раза по сравнению с контроль-
ной группой. У пациентов с аномальными формами 
гемоглобина содержание гепсидина увеличено в 6,5 
раза, при дрепаноталассемии - в 6,1 раза, при дефиците 
Г6ФД - в 5,3 раза по сравнению с нормой.

В целом у пациентов степень повышения уровня 
трансферрина в сыворотке ниже по сравнению с лакто-
феррином. В большинстве групп уровень трансферри-
на оказался близким к показателю контрольной группы 
(см. табл. 3).

Пациенты с β-талассемией и другими гемоглобино-
патиями часто нуждаются в многократных гемотранс-
фузиях, что увеличивает риск гемотрансмиссивных 
инфекций, особенно в случае наличия серологического 

окна. В этой связи методы амплификации нуклеиновых 
кислот (МАН) позволяют выявлять скрытые формы ви-
русных инфекций (ВГВ, ВГС, ВИЧ) у доноров, снижая 
риск инфицирования [24].

Обсуждение. Интерлейкин-1 может стимулировать 
синтез лактоферрина - белка с более высокой аффинно-
стью к железу, чем у трансферрина [4, 5]. Связанное с 
лактоферрином железо может захватываться макрофа-
гами и депонироваться в виде ферритина, что потенци-
ально ограничивает доступ железа к клеткам эритропо-
эза [9, 22]. Лактоферрин транспортирует железо более 
эффективно, чем трансферрин. С учетом этого, пока-
затели гепсидина могут рассматриваться как гумораль-
ный регулятор, изменяющийся в зависимости от состо-
яния пациента и генетических форм гемоглобинопатий 
и эритроцитарных энзимопатий.

У гомозигот и гетерозигот с β-талассемией среднее 
содержание лактоферрина различалось мало и значи-
тельно (более чем в 30 раз) превышает показатели кон-
троля. Самые высокие уровни лактоферрина отмечены 
у пациентов с промежуточной β-талассемией, наиболее 
низкие - у пациентов с гомозиготной β-талассемией. У 
пациентов с аномальными гемоглобинами уровень лак-
тоферрина в 35,3 раза выше, при α-талассемии - в 36,4 
раза выше, при дрепаноталассемии - в 35,7 раза и при 
дефиците Г6ФД - в 36,2 раза выше по сравнению с кон-
трольной группой.

Исследования последних лет показали, что лакто-
феррин участвует не только в гуморальной регуляции 
эритропоэза и депонировании железа при талассемиях, 
но и в нейровоспалительных процессах, что позволя-
ет рассматривать его как универсальный диагностиче-
ский маркёр [26].

Наивысшая сывороточная концентрация церуло-
плазмина обнаружена у гетерозиготных пациентов с 
β-талассемией - 14,9±0,1 мг/дл (p<0,05); наименьшие 
значения - у пациентов с α-талассемией - 4,8±0,3 мг/дл 
(p<0,05), что в 2 раза ниже, чем в контрольной группе. 
У пациентов с аномальными уровнями гемоглобина со-
держание церулоплазмина в 4,2 раза ниже, у пациентов 
с дрепаноталассемией - в 6,2 раза ниже показателей 
контрольной группы.

Наиболее высокий уровень сывороточной меди об-
наружен у пациентов с α-талассемией (в 1,6 раза вы-
ше, чем у здоровых лиц), наименьшие значения - у 
пациентов с гетерозиготной β-талассемией (на 25% 
ниже уровня контроля). У гомозиготных пациентов с 
β-талассемией и у носителей аномальных гемоглоби-
нов показатель в 1,4 раза выше по сравнению с кон-
трольной группой.

Комплексное определение показателей обмена же-
леза у пациентов с гемоглобинопатиями и эритроци-
тарными энзимопатиями расширяет понимание патоге-
неза этих заболеваний, предоставляет дополнительные 
возможности для дифференциальной диагностики раз-
личных генетически обусловленных форм анемии.

Заключение. Показано разнообразие видов и степе-
ней нарушения обмена железа у пациентов с гемогло-
бинопатиями и эритроцитарными энзимопатиями, ак-
центируя выраженную перегрузку организма железом 
при гомозиготной β-талассемии. Существенные раз-
личия уровней сывороточного ферритина, гепсидина 
и других маркеров, связанных с метаболизмом железа, 
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подчеркивают клиническую значимость этих результа-
тов для диагностики и лечения заболеваний, ассоции-
рованных с перегрузкой железом. Понимание метабо-
лических особенностей этих видов патологии является 
необходимым для разработки целенаправленных тера-
певтических стратегий и улучшения исходов лечения 
пациентов, страдающих гемоглобинопатиями [23].
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