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сфероцитоза у детей с врожденной
активной цитомегаловирусной инфекцией
КОМАРОВА А. А.1, САРКИСЯН Е. А.1,2, ХОХЛОВА А. П.1, ПОЛЯК Е. А.1, ВЕРШИННИКОВА В. А.1, БАЛТАЕВА К. Р.1, 
КАНЦЕРОВА Д. Р.1, МИРОНОВА В. А.1, МАКАРОВА Л. М.2, БЕЛАЯ А. Л.2, АТАПИНА А. Е.2, ЛЮБЕЗНОВА И. Г.2

1 Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н.И. Пирогова 
Министерства здравоохранения Российской Федерации, 
2 Детская городская клиническая больница № 9 им. Г.Н. Сперанского
Департамента здравоохранения города Москвы, Россия 

Цитомегаловирусная инфекция (ЦМВИ) — причина возникновения пороков развития, внутриутробной гибели плода, тяжелого
генерализованного заболевания с летальным исходом, а также изменений со стороны гемопоэза. Пантропность ЦМВ и осо-
бенности иммунопатогенеза врожденной ЦМВИ инициируют аутоиммунные заболевания, декомпенсацию сочетанных патоло-
гий. Ниже приведены два случая тяжелого наследственного сфероцитоза у детей с врожденной активной ЦМВИ. 
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Congenital cytomegalovirus (CMV) infection is the cause of fetal malformations, fetal death, severe generalized disease up to death, and changes in hematopoiesis.
It should be noted that the pantropic effects of the virus and the peculiarities of the immunopathogenesis of congenital CMV infection are often the basis for the
occurrence of autoimmune diseases Also CMV can be the reason in decompensation of combined pathologies. Below are two cases of severe hereditary sphero-
cytosis in children with congenital active CMV infection. 
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Наследственный сфероцитоз (НС, Hereditary
spherocytosis, МКБ-10 D58.0) — наследственная гемолити-
ческая анемия вследствие дефекта мембраны эритроци-
тов, приводящего к характерному изменению формы эрит-
роцитов (сфероциты), которая гетерогенна по степени тя-
жести клинических проявлений, дефектам мембранных
белков и типу наследования. Измененная морфология и

более короткая продолжительность жизни эритроцитов
при НС связана с дефицитом или дисфункцией одного из
элементов цитоскелета, функцией которых является под-
держание формы, устойчивость к деформации и эластич-
ности эритроцита. Клиническое течение НС варьирует по
степени тяжести от бессимптомного до тяжелого с массив-
ным гемолизом. Клинические проявления в типичных слу-
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чаях — анемия, желтуха и спленомегалия различной степе-
ни выраженности. Иногда умеренно выраженный НС мо-
жет сопровождаться другими заболеваниями, для которых
характерна спленомегалия, например, инфекционный мо-
нонуклеоз, активная цитомегаловирусная инфекция, кото-
рые усиливают проявления НС и являются причинами хро-
нического гемолиза [1].

Врожденная цитомегаловирусная инфекция (ВЦМВИ,
Congenital cytomegalovirus infection, МКБ-10 Р35.1) — за-
болевание, развивающееся в результате антенатальной
передачи возбудителя от матери к плоду. Это может про-
изойти как при первичном заражении беременной, так и
реактивации ранее приобретенной инфекции во время бе-
ременности или же при встрече серопозитивной матери с
другим штаммом цитомегаловируса (ЦМВ) [2, 3]. Вероят-
ность передачи вируса плоду при первичном инфицирова-
нии возрастает по мере увеличения срока беременности
(от 30% в I триместре к 72% в III триместре) [4]. ВЦМВИ
занимает первое место среди TORCH-инфекций по фор-
мированию разнообразных пороков развития и встреча-
ется у 0,2—6,1% живорожденных [5, 6]. Заболевание от-
личается широким спектром клинических симптомов, од-
нако чаще всего вирус тропен к гепатоцитам, клеткам ко-
стного мозга, желудочно-кишечного тракта и нервной сис-
темы [2]. Анемия — одно из частых проявлений этой ин-
фекции, но редко встречается упоминание ее тяжелого
течения. ЦМВ чаще вызывает анемию гемолитического ха-
рактера [7]. Иногда низкий уровень гемоглобина и высо-
кая потребность в трансфузии у детей с ВЦМВИ могут
быть связаны с сопутствующим наследственным дефектом
строения эритроцитов [8]. 

