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Резюме __________________________________________________________________________________________________ 

Цель. Информировать врачей об обновленных подходах к ведению пациентов с ге-

мохроматозом на основании рекомендаций Европейской ассоциации по изучению 

печени.

Материалы и методы. Проведен анализ литературных данных для объективизации 

доказательности рекомендаций. Рекомендации разработаны группой экспертов, вы-

бранных и одобренных Советом управляющих Европейской ассоциации по изуче-

нию печени. 

Результаты. Гемохроматоз характеризуется повышением насыщения трансферри-

на и прогрессирующим накоплением железа в организме с преимущественным по-

ражением печени. Раннее лечение гемохроматоза с помощью флеботомий может 

предотвратить развитие цирроза печени, гепатоцеллюлярной карциномы, диабе-

та, артропатии и других осложнений. Целью лечения является уровень ферритина 

50 мкг/л во время индукционной фазы и 100 мкг/л во время поддерживающей фазы.

Выводы. Раннее лечение гемохроматоза может предотвратить формирование цир-

роза печени, гепатоцеллюлярной карциномы, диабета, артропатии и других ослож-

нений.
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Abstract __________________________________________________________________________________________________ 

Purpose. Inform physicians about updated approaches to the management of patients 

with hemochromatosis based on the recommendations of the European Association for 

the Study of the Liver.
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Materials and methods. An an  alysis of the literature data was carried out to objectify 

the evidence of the recommendations. The recommendations are developed by a panel 

of experts chosen and approved by the European Association for the Study of the Liver 

(EASL).

Results. Haemochromatosis is characterised by elevated transferrin saturation and 

progressive iron loading that mainly aff ects the liver. 

Early treatment of hemochromatosis with phlebotomy can prevent the development 

of cirrhosis, hepatocellular carcinoma, diabetes, arthropathy, and other complications. 

Treatment goal are 50 μg/L ferritin levels during the induction phase and 100 μg/L during 

the maintenance phase.

Conclusions. Early treatment can prevent cirrhosis, hepatocellular carcinoma, diabetes, 

arthropathy and other complications.

Keywords: hemochromatosis, transferrin, diagnosis, testing

_________________________________________________________________________________________________

  ВВЕДЕНИЕ
Гемохроматоз – генетически обусловленное заболевание, наследуемое по ауто-

сомно-рецессивному типу, связанное с избыточным всасыванием железа в желудоч-

но-кишечном тракте, что приводит к увеличению циркулирующего пула железа и 

отражается в патологической депозиции его избытка в печени и других органах [1]. 

Основным методом лечения гемохроматоза являются флеботомии [2–4]. Пациен-

там с перегрузкой организма железом, не связанным с гемохроматозом, кровопуска-

ния не рекомендуются [5, 6].

В статье рассматриваются подходы к лечению классического HFE-гемохроматоза, 

регламентированные обновленным в 2022 г. руководством Европейской ассоциации 

по изучению печени (англ. European Association for the Study of the Liver (EASL)). 

  ЦЕЛЬ
Информировать врачей об обновленных подходах к ведению пациентов с гемо-

хроматозом на основании рекомендаций EASL.

  МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Руководящие принципы разработаны группой экспертов, выбранных и одо-

бренных Советом управляющих EASL. Доказательства и рекомендации руководя-

щих принципов были классифицированы в соответствии с системой рабочей груп-

пы OCEBM (Oxford Centre for Evidence-Based Medicine) по уровням доказательств 

(табл. 1) [7, 8].

Помимо доказательств при классификации рекомендаций также учитывались ло-

гичность проведенных исследований, соотношение риска и пользы, этические обя-

зательства и осуществимость рекомендаций (табл. 2).

Сила рекомендаций отражает степень лежащих в основе доказательств (1, 2, 3, 

4, 5). Утверждениям и определениям группа экспертов оценки не присваивала.
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Таблица 1
Уровень доказательности на основе данных Оксфордского центра доказательной медицины 
(адаптировано из The Oxford 2011 Levels of Evidence [7, 8])
Table 1
Level of evidence based on the Oxford Centre for Evidence-based Medicine (adapted from The Oxford 
2011 Levels of Evidence [7, 8])

Степень 
доказа-
тельности

Тип данных
Простая модель для вы-
соких, средних и низких 
доказательств

1
Систематические обзоры (с гомогенностью) рандомизиро-
ванных контролируемых исследований

