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Идиопатический гемосидероз легких относится 
к группе интерстициальных болезней легких, 

которые характеризуются поражением респиратор-
ных отделов легочного интерстиция с развитием вос-
паления (альвеолиты) и фиброза с исходом в «сотовое 
легкое», что клинически проявляется прогрессирую-
щей дыхательной недостаточностью и преобладанием 
рестриктивных нарушений [1]. Заболевание впервые 
было описано в 1960 г. под названием «бурая индура-
ция легких». Разные авторы представляли это заболе-
вание под различными названиями: бурая индурация 
легких, легочная гемосидеротическая анемия, синдром 

Целена–Геллерстедта, «железное легкое», прогрессиру-
ющая пневмогеморрагическая анемия [2]. Распростра-
ненность составляет, по данным различных авторов, 
от 0,24 до 1,23 на 1 млн населения [1, 3–6].

До настоящего времени не существует единого 
мнения об этиологии и патогенезе заболевания. Есть 
мнения относительно врожденных нарушений струк-
туры, повышенной проницаемости сосудистой стенки 
легочных капилляров, наличия аномальных анасто-
мозов между бронхиальными артериями и легоч-
ными венами, которые могут привести к нарушениям 
местного кровотока и диапедезным кровоизлияниям 
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Идиопатический гемосидероз легочной ткани – редкое заболевание с поражением легких, вызванное массивным кровоизлиянием
в легочную ткань, с депонированием в ней железосодержащего гемосидерина. Встречается преимущественно в детском возрасте.
В статье описан клинический случай идиопатического гемосидероза легочной ткани у ребенка 3 лет 11 мес. Девочка наблюдалась
по поводу анемии неясной этиологии, неоднократно лечилась в стационаре, в том числе получала переливания эритроцитарной
массы. В дальнейшем к анемическому синдрому присоединился респираторный синдром. Необходимо отметить, что правильно
собранный анамнез, своевременная диагностика заболевания и назначение иммуносупрессивной терапии дают возможность пред-
отвратить быстрое прогрессирование процесса и развитие осложнений, в том числе и пневмосклероза.
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Idiopathic hemosiderosis of lung tissue is a rare disease with lung damage caused by massive hemorrhage into the lung tissue,
with iron-containing hemosiderin deposition. Mainly it occurs in childhood. The article describes the clinical case of idiopathic hemo-
siderosis of lung tissue in a 3 years 11 months old child. The girl was observed for anemia of unclear etiology, she was repeatedly
treated at a hospital and received erythrocyte transfusions. In the future, respiratory syndrome joined the anemic syndrome. It should
be noted that a correctly collected anamnesis, timely diagnosis of the disease and the appointment of immunosuppressive therapy
make it possible to prevent the rapid progression of the process and the development of complications, including pneumosclerosis.
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КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

в легочную паренхиму; не исключается наследствен-
ная предрасположенность [7]. О возможном иммуно-
патологическом характере заболевания свидетель-
ствует ответ на терапию глюкокортикостероидами 
и иммуносупрессорами, а также синдром Гейнера – 
идиопатический гемосидероз легких с повышенной 
чувствительностью к белку коровьего молока [3]. 

Клиническая картина идиопатического гемосиде-
роза легких у детей включает повторяющиеся при-
ступы одышки и кашля, изначально чаще всего 
непродуктивного. На более поздних сроках развива-
ется кровохарканье. Единственными симптомами 
у детей могут быть отставание в физическом разви-
тии и железодефицитная анемия [4, 5, 8, 9]. Диагно-
стически значимым является обнаружение сидеро-
фагов в мокроте или трахеальном аспирате, а также 
в ряде случаев в промывных водах желудка [6, 10–12]. 
Исследование функции внешнего дыхания обнару-
живает преимущественно рестриктивные нарушения 
вентиляции [7]. Рентгенологическая картина вариа-
бельна от понижения прозрачности легочных полей 
и появления множественных мелкоочаговых теней 
до возникновения крупных инфильтратоподобных 
теней [5, 7]. Характерными особенностями рентгено-
логической картины является внезапное возникно-
вение и сравнительно быстрая обратная динамика. 
Частые обострения заболевания приводят к развитию 
интерстициального пневмосклероза [2, 13, 14].