В научной медицинской литературе недостаточно дан-
ных о течении ВЦМВИ у детей с генетически обусловлен-
ной патологией строения мембраны эритроцитов. В статье
приведено описание двух клинических наблюдений: у де-
тей имела место ранняя манифестация НС на фоне актив-
ной ВЦМВИ, которая осложнила течение заболевания.
Получено информированное согласие законных предста-
вителей.

Клинический случай 1. Ребенок М. от 4 беременнос-
ти, 3 родов на 35,6 неделе гестации. Акушерский анамнез
отягощен: настоящая беременность 4-я (1 — замершая)
протекала на фоне ОРВИ с 19—20 недели, анемии 1 сте-
пени с 25 недели. На ультразвуковом скрининге (УЗ-скри-
нинг) на 24 неделе гестации у плода был выявлен асцит. На
28 неделе — ускорение линейного кровотока в средней
мозговой артерии, неиммунная водянка плода. Было про-
ведено внутриутробное переливание крови (ВПК). На
33 неделе, по данным УЗ-скрининга, выявлена гепатоспле-
номегалия плода, эхографические признаки анемии, что
потребовало повторного проведения ВПК. Масса тела
при рождении 2620 г, длина 48 см, окружность груди
29 см, окружность головы 33 см, оценен по шкале APGAR
2/3/5 баллов. Показатели физического развития соответст-
вовали 50-му перцентилю по таблицам INTERGROWTH-21st.
Тяжелая асфиксия в родах потребовала проведения ре-
анимационных мероприятий в родильном зале и после
стабилизации состояния перевода ребенка отделение ре-
анимации и интенсивной терапии новорожденных (ОРИТН).
При клиническом осмотре на 1 сутки жизни состояние тяже-
лое, кожные покровы иктеричные, гепатоспленомегалия,
увеличение размеров живота, в лабораторных исследова-
ниях отмечалась гипербилирубинемия (общий билирубин
164 мкмоль/л, непрямая фракция 158 мкмоль/л), повы-
шение уровня трансаминаз (АЛТ 89 ЕД/л, АСТ 153 ЕД/л).
Анемия (Hb 90 г/л), диагностированная с первых суток

жизни, потребовала проведения гемотрансфузий. Уста-
новлен диагноз: врожденная генерализованная инфекция
вирусной этиологии в сочетании с неимунной водянкой пло-
да, хилоперитонеумом, неонатальным гепатитом, врожден-
ной пневмонией и тяжелой гемолитической анемией. 

Отмечалось нарастание симптомов полиорганной не-
достаточности: необходимость респираторной и кардио-
тонической поддержки, гепатоспленомегалия, желтуха, ги-
пербилирубинемия за счет непрямой фракции (общий би-
лирубин 256,8 мкмоль/л, прямой — 42 мкмоль/л), синд-
ром цитолиза (АЛТ 96 ЕД/л, АСТ 159 ЕД/л), тромбоцито-
пения (59 х 109/л), синдром угнетения центральной нерв-
ной системы (ЦНС). С целью дальнейшего обследования и
лечения на 6 сутки жизни ребенок был переведен в ОРИТН
многопрофильной детской больницы. Клиническое состоя-
ние ребенка, признаки дыхательной, сердечно-сосудистой
недостаточности потребовали проведения искусственной
вентиляции легких (ИВЛ) в жестких режимах, массивной
кардиотонической поддержки. Признаки цитолиза, нео-
натальной гипербилирубинемии за счет непрямой фрак-
ции, обусловили объем диагностических и лечебных ме-
роприятий в ОРИТН, а в дальнейшем в отделении второго
этапа выхаживания многопрофильной детской больницы.

