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Синдром Пирсона (СП) – мультисистемное 

заболевание с преобладающим вовлечением 

кроветворения, поджелудочной железы (ПЖ) 

и печени, развивающееся вследствие дефекта 

митохондриальной ДНК (мтДНК). 

Основные симптомы данного заболевания 

были впервые описаны в 1979 г. проф. Говардом 

Пирсоном (H.A. Pearson) и включали в себя реф-

рактерную сидеробластную анемию, вакуолиза-

цию клеток гемопоэтических предшественниц в 

костном мозге, экзокринную дисфункцию ПЖ, 

с характерным ранним дебютом заболевания, 

обычно в возрасте до 1 года [1].

10 лет спустя у пациентов с данным сим-

птомокомплексом был выявлен молекулярно-

генетический дефект в виде крупной делеции 

в геноме митохондрий, что позволило отнести 

данное заболевание к митохондриопатиям [2].

Митохондриальные болезни – группа наслед-

ственных заболеваний, связанных с дефектами в 

функционировании митохондрий, приводящими 

к нарушениям энергетического метаболизма в 

клетках. Функции митохондрий контролируют-

ся как ядерной (яДНК), так и мтДНК. Последняя 

кодирует рибосомальную и транспортную РНК, 

а также некоторые субъединицы электронной 

дыхательной цепи. 

В каждой клетке содержатся сотни копий 

мтДНК, так как каждая митохондрия включает 

в себя несколько (от 2 до 10) идентичных копий 

ДНК, а в каждой клетке содержится множество 

митохондрий. Мутация может возникать во всех 
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В статье представлен подробный разбор клинических случаев крайне редкого заболевания у 
детей – синдрома Пирсона (СП). Первые клинические проявления заболевания в виде анемии 
различной степени выраженности на первом году жизни характерны для СП, что создает опре-
деленные трудности с постановкой диагноза. Основываясь на анализе литературных данных и 
собственных клинических наблюдений (7 больных), сформулированы диагностические крите-
рии, позволяющие вовремя заподозрить СП и избежать назначения неадекватного лечения. 
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The article presents the detailed analysis of clinical cases of Pearson syndrome (PS), which is an 
extremely rare disease in children. Early clinical features manifest as anaemia of variable sever-
ity in the first year of life, it creates some difficulties in establishing the right diagnosis. Based on 
literature data and own clinical observations (7 patients), the diagnostic criteria are formulated, 
allowing to suspect PS in time and to avoid inadequate treatment.
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