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Атипичный гемолитико-уремический синдром 
(аГУС), наряду с типичным ГУС и тромботической 
тромбоцитопенической пурпурой (ТТП), является 
классическим заболеванием из группы тромботи-
ческих микроангиопатий (ТМА). Сегодня аГУС 
рассматривается как хроническое системное забо-
левание генетической природы, в основе которого 
лежит неконтролируемая активация альтернатив-
ного пути комплемента, ведущая к генерализован-
ному тромбообразованию в сосудах микроциркуля-
торного русла (комплемент-опосредованная ТМА) 
[1, 8, 29]. Морфологически ТМА рассматривается 
как особый тип повреждения сосудов, сопрово-
ждающийся отеком эндотелиальных клеток с их 
отслойкой от базальной мембраны, расширением 
субэндотелиального пространства с накоплением 
в нем аморфного мембраноподобного материала 
и образованием тромбов, содержащих тромбоциты 
и фибрин, что приводит к окклюзии просвета со-
суда, вызывая развитие ишемии органов и тканей. 
ТМА всегда сопровождается тромбоцитопенией, 
развивающейся вследствие потребления тромбо-
цитов в  процессах распространенного тромбооб-
разования, микроангиопатической гемолитической 
анемией, лихорадкой, поражением почек, печени, 
дыхательной и центральной нервной системы [1, 
15]; аГУС относится к редким заболеваниям, его 
частота составляет 2–7 случаев на 1 000 000, чаще – 
до 60% заболевших – дети, в старшем возрасте чаще 
страдают женщины [1, 28]. Этиология обусловлена 
мутациями генов регуляторных белков и компонен-
тов комплемента, мембранного кофакторного про-
теина, тромбомодулина, CFH, CFI, CFB (факторы 
Н, I, В) либо наличием антител к CFH. Эти факто-
ры приводят к развитию хронической неконтро-

лируемой активации комплемента и  развитию 
комплемент-зависимой ТМА [8, 17, 33]. Прогноз 
неблагоприятный со смертностью до 25% и с раз-
витием почечной недостаточности в 56% случаев 
[15, 22, 30, 39]. У половины выживших пациентов 
функция почек полностью не восстанавливается. 
Без семейного анамнеза аГУС рассматривается как 
спорадический и развивается при наличии других 
триггерных факторов, таких как системные ауто-
иммунные заболевания (системная красная вол-
чанка, антифосфолипидный синдром, системная 
склеродермия, ревматоидный артрит и  др.), ин-
фекции, кровотечения, онкологические заболева-
ния, лекарственные препараты (антибиотики, ти-
клопидины, оральные контрацептивы) [11, 21, 34]. 
Обычно заболевание развивается внезапно, может 
сопровождаться астеновегетативным синдромом, 
тошнотой, рвотой, затрудненным дыханием, отека-
ми. В 20% случаев возможны симптомы угнетения 
сознания и судороги вследствие кровоизлияния, 
отека мозга. При лабораторном исследовании выяв-
ляется характерная диагностическая триада аГУС: 
тромбоцитопения, почечная дисфункция (повыше-
ние уровня мочевины и креатинина) с развитием 
олигоурии/анурии и протеинурии, внутрисосуди-
стый гемолиз: повышение ЛДГ, появление клеток – 
шизоцитов [22, 34]. Для  исключения ТТП всем 
больным с ТМА необходимо также определение 
активности ADAMTS-13. Активность ADAMTS-13 
в норме составляет 80–110%. Снижение активно-
сти ADAMTS-13 до 5% и менее свидетельствует 
в пользу диагноза ТТП. У пациентов с аГУС ак-
тивность ADAMTS-13 всегда превышает 5%. Сле-
дует подчеркнуть, что определение активности 
ADAMTS-13 необходимо проводить до назначения 
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плазмотерапии, при которой показатели активности 
ADAMTS-13 будут недостоверными [3, 5, 8, 10, 34]. 
При лечении аГУС проводят плазмотерапию в виде 
трансфузий донорской свежезамороженной плазмы 
или в режиме плазмообмена с удалением 1–1,5 ОЦП 
и замещением ее свежезамороженной донорской 
плазмой, которая содержит функционально актив-
ные регуляторные белки системы комплемента, что 
устраняет дефицит собственных естественных регу-
ляторов – факторов H, I, В. Кроме того, донорская 
плазма – сбалансированный источник естествен-
ных компонентов плазмы, обладающих протеоли-
тической активностью в отношении сверхкрупных 
мультимеров фактора Виллебранда, антикоагулян-
тов и компонентов системы фибринолиза, что при-
водит к уменьшению процессов тромбообразования 
в микроциркуляторном русле. При плазмообмене 
не возникает таких осложнений, как гиперволемия 
и гипергидратация, что особенно важно у пациен-
тов с олигурией, сердечно-сосудистыми наруше-
ниями. При экстракорпоральной гемокоррекции 
происходит удаление крупнодисперсных белков, 
циркулирующих иммунных комплексов, эндоген-
ных циркулирующих ингибиторов комплемента 
и циркулирующих антител к фактору Н. Считается, 
что процедуры плазмообмена следует продолжить 
до  нормализации числа тромбоцитов, прекраще-
ния гемолиза и улучшения функции почек, поэтому 
необходимо контролировать количество тромбо-
цитов, гемоглобина, шизоцитов, уровня ЛДГ [34]. 
Пациентам с аГУС с выраженной анемией (уровень 
гемоглобина менее 70–75 г/л) показаны трансфу-
зии эритроцитных донорских компонентов (эрит-
ровзвеси, отмытых эритроцитов). Также проводится 
симптоматическая терапия (при артериальной ги-
пертензии назначение антигипертензивных препа-
ратов, низкомолекулярных гепаринов, антибакте-
риальная терапия, глюкокортикоидные препараты 
при лечении системной красной волчанки и других 
сопровождающих аГУС заболеваний). В  послед-
ние годы в случаях неэффективности проводимой 
терапии при  рецидивирующем течении заболе-
вания назначают экулизумаб – препарат группы 
комплемент-ингибирующих антител (человеческие 
моноклональные антитела к С5-фактору компле-
мента). Данный препарат блокирует расщепление 
С5 на С5а и С5b, что препятствует образованию 
мембраноатакующего комплекса С5b-9 и подавляет 
провоспалительное, протромботическое и литиче-
ское действия комплемента, предотвращая повре-
ждение эндотелия и прекращая процессы микро-
циркуляторного тромбообразования, что приводит 
к обратному развитию ТМА. В разработке находят-
ся растворимые формы ингибитора С3/С5-конвер-
тазы, рецептора комплемента I [12, 16].

