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Введение. Парциальная красно-
клеточная аплазия (ПККА) - редкая 
форма врожденной аплазии кровет-
ворения, развивающаяся в результате 
апоптоза эритроидных предшествен-
ников в костном мозге вследствие де-
фекта биосинтеза рибосом [1-4]. Впер-
вые ПККА описал в 1922 г. Kaznelson. В 
дальнейшем был описан ряд случаев 
этого заболевания, при этом у значи-
тельной части больных выявлена опу-
холь вилочковой железы (тимома) [2]. 

В настоящее время большинство 
генетически расшифрованных случаев 
ПККА являются результатом гаплоти-
пической недостаточности генов, ко-
дирующих белки малой или большой 
субъединиц рибосом; идентифициро-
ваны также единичные случаи ПККА 
в результате мутации генов GATA1, 
FLVCR1 и TFR2. Описаны врожденные 
формы ПККА с дебютом в 2 года. Те-
чение заболевания хроническое, в не-
которых случаях получается достичь 
ремиссии [1-3].  В статье представлен 
интересный случай пациента саха с 
парциальной красноклеточной аплази-
ей (ПККА). 

Клинический пример. Ребенок И., 
саха, 2 года.  Из анамнеза жизни: ре-
бенок от 1-й беременности, протекав-
шей в первой половине с токсикозом, 
во второй половине  – без особенно-

стей, со слов мамы. Роды 1, в срок, на 
41-й неделе, естественные. Вес при 
рождении 3020 г, рост 51 см. К груди 
приложен на 1-е сут. Оценка по шкале 
Апгар 8/9 баллов. Выписаны из роддо-
ма на 5-е сут. Грудное вскармливание 
до 1 месяца. Психомоторное развитие 
до 1 года соответствовало возрасту: 
головку держит с 2 месяцев, перево-
рачивается с 4 месяцев, сидит с 6 ме-
сяцев, ползает с 7 месяцев, ходит с 10 
месяцев.

Заболевания матери – анемия, ал-
лергические заболевания. Наслед-
ственность, со слов матери, не отяго-
щена.

Профилактические прививки по на-
циональному календарю прививок.

Перенесенные заболевания: ча-
стые ОРВИ, COVID-19, бронхиты, 
бронхиальная астма.

Аллергологический анамнез: на ци-
трусы, пыль.

Перенесенных операций не было.
Из анамнеза болезни: с января 

2021 г. ребенка беспокоят частые 
ОРВИ, с длительным кашлем, блед-
ность, вялость и слабость. В феврале 
2021 г. ребенок направлен на лечение 
в центральную районную больницу. 
Жалобы при поступлении: на частые 
ОРВИ и длительный кашель, блед-
ность кожных покровов, слабость, 
вялость, кашель.  Выписан в марте 
2021 г. с улучшением.

29.09.21 с жалобами на длительный 
кашель, бледность кожных покровов, 
слабость, вялость, кашель ребенок 
направлен в пульмонологическое от-
деление ПЦ РБ№1- НЦМ.   

По результатам обследования: об-
щий анализ и биохимический анализ 
крови - без особенностей. Взяты ис-
следования на инфекции: ДНК ЦМВ 
положительный. ПЦР крови на ЦМВ 
- отрицательная, вирус простого гер-

песа 1,2 - отрицательная. ПЦР мочи 
на ЦМВ - положительная. Поставлен 
клинический диагноз: Обструктивный 
бронхит. Затяжное течение. Сочетан-
ной этиологии.  Инфицирование ЦМВ с 
поражением бронхолегочной системы.

Ребенок получил лечение: виферон 
150000 МЕ  2 раза в день, азитроми-
цин  10 мг/кг/сут  (120 мг) 1 раз в сут  
на 5 дней, хофитол по 0,5 мл  3 раза в 
сут, линекс по 1 капсуле 3 раза в день, 
урсодизоксихолевая кислота 50 мг 2 
раза в сут, валганцикловир в дозиров-
ке 16  мг/кг 2 раза в сут. 14.10.22 ре-
бенок выписан в удовлетворительном 
состоянии.

