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Клинический случай аГУС в практике нефролога 
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Причиной ТМА при аГУС является хроническая активация 
комплемента1,2

4

КУС - комплемент-усиливающие состояния; CFH - фактор комплемента H; ТМА - тромботическая микроангиопатия; ЗАГ - злокачественная 

артериальная гипертензия; СКВ - системная красная волчанка. 

Ссылки: 1. Zuber J, et al. Transplant Rev (Orlando). 2013;27(4):117-125. 2. Noris M, et al. Nat Rev Nephrol. 2014;10(3):174-180. 3. Bresin E, et al. Clin 

J Am Soc Nephrol. 2006;1(1):88-99. 4. Zuber J, et al. Nat Rev Nephrol. 2012;8(11):643-657. 5. Nester CM, et al. Mol Immunol. 2015;67(1):31-42. 6. 

Riedl M, et al. Semin Thromb Hemost. 2014;40(4):444-464. 7. Tsai HM. Transfus Med Rev. 2014;28(4):187-197. 8. Sperati CJ, Moliterno AR. Hematol 

Oncol Clin North Am. 2015;29(3):541-559.
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▪ Мутации в таких генах, 
как C3, CFB, CFH, CFI, MCP 
и THBD1-4

▪ Полиморфизм таких 
генов, как CFH
и CFHR12

▪ Аутоантитела к 
CFH2,3

▪ Прочие 
неидентифицированные 
генетические мутации4

• ЗАГ
• Беременность
• Аутоиммунные заболевания (например, 

СКВ)
• Злокачественные новообразования
• Инфекции, гастроэнтерит
• Хирургические вмешательства, 

трансплантация

Триггер5-8

Прогрессирующее 
повреждение 

органов

Клинические 
проявления ТМА

и ишемия

Эндотелиальное 
повреждение
и повышение 

активности 
комплемента

Повышение активности
проксимальной части 

комплемента и 
эндотелиальная активация на 

исходном уровне 

Предрасполагающие 
генетические 

факторы

Предоставляется в качестве образовательной услуги глобальным отделом по медицинским вопросам компании Alexion в ответ на непредусмотренный 

запрос медицинской информации. Не в рекламных целях. Копирование, передача или распространение этого документа запрещается.
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Распространенность

1: 25 000 беременностей1

HELLP - ГУС – гемолитико-уремический синдром, ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура, аГУС – атипичный гемолитико-уремический синдром, ТМА –тромботическая 

микроангиопатия, АФС/КАФС- антифосфолипидный синдром/катастрофический АФС; СКВ –системная красная волчанка,

1. ….. 2.Fakhouri F et al. Haemolytic uraemic syndrome. The Lancet. Published OnlineFebruary 24, 2017 http://dx.doi.org/10.1016/S0140-6736(17)30062-4. 3 Fakhouri F, 

Roumenina L, Provot F, et al. Pregnancy-associated hemolytic uremic syndrome revisited in the era of complement gene mutations. J Am Soc Nephrol 2010; 21: 859–67.4.

George JN, Nester CM, McIntosh JJ. Syndromes of thrombotic microangiopathy associated with pregnancy. Hematology Am Soc Hematol Educ Program 2015;2015:644–8.

Беременность является 

триггером для 

манифестации ряда 

редких и 

жизнеугрожающих

заболеваний2,3

Сходство клинических 

проявлений при различных 

видах ТМА затрудняет 

дифференциальную 

диагностику и 

своевременное начало 

специфической терапии2,4

!

http://dx.doi.org/10.1016/S0140-6736(17)30062-4
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• Пациенты с диагнозом аГУС подвергаются постоянному риску осложнений 

со стороны разных  органов и систем, несмотря на  применение 

плазмафереза/инфузий плазмы1,2

• аГУС может привести к нарушениям функции органов и гибели пациента

пациентов умирают или у них развивается терминальная 
стадия почечной недостаточности при первом клиническом 
проявлении, несмотря на плазмотерапию1,2

