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АННОТАЦИЯ 
Изучена активность окислительно-восстановительных ферментов  цикла Кребса у 60 детей в возрасте от 2 до 15 лет, страдающих 

наследственными гемолитическими анемиями (НГА). Исследование функциональной активности лимфоцитов периферической крови 
проводилось цитохимическим методом, предложенным Нарциссовым Р.П. в 1969 году.  

Проведенное исследование показало угнетение активности окислительно – восстановительных энзимов (СДГ и  - ГФДГ) у детей с 
НГА, которое свидетельствует о выраженных метаболических нарушениях, и соответственно, указывают на снижение компенсаторных 
возможностей организма детей на клеточном уровне.  

Ключевые слова: дети, наследственные гемолитические анемии, метаболические нарушения 
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PECULIARITIES OF CYTOCHEMICAL PARAMETERS OF PERIPHERAL BLOOD LYMPHOCYTES IN CHILDREN 

WITH HEREDITARY HEMOLYTIC ANEMIA 
ANNOTATION 

Activity of redox enzymes of Krebs cycle in 60 children at the age from 2 to 15 years old with hereditary hemolytic anemia (HHA) was studied.  
Functional activity of peripheral blood lymphocytes was investigated by cytochemical method proposed by Narcissov R.P. in 1969.  

The study of the cytochemical status of peripheral blood lymphocytes of all three groups of patients revealed inhibition of the activity of energy 
metabolism enzymes - succinate dehydrogenase (up to 11.54±0.25) and alpha-glycerophosphate dehydrogenase (up to 5.37±0.21). Changes in the 
structure of lymphocyte population were also found. 

The carried out investigation showed inhibition of redox enzymes activity (SDH and alpha - GPDG) in children with HHA, which indicates 
marked metabolic disorders, and, accordingly, indicate reduced compensatory possibilities of the children's organism at the cellular level.  

Key words:  children, hereditary hemolytic anemia, metabolic disorders 
  

Актуальность исследования. В настоящее время 
наследственные гемолитические анемии (НГА) занимают 
устойчивую позицию в структуре анемических состояний детского 
возраста. Известно более 20 наследственных энзимопатий 
эритроцитов, множество гемоглобинопатий, более 10 вариантов 
наследственных дефектов мембраны эритроцитов, которые 
приводят к снижению продолжительности жизни красных 
кровяных телец [1-3].  Гемоглобинопатии часто выявляют в 
Закавказье, Средней Азии, Дагестане, Молдавии, Башкирии и др. 

[4,5]. По данным ВОЗ, ежегодно в мире рождается около 300 тысяч 
детей с синдромом талассемии. Наиболее часто регистрируются 
большая и малая её формы.  

Как известно, гемическая гипоксия и перегрузка организма 
железом при НГА приводят к значительным дистрофическим 
изменениям в органах и тканях [5-7]. Особенно часто поражается 
сердце: возникают метаболические и дистрофические изменения,  
гемосидероза сердечной мышцы и других внутренних органов, 
вплоть до развития сердечной недостаточности [8]. 
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Многими исследователями доказана взаимосвязь лимфоцитов 
с другими органами (сердце, печень, селезёнка, почки и тд.). По 
мнению Р.П. Нарциссова (1975), лимфоцит служит своеобразным 
ферментным «зеркалом» многих тканей, поэтому изучение 
ферментативной  активности лимфоцитов крови позволяет 
определить ферментный статус организма в целом. 

Митохондриальная дисфункция приводит к недостаточности 
энергообеспечения клеток, нарушению многих других важных 
обменных процессов, дальнейшему развитию клеточного 
повреждения, вплоть до гибели клетки [9]. И поэтому важное 
значение имеет изучение состояния обмена у детей с НГА на 
клеточном уровне. 

Цель исследования: изучение ферментного статуса 
лимфоцитов периферической крови у детей наследственными 
гемолитическими анемиями. 

Материал и методы исследования. Было изучено состояние 
клеточного обмена у 60 больных, находившихся на стационарном 
лечении в детском гематологическом отделении Национального 
медицинского центра РТ.  Возраст детей составлял от 2 до 15 лет. 
С дефицитом глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы обследовано 26 

детей (43,3%.). Большая талассемия диагностирована у 17 больных 
(28.3%), малая талассемия – у 13 (21.7%), наследственный 
микросфероцитоз - у 4 (6.7%). Больные были условно разделены на 
три группы в зависимости от степени тяжести анемии. Для 
определения активности сукцинатдегидрогеназы (СДГ) и альфа-
глицерофосфатдегидрогеназы (α–ГФДГ) лимфоцитов 
периферической крови использован комплексный 
цитохимический метод, предложенный  Р.П. Нарциссовым в 1969 
году. 