С 31.01.22 по 26.02.22 ребенок пе-
ренес коронавирусную инфекцию. С 
17.02.22 отмечается ухудшение состо-
яния: слабость, вялость, выраженная 
бледность. 17.02.22 госпитализирован 
в инфекционное отделение PБ№1- 
НЦМ.   

Параклинически: общий анализ 
крови от 16.02.22: лейкоциты (WBC) 
11х109/л (РИ: 7,5 – 11х10 9/л), эри-
троциты (RBC) – 1,72 х1012/л (РИ: 
4-4,9х1012/л), гемоглобин (HGB) – 44 
г/л (РИ: 110-5=132х10 г/л), палочкоя-
дерные нейтрофилы – 6% (РИ: 1-5%), 
сегментоядерные нейтрофилы – 21% 
(РИ: 35 - 55 %), лимфоциты – 69% (РИ: 
35-55%), моноциты – 4% (РИ: 4-6 %), 
эозинофилы – 4% (РИ: 0-5%), ретику-
лоциты 0,2% (РИ: 0,4- 1,3%), СОЭ 37 
мм/ч (РИ: 1-15 мм/ч). Заключение: Ги-
похромная анемия II-III степени.. 

Биохимический анализ крови от 
16.02.22: аланинаминотрансфераза 
(АЛТ) 43,43 Ед/л (РИ: 0-40,00 Ед/л), 
аспартатаминотрансфераза (АСТ) 
39,4 Ед/л (РИ: 0-40,0 Ед/л), глюко-
за крови 4 ммоль/л (РИ: 3,3-5,60 
ммоль/л), общий белок 59,5 г/л (РИ: 
51,00-73,00 г/л), альбумин 46,5 г/л (РИ: 
35,0-50,0г/л), креатинин 25,5 мкмоль/л 

В настоящее время описано не более 300 больных с парциальной красноклеточной аплазией. В статье представлен редкий случай 
парциальной красноклеточной аплазии у ребенка саха.  
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Currently no more than 300 patients with partial red cell aplasia have been described. The article presents a rare case of partial red cell aplasia 
in a Sakha child.
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(РИ: 35,00-110,00ммоль/л), мочеви-
на 6,8 ммоль/л (РИ: 3,3-5,8 ммоль/л), 
сывороточное железо 62,9 г/л (РИ: 9,0- 
30,4 г/л), общий билирубин 4 мкмоль/л 
(РИ: 3,4- 17,10 мкмоль/л). Заключение: 
повышение уровня сывороточного же-
леза. 

Ребенок экстренно переведен 
17.02.22 в онкогематологическое отде-
ление ПЦ РБ№1-НЦМ. 

Миелограмма от 18.02.22: грануло-
цитарный росток с задержкой на ста-
дии миелоцитов с отсутствием показа-
телей эритроидного ростка.  Морфоло-
гическая картина характерна для пар-
циальной красноклеточной аплазии. 

Консультирован в ФГБУ «ИМИЦ 
ДГОИ им. Дмитрия Рогачева» Минз-
драва России, рекомендовано обсле-
дование с целью уточнения диагноза. 
По данным молекулярно-генетических 
исследований подтверждено нали-
чие мутаций в рибосомальных генах 
(RPS19, RPS10, RPS24, RPS26, RPL5, 
RPL11, RPL35a, RPS7, RPS17), что 
свидетельствует о парциальной крас-
ноклеточной аплазии.

Назначен L-лицин,  гемотрансфузия 
№1 – 30 мл.  

При выписке общий анализ кро-
ви от 30.12.2021: лейкоциты (WBC) 
– 4,4х*109/л (РИ: 7,5–11х10 9/л), эри-
троциты (RBC) – 4,3х1012/л (РИ: 
4-4,9х1012/л), гемоглобин (HGB) – 120,2 
г/л (РИ: 110-132х10 г/л), палочкоядер-
ные нейтрофилы – 3% (РИ: 1-5%), 
сегментоядерные нейтрофилы – 27% 
(РИ: 35 - 55%), лимфоциты – 55% (РИ: 
35-55%), моноциты – 5% (РИ: 4-6%), 
ретикулоциты 0,4 (РИ: 0,4 - 1,3%), СОЭ 
3 мм/ч (РИ: 1-15 мм/ч). Заключение: 
Отмечено улучшение лабораторных 
показателей.  