пациентов с аГУС нуждаются в диализе, у них возникает 
хроническое повреждение почек или они погибают в 
течение 3х лет от начала заболевания1

пациентов имеют признаки поражения 1 и более органов3

~40%

79%

1. Noris M, Caprioli J, Bresin E, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2010;5:1844-1859. 2. Caprioli J, Noris M, Brioschi S, et al; for the International Registry of Recurrent and Familial

HUS/TTP. Blood. 2006;108:1267-1279. 3. Muus P, et al. Presented at: 18th Congress of the European Hematology Association. June 13-16, 2013; Stockholm, Sweden. Abstract 

B1774

100%



8

*например, системная красная волчанка и склеродермия

1. Noris M, Caprioli J, Bresin E, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2010;5:1844-1859.; 2. Campistol JM, Arias M, Ariceta G, et al. Nefrologia. 2013;33:27-45; 3.Kavanagh D, Goodship THJ, Richards A. Br Med Bull. 2006;77-78:5-22.; 4.Totina A, 

Iorember F, El-Dahr SS, et al. Clin Pediatr (Phila). 2011;52:183-186.
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аГУС, связанный с беременностью, может 
привести к значительному и быстрому развитию 

повреждения почек1

• У 21% (21/100) женщин с аГУС ТМА развилась во время 

беременности или после родов, по данным регистра аГУС,1

• 81% (17/21) пациенток требовался гемодиализ,1

• У 62% (13/21) женщин с аГУС развилась ТПН* в течение первого 

месяца после манифестации ТМА1

Пациенты с ТПН

Fadi Fakhouri et al. JASN 2010;21:859-867

ТПН - терминальная почечная 
недостаточность
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• В анамнезе заболеваний почек, хронических заболеваний не 

отмечает.

• 2017 год- первая беременность

• На сроке 31/32  недели появление отеков, повышение А/Д –

госпитализация в роддом

• На сроке 34 недели – родоразрешение путем кесарева сечения 

(30.09.17)

• В связи с тяжелой преэклампсией, развитием анурии переведена в 

НМИЦ им. В.А.Алмазова, где находилась с 30.09.2017 по 02.11.2017
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• 30.09.2017 – 01.10.2017

• Клинический анализ крови: Гемоглобин – 50 г/л, тромбоциты – 25 *10*9/л

• АЛТ -1329., АСТ -1647U\I, билирубин – 23 мкмоль/л, ЛДГ -2766 Ед/л, креатинин в сыворотке крови – 216 
мкмоль/л

• ADAMTS 13 более 83%.

• На основании критериев диагностики установлен диагноз  аГУС.

• 01.10.2017 – начато лечение препаратом Экулизумаб 900 мг (повторные инфузии 08.10., 15.10., 22.10., 
29.10.- в дозе 1200 мг)

• 03.10.2017 – отмечено прогрессирование энцефалопатии смешанного генеза, перевод на ИВЛ

• С 05.10.2017 – начата гепаринотерапия

• 06.10.2017- наложена трахеостома

• С 07.10.2017 –на фоне стимуляции отмечается олигурия

• С 10.10.2017 –прекращена медикаментозная седация

• С 16.10.2017 – полиурия

• 20.10.2017 – гистероскопия, выскабливание полости матки

• 23.10.2017 – переведена на отделении гинекологии

• Гемодиализ с 01.10по 11.10.- 6 сеансов, плазмообмен - 01.10., гемотрансфузия  7 доз, плазмотрансфузия
15 доз
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09.10.17 13.10.17 17.10.17 23.10.17 30.10.17

Тромбоциты 57 187 231 251 366

Мочевина

ммоль/л
18,6 17 13,4 7,3

Креатинин

мкмоль/л
216 630 633 158 83

ЛДГ (Ед/л) 722 399 386 262

Нв (г/л) 81 65 75 101

О.белок

г/л
57 64 66 80

Альбумин

(г/л)
30 29 34 36

С3 0,89

С4 0,21

Динамика лабораторных показателей
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• Проведено иммунологическое обследование – АТ к дсДНК, АТ к 

кардиолипину, АНФ- результат отрицательный.