Клиническое наблюдение.  Пациентка А., 50 лет, 
поступила в ФГБУ «НЦАГиП им. В. И. Кулакова» 
13.01.2016 г. с жалобами на кровянистые выделе-
ния из половых путей, продолжающиеся в течение 
2 нед. В клиническом анализе крови отмечено сни-

жение гемоглобина до 72 г/л, количество эритро-
цитов – 3,15 × 1012/л. Диагноз: дисфункциональное 
маточное кровотечение; постгеморрагическая ане-
мия; ожирение 3-й степени. В экстренном порядке 
выполнены гистероскопия, раздельное диагности-
ческое выскабливание слизистой полости матки 
и  цервикального канала в  условиях спинальной 
анестезии. Выбор регионарной методики был сде-
лан в связи с приемом пациенткой пищи менее 2 ч 
до операции, оценкой верхних дыхательных путей 
по шкале Mallampati IV, морбидным ожирением 
3-й степени. Объем оперативного вмешательства 
был минимально необходимым для  остановки 
кровотечения. Интраоперационно отмечалась тен-
денция к гипотензии, что потребовало введения 
вазопрессоров. По  окончании операции с  целью 
сокращения матки внутривенно капельно вводили 
окситоцин 2,5 Ед, после чего отмечены угнетение 
сознания на 15 с и снижение артериального дав-
ления (АД) до 80/40 мм рт. ст. Инфузия состави-
ла 1 000  мл сбалансированных кристаллоидных 
растворов, кровопотеря – 300 мл, диурез – 50 мл. 
Транспортировку в  отделение реанимации и  ин-
тенсивной терапии (ОРИТ) пациентка перенесла 
удовлетворительно.