При осмотре на 6 сутки жизни особого внимания за-
служивали яркая иктеричность кожных покровов и выра-
женная гепатоспленомегалия: печень выступала из-под ре-
берной дуги на 5 см, селезенка на 4 см. Обращали на се-
бя внимание также стигмы дизэмбриогенеза: низко поса-
женные уши и короткая шея. По данным динамического
ультразвукового исследования (УЗИ) размеры печени ос-
тавались увеличенными, структура умеренно нарушена,
что в совокупности с синдромами цитолиза и холестаза
указывало на неонатальный гепатит, обусловленный внут-
риутробной инфекцией, предположительно герпесвирус-
ной этиологии. Методом полимеразной цепной реакции
(ПЦР) обнаружена дезоксирибонуклеиновая кислота
(ДНК) ЦМВ в крови (7,1 x 105 копий/мл) и слюне (8,7 x
x 105 копий/мл) на третьей неделе жизни. Ребенку был на-
значен ганцикловир в дозе 12 мг/кг/сутки (по 6 мг/кг
2 раза/сутки) и специфический антицитомегаловирусный
иммуноглобулин. На фоне лечения ганцикловиром у ре-
бенка отмечалось снижение гемоглобина до 101,8 г/л и
гематокрита до 31,8%. Учитывая возможное угнетающее
воздействие ганцикловира на гемопоэз, произведена его
замена на валганцикловир в дозе 32 мг/кг/сут. 

Динамика диагностически значимых лабораторных по-
казателей представлена в таблице 1.

По результатам проведенных исследований у ребенка
выявлены гипорегенераторная анемия, тромбоцитопения,
синдром цитолиза, гипербилирубинемия, гиперферрити-
немия, повышение белков острой фазы. По данным нейро-
сонографии (НСГ), проведенной на 6 сутки жизни, выявле-
но повышение эхогенности перивентрикулярных зон, недо-
статочная дифференцировка рисунка борозд и извилин. 

На протяжении нахождения ребенка в стационаре про-
водилось лечение, представленное в таблице 2. 

Длительность терапии в условиях ОРИТН составила
1 месяц 23 дня. Несмотря на положительную динамику на
фоне противовирусной терапии (снижение вирусной на-
грузки, уровня IgG и IgM к Cytomegalovirus, табл. 1), на-
блюдалась частая потребность в проведении трансфузии
ребенку эритроцитарной массы, что в сочетании со сниже-
нием осмотической резистентности эритроцитов и сдвигом
кривой Прайс-Джонса влево обусловило проведение ди-
агностического поиска в сторону наследственных гемоли-
тических анемий. Впоследствии был диагностирован НС с
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гетерозиготной мутацией гена SPTA2. Через 111 дней, в
возрасте 3 месяцев 25 суток жизни, ребенок выписан из
стационара в стабильно тяжелом состоянии. Длительность
нахождения на 2-ом этапе выхаживания составила 1 ме-
сяц 28 дней. Масса тела при выписке 4678 г (+ 1758 г),

длина тела 51 см (+ 3 см), отмечалось отставание в физи-
ческом и психомоторном развитии.

В настоящий момент ребенок в возрасте 1 года имеет
высокую трансфузионную зависимость, нуждается в регу-
лярной госпитализации в гематологические отделения. Ге-

Таблица 1. Лабораторные показатели клинического и биохимического анализа крови динамике
Table 1. Laboratory indicators of clinical and biochemical analysis of blood dynamics