Дальнейшие исследования 
вряд ли изменят уверенность 
в оценке пользы и риска2

Рандомизированные контролируемые исследования или 
обсервационные исследования с явными (впечатляющи-
ми) эффектами; систематические обзоры исследований 
более низкого качества (нерандомизированные, ретро-
спективные)

3
Систематические обзоры исследований более низкого 
качества (нерандомизированные, ретроспективные)

Дальнейшие исследования 
(если они будут проведены), 
возможно, повлияют на 
уверенность в оценке пользы 
и риска и могут изменить 
оценку

4
Исследования серии случаев, исследования «случай – кон-
троль» или исследования с историческим контролем 

5 Мнение экспертов (суждения на основании механизмов)
Любая оценка эффекта явля-
ется неопределенной

Таблица 2
Класс рекомендаций
Table 2
Grades of recommendation

Класс рекомендаций Формулировка Критерий

Сильная рекомендация (доказатель-
ства убедительны)

Должен рекомендоваться
Не рекомендуется Доказательность, непротиворе-

чивость результатов, соотноше-
ние риска и пользы, предпо-
чтения пациентов, этические 
обязательства, осуществимость

Слабая рекомендация (относительная 
убедительность) 
или 
неопределенная рекомендация (до-
статочных доказательств нет)

Может предлагаться
Не предлагается 

  РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
Гемохроматоз и беременность

Рекомендации: 

  Женщинам с установленным диагнозом гемохроматоза, планирующим беремен-

ность, следует избегать состояний, сопровождающихся дефицитом железа в орга-

низме (уровень доказательности 4, сильная рекомендация, сильный консенсус).

  Решение о проведении флеботомий беременным с легкой и умеренной степенью 

перегрузки железом без признаков выраженного фиброза печени принимается в 

каждом конкретном случае индивидуально; у большинства женщин проведение 

флеботомий во время беременности может быть приостановлено (уровень до-

казательности 5 , слабая рекомендация).

Гемохроматоз: современное состояние проблемы. Часть 2. Подходы к лечению
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Заявление:

Ведение пациенток с гемохроматозом до и во время беременности частично 

определяется стадией заболевания печени и внепеченочными проявлениями ге-

мохроматоза (консенсус).

Специальных исследований для уточнения исходов гемохроматоза для матери и 

плода не проводилось. Однако известно, что нормальная беременность сама по себе 

может негативно влиять на баланс железа в организме женщины [9], а возникающий 

при этом дефицит железа как раз и является важным фактором риска преждевремен-

ных родов, послеродовых инфекций, задержки роста плода и др. Поэтому женщинам, 

планирующим беременность, и беременным рекомендуется избегать формирования 

анемии и даже латентного дефицита железа [10]. Пациентки с гемохроматозом не яв-

ляются исключением. Согласно мнению экспертов, у женщин, планирующих беремен-

ность, следует рассмотреть возможность уменьшения терапевтических флеботомий 

при уровне ферритина крови ≥45 мкг/л, что является пороговым значением показа-

теля, предложенным недавними рекомендациями [11]. По мнению экспертов, пре-

кращение проведения флеботомий во время беременности, учитывая естественное 

течение гемохроматоза, вряд ли может иметь негативные последствия. В то же время 

эксперты указывают на необходимость индивидуального подхода в принятии реше-

ния по терапевтической тактике у каждой конкретной пациентки.

Еще одним фактором риска неблагоприятных исходов для матери и плода при 

гемохроматозе является наличие у беременных выраженного фиброза или цирроза 

печени. Поэтому, по мнению экспертов, всем пациенткам с гемохроматозом, плани-

рующим беременность, рекомендуется установить стадию хронизации заболевания 

печени и определять тактику лечения индивидуально, руководствуясь в том числе 

данными признаками.

Терапия выбора для пациентов с гемохроматозом

Рекомендация:

Пациенты с гемохроматозом и признаками перегрузки железом должны полу-

чать лечение, снижающее запасы железа в организме (уровень доказательности 2, 

сильная рекомендация, сильный консенсус).

Заявление:

Терапией выбора для пациентов с гемохроматозом являются флеботомии.

Эритроцитаферез представляет альтернативную терапевтическую стратегию. 

Эритроцитаферез эффективен и экономически оправдан в фазе индукции, посколь-

ку сокращает количество последующих терапевтических вмешательств. У некото-

рых пациентов эритроцитаферез является предпочтительным методом лечения 

(консенсус). 

Флеботомии при гемохроматозе – самый простой и наиболее эффективный ме-

тод удаления избытка железа из организма [12, 13]. 