При поступлении в ОРИТ отмечались тошно-
та и рвота, купированные введением ондасетрона. 
Отмечалась тахикардия до 115 в минуту. По моче-
вому катетеру – светлая моча 100 мл. Выполнен 
общий анализ крови: гемоглобин – 59 г/л, гемато-
крит  – 19%, эритроциты – 2,69 × 1012/л, тромбо-
циты – 183 × 109/л. Пациентке проведена гемот-
рансфузия в объеме 670 мл отмытых эритроцитов. 
Через 1 ч была отмечена тенденция к гипертензии 
(систолическое АД – 150–160 мм рт. ст.). Начата 
антигипертензивная терапия (ингибитор ангиотен-
зинпревращающего фермента – каптоприл и бло-
катор кальциевых каналов  – нифедипин). SpO2 
составляла 93–95% с  инсуффляцией кислорода. 
Через 3  ч после трансфузии отмечено снижение 
темпа диуреза, введен фуросемид 10 мг с эффектом. 
В клиническом анализе крови: гемоглобин – 79 г/л, 
гематокрит – 24%, эритроциты – 3,48 × 1012/л, тром-
боциты – 64 × 109/л. Суточный диурез составил 
570 мл.

На 2-е сут состояние пациентки с отрицательной 
динамикой, отмечены жалобы на слабость, тошноту. 
Для уточнения диагноза в ОРИТ пациентке выпол-
нен ряд лабораторных исследований, ЭКГ, Эхо-КГ, 
УЗИ брюшной полости, УЗИ вен нижних конеч-
ностей, фиброэзофагогастродуоденоскопия. В кли-
ническом анализе крови – признаки гипохромной 
анемии (гемоглобин – 79 г/л), тромбоцитопения 
(64 × 109/л), нейтрофильный лейкоцитоз (лейко-
циты – 16,6 × 109/л). В коагулограмме – признаки 
хронической гиперкоагуляции, выраженная тром-
бинемия без явных признаков потребления (акти-
вированное частичное тромбопластиновое время 
(АЧТВ) – 19 с, D-димер – 9 999 мкг/л, активность 
АТ-III – 103%, фибриноген – 4 г/л, r + k – 16 с). 
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Общий анализ мочи – протеинурия, глюкозурия. 
После дуплексного сканирования выявлен массив-
ный тромбоз глубоких вен нижних конечностей 
(окклюзивный тромбоз задней большеберцовой 
вены (ЗББВ) в средней трети, полностью сураль-
ные вены правой голени, ЗББВ в верхней и сред-
ней трети и  суральные вены полностью в  левой 
голени). По данным Эхо-КГ: умеренная легочная 
гипертензия (СДЛА 60 мм рт. ст.), глобальная со-
кратимость левого желудочка в пределах нормы. 
Центральное венозное давление (ЦВД) – 26–28 см 
вод. ст. Выставлен диагноз: состояние после гисте-
роскопии, раздельного диагностического выска-
бливания, постгеморрагическая анемия тяжелой 
степени, тромбоз глубоких вен нижних конечностей, 
морбидное ожирение 3-й степени, гипертоническая 
болезнь 2-й стадии, хронический панкреатит, хро-
нический гастрит, состояние после холецистэкто-
мии, тромбоэмболия легочной артерии(?). В связи 
с развившейся острой почечной недостаточностью 
от введения контрастных веществ для проведения 
КТ-ангиографии решено воздержаться. Начаты 
терапия низкомолекулярными гепаринами в лечеб-
ных дозах, профилактика стресс-язв, стимуляция 
диуреза до 1 200 мг фуросемида без ответа. Про-
должена терапия артериальной гипертензии, кис-
лородотерапия (SpO2 – 92–96%). К концу 2-х сут 
сохранялась тяжелая анемия (гемоглобин – 68 г/л), 
тромбоцитопения (28 × 109/л), лейкоцитоз, отмече-
но появление шизоцитов. В биохимическом анализе 
крови – гипопротеинемия (общий белок – 51 г/л, 
альбумин – 29 г/л), гипергликемия (10 ммоль/л), 
отмечено нарастание содержания мочевины 
(14,1  ммоль/л) и  креатинина (250  мкмоль/л), 
повышение уровня ЛДГ до  600  Ед/л. Несмотря 
на  стимуляцию фуросемидом, суточный объем 
мочи составил 200 мл. Гидробаланс за сутки соста-
вил +2 600 мл. Для дифференциальной диагностики 
между ТТП, аГУС и антифосфолипидным синдро-
мом пациентке выполнено исследование активно-
сти ADAMTS-13 (дезинтегрин металлопротеиназы 
тромбоспондина 1 типа 13), уровня антифосфоли-
пидных антител, волчаночного антикоагулянта 
для  исключения диагноза антифосфолипидного 
синдрома и системной красной волчанки. В связи 
с  развитием почечной недостаточности проведе-
на процедура гемодиафильтрации, объем ультра-
фильтрата составил 1 100 мл.

