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Анамнез жизни:

• Привита: по календарю. 

• Из перенесенных заболеваний: на ТБЦ обследована, отр.

• Гепатиты В и С отриц, ВИЧ- отр.. 

• Гемотрансфузии: нет. 

• Семейный анамнез: живет и воспитывается в детском доме․ Посещает школу. 

• Аллергологический анамнез: нет. 

• Лекарственная непереносимость: нет. Пищевая  непереносимость: нет. 

Пациентка Ж, 2003 г.р. (15 лет на момент заболевания)



Анамнез заболевания:

• Заболела остро в середине августа 2018 г. в период отдыха на море – внезапно появились 
рвота и понос, повысилось АД, за сутки развился асцит.

• Госпитализирована ЦРБ  по месту жительства, где очень быстро стала нарастать анемия, 
тромбоцитопения, развилась анурия

• 16.08.2018 г. переведена в отделение АиР детской краевой клинической больницы г. 
Ставрополя; в связи с анурией, уремией (мочевина – 14-28 ммоль\л, креатинин – 252 – 389 
мкмоль\л) с 18.08.2018 г. начаты сеансы ГД

• На третьи сутки пребывания в ОАиР развилась клиника ОНМК (N 2)

• С учетом анемии (Hb – 110 – 82-76 г/л), тромбоцитопении (Тр – 335 – 129 – 70 тыс), высокого 
ЛДГ (максимально до 683 Е\л), ОПП, ОНМК, у пациентки диагностирована острая ТМА. 

• Обследована на вторичную ТМА: маркеры СКВ – отриц, АНЦА-АТ - отриц, АФС – АТ – отриц.

• Предположен сначала ГУС, а затем с учетом повторных эпизодов гемолиза (особенно после 
ГТ) – атипичный гемолитико-уремический синдром.

• Консилиум специалистов детской краевой клинической больницы г. Ставрополя и больницы 
Св. Владимира подтверждают этот диагноз.

• ADAMTS13 - 37%



Проводимая терапия:
• Симтоматическая 

• Плазмотерапия, плазмаферез

• Гемотрансфузия

• НМГ

• ГД

• С 24.09.2018 г начата терапия Экулизумабом (Солирис, Элизария) в дозе 
900мг №4 еженедедьно, затем с 5-й недели поддерживающая доза 1200 мг 
в 2 недели. 

• Препарат сначала был получен в качестве анонимного пожертвования из 
Москвы от АО " Фармимэкс". 

• С 2019 г. включена в Федеральное обеспечение в рамках приказа № 2289-
п от 15.12.2017 по 12 ВЗН. 

• Согласно рекомендациям девочка была вакцинирована от менингококковой 
и пневмококковой инфекции в реанимации 05.10.18



Выписана в удовлетворительном состоянии: 
84 дня общей госпитализации, 54 дня в ОАиР

• Проходила лечение программным гемодиализом 2 раза в нед (6 ч/ нед) ввиду 
невысокой азотемии

• 26.02.2019 г. сформирована АВФ

• С января 2019 г. в связи с неэффективным диализом (Kt/v <1.4) - ГД доза – 9 
ч/нед, с лета 2019 - 12 ч/нед, а с июля 2020 г. вновь ГД доза снижена до 6-8 
час/нед (в трехразовом режиме)

• До декабря 2020 г. продолжалась терапия Экулизумабом (Элизария) в 
поддерживающей дозе 1200мг один раз в 2 недели. 

• В этом периоде отмечен нормальный рост и развитие ребенка (выросла с 158 до 
164 см), хорошо учится, социализирована, нормальный гормональный статус.



Динамика лабораторных показателей в 2019-2020 гг. 
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Динамика лабораторных показателей в 2019-2020 гг. 
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Динамика лабораторных показателей в 2019 - 2020 гг.
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Размеры почек при УЗИ в динамике:

• При госпитализации (09.18 г.): правая почка 97*38*10 см, левая 
почка – 90*33*9 см

• Май 2019: правая почка 89*39*13см, левая почка – 82*39*12 см

• Январь 2020: правая почка 77*31*10 см, левая почка – 75*30*9 см

• Август 2020: правая почка 88*28*11 см, левая почка – 90*35*13 см

• Ноябрь 2020: правая почка 86*32*15 см, левая почка – 90*37*17 см



Клинико-лабораторные показатели за январь 2021 г.

• Мочевина 10.7 ммоль\л, креатинин – 173 мкмоль\л,  Hb – 131 г\л 
(без ЭПО), Тр – 182 тыс, фосфор – 1,48 ммоль\л

• В анализе мочи – белка нет ни в разовой, ни в суточной порциях, 
диурез до 1000 мл

• ХБП 3 ст. (СКФ 49 мл\мин)

16.12.2020 г. гемодиализ прекращен





БЛАГОДАРЮ 
ЗА 

ВНИМАНИЕ!