Клинический анализ крови

Показатель/возраст 6 с.ж. 11 с.ж. 14 с.ж. 21 с.ж. 30 с.ж. 1 мес 
25 сут

2 мес 
8 сут 

3 мес 
15 сут

3 мес 
23 сут

Эритроциты, 1012/л 3,83 2,42 3,75 2,96 4,35 2,84 2,53 3,4 4,25

Гематокрит, % 32,9 21,5 31,3 23,8 34,7 23,4 21,9 29,4 35,7

Гемоглобин, г/л 112,5 67,3 98,5 76,1 111,0 77,0 68,0 93,4 121,1

Тромбоциты, 109/л 74,0 19,7 19,9 45,9 33,3 55 66 152 142,2

Лейкоциты,109/л 7,34 16,1 9,62 13,07 8,34 4,32 10,35 6,71 11,55

Ретикулоциты, % 1,4 1,43 1,39 1,23 1,19 1,55 1,58 1,15 1,06

Биохимический анализ крови

Показатель/возраст 5 с.ж. 11 с.ж. 25 с.ж. 1 мес 
9 сут

1 мес 
23 сут

2 мес 
2 сут

2 мес 
16 сут

3 мес 
1 сут

3 мес 
21 сут 

Общий белок, г/л 46,9 43,0 54,4 51,8 51,0 55,2 55,6 54,3 54,9

Альбумин, г/л 29 29 31 32 29 35 38 38 38

АЛТ, Ед/л 87 58 116 215 127 87 232 363 180

АСТ, Ед/л 146 150 132 156 92 59 132 179 78

Мочевина ммоль/л 34,7 9,8 8,2 6,9 6,3 6,2 7,9 5,2 3,7

Креатинин, мкмоль/л 193 68,93 51,9 33,66 23,92 23,72 26,5 23,5 29,5

Билирубин общий, мкмоль/л 222,8 108,8 50,8 24,5 13,0 11,7 9,7 7,4 6,4

Билирубин прямой, мкмоль/л 63,6 68,7 38,5 17,2 8,2 6,3 6,8 4,7 5,2

Билирубин непрямой, мкмоль/л 159,2 40,1 12,3 7,3 4,8 5,4 2,9 2,7 1,2

C-реактивный белок, мг/л 1,7 74,2 44,7 6,5 2,7 2,5 2,6 1,0 0,4

Лактатдегидрогеназа, Ед/л 428 360 — — — — 386 — —

Щелочная фосфатаза, Ед/л 59 45 102 404 400 — — — 336

Холестерин, ммоль/л — 2,14 — — 3,46 — 3,30 — 2,57

1 мес 2 сут 1 мес 16 сут 2 мес 2 сут 2 мес 16 сут 3 мес 15 сут 3 мес 21 сут 

Ферритин, нг/мл 2819,9 3190,4 2358,4 2294,0 2398,1 1799,0

Исследования на Cytomegalovirus 

Показатель/возраст 18 с.ж. 29 с.ж. 2 мес 15 сут 3 мес 20 сут

ДНК Cytomegalovirus в крови, копий/мл 7,1 x 105 5,6 x 105 4,3 x 105 3,8 x 105

IgG к Cytomegalovirus, Ед/мл 95,8 67,3 34,6 26,6

IgM к Cytomegalovirus, Ед/мл 6,37 6,11 5,61 3,74
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молитические кризы случаются раз в 1—1,5 месяца, тре-
буют экстренной госпитализации и проведения гемотранс-
фузии. Сохраняется задержка в физическом и нервно-пси-
хическом развитии. Отмечаются признаки цирроза пече-
ни: по данным эластометрии, проведенной в возрасте
6 месяцев жизни, плотность ткани печени 15 кПа, что соот-
ветствует стадии F4 по шкале METAVIR. В дальнейшем ре-
бенку потребуется трансплантация печени. Тяжесть забо-
левания усугубляется нарастающим гиперспленизмом — в
будущем высока вероятность спленэктомии. 

Клинический случай 2. Ребенок Х. от 5 беременности
3 срочных родов матери с отягощенным акушерским анам-
незом (1-я беременность — перинатальная гибель, 3-я — за-
мершая, на 4-й выявлено течение ЦМВ-инфекции, с прове-
денной терапией в течении беременности, закончилась
внутриутробной гибелью плода). Данная беременность
протекала с подозрением на ЦМВИ (мононуклеозоподоб-
ный синдром, повышение температуры тела, положитель-
ные IgG в начале беременности с не высокой авидностью
на 16 неделе гестации). Масса тела ребенка при рожде-
нии 3200 г, длина 52 см, по шкале APGAR 8/9. Наследст-
венность ребенка отягощена: дядя по материнской линии
умер в возрасте 20 лет от желудочно-кишечного кровоте-
чения на фоне цирроза печени, бабушка по материнской
линии перенесла гепатит в легкой форме (анамнести-
ческие данные со слов родитетелей). На 10 день жизни ме-
тодом ПЦР обнаружена ДНК ЦМВ в крови, моче и слюне.
Течение ВЦМВИ было расценено как субклиническая
форма: на момент рождения клинически значимые призна-
ки заболевания отсутствовали, как и изменения в ге-
мограмме, биохимический профиль крови и инструмен-
тальные обследования без патологий. По данному инфек-
ционному заболеванию лечение мать не получала. В таб-
лице 3 приведены госпитализации ребенка в динамике до
поступления в многопрофильную больницу.