В настоящее время не существует убедительных доказательств положительно-

го влияния флеботомий на качество жизни пациентов с гемохроматозом, снижения 

у них риска формирования рака печени, диабета и заболеваний сердца [14]. Од-

нако в отдельных исследованиях было продемонстрировано, что кровопускания 
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уменьшают утомляемость, боли в суставах, улучшают печеночные показатели, при-

водят к регрессии выраженного фиброза и улучшают выживаемость пациентов [2, 

15]. Кроме того, показано, что если терапия гемохроматоза начата своевременно 

(до развития цирроза и/или сахарного диабета), прогрессирование заболевания и 

смертность пациентов удается снизить [14, 16, 17].

Лечение гемохроматоза состоит из двух фаз: начальной, или индукционной, на-

правленной на истощение запасов железа в организме, и поддерживающей, направ-

ленной на предотвращение повторного его накопления [18, 19]. Во время лечения 

проводятся регулярные осмотры пациентов и мониторинг их лабораторных пока-

зателей. Необходимо помнить, что при гемохроматозе параметры общего анализа 

крови характеризуются повышением гемоглобина, гематокрита, среднего объема 

эритроцитов, среднего содержания гемоглобина в эритроцитах и насыщения эри-

троцитов гемоглобином [20, 21]. При обнаружении у пациентов анемии, в том числе 

при проведении кровопусканий, следует провести тщательное дополнительное об-

следование для выявления ее причин. 

Как правило, переносимость флеботомий удовлетворительная. Однако некото-

рыми экспертами высказываются опасения по поводу появления у пациентов воз-

можных осложнений и/или нарушения их качества жизни, учитывая инвазивный ха-

рактер процедур и связанную с этим необходимость частого посещения пациентами 

медицинских учреждений [22]. На этапе поддерживающей фазы пациенты с неос-

ложненным гемохроматозом (без повреждения органов-мишеней) могут становить-

ся донорами крови. 

Еще одним методом коррекции избыточного содержания железа в организме 

при гемохроматозе является эритроцитаферез. Результаты исследований проде-

монстрировали, что после проведения эритроцитафереза у пациентов уменьша-

лась утомляемость и быстрее снижался уровень ферритина. В то же время целевые 

значения показателя достигались не раньше, чем после регулярных кровопусканий 

[23]. В небольшом рандомизированном исследовании продемонстрировано, что в 

поддерживающей фазе эритроцитаферез по сравнению с флеботомиями сокращал 

количество процедур, необходимых для снижения запасов железа в организме [24], 

и продолжительность лечения, а на этапе индукции способствовал уменьшению об-

щих материальных затрат на лечение [7].

Другое исследование продемонстрировало, что при индивидуальном подходе к 

пациентам с гемохроматозом, основанном на учете пола, массы тела, объема цир-

кулирующей крови и фактического гематокрита, эритроцитаферез позволял более 

точно регулировать объем удаленных эритроцитов, однако становился более слож-

ной, дорогой и менее конкурентоспособной процедурой [25]. Результаты рандоми-

зированного перекрестного исследования показали, что на этапе поддерживающей 

фазы эритроцитаферез способствовал уменьшению количества необходимых про-

цедур, но не имел преимуществ в общей стоимости лечения за год [26]. 

В отдельных случаях для лечения гемохроматоза эритроцитаферез может быть 

методом выбора, поскольку в результате его выполнения у пациентов наблюдаются 

менее выраженные гемодинамические нарушения по сравнению с флеботомиями и 

возвращаются назад ценные компоненты крови [25].

Лицам, подверженным риску развития перегрузки железом (с генотипами высо-

кого риска и высоким коэффициентом насыщения трансферрина железом, но без 

Гемохроматоз: современное состояние проблемы. Часть 2. Подходы к лечению
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повышенного уровня ферритина), может быть рекомендовано регулярное донор-

ство крови, особенно если нарушения показателей обмена железа у них выявлены в 

молодом возрасте [27–31]. 

Альтернативные методы лечения

Рекомендация:

К альтернативным методам лечения относится применение хелаторов железа. 

Показанием к их назначению является невозможность выполнения флеботомий. На-

значаются хелаторы железа после тщательного анализа рисков и пользы от их при-

менения (уровень доказательности 4, слабая рекомендация, консенсус).