Лечение больных гемосидерозом предпола-
гает назначение кортикостероидных препаратов, 
при неэффективности – цитостатических лекарствен-
ных средств (азатиоприн, циклоспорин А). По данным 
M.M. Saeed и соавт. [4], обобщивших опыт наблю-
дения за 17 детьми, страдающими идиопатическим 
гемосидерозом легких, пятилетняя выживаемость пре-
вышает 80%. Осложнения идиопатического гемосиде-
роза легких – профузное легочное кровотечение, заку-
порка бронхов кровью, аспирационная пневмония, 
рецидивирующий пневмоторакс, инфаркт-пневмония 
на фоне выраженной дыхательной и легочно-сердеч-
ной недостаточности, присоединение туберкулезной 
инфекции [2]. Профилактика идиопатического гемо-
сидероза в настоящее время не разработана [1, 14]. 

Клинический случай. Под нашим наблюдением 
находилась девочка И. в возрасте 3 лет 11 мес. Девочка 
поступила экстренно в педиатрическое отделение 
с жалобами на бледность кожи, выраженную слабость, 
кряхтящее дыхание. Определено снижение сатурации 
кислорода до 71%. В общем анализе крови: эритро-
циты (Er) – 3,03·1012/л, гемоглобин (Нb) – 79 г/л, рети-
кулоцитоз 8,69%. По данным компьютерной томо-
графии легких (КТ), диффузное поражение легких 
в виде множества сливных ацинарных очагов уплотне-
ния на фоне выраженного уплотнения ретикулярной 
ткани. Косвенные признаки возможного кровоизлия-
ния. По тяжести состояния госпитализирована сразу 
в реанимационное отделение. 

Из анамнеза заболевания известно, что анемиче-
ский синдром выявлен впервые в возрасте 2 лет. В воз-
расте 2 лет 4 мес направлена на стационарное лече-
ние в педиатрическое отделение с диагнозом: анемия 
железодефицитная, тяжелой степени. При поступ-
лении выявлена гипохромная анемия с уровнем 
Hb 48 г/л, ретикулоцитоз 2,55%, по данным биохими-
ческого анализа крови – уровень билирубина в норме, 
проба Кумбса отрицательная, снижение уровня железа 
до 4,87 мкмоль/л, ферритина до 21 нг/мл, повышение 
общей железосвязывающей способности сыворотки 
(ОЖСС) до 70 мкмоль/л. Проведена фиброгастро-
дуоденоскопия (ФГДС) – источник кровотечения 
не выявлен. В день поступления проведено перелива-
ние эритроцитарной массы, обедненной лейкоцитами 
и тромбоцитами (ЭМОЛТ). С повышением уровня Hb 
до 97 г/л ребенок выписан домой.

В возрасте 2 лет 5 мес поступила на лечение в кар-
диохирургическое отделение с диагнозом: дефект 
предсердно-желудочковой перегородки, непол-
ная форма. Дефект межпредсердной перегородки 
(ДМПП) вторичный. Легочная гиперволемия. Недо-
статочность кровообращения (НК) IIA. Проведена 
операция – радикальная коррекция неполной формы 
атриовентрикулярной (АВ) коммуникации в усло-
виях искусственного кровообращения. При выписке 
уровень Hb 132 г/л. После выписки рекомендован 
прием капотена, верошпирона, аспирина. В течение 
месяца уровень Hb сохранялся в норме.

В возрасте 2 года 7 мес ребенок находился 
на лечении в педиатрическом отделении с диагно-
зом: анемия, тяжелой степени. Лямблиоз кишеч-
ника. При поступлении Hb 34 г/л. Общий били-
рубин 24 мкмоль/л. Проводилась ферротерапия. 
При выписке уровень Hb 73 г/л. Амбулаторное про-
должение ферротерапии – без эффекта. 

В связи с прогрессированием анемического син-
дрома и присоединением респираторного синдрома 
девочка направлена на лечение в педиатрическое отде-
ление с диагнозом: гемолитическая анемия тяжелой 
степени, смешанной этиологии. Дефект предсердно-
желудочковой перегородки, неполная форма. ДМПП 
вторичный. Состояние после оперативного лечения – 
радикальная коррекция неполной формы АВ-комму-
никации в условиях искусственного кровообращения. 
Пневмония очаговая внебольничная, острое тече-
ние, ДН 0. При поступлении – жалобы на вялость, 
выраженную бледность кожи, слизистых оболочек. 
По результатам обследования в общем анализе крови – 
лейкоциты 5,7·109/л, эритроциты 2,21·1012/л, Hb 57 г/л, 
тромбоциты 358·109/л, лимфоциты 51%, моноциты 7%, 
нейтрофилы 40%, ретикулоциты 12%, СОЭ 13 мм/ч. 
В миелограмме – недифференцированные бласт-
ные клетки 3,0%. Отношение лейко/эритро = 1,48/1. 
Пунктат костного мозга среднеклеточный, полиморф-
ный. Эритроидный росток расширен с умеренными 
признаками диспоэза. Мегакариоциты в достаточном 
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количестве. В биохимическом анализе крови – аль-
бумины 41,8 г/л, общий белок 58,3 г/л, глюкоза 5,15 
ммоль/л, общий билирубин 27,5 мкмоль/л, прямой 
7,5 мкмоль/л, аланинаминотрансфераза (АлАТ) 7 ед/л, 
аспартатаминотрансфераза (АсАТ) 31 ед/л, гамма-
глютамилтранспептидаза (ГГТП) 10 ед/л, мочевина 
3,9 ммоль/л, креатинин 21 мкмоль/л, железо 5,99 
мкмоль/л, ОЖСС 49 мкмоль/л, гаптоглобин 0,01 г/л, 
лактатдегидрогеназа (ЛДГ) 570 ед/л, СРБ 0,018 мг/дл, 
ферритин 94,9 нг/мл, витамин В

