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Гемолітичні анемії (ГА) – це група захворювань, які характеризуються підвищеним руйнуванням еритроцитів, що обумовлено скороченням тривалості їх життя. Питома вага ГА серед інших захворювань крові складає 5,3%, а серед анемічних станів – 11,5%.

Мета дослідження: уточнити структуру, особливості перебігу та лікування ГА у дітей, що сприятиме покращенню діагностики та прогнозу захворювання. Матеріали і методи: обстежено 84 дитини віком від 1 місяця до 17 років з ГА, які проходили лікування в ДМКЛ № 16 м.Харкова за останні 5 років. Окрім рутинних досліджень, визначалися рівні білірубіну та вільного гемоглобіну сироватки крові, дефіцит глюкозо-6-ФДГ, осмотична резистентність еритроцитів; проводилися еритроцитометрія, пряма та желатинова проби Кумбса, УЗД внутрішніх органів. 

Результати: серед хворих більшість склали діти віком від 10 до 17 років (55,7%), за статтю – хлопчики (63%). Переважаючими були діагнози спадкового мікросфероцитозу (у 41,6% дітей), аутоімунної ГА (у 25%), спадкової несфероцитарної ГА (у 16,7%); анемії, пов’язані з дефіцитом Гл-6-ФДГ склали 10,7%, у 6% хворих генез залишився неясним. В період гемолітичної кризи поступило 64,2% дітей, в період ремісії – 35,8%. В період кризи в клінічній картині спостерігалися симптоми інтоксикації та гіпоксії (у 57,4%), жовтяниця (у 52%), гепатолієнальний синдром (у 98% дітей). Рівень Нв коливався від 46 до 130 г/л (95,2±3,8 г/л). Патогномонічним було збільшення рівня вільного Нв (14,9±3,05 г/л) та непрямого білірубіну (36,6±4,9 мкмоль/л), у 37,5% дітей ці показники не приходили до норми навіть в період поза кризою, що свідчило про безперервно рецидивуючий перебіг захворювання. Розповсюдженими ускладненнями були жовчокам’яна хвороба (у 18% дітей), вторинні кардіоміопатії (у 12%), енцефалопатії ( у 11%). Лікування в період кризи включало інфузійну терапію глюкозо-сольовими розчинами, гепатопротектори, сорбенти, жовчогінні засоби, за показаннями – гемотрансфузії, антибіотики. Дітям з аутоімунною ГА призначався преднізолон в початковій дозі 2-5 мг/кг. Наші спостереження довели, що у більшості випадків початкова добова доза 2-3 мг/кг не надавала суттєвого ефекту, її приходилося збільшувати до 5-8 мг/кг, аж до пульс-терапії (30 мг/кг в/в крапельно). У 13,2% дітей з важкими кризами, безперервно-рецидивуючим перебігом захворювання була проведена спленектомія. 

Висновки: у дітей переважають спадкові форми ГА з кризовим перебігом; в лікуванні аутоімунних ГА найбільш ефективні високі дози преднізолону (5 мг/кг) аж до пульс-терапії; з метою профілактики жовчокам’яної хвороби необхідні курси жовчогінних препаратів та гепатопротекторів, навіть у періоди ремісії; спленектомія показана в лікуванні резистентних варіантів ГА.  