Заявление:

Большинство накопленных данных по лечению гемохроматоза хелаторами же-

леза относится к препарату деферазирокс (DFX), однако доказательств его эффек-

тивности все еще недостаточно. При приеме DFX могут возникать нежелательные 

явления со стороны желудочно-кишечного тракта, нарушение функции почек. Пре-

парат не следует использовать у пациентов с тяжелым заболеванием печени. DFX 

не одобрен для лечения гемохроматоза Европейским агентством по лекарственным 

средствам (European Medicines Agency (EMA)).

Хелатирующая терапия относится к альтернативным методам лечения гемохро-

матоза. Показаниями к ее назначению являются сложность выполнения венесекций, 

тяжелая угрожающая жизни перегрузка железом сердца (обычно возникает при 

ювенильном гемохроматозе), состояния, при которых кровопускания могут нанести 

вред пациенту, и невозможность проведения эритроцитафереза. 

Пациентам с тяжелым прогрессирующим течением гемохроматоза, которые плохо 

переносят классические флеботомии (например, из-за низкого исходного уровня ге-

моглобина или нестабильной гемодинамики при наличии сердечной недостаточно-

сти), лечение подбирается индивидуально: в качестве альтернативы рассматривают-

ся так называемы мини-флеботомии в сочетании с введением дефероксамина (DFO). 

В клинической практике хелатирующие препараты должны назначаться только 

квалифицированными специалистами, поскольку опыт их применения весьма огра-

ничен. Тот факт, что DFO является безопасной альтернативой флеботомиям, был 

установлен на примере 3 пациентов с гемохроматозом [32]. 

В одноцентровом ретроспективном когортном обсервационном исследовании с 

включением пациентов с синдромом перегрузки железом изучалось влияние на кон-

центрацию железа в печени деферипрона (DFP). Препарат получали 32 пациента. Ре-

зультаты исследования продемонстрировали достижение более эффективного контро-

ля уровня железа в печени и не показали, что применение DFP в дозе >90 мг/кг/сут 

было связано с повышенным риском агранулоцитоза или нейтропении [33].

Наибольшее количество исследований при гемохроматозе проведено с при-

менением DFX. В исследовании I/II фазы DFX назначался 49 пациентам с гемо-

хроматозом и нормальной функцией почек в виде диспергируемых таблеток [34]. 

У части пациентов при дозе 15 мг/кг/сут наблюдались нежелательные явления. 

В результате авторы исследования рекомендовали дозу DFX 10 мг/кг/сут, при ко-

торой средняя концентрация ферритина в сыворотке крови снизилась на 75% 

за 48 недель. Переносимость и эффективность DFX в дозе 10–15 мг/кг (в виде 
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диспергируемых таблеток) у 10 пациентов с гемохроматозом была подтверждена 

в исследовании II фазы [35].

У пациентов с ювенильным гемохроматозом терапией выбора являются флебо-

томии [36]. Однако при наличии тяжелых клинических проявлений может потребо-

ваться комбинированная или альтернативная хелатирующая терапия. В зависимости 

от тяжести и стадии заболевания, клинических проявлений, сопутствующих заболе-

ваний и противопоказаний к определенному лечению у пациентов с ювенильным 

гемохроматозом можно сочетать назначение флеботомий и хелатирующих препара-

тов [37, 38]. Существует несколько отчетов о случаях, в которых описано лечение па-

циентов с ювенильным гемохроматозом и угрожающей жизни перегрузкой железом 

сердца комбинацией хелатирующих железо препаратов: DFP перорально в сочета-

нии с внутривенным введением DFO [39].

В то же время в недавних исследованиях с включением пациентов с HJV-

гемохроматозом, у которых наблюдалось позднее начало и более легкая форма за-

болевания [40–43], показана эффективность только флеботомий как в фазе индук-

ции, так и на этапе поддерживающей фазы. 

Показания к назначению хелатосодержащей терапии и возможные нежелатель-

ные явления при приеме препаратов должны обсуждаться с пациентами. До назна-

чения DFX пациентам проводятся аудиологическое и офтальмологическое исследо-

вания, уточняются показатели, характеризующие функциональное состояние печени 

и почек. В динамике лечения показатели функции печени и почек мониторируются 

не реже одного раза в месяц, ежегодно проводятся аудиологическое и офтальмоло-

гическое исследования. 

Некоторым пациентам с гемохроматозом дополнительно в терапию могут вклю-

чаться ингибиторы протонной помпы (ИПП), которые за счет повышения рН желудка 

будут способствовать снижению абсорбции негемового железа. Так, в одном из ис-

следований сообщалось, что применение ИПП у пациентов с HFE-гемохроматозом 

значительно уменьшало потребность в кровопусканиях во время поддерживающей 

фазы лечения [44]. Эффективность применения ИПП в фазе индукции в клинических 

исследованиях не изучалась.