• 21.11.2017 – выполнена нефробиопсия

• УЗИ органов брюшной полости, почек – без патологии.

• Продолжена терапия экулизумабом.

• Диагноз: «Атипичный гемолитико-уремический синдром с 

поражением головного мозга, почек, легких, печени от сентября 2017 

года. ХБП С1А3. ОПП ренального генеза от 30.09.2017 с 

восстановлением функции почек на уровне ХБП С1. острый 

гемодиализ на временном сосудистом доступе от 01.10.17(№6). 

Энцефалопатия смешанного генеза»
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08.11.17 15.11.17 28.11.17 08.12.17 28.12.17

Тромбоциты 259 254 251 203 191

Мочевина

ммоль/л
3,9 5,7 5,1 2,8 4,1

Креатинин

ммоль/л
0,122 0,073 0,075 0,078 0,066

ЛДГ (Ед/л) 226 118 108 100 121

Нв (г/л) 109 115 117 119 124

О.белок

г/л
79 76 77

Альбумин

(г/л)
37,9 39 38

С3 0,949 1,07

С4 0.230 0,30

СПБ 2,18 1,71 СН50 -

95,45

Динамика лабораторных показателей
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• Профессор, д.м.н., Смирнов А.В.

« У пациентки комбинированная патология. Лидирующий 

патогенетический компонент – развитие комплемент-зависимой ТМА 

(аГУС), триггерным фактором явилось развитие у пациентки 

преэклампсии на сроке 30 недель беременности с утяжелением к 34 

недели. На фоне терапии препаратом Экулизумаб состояние 

пациентки компенсировано, отмечается регресс дисфункции почек с 

восстановлением функции почек в полном объеме. При 

нефробиопсии отмечается резолюция морфологических изменений, 

за исключением остаточных явлений со стороны эндотелия. 

Рекомендовано продолжить терапию препаратом Экулизумаб с 

последующим решением вопроса о продолжении терапии»
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• Атипичный ГУС – системное генетическое заболевание с полиморфной клинической

картиной, основу которой составляет тромбоцитопения, микроангиопатический гемолиз

(МАГА) и острое почечное поражение

• Атипичный гемолитико-уремический синдром является жизнеугрожающим состоянием,

обусловленным хронической активацией комплемента, которая, в свою очередь, приводит к

полиорганным поражениям

• Наиболее частыми и прогностическими неблагоприятными экстраренальными

проявлениями аГУС являются поражение центральной нервной и сердечно-сосудистой

систем

• Раннее начало терапии экулизумабом позволяет не только сохранить жизнь, но и достичь

гематологической ремиссии аГУС, положительной динамики со стороны других пораженных

органов, существенно улучшить или полностью восстановить функцию почек.

1. Josep M. Campistol et all. - An update for atypical haemolytic uraemic syndrome: Diagnosis and treatment. A consensus document Nefrología Volume 35, Issue 5, September–October 2015, Pages 421–447; 2. Larry A. Greenbaum et al. 

Eculizumab is a safe and effective treatment in pediatric patients with atypical hemolytic uremic syndrome Kidney International (2016) 89, 701–711; http://dx.doi.org/10.1016/j.kint.2015.11.026 3. Manuel Macia; Fernando de Alvaro Moreno, 

Tina Dutt, Ingela Fehrman, Karine Hadaya, Christoph Gasteyger, and Nils Heyne . Clin Kidney J. 2016;doi: 10.1093/ckj/sfw115. 

http://dx.doi.org/10.1016/j.kint.2015.11.026
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