Результаты исследования и их обсуждение. Исследование 
активности СДГ и α-ГФДГ лимфоцитов периферической крови 
показало угнетение показателей активности обеих дегидрогеназ 
по сравнению с нормой (таб.1). Кроме того, обнаружены 
изменения и в структуре популяции лимфоцитов.  

У детей с НГА легкой степени средняя активность СДГ 
составила 13.2±0.21; α-ГФДГ - 9.39±0.32, что достоверно ниже по 
сравнению с показателями здоровых детей (17.64±0.1 и 13.39±0.21 
соответственно). Помимо этого, у данной группы детей выявлены 
снижение коэффициента эксцесса, вариации и относительной 
энтропии информации.  

Таблица 1 
Цитохимические показатели детей с НГА 

 
Показатели I гр. больных 

(лёгкой степени) 
 

n=10 

P2 II гр. больных 
(средней тяжести) 

 
n=24 

P4 III гр. больных 
(тяжёлой степени) 

n=26 

P3 Здоровые 
 
 

n=30 
СДГ:         Q 

А 
E 
V 
H 

13.20  0.21* 
0.26  0.09 

0.62  0.09 * 
16.38  0.85 * 
0.55  0.01 * 

<0.001 
>0.05 
>0.05 
>0.05 
>0.05 

11.54  0.25 * 
0.28  0.09 
-0.48  0.16 

16.54  0.58 * 
0.56  0.05 

<0.001 
>0.05 
>0.05 
>0.05 
>0.05 

9.99  0.25 * 
0.17  0.06 * 
-0.63  0.10 * 
16.71  0.56 * 
0.55  0.009 * 

<0.001 
>0.05 
>0.05 
>0.05 
>0.05 

17.64  0.1 
0.42  0.04 
-0.36  0.08 
18.89  0.44 
0.63  0.006 

-ГФДГ   Q 
A 
E 
V 
H 

9.39  0.32* 
0.22  0.04 

-0.81  0.07 * 
18.41  0.60 * 
0.53  0.01 * 

<0.001 
>0.05 
<0.001 
>0.05 
>0.05 

6.81  0.28 * 
0.19  0.07 

-0.72  0.06 * 
18.45  0.75 
0.52  0.01* 

<0.001 
>0.05 
>0.05 
>0.05 
>0.05 

5.37  0.21 * 
0.10  0.05 

-0.74  0.07 * 
18.08  0.70 * 
0.52  0.008 * 

<0.001 
>0.05 
>0.05 
>0.05 
>0.05 

13.39  0.21 
0.25  0.05 
-0.41  0.11 
20.12  0.41 
0.58  0.004 

Примечание: 
* - достоверность разницы по сравнению с нормой; P 2 – достоверность разницы между I и II группами больных; P3 – 
достоверность разницы между I и III группами больных; P4 - достоверность разницы между II и III группами больных. 

 
У детей с НГА средней тяжести средняя активность СДГ была 

в пределах 11.54±0.25; α-ГФДГ - 6.81±0.28. На фоне некоторого 
уменьшения разнородности клеток по СДГ обнаружено 
уменьшение количества пула лимфоцитов с типичной 
активностью и снижение разнообразия клеток по α- ГФДГ. 

Снижение всех показателей клеточной популяции по 
активности СДГ (средняя активность – 9.99±0.25) выявлено у детей 
с НГА тяжелой степени. Снижение активности α-ГФДГ (средняя 
активность - 5.37±0.21) было обусловлено уменьшением 
количества лимфоцитов с околосредней активностью, а также 
снижением разнородности и разнообразия клеток. 

Выводы. Результаты проведенного исследования 
свидетельствует о том, что у пациентов всех групп НГА имеются 
особенности энергетического статуса клеток, определяющие 
изменения их функционального состояния, что соответствует 
полисистемной митохондриальной недостаточности. Тяжёлая 
степень анемии и нарушение гомеостаза железа у данной 
категории детей, являясь длительным процессом, приводят в 
состояние декомпенсации защитные функции клеток крови и, 
соответственно снижению адаптационных возможностей 
организма на клеточном уровне. Это проявилось снижением 
энергопотенциала (снижение активности СДГ и α-ГФДГ) 
лимфоидных клеток больных.  
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