Хелатирующие железо препараты противопоказаны во время беременности.

Варианты лечения гемохроматоза кратко представлены на рисунке.

Цель лечения гемохроматоза

Рекомендации:

  Лечение кровопусканиями включает две фазы: индукционную и поддерживаю-

щую. Во время индукционной фазы кровопускание следует проводить один раз 

в неделю (или один раз в две недели) до достижения целевых показателей фер-

ритина: снижение до 50 мкг/л (но не ниже, чтобы избежать развития дефицита 

железа) (уровень доказательности 4, сильная рекомендация, сильный консенсус). 

  В поддерживающей фазе уровень ферритина необходимо сохранять в диапазоне 

50–100 мкг/л (уровень доказательности 4, слабая рекомендация).

Рекомендации научных обществ и групп экспертов по целевым значениям по-

казателей обмена железа во время лечения разнятся. Так, руководство Европей-

ского общества гепатологов 2010 г. (EASL 2010) рекомендовало для пациентов с 

Гемохроматоз: современное состояние проблемы. Часть 2. Подходы к лечению
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Лечение гемохроматоза
Treatment of hemochromatosis

Примечание: Hb – гемоглобин.

Нет

ГЕМОХРОМАТОЗ

Лечение, снижающее 
запасы железа

Есть ли противопоказания 
к флеботомиям 

(эритроцитаферезу)?
Да

Эритроцитаферез Хелатирующая терапия

Консультация пациента
 − Модификация диеты, лечение
 − Избегать употребления добавок, содержащих витамин С 

и железо, алкоголя, ежедневного употребления мяса 
(красного)

 − Прием ингибиторов протонной помпы (назначенных 
по сопутствующему заболеванию) может уменьшать 
потребность в проведении флеботомий

 − Пациенты с выраженным фиброзом и циррозом печени 
должны воздерживаться от употребления алкоголя

 − Не употреблять в пищу сырые или плохо термически 
обработанные морепродукты

 − Избегать контакта с морской водой (риск инфицирования 
Vibrio vulnifi cus)

Поддерживающая фаза

Частота варьирует, обычно от 2 до 
6 флеботомий в год

Контроль Нb перед каждой 
флеботомией

Контроль ферритина и 
коэффициента насыщения 
трансферрина каждые 6 месяцев

Целевой ферритин: 50–100 мкг/л

Пожизненное наблюдение

Проведение зависит от 
возможности выполнения, 
локального опыта, показаний 
и предпочтений пациента

Менее выраженные 
гемодинамические 
нарушения по сравнению с 
флеботомией

Меньше процедур и короче 
продолжительность лечения 
в индукционной фазе по 
сравнению с флеботомиями

Целевой ферритин:
Индукция: 50 мкг/л
Поддержание: 50–100 мкг/л

Только в отдельных случаях 
после тщательной оценки 
риска специалистом 
(неблагоприятные явления)

Может потребоваться 
при тяжелом ювенильном 
гемохроматозе, особенно в 
фазе индукции

Возможна комбинация 
препаратов 
и/или флеботомии/
эритроцитаферез

Целевой ферритин выше по 
сравнению с флеботомиями/
эритроцитаферезом

Флеботомия

Индукционная фаза

1 раз в неделю или
1 раз в 2 недели

Контроль Нb перед каждой 
флеботомией
Если Нb <11 g/dl: 
приостановить лечение

Контроль ферритина после 
каждой 4-й флеботомии 
до достижения значения 
200 мкг/л, затем – контроль 
каждые 1–2 сеанса лечения

Целевой ферритин: 50 мкг/л
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HFE-ассоциированным гемохроматозом достижение целевого уровня сывороточ-

ного ферритина <50 мкг/л в индукционной фазе и 50–100 мкг/л в поддерживаю-

щей фазе. В то же время Американская ассоциация по изучению болезней печени 

в 2011 г. (AASLD 2011) рекомендовала достижение целевого уровня ферритина 

50–100 мкг/л в обеих фазах [45]. В голландском руководстве 2007 г. рекомендуется 

в фазе индукции достигать целевого уровня ферритина <50 мкг/л и поддерживать 

его в пределах референтного значения в дальнейшем [46]. В 2016 г. группа экспертов 

по гемохроматозу определила целевой уровень ферритина 50–100 мкг/л для всех 

пациентов, находящихся на лечении [47]. В 2018 г. Британское общество гематологии 

рекомендовало достигать в фазе индукции уровня ферритина 20–30 мкг/л и насыще-

ние трансферрином <50%, затем поддерживать значения ферритина <50 мкг/л и на-

сыщение трансферрином <50% у всех пациентов [48]. По версии датского руковод-

ства 2019 г., в фазе индукции ферритин должен быть <100 мкг/л, в поддерживающей 

фазе – 50–100 мкг/л и насыщение трансферрином <60% [49]. Американский колледж 

гастроэнтерологии для пациентов с гемохроматозом недавно определил единый це-

левой уровень ферритина крови – 50–100 мкг/л [50, 51]. 