На  3-и  сут пребывания в  ОРИТ  – состояние 
без отрицательной динамики. Сохранялся астено-
вегетативный синдром. Пациентке катетеризирова-
ли правую внутреннюю яремную вену. Проведены 
коррекция гипоальбуминемии (200 мл 20% альбу-
мина) и коррекция анемии (500 мл эритроцитар-
ной взвеси). К клиническому диагнозу добавлены: 
острая почечная недостаточность (RIFLE 4–5 ст.); 
сахарный диабет 2-го типа, впервые выявленный. 
Осуществлена замена эноксапарина гепарином 
25 000 Ед в сутки. Инфузию гепарина проводили 
с коррекцией скорости в зависимости от значения 

АЧТВ. Контроль АЧТВ осуществляли каждые 4 ч, 
целевым уровнем АЧТВ было 90 с. Отмечалось по-
вышение содержания мочевины до 16,9 ммоль/л 
и креатинина до 404,9 мкмоль/л, уровня D-димера 
до 4 567 мкг/л, глюкозы до 8,5 ммоль/л. В плане 
антигипертензивной терапии выбор сделан в пользу 
блокаторов медленных кальциевых каналов ввиду 
их минимального влияния на почечную функцию. 
Диурез за сутки составил 370 мл, со стимуляцией 
петлевыми диуретиками 1 000 мг за сутки. ЦВД ко-
лебалось в пределах 18–23 см вод. ст. Кислородо-
терапию продолжали (SpO2 – 90–93%). Проводили 
процедуру гемодиафильтрации с объемом ультра-
фильтрата 1 000 мл.

На  4-е сут состояние оставалось тяжелым, 
без  ухудшения. Антикоагулянтная терапия про-
должена с  целевым значением АЧТВ 90–100  с 
(28 000  Ед нефракционированного гепарина 
за сутки). По лабораторным данным: сохранялись 
анемия (гемоглобин – 71 г/л), тромбоцитопения 
(41  ×  109/л), нейтрофильный лейкоцитоз, шизо-
циты – 50 на 10 000; умеренная гипопротеинемия, 
азотемия (мочевина  – 19  ммоль/л, креатинин  – 
460 мкмоль/л), уровень электролитов в норме. Уро-
вень глюкозы находился в пределах 8–10 ммоль/л. 
АД скорректировано до  120/80  мм  рт.  ст., SpO2 
составляла 96–98% с  инсуффляцией кислорода. 
Диурез за сутки составил 600 мл со стимуляцией 
фуросемидом 1 000 мг, баланс жидкости +1000 мл. 
ЦВД колебалось в пределах 15–20 см вод. ст.

В  последующем отмечалось увеличение уров-
ня креатинина до  630  мкмоль/л, мочевины  – 
до 29 ммоль/л. Отмечено повышение лактатдегид-
рогеназы до 2 500. Гликемия оставалась в пределах 
7–9 ммоль/л. Диурез за сутки – 1 340 мл. Учитывая 
выявленный симптомокомплекс ТМА (шизоци-
тоз – 50 на 10 000, ЛДГ – 2 500, тромбоцитопения – 
60 × 109/л), отрицательный волчаночный коагулянт, 
тромбоз глубоких вен нижних конечностей, уровень 
ADAMTS-13 выше 10%, выставлен диагноз: ати-
пичный гемолитико-уремический синдром. После 
предварительного вакцинирования конъюгиро-
ванной тетравакциной Менцевакс против Neisseria 
meningitidis (так как на фоне применения препарата 
возрастает риск развития менингита) пациентке 
введено 900 мг экулизумаба внутривенно.