12 
342,6 пг/мл, фолие-

вая кислота 14,4 нг/мл, трансферрин 2,49 г/л. Коагуло-
грамма: фибриноген 3,3 г/л, протромбиновый индекс 
(ПТИ) 61,5%. Анализ кала на скрытую кровь отрица-
тельный. Результаты ультразвукового исследования 
(УЗИ) гепатолиенальной системы, почек без особен-
ностей. ФГДС, колоноскопия: очагов кровотечения 
не выявлено. Проведено переливание ЭМОЛТ, назна-
чены мальтофер, фолиевая кислота. Выписана с улуч-
шением, уменьшением анемического синдрома – 
Hb 95 г/л. Амбулаторно продолжена ферротерапия. 
После выписки уровень Hb регистрировался в пре-
делах 95–115 г/л. 

В возрасте 3 лет 6 мес вновь выявлен анемический 
синдром, появился сухой непродуктивный кашель; 
с подозрением на коклюш девочка госпитализиро-
вана в изоляционно-диагностическое отделение. 
При поступлении эритроциты 1,81·1012/л, Hb 46 г/л. 
Проведено переливание ЭМОЛТ №2, Hb повысился 
до 91 г/л. Выписана домой. Через месяц – вновь про-
грессирование анемического синдрома, лечение 
в педиатрическом отделении с диагнозом: гемолити-
ческая анемия. В общем анализе крови – эритроциты 
2,3·1012/л, Hb 58 г/л, ретикулоциты 12%. В биохимиче-
ском анализе крови – уровень сывороточного железа 
5 мкмоль/л, ферритина – 230 нг/мл. Проведено лече-
ние – ЭМОЛТ №2; уровень Hb повысился до 98 г/л. 

Выписка из истории болезни направлена в ФГБУ 
«НМИЦ» им. Дмитрия Рогачева с целью возможной 
консультации – проведена консультация гематолога. 
Выставлен диагноз: наследственная гемолитиче-
ская анемия неуточненная. Назначено генетическое 
исследование путем секвенирования ДНК (панель 
«Гемолитические анемии, эритроцитозы, гемохрома-
тозы»). Рекомендовано продолжить активное наблю-
дение, витаминотерапию, желчегонную терапию, 
трансфузионную терапию по показаниям.

В возрасте 3 лет 10 месяцев девочка вновь направ-
лена на стационарное лечение с обострением анеми-
ческого синдрома, снижением сатурации кислорода 
до 82%. Проводилось переливание ЭМОЛТ, выпи-
сана с клиническим улучшением, Sat О

2
 92%. Со слов 

мамы, в это время отмечалось «кряхтящее» дыхание». 
Через месяц поступила в педиатрическое отделение 
с жалобами на бледность кожи, выраженную слабость, 
кряхтящее дыхание. При осмотре – кожные покровы, 
слизистые оболочки бледные, серые. Пальцы в форме 
«барабанных палочек», ногти в форме «часовых

стекол», микрополиадения. В легких дыхание ослаб-
лено, хрипов нет. Тоны сердца ритмичные, тахикардия. 
Живот мягкий, безболезненный. Печень выступает 
из-под края реберной дуги на 2–3 см. Селезенка не уве-
личена. Физиологические отправления не нарушены. 