В 2018 г. на основании опубликованных исследований и руководств также были 

сформулированы рекомендации по лечению HFE-ассоциированного гемохромато-

за международной группы экспертов: предлагается в индукционную фазу достигать 

значений ферритина 50 мкг/л, затем поддерживать его в диапазоне 50–100 мг/л [52]. 

В то же время эксперты группы Delphi прокомментировали, что во время поддержи-

вающей фазы целевые значения показателей должны быть более мягкими: допустим 

уровень ферритина <200 мкг/л у женщин и <300 мкг/л у мужчин. Снижение ферри-

тина до 50 мкг/л во время поддерживающей фазы плохо переносится пожилыми 

пациентами. Однако эти рекомендации не изучались в клинических исследованиях. 

Объем и частота кровопусканий в фазе индукции обычно составляют 400–500 мл 

еженедельно или каждые 2 недели (в зависимости от массы тела и переносимости 

пациентом процедуры), затем, во время поддерживающей фазы, флеботомии про-

водятся каждые 1–4 месяца в зависимости от показателей обмена железа [18, 19, 

52]. Скорость накопления железа при гемохроматозе после флеботомий у разных 

пациентов варьирует: в среднем без лечения ферритин в крови повышается пример-

но на 100 мкг/л в течение года [53].

Во время проведения флеботомий за пациентами устанавливается тщательное 

наблюдение. Уровень гемоглобина контролируется во время каждого сеанса кро-

вопускания как в фазе индукции, так и в поддерживающей фазе. При концентрации 

гемоглобина в общем анализе крови менее 12 г/дл частота кровопусканий умень-

шается; в отдельных случаях может рассматриваться уменьшение одномоментно 

удаляемого объема крови. Если показатель уменьшается до 11 г/дл, кровопускание 

следует прекратить, а анализы крови и клиническое обследование пациента контро-

лируются в динамике.

Уровень ферритина исследуется один раз в месяц (или после каждой 4-й фле-

ботомии). При снижении показателя <200 мкг/л измерения проводятся каждые 

1–2 сеанса до достижения целевого уровня. В дальнейшем, во время поддержива-

ющей фазы, мониторинг осуществляется каждые 6 месяцев. Цель мониторинга во 

время поддерживающей фазы – поддержание целевого диапазона показателя и 

коррекция дальнейшего лечения. В исследованиях было установлено, что снижение 

Гемохроматоз: современное состояние проблемы. Часть 2. Подходы к лечению
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ферритина <50  мкг/л у пациентов с HFE-гемохроматозом приводило к снижению 

уровня гепсидина (даже в отдаленные сроки после последней флеботомии) [54]. 

Это указывает на сохранение у пациентов с гемохроматозом способности модуля-

ции уровня гепсидина за счет снижения запасов железа в организме. Кровопуска-

ние, приводящее к уровню ферритина <20 мкг/л, у пациентов с идиопатическим ге-

мохроматозом значительно повышало абсорбцию негемового железа из пищи [55]. 

Кроме того, у пациентов с гемохроматозом может развиться симптоматический де-

фицит железа [56]. Неожиданные значительные изменения уровней ферритина или 

насыщения трансферрина во время флеботомии не характерны для гемохроматоза 

и должны навести на мысль об альтернативном диагнозе.

Открытым вопросом остается мониторинг насыщения трансферрина, поскольку 

целевые уровни, основанные на доказательной базе, в настоящее время отсутствуют. 

Установлено, что у пациентов с гемохроматозом насыщение трансферрина железом 

может оставаться повышенным, даже когда уровень ферритина находится в преде-

лах целевого диапазона, поэтому поддержание ферритина в сыворотке на уровне 

50 мкг/л или ниже не указывает на контроль насыщения трансферрина. Данные об-

сервационных исследований предполагают ассоциацию длительно существующего 

повышенного показателя трансферрина (>50%) при значениях ферритина <50 мкг/л 

при HFE-гемохроматозе с более тяжелыми общими и суставными симптомами [57].