При дальнейшем наблюдении после ультразву-
кового сканирования вен нижних конечностей от-
мечена реканализация всех тромбозов. По лабора-
торным данным: увеличился уровень тромбоцитов 
(113 × 109/л), уровень гемоглобина составил 77 г/л, 
сохранялись гипопротеинемия (белок 49 г/л), вы-
сокие уровни креатинина (427 мкмоль/л) и моче-
вины (21 моль/л). Уровень D-димера составлял 
4 500  мкг/л, АЧТВ поддерживался на  уровнях 
от 40 до 60 с. Пациентке проведен третий сеанс 
гемодиафильтрации с объемом ультрафильтрата 
950 мл. Гемодинамика за время наблюдения остава-
лась стабильной. ЦВД составляло 14–20 см вод. ст. 
Диурез за сутки со стимуляцией составил 1 450 мл. 
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Ввиду возможной связи тромбоцитопении с гепа-
ринотерапией нефракционированный гепарин за-
менен далтепарином натрия в дозировке 15 000 Ед 
в сутки. С целью выяснения причины диспептиче-
ских явлений выполнена эзофагогастродуодено-
скопия (ЭГДС). По результатам ЭГДС выявлены 
эрозии в антральной части желудка и в луковице 
двенадцатиперстной кишки. Терапия продолже-
на в прежнем объеме. По лабораторным данным: 
сохранялась анемия (гемоглобин – 72 г/л), уве-
личилось количество тромбоцитов до 177 × 109/л, 
нормализовалась лейкоцитарная формула. По био-
химическому анализу крови: сохранялась уме-
ренная гипопротеинемия, уровень креатинина – 
358 мкмоль/л, мочевины – 15 ммоль/л. Диурез 
за сутки составил 1 500 мл со стимуляцией (фу-
росемид 80 мг).

На 13-е сут пациентка в удовлетворительном со-
стоянии с диагнозом: атипичный гемолитико-уре-
мический синдром, микроангиопатия, анемия сред-
ней степени тяжести, поражение поджелудочной 
железы, желудочно-кишечного тракта, гиперто-
ническая болезнь 2-й стадии, 3-й степени, риск 3, 
сахарный диабет 2-го типа, тромбоз глубоких вен 
нижних конечностей (реканализация), ожире-
ние 3-й степени переведена в отделение хирургии 
для дальнейшего лечения.

На 15-е сут повторно внутривенно введено 900 мг 
экулизумаба, уровень креатинина в динамике сни-
жался от 340 до 104 мкмоль/л. Уровень тромбоци-
тов увеличился до 430 тыс., гемоглобина – до 76 г/л. 
По  УЗДГ вен нижних конечностей  – начальная 
реканализация. Продолжены терапия низкомо-
лекулярными гепаринами, антибиотикотерапия, 
гипотензивная терапия. Гистологическое иссле-
дование слизистой матки – эндометрий в стадии 
пролиферации (исключен онкопроцесс). На 21-е 
сут пациентка была переведена для продолжения 
терапии в МОНИКИ, где была проведена терапия 
экулизумабом. В результате терапии отмечено сни-
жение уровня креатинина до 104 мкмоль/л, ЛДГ – 
до 350 Ед/л, тромбоциты – 420 × 109/л, гемогло-
бин – 105 г/л, что явилось критериями для отмены 
дальнейшего введения экулизумаба.

Обсуждение

Таким образом, аГУС – редкое, тяжелое заболе-
вание, сопровождающееся почечной недостаточно-
стью, тромботическими осложнениями, тромбоци-
топенией, микроангиопатической гемолитической 
анемией, нередко с неблагоприятным прогнозом. 
В США аГУС встречается в 1–2 случаях на 1 млн 
жителей в год [9, 32]. Впервые термин аГУС был 
использован в 1955 г. Гассер описал 5 детей в воз-
расте от 2 месяцев до 7 лет с приобретенной гемо-
литической анемией, «необычными пойкилоцита-
ми» в мазке крови и почечной недостаточностью, 3 
из которых имели тромбоцитопению; все пациенты 
умерли [14].

В данной статье представлено клиническое на-
блюдение пациентки 50 лет с наличием ряда пред-
располагающих факторов к развитию аГУС – дли-
тельное кровотечение, ожирение, гипертоническая 
болезнь. Описанное состояние представляет угрозу 
для жизни и требует немедленной терапии, чтобы 
избежать необратимого повреждения органов, ве-
дущего к  летальному исходу, так как состояния, 
которые сопровождаются ТМА (аГУС, ТТП, анти-
фосфолипидный синдром), приводят к развитию 
полиорганной недостаточности и гибели больных 
[6]. Также ТМА может присутствовать при злока-
чественных новообразованиях, химиотерапии или 
при трансплантации костного мозга [2].