По данным лабораторных исследований 
при поступлении в общем анализе крови выявлена 
нормохромная анемия тяжелой степени смешанной 
этиологии. Количество эритроцитов в общем ана-
лизе крови составляло 3,3·1012/л, Hb 57 г/л, ретикуло-
цитов 8%. В крови содержание железа 3,3 мкмоль/л 
(при норме 12,5–32 мкмоль/л), ОЖСС 66 мкмоль/л 
(норма 44,8–76,1 мкмоль/л), уровень ферритина 
303 мкг/л (при норме 7–140 мкг/л). В биохимическом 
анализе крови отмечалась гипопротеинемия до 56 г/л 
(норма 66–87 г/л), повышение СРБ до 2 мг/дл. Иссле-
дование газового состава артериальной крови: pH 
7,33, pCO

2
 33,7 мм рт.ст., pO

2
 71,5 мм рт.ст. Остальные 

показатели биохимического анализа крови (моче-
вина, креатинин), анализы мочи, кала – в пределах 
возрастной нормы. На 10-е сутки от момента госпи-
тализации выявлено увеличение СОЭ до 30 мм/ч, 
тромбоцитопения до 100·109/л. При иммунологиче-
ском обследовании на момент поступления значи-
мых изменений не обнаружено.

По данным эхокардиографии: состояние после 
радикальной коррекции неполной формы АВ-комму-
никации. Недостаточность митрального клапана I–
II степени. Недостаточность трикуспидального клапана 
I–II степени. На КТ легких выявлено диффузное пора-
жение легких в виде множества сливных ацинарных 
очагов уплотнения на фоне выраженного уплотнения 
ретикулярной ткани, аденопатия внутригрудных лим-
фоузлов (см. рисунок). Проведена бронхоскопия с про-
ведением лаважа мокроты, по данным микроскопии, 
в макрофагах большое количество гемосидерина.

Рисунок. Компьютерная томограмма легких: диффузное
поражение легких в виде множества сливных ацинарных
очагов, уплотнения на фоне выраженного уплотнения рети-
кулярной ткани, аденопатия внутригрудных лимфоузлов.
Figure. Сomputed tomogram of the lungs: a diffuse lung lesion
in the form of many confluent acinar foci of compaction with
the pronounced compaction of the reticular tissue, adenopathy
of the intrathoracic lymph nodes.
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КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

Выставлен диагноз: идиопатический гемосидероз 
легочной ткани. Проведена пульс-терапия преднизо-
лоном с дальнейшим переводом препарата на пер-
оральный прием в расчете 2 мг/кг/сут. На фоне тера-
пии отмечалось повышение уровня Нb до 118 г/л, 
нормализация уровня ретикулоцитов. По согласова-
нию с сотрудниками НМИЦ им. Дмитрия Рогачева 
назначена иммуносупрессивная терапия (сандим-
мун) в дозе 5 мг/кг. Одновременно начато снижение 
дозы преднизолона с отменой препарата в течение 
месяца. На 20-е сутки от начала терапии (системные 
глюкокортикостероиды – пульс-терапия, затем пер-
оральный прием преднизолона, антибактериальная 
терапия, инфузионная терапия, симптоматическая 
терапия) достигнута стабилизация состояния – ане-
мический синдром не прогрессирует, дыхательных 
нарушений нет, отсутствуют аускультативные изме-
нения в легких. Улучшились показатели в анализах 
крови (лейкоциты 6,7·109/л, эр. 4,6·1012/л, Hb 117 г/л, 
тромбоциты 301·109/л, СОЭ 10 мм/ч), биохимических 
показателях крови (общий белок 63 г/л, С-реактив-
ный белок 0,012 мг/дл). На 46-е сутки от момента гос-
питализации ребенок с улучшением выписан домой.

Заключение

Несмотря на определенные успехи в изучении 
идиопатического гемосидероза, многие вопросы, 
касающиеся процесса развития данного заболева-
ний и его лечения, требуют дальнейших исследо-
ваний. Необходимо отметить, что идиопатический 
гемосидероз – это трудно диагностируемое заболе-
вание с серьезным прогнозом. В представленном 
случае девочка с идиопатическим гемосидерозом 
легочной ткани наблюдалась по поводу анемии 
неясной этиологии, неоднократно лечилась в ста-
ционаре, терапия анемии потребовала перелива-
ния эритроцитарной массы. Анемический синдром 
периодически купировался и развивался повторно, 
в дальнейшем присоединился респираторный син-
дром. Несоответствие клинической картины потре-
бовала консультации специалиста Федерального 
центра. Тщательно собранный анамнез, своевремен-
ная диагностика заболевания и назначение иммуно-
супрессивной терапии позволяют предотвратить 
быстрое прогрессирование процесса и развитие 
осложнений, в том числе пневмосклероза. 
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