Во время проведения флеботомий рекомендуется периодически проверять зна-

чения фолиевой кислоты и кобаламина в крови. При необходимости следует назна-

чать витаминные добавки.

Рекомендации по питанию:

  Изменения в питании не заменяют базисную терапию гемохроматоза (уровень 

доказательности 5, сильная рекомендация, сильный консенсус).

  Пациентам по возможности следует избегать употребления в пищу продуктов и 

пищевых добавок, обогащенных железом (уровень доказательности 5, сильная 

рекомендация, консенсус), а также приема витамина С, особенно до достижения 

целевых показателей, характеризующих снижение запасов железа (уровень до-

казательности 4, слабая рекомендация, консенсус). 

  Должно быть ограничено употребление в пищу красного мяса (уровень доказа-

тельности 4, слабая рекомендация). 

  Должно быть ограничено употребление алкогольных напитков во время фазы 

истощения запасов железа. Пациентам с перегрузкой железом и/или нарушени-

ями функции печени следует избегать употребления алкоголя или употреблять 

его в очень ограниченных количествах. Пациентам с циррозом печени следует 

воздерживаться от употребления алкоголя (уровень доказательности 4, слабая 

рекомендация, консенсус).

Заявления:

Пациентам с гемохроматозом в умеренных количествах следует употреблять 

фрукты, особенно цитрусовые, и их соки, и не сочетать их с другими продуктами пи-

тания (консенсус).

Алкоголь при гемохроматозе является фактором канцерогенеза: связан с повы-

шенным риском развития некоторых злокачественных новообразований, включая 

рак печени.
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У пациентов с гемохроматозом и перегрузкой железом в отдельных географиче-

ских регионах употребление в пищу сырых или недоваренных моллюсков, а также 

контакт раневых поверхностей тела с морской водой были связаны с редкой, но се-

рьезной системной бактериальной инфекцией, вызванной Vibrio vulfi nicus и другими 

сидерофильными патогенами (сильный консенсус).

Основным методом лечения пациентов с гемохроматозом являются флебото-

мии. Однако изменения в рационе питания и образе жизни могут помочь пациен-

там уменьшить депонирование железа в организме и предотвратить или ограни-

чить повреждение органов-мишеней, а также осложнения заболевания. Пациентам 

следует объяснить преимущества здорового образа жизни и питания (такого же, как 

и у лиц без гемохроматоза), избегать употребления алкоголя, препаратов железа и 

витамина C. 

Рекомендации по ограничениям в питании базируются на данных, полученных 

в клинических исследованиях. Так, установлено, что аскорбиновая кислота являет-

ся мощным усилителем усвоения организмом негемового железа, обладает физио-

логической антиоксидантной и коферментной активностью [58]. В то же время в 

определенных условиях аскорбиновая кислота может действовать как прооксидант 

и источник свободных радикалов. Взаимодействия между железом и аскорбиновой 

кислотой сложны, и вытекающие из этого взаимодействия последствия для здорово-

го организма и организма в условиях патологии пока еще не до конца изучены [58]. 

Однако было описано, что у пациентов с тяжелой талассемией и перегрузкой желе-

зом пероральный прием витамина С был ассоциирован с сердечной недостаточно-

стью, вероятно, за счет мобилизации железа из его запасов в ретикулоэндотелиаль-

ной системе, увеличения его доступности и образования свободных радикалов [59]. 

В сообщениях о спорадических случаях предполагалось, что при тяжелом гемохро-

матозе высокие дозы витамина С, принимаемые с пищей или пищевыми добавками, 

могут ускорить отложение железа и способствовать ухудшению функции сердца [60, 

61]. Несмотря на то, что данные об эффектах дополнительного приема витамина С 

у пациентов с гемохроматозом ограничены, целесообразно рекомендовать пациен-

там избегать его дополнительного приема (особенно при перегрузке железом и во 

время индукционной фазы терапии), а в случае необходимости ограничиться дози-

ровкой до 500 мг в день. 