Дифференциальная диагностика аГУС в данном 
случае представлялась достаточно сложной задачей, 
требовавшей исключения ТТП, КАФС, которые кли-
нически проявляются массивным тромбозом и ише-
мией органов, а также органной недостаточности 
[19]. Пациентка имела все признаки наличия ТМА, 
с поражением сосудов нижних конечностей, почек, 
поджелудочной железы. Невозможно было полно-
стью исключить и мезентериальный тромбоз, так как 
развитие почечной недостаточности исключало ис-
следование с применением контрастирования. Важ-
ным в дифференциальной диагностике аГУС и ТТП 
является уровень ADAMTS-13. При ТТП дефицит 
в плазме ADAMTS-13 приводит к накоплению очень 
большого количества фактора Виллебранда на эн-
дотелии. В нормальных физиологических услови-
ях ADAMTS-13 расщепляет излишнее количество 
фактора Виллебранда, освобождая эндотелиальные 
клетки после повреждения сосудов. Этот процесс 
имеет решающее значение для управления актив-
ностью фактора Виллебранда и для поддержания 
равновесия гемостаза. Значительное снижение ак-
тивности ADAMTS-13 (< 5–10%) приводит к агре-
гации тромбоцитов на клетках эндотелия, активи-
рованных фактором Виллебранда, и к образованию 
микротромбов в небольших артериолах и капилля-
рах по всему телу [8, 31]. ТТП потенциально может 
быть точно дифференцирована от аГУС по тяже-
лому дефициту ADAMTS-13 протеазы. В данном 
наблюдении активность фермента составляла 23%, 
следовательно, диагноз ТТП был исключен. Есть 
многочисленные сообщения, описывающие появ-
ления симптомов аГУС после триггерного воздей-
ствия окружающей среды. Беременность, лекарства, 
злокачественные новообразования, заболевания со-
единительной ткани и некоторые метаболические 
патологии также являются доказанными триггерами 
[1, 23, 32]. В этих случаях следует устранить предпо-
лагаемый триггер, который инициировал появления 
симптомов, что может привести к разрешению ТМА. 
Если ТМА сохраняется, у пациента имеется генети-
ческая предрасположенность к аГУС [3, 35]. Вероят-
нее всего, у данной пациентки триггерным фактором 
послужило наличие хронического кровотечения, ме-
таболического синдрома и, возможно, неустанов-
ленных факторов в сумме. Хотя диагноз тяжелой 
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ADAMTS13-недостаточности (ТТП) может быть 
почти исключен на основании уровня креатинина 
в крови выше 150–200 мкмоль/л и тромбоцитов 
ниже 30 × 109/л [8, 10, 37], что тоже имело место 
у пациентки уже на 2-е сут терапии. Измерение сы-
вороточных уровней С3, С4, CFH и CFI и генети-
ческий скрининг мутаций не проводили, хотя они  
могут быть полезными [3, 36], но следует отметить, 
что нормальный уровень белков комплемента или 
отсутствие мутации не исключает диагноз аГУС, так 
как количество комплемента в плазме не коррели-
рует с его активностью на поверхности эндотелия 
[13, 24, 26].

Основой лечения аГУС является плазмозамести-
тельная терапия с заменой больших объемов с мак-
симально ранним началом. В то время как плазмоза-
мещение первоначально устраняет гематологические 
симптомы у некоторых пациентов, до 65% пациентов 
с аГУС требуют проведения заместительной почеч-
ной терапии, так как часто развивается необратимое 
повреждение почек [4]. АГУС почти всегда проте-
кает с поражением почек, в 72% случаев требующим 
проведения гемодиализа, в то время как при дефи-
ците ADAMTS-13 о  развитии почечной недоста-
точности сообщается только в 10% случаев [5, 20]. 
Пациентке в данном наблюдении было проведено 
три процедуры заместительной почечной терапии 
с положительным результатом, без дальнейшего фор-
мирования хронической почечной недостаточности, 
но следует помнить, что гематологическое улучше-
ние не означает, что ТМА не продолжается в орга-
нах. В рассмотренном случае было решено начать 
терапию препаратом экулизумабом в связи с тяже-
стью состояния пациентки, имевшей признаки пере-
грузки малого круга кровообращения [13]. В 2009 г. 
группой исследователей был опубликован первый 
успешный пример лечения аГУС с использованием 
экулизумаба [4]. В США при постановке диагноза 
аГУС экулизумаб рекомендуется в качестве первой 
линии терапии [3]. Препарат представляет собой