Последующая госпитализация в возрасте 9 месяцев и
28 дней по причине стойкого фебрилитета (39,0°C) в те-
чение четырех дней. При физикальном осмотре выявлена
субиктеричность кожи и склер, печень и селезенка высту-
пали из-под края реберной дуги на 2 см и 1,5 см соответ-
ственно, пальмарная эритема, расширение вен передней
брюшной стенки, моча цвета заварки, стул был окрашен.
Длина тела 76 см, масса 8,6 кг. По данным лабораторных
исследований выявлен цитолиз (АЛТ 4337 Ед/л, АСТ
2684 Ед/л, лактатдегидрогеназа 1952 Ел/л, гипербили-
рубинемия с нарастанием (общий билирубин от 136,8 до
396,0 мкмоль/л), лейкоцитоз (от 11,7 до 19,4 на 109/л
нейтрофильного характера, выраженная воспалительная ак-
тивность (С-реактивный белок при поступлении 102,6 мг/л),
тяжелая анемия — гемоглобин снижен до 57 г/л. По дан-
ным УЗИ органов брюшной полости, гепатоспленомегалия
с диффузными изменениями в паренхиме печени, отек па-
рапузырной клетчатки, утолщение стенок желчного пузы-
ря, признаки портальной гипертензии. В возрасте 10 меся-
цев и 4 дней методом ПЦР обнаружена ДНК ЦМВ в слюне
5,00 x 105 копий/мл, в крови — 3,50  x 105 копий/мл. На
фоне лечения в течение двух дней: пульс-терапия дексаме-
тазоном 0,5 мг/кг по 4 мг, разведенного в 100 мл физиоло-
гического раствора в/в капельно 1 раз в сутки, фолиевой
(по 1 мг 2 раза в сутки), урсодезоксихолиевой (250 мг) кис-
лот, преднизолон (per os, по схеме: 6:00 по 2 таблетки
(10 мг), 10:00 и 14:00 по 1 таблетке (5 мг), эзомепразол
по 10 мг per os 1 раз в сутки, сохранялась потребность в ге-
мотрансфузиях. Выявленные изменения (анемия 57,0 г/л,
снижение осмотической резистентности эритроцитов,
гиперретикулоцитоз, умеренная полихроматофилия и ани-

зоцитоз) требовали продолжать поиски причины гемолити-
ческих кризов. Была документирована мутация в гене
SPTB. Таким образом был выставлен диагноз: наследствен-
ная гемолитическая анемия (НС), приобретенная аутоим-
мунная гемолитическая (трансфузионая изоиммунизация),
цитомегаловирусная болезнь неуточненная.

В возрасте 12 месяцев отмечены признаки желтушного
синдрома и гепатоспленомегалия с нарастанием разме-
ров (печень выступала из-под реберной дуги на 4 см, селе-
зенка на 2 см). 

Динамика диагностически значимых лабораторных по-
казателей представлена за две госпитализации в таблице 4. 