Известно, что в организме хорошо усваивается гемовое железо, и состав пищи на 

его биодоступность влияет мало. Однако пациенты с гемохроматозом имеют более 

высокую абсорбцию железа (как гемового, так и негемового) в кишечнике из пищи и 

более слабый механизм регуляции обратной связи при высоких концентрациях фер-

ритина в крови по сравнению со здоровым контролем [62]. Установлено, что негемо-

вое железо лучше абсорбируется из мяса, когда оно употребляется в пищу совмест-

но с овощами. Поэтому существует рекомендация, согласно которой для снижения 

поступления железа в организм (снижение его абсорбции в кишечнике) употребле-

ние мяса с пищей следует ограничить. Овощи и фрукты ограничивать не рекоменду-

ется. В то же время фрукты с высоким содержанием витамина С (и соки из них) лучше 

употреблять в пищу отдельно (не сочетать их с другими продуктами). И наоборот, 

некоторые продукты в рационе питания (например черный чай) у пациентов с ге-

мохроматозом могут оказывать ингибирующее действие на всасывание железа из 
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кишечника [62]. Таким образом, модификация рациона питания может служить до-

полнительной ограничительной мерой поступления железа в организм, предотвра-

тить его накопление и снизить частоту проводимых с лечебной целью флеботомий. 

Однако данные о значительной клинической пользе таких рекомендаций и улучше-

нии качества жизни пациентов с гемохроматозом ограничены [62].

В настоящее время хорошо известно, что у пациентов с хроническими диффуз-

ными заболеваниями печени на показатели обмена железа и его накопление в пече-

ни влияет длительное злоупотребление алкоголем. Последнее способствует более 

быстрому прогрессированию фиброза печени, увеличивает риск формирования 

цирроза и ГЦК, а также смертность, связанную с патологией печени [63–66]. Однако 

клинические исследования, показавшие влияние алкоголя на прогрессирование и 

тяжесть хронических заболеваний печени, имеют определенные ограничения [66], а 

действие умеренных доз алкоголя на показатели обмена железа пока недостаточно 

изучено [64, 65]. 

Установлено, что как связанные с алкоголем заболевания печени, так и перегруз-

ка печени железом ассоциированы с выраженным окислительным стрессом, пере-

кисным окислением липидов, процессами фибро- и канцерогенеза. В метаанализе, 

проведенном в 2010 г., сообщалось о повышенном риске смертности от цирроза пе-

чени у мужчин и женщин, употребляющих 12–24 г этанола в день, а также у женщин, 

употребляющих этанол в количестве менее 12 г в день. Более того, злоупотребление 

алкоголем было связано с повышенным риском формирования нескольких злока-

чественных новообразований, включая рак печени, приче м у отдельных пациентов 

риск начинался при дозе 10 г/сут [63, 66]. На модели грызунов продемонстрировано, 

что алкоголь, вызывая окислительный стресс, подавляет транскрипцию гепсидина в 

печени, чем значительно уменьшает защитный эффект последнего, направленный 

на предотвращение накопления железа в организме [67]. Поэтому у пациентов с по-

дозрением или диагностированным синдромом перегрузки железом следует тща-

тельно собирать анамнез с акцентом на злоупотребление алкоголем. 

Учитывая профиброгенное и канцерогенное действие алкоголя и железа на пе-

чень, пациентам с гемохроматозом следует рекомендовать избегать его употре-

бления или уменьшить его количество. В последнем случае суточная доза алкоголя 

должна быть ниже порогового значения формирования связанных с алкоголем за-

болеваний печени [66].

Vibrio vulnifi cus – распространенный грамотрицательный возбудитель, является 

представителем обычной морской флоры (обитает главным образом в теплых при-

брежных водах) и может контаминировать морепродукты. У восприимчивых лиц, в 

том числе пациентов с синдромом перегрузки железом, вибрион вызывает тяжелые 

или угрожающие жизни инфекции (инфекции кожи и мягких тканей и первичную 

септицемию) с уровнем смертности >50% при развитии фульминантного сепсиса 

[68, 69]. В исследованиях in vitro и in vivo было продемонстрировано, что высокий 

уровень сывороточного железа является триггером быстрого роста, репликации и 

диссеминации возбудителя и, наоборот, опосредованная гепсидином острая гипо-

ферремия в ответ на внедрение в организм вибриона является важным защитным 

механизмом хозяина [70]. Таким образом, дефицит гепсидина и высокие уровни цир-

кулирующего железа, типичные для гемохроматоза, подвергают пациентов (особен-

но при перегрузке железом) риску тяжелых инфекции, вызванных Vibrio vulnifi cus. 
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У пациентов с нормальным уровнем ферритина крови и нормальной насыщенно-

стью трансферрина риск заражения Vibrio vulnifi cus и тяжелого течения заболева-

ния, вероятно, снижается.

_________________________________________________________________________________________________
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