Поставлен клинический диагноз: 
Парциальная красноклеточная апла-
зия. Сопутствующий диагноз: Атопиче-
ский дерматит. Ограниченная форма. 
Подострое течение. Врожденный по-
рок сердца. Недостаточность митраль-
ного клапана I степени. Добавочная 
левая коронарная артерия. E66.0 Па-
ратрофия II степени. Гипоплазия пра-
вой почки. Физиологический фимоз.

Больной ребенок выписан из боль-
ницы с рекомендациями: преднизолон 
в дозе 1,5 табл. в сут, разделенные на 
3 приема. Повторная госпитализация 
через 1 месяц.

В период с 23.05.22 по 7.06.22 дваж-

ды госпитализирован в онкогематоло-
гическое отделение ПЦ РБ№1-НЦМ 
по экстренным показаниям в связи с 
ухудшением состояния и изменениями 
в анализах крови. 

Объективный осмотр при поступле-
нии: рост 85 см, вес 16 кг, температура 
36,1, ЧДД 24 в мин, ЧСС до 96 в мин. 
Состояние средней степени тяжести 
по основному заболеванию. Само-
чувствие не страдает. Аппетит не на-
рушен. Сон спокоен. Сознание ясное. 
Телосложение правильное. Подкожно-
жировая клетчатка распределена рав-
номерно. Зев не гиперемирован. Сли-
зистые оболочки рта и зева чистые, 
бледной окраски. Носовое дыхание 
свободное. Костно-суставная система 
без особенностей. Периферическая 
лимфатическая система: лимфоузлы 
не увеличены. Грудная клетка пра-
вильной формы. При перкуссии груд-
ной клетки – ясный легочный звук. При 
аускультации грудной клетки выслуши-
вается везикулярное дыхание, хрипов 
нет. Тоны сердца ясные, ритмичные. 
Живот мягкий, безболезненный. Пе-
чень и селезенка не увеличены. Моче-
испускание свободное, безболезнен-
ное. Периферических отеков нет.

Параклинически: общий анализ 
крови от 14.06.22 – лейкоциты (WBC) 
4,23х109/л (РИ: 7,5–11х109/л), эритро-
циты (RBC) – 2,3х*1012/л (РИ: 4-4,91012/
л), гемоглобин (HGB) – 60,0 г/л (РИ: 
110-132х10 г/л), палочкоядерные ней-
трофилы – 1% (РИ: 1-5%), сегменто-
ядерные нейтрофилы – 22% (РИ: 35 - 
55%), лимфоциты – 54% (РИ: 35-55%), 
моноциты – 9% (РИ: 1-5%), ретикуло-
циты 4 (РИ: 4-6%), СОЭ 3 мм/ч (РИ: 
1-15 мм/ч). Заключение: снижение со-
держания гемоглобина, эритроцитов.

Ребенку поставлен клинический ди-
агноз: парциальная красноклеточная 
аплазия. 

Назначено лечение: стол №15, 
L-лейцин 1000 мг/м2 – 540 мг 3 раза в 
сут в течение 3 месяцев, заместитель-
ная терапия - переливание отмытых 
эритроцитов.

На фоне проводимой терапии улуч-
шение состояния и показателей кро-
ви. В данное время ребенок получает 
лечение по месту жительства, перио-
дически поступает в онкогематологи-
ческое отделение ПЦ РБ№1-НЦМ для 
получения заместительной терапии 
отмытыми эритроцитами.

Заключение. Парциальная красно-
клеточная аплазия - редкий синдром, 
который характеризуется снижением 
количества предшественников эри-
троидных клеток в костном мозге. 
При парциальной красноклеточной 
аплазии необходимо тщательное об-
следование больного для исключения 
неопластического процесса, диффе-
ренциальной диагностики с сидеро-
бластной анемией и острым лейкозом, 
транзиторной эритробластопенией, 
врожденной гипопластической анеми-
ей и синдромом Пирсена. В диагно-
стике применяются методы секвени-
рования NGS и определение длины 
теломер. Основным методом лечения 
парциальной красноклеточной апла-
зии является переливание эритроцит-
ной массы и назначение L-лейцина и 
глюкокортикостероидов.
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