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АКТУАЛЬНОСТЬ. Около 5% случаев апластической анемии АА может наблюдаться после аутоиммунного гепатита 
(АИГ). Ассоциированная с гепатитом, или постгепатитная апластическая анемия (ПГАА) представляет собой вари-
ант АА, при котором недостаточность костного мозга следует за острым приступом гепатита менее чем через 6 меся-
цев от постановки диагноза АИГ. Интерферон-γ, продуцируемый Т-клетками, и последующие цитокиновые каскады 
становятся вовлечеными в патогенез ПГАА. Это указывает на то, что АА и гепатит имеют один и тот же механизм, при 
котором запускается Т-клеточно-опосредованный иммунный процесс.
МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ. Пациент И., мальчик 7 лет, дебют заболевания был в 2012 году, с клиники холестаза, гипер-
ферментемии с проявлениями цитолиза. Выполнена биопсия печени, МРТ брюшной полости: у ребенка диагностиро-
ван аутоиммунный серонегативный гепатит на фоне первичного склерозирующего холангита. Проводилась терапия, 
согласно рекомендациям Европейской ассоциации по изучению печени (EASL): преднизолон 30 мг/сут внутривенно, 
с положительной динамикой, снижением уровня билирубина, трансаминаз. С 2013 по 2017 г. все показатели были 
в норме. В июле 2018 г. впервые выявлена изолированная цитопения, уровень ферментов печени был в норме, по-
скольку пациент был бессимптомным, выбран наблюдательный подход в качестве основной тактики. В октябре 2018 г. 
желтушность, выраженная слабость, прогрессирующая цитопения, определялись маркеры цитолиза. Биопсия кост-
ного мозга: аплазия. Кортикостероидная терапия аутоиммунного гепатита не проводилась. Было принято решение 
о проведении алло-ТГСК от идентичного сибса. Кондиционирование включало: циклофосфамид 100 мг/кг + флюда-
рабин 100 мг/м2 + антитимоцитарный иммуноглобулин 100 мг/кг + ритуксимаб 375 мг/м2. Профилактика РТПХ (реак-
ция «трансплантат против хозяина»): циклоспорин А (ЦсА) + микофеноловая кислота (ММФ). Функция трансплантата 
зарегистрирована на +24 день, отсутствует трансфузионная зависимость, полный донорский химеризм определялся 
с +100 дня после алло-ТГСК (95% клеток донора). В позднем посттрансплантационном периоде отмечалось повыше-
ние уровня трансаминаз и общего билирубина сыворотки. Данное состояние было расценено как РТПХ с пораже-
нием печени, в терапии конверсия ЦсА на такролимус (Такро), с положительным эффектом. Гемограмма оставалась 
нормальной.
ОБСУЖДЕНИЕ. При анализе данного случая обнаружено достаточно редкое течение серонегатичного АИГ у ребен-
ка, с двумя эпизодами активности с интервалом в 6 лет, а также нетипичная клиника развития апластической ане-
мии на фоне аутоиммунного гепатита. Прогноз ПГАА согласно современным публикациям благоприятен только при 
проведении своевременной диагностики и терапии. После серонегативного гепатита необходимо контролировать 
показатели гемограммы и при наличии минимальной цитопении больных направлять в гематологический стационар. 
Данный вывод следует из нашего случая, когда динамическое наблюдение за больным согласно клиническим реко-
мендациям АИГ не предотвратило развитие жизнеугрожающего синдрома костномозговой недостаточности.
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