Нужно отметить, что при всех госпитализациях выявля-
лась ДНК ЦМВ в крови и слюне, нарастание антицитоме-
галовирусных антител: в 10 месяцев антитела к ЦМВ IgM
1,8 Ед/мл, IgG 180 Ед/мл, при последнем обращении в
возрасте 1 года — IgM 2,31 Ед/мл, IgG > 250,0 Ед/мл.
Отмечалось повышение трансаминаз (АЛТ до 942 Ед/л,
АСТ до 913 Ед/л), и гипербилирубинемия (общий билиру-
бин до 228,1 мкмоль/л, преимущественно за счет прямой
фракции — 155,5 мкмоль/л). При выписке вирусная на-
грузка уменьшилась (антитела к ЦМВ IgM 1,5 Ед/мл, IgG
200 Ед/мл, методом ПЦР обнаружена ДНК ЦМВ в слюне
3,05 x 105 копий/мл, в крови — 2,15 x 105 копий/мл), пе-
чень выступала из-под края реберной дуги на 3 см, селе-
зенка — на 2 см. В возрасте 1 года масса тела ребенка
9200 г, длина тела — 80 см. 

Обсуждение
ВЦМВИ у новорожденных может иметь яркую

манифестацию уже с первых минут жизни, требовать серь-
езных реанимационных мероприятий с рождения, проте-
кать в виде полиорганной недостаточности, или же иметь
субклиническое течение с катамнестическим наблюде-
нием в амбулаторных условиях [2, 3, 9]. У ребенка из пер-
вого клинического наблюдения признаки TORCH-инфек-
ции выявлялись еще до рождения и обусловили крайне тя-
желое состояние в неонатальном периоде: ранняя анемия
плода привела к неиммунной водянке плода и неоднократ-
но требовалось проведение ВПК. Ранее начало заболева-
ния у первого ребенка требовало широкого диагностиче-
ского поиска. Ему проведен расширенный неонатальный
скрининг [9]. Характерные изменения в биохимическом
анализе крови у первого ребенка наблюдались с рожде-
ния: повышение уровня трансаминаз, гипербилирубине-
мия, гиперферритинемия потребовали расширить диаг-
ностический поиск в сторону наследственных заболеваний
обмена, наследственного гемосидероза, которые были
исключены [10]. Состояние же второго ребенка, у матери
которого отягощен анамнез по ЦМВИ, после рождения из-
начально было расценено как субклиническая форма
ЦМВИ из-за отсутствия отклонений в клинических, биохи-
мических и инструментальных показателях. В 6 месяцев
жизни у ребенка манифестировал гепатит ЦМВ-этиологии
ввиду наличия у ребенка АТ класса IgM и IgG к ЦМВ. Как
и в первом случае, многократно потребовалось проведе-
ние гемотрансфузий. У обоих детей отмечалась выражен-
ная анемия со снижением осмотической резистентности
эритроцитов, что является характерным для гемолитиче-
ских анемий из группы мембранопатий. 

Анемия является одним из симптомов ВЦМВИ, но ред-
ко сообщается о ее тяжелом характере [7]. Данный факт
обусловил диагностический поиск наследственных гемоли-
тических анемий. В результате молекулярно-генетического
исследования у первого ребенка была обнаружена мута-
ция в гене SPTA2, а у второго — в гене SPTB. Мутации в
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этих генах приводят к НС, что и объясняет тяжелую
анемию у детей [11, 12]. Ген SPTA2 отвечает за синтез
α-aспектрина, а SPTB за синтез β-спектрина, связующих
белков цитоскелета эритроцитов [13, 14, 15]. Анемия
при НС имеет гиперрегенераторный характер, как и
прослеживалось у ребенка из второго наблюдения, тог-
да как количество ретикулоцитов у первого ребенка бы-
ло снижено [16]. Предполагаем, что данный факт связан
с развитием острого повреждения почек в результате

асфиксии в родах, а также вследствие внутриутробной
инфекции, что привело к недостаточной выработке эрит-
ропоэтина [17]. У второго ребенка прослеживалась за-
висимость гемолитических кризов, уклонения фермен-
тов цитолиза и гипербилирубинемия ввиду течения не
только наследственной гемолитический анемии НС, но и
ВЦМВИ. 

В лечении с использованием этиотропной терапии нуж-
дался только первый ребенок с манифестной формой

Таблица 2. Лечение, проведенное пациенту M. в стационаре
Table 2. Treatment provided to patient M. in the hospital

* — ВЧ ИВЛ — высокочастотная искусственная вентиляция легких; тИВЛ — традиционная искусственная вентиляция легких; ВЦМВИ —
врожденная цитомегаловирусная инфекция

Направление терапии Используемые препараты/методы

Дыхательная поддержка ВЧ ИВЛ* 12.09—05.10, тИВЛ* 06.10—08.11, Неинвазивная вентиляция легких 09.11—
14.11. 15.11, в возрасте 1 месяца 24 суток жизни респираторная поддержка прекращена

Антианемическая терапия Эритроцитарная взвесь (22 дозы), Эритропоэтин, Фолиевая кислота

Инфузионная терапия и 
парентеральное питание Декстроза, солевые растворы аминокислоты, жировые эмульсии, поливитамины

Антигеморрагическая терапия Транексамовая кислота, Этамзилат, Викасол, Концентрат тромбоцитов, Ромиплостим

Антибактериальная, 
противогрибковая терапия 
(лечение врожденной пневмонии)

Меропенем, Линезолид, Пиперациллин/тазобактам, Полимиксин В, Амикацин, 
Цефтазидим/авибактам, Ванкомицин, Флуконазол, Амфотерицин Б, Нистатин

Кардиотоническая поддержка Добутамин; Допамин; Норадреналин

Терапия ВЦМВИ* Иммуноглобулин человека антицитомегаловирусный, ганцикловир (12 мг/кг/сут на 
протяжении 2 суток), валганцикловир (32 мг/кг/сут, продолжен после выписки)

Холеретическая терапия Урсодезоксихолевая кислота

Энтеральное питание Начато с 29 суток жизни, искусственная лечебная смесь с повышенным калоражем

Таблица 3. Предыдущие госпитализации пациента Х.
Table 3. Previous hospitalizations of the patient H

*ВВИГ — внутривенный иммуноглобулин человеческий 

Возраст Причина госпитализации Проведенное лечение, результат госпитализации

3 мес. Внебольничная пневмония, тяжелая анемия 
(гемоглобин 63 г/л)

Антибактериальная, жаропонижающая терапия и препараты железа 
— без эффекта

6 мес. Желтуха, фебрилитет, рвота, диарея, 
анемия

Диагноз при выписке: врожденный вирусный гепатит ЦМВ этиологии. 
Выявлены положительные АТ класса IgM и IgG к ЦМВ.

7 мес. Анемия тяжелой степени (гемоглобин 48 г/
л), снижение аппетита, рвота, жидкий стул

Выявлены АТ класса IgM и IgG к ЦМВ, проводилась гемотрансфузия. 
Выписан по требованию родителей

8 мес. Сохраняющаяся анемия тяжелой степени 
(гемоглобин 53 г/л)

Пульстерапия дексаметазоном, ВВИГ*, пероральная терапия 
преднизолоном. Положительная динамика, купирование желтухи, 
сокращение размеров печени и селезенки, снижения цитолитической 
активности и ретикулоцитоза. Выписан с диагнозом аутоиммунная 
гемолитическая анемия, непрерывнорецидивирующее течение

9 мес.

На проводимой терапии субфебрилитет 
(самостоятельно купировали 
антипиретиками), трехкратная рвота, 
ухудшение общего состояния, бледность, 
вялость. Анемия тяжелой степени 
(гемоглобин 46 г/л) 

Гемотрансфузия эритроцитарной взвесью на 1-й и 2-й день 
госпитализации, пульстерапия дексаметазоном, ВВИГ*. 
Купирование гемолитического криза. Выписан на 6-й день 
госпитализации по требованию родителей
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ВЦМВИ [2, 3, 18]. Второму ребенку была назначена толь-
ко патогенетическая терапия, лечение носило, в основном,
симптоматический характер [2].

Исход ВЦМВИ зависит от степени поражения орга-
нов и систем новорожденного. Более чем у 40% детей с ма-
нифестной ВЦМВИ развиваются осложнения, задержка
психомоторного и умственного развития [5]. В первом на-
блюдении уже с рождения наблюдалась тяжелая манифест-
ная форма ВЦМВИ, что сопряжено с отдаленными послед-
ствиями и неблагоприятным прогнозом. По данным консуль-
тации невролога, результатам НСГ, у ребенка имеет место
перинатальное поражение ЦНС. У второго ребенка просле-
живалась субклиническая форма ВЦМВИ, однако со-
стояние усугублялось не только течением инфекции, но и
вынужденными частыми гемотрансфузиями. Результатом
их явилась аутоиммунная гемолитическая анемия, ос-
ложняющая течение заболевания. Оба мальчика, поми-
мо ВЦМВИ, имеют наследственный дефект строения
эритроцитов, что значительно ухудшает качество жизни,
а в дальнейшем, вероятно, потребует проведения спле-
нэктомии [19].

Заключение
Цитомегаловирус часто имеет тропность к клет-

кам костного мозга и может быть причиной внутрисосудис-
того гемолиза. Однако, даже при манифестных формах с тя-
желым течением не всегда развивается анемия, требующая
проведения неоднократных гемотрансфузий [6]. Причина
анемии в представленных случаях была связана не только с
генетическим дефектом строения стенки эритроцитов, в
рамках НС, но и с течением ВЦМВИ. Помимо этого, у вто-
рого ребенка вследствие частых трансфузий развилась
аутоиммунная гемолитическая анемия. Таким образом, од-
новременное повышение трансаминаз, гипербилирубине-
мия, наличие гиперретикулоцитоза, смещение кривой
Прайс-Джонса влево, краткосрочный эффект от трансфузи-
онной терапии, частые гемолитические кризы должны на-
правлять клиницистов к расширению диагностического по-
иска в сторону наследственных гемолитических анемий, ко-
торые, в свою очередь, осложняют течение ВЦМВИ, а в
некоторых случаях определяют тяжесть состояния ребенка.
Лапароскопическая перевязка сосудов селезенки после
5 лет жизни позволит избежать осложнений спленэктомии,
которая часто проводится при НС [20].

Таблица 4. Лабораторные показатели клинического и биохимического анализа крови в динамике
Table 4. Laboratory parameters of general blood analysis and blood chemistry test over time

*АЛТ — Аланинаминотрансфераза, АСТ — Аспартатаминотрансфераза, СРБ — C-реактивный белок

Клинический анализ крови

Показатель/Возраст 9 мес. 
28 дней

9 мес. 
29 дней

9 мес. 
30 дней 10 мес. 10 мес. 

1 день
10 мес. 

2 дня
1 год, 

10 дней
1 год,

11 дней

Эритроциты, 1012/л 2,22 2,05 1,69 1,65 3,10 3,04 2,90 2,67

Гематокрит, % 26,0 23,6 20,0 17,1 30,0 30,0 30,7 27,8

Гемоглобин, г/л 89,6 79,0 69,0 57,0 105,0 105,0 103,9 92

Тромбоциты, 109/л 400,9 502,6 554,0 585,0 518,0 476,0 244,9 302,0

Лейкоциты 109/л 11,7 11,6 13,6 19,4 26,8 30,3 9,01 9,72

Ретикулоциты, % 5,00 5,30 5,56 5,80 6,00 6,35 5,40 5,75

Биохимический анализ крови

Показатель/Возраст 9 мес. 
28 дней

10 мес. 
2 дня

10 мес. 
4 дня

1 год, 
10 дней

1 год,
11 дней

Общий белок, г/л 48,9 65,2 51,8 51,0 55,2

Альбумин, г/л 29 31 32 29 35

АЛТ*, Ед/л 4337 2980 3960 942 87

АСТ*, Ед/л 2684 1740 3103 913 59

Мочевина, ммоль/л 2,7 8,2 6,9 0,9 6,2

Креатинин, мкмоль/л 36,1 33,5 24,9 28,8 23,72

Билирубин общий, мкмоль/л 136,8 167,5 312,2 156,5 228,1

Билирубин прямой, мкмоль/л 103,2 110,8 202,2 114,8 155,5

СРБ*, мг/л 102,6 57,6 62,0 28,9 39,7

Ферритин, нг/мл 5585,0 — — — 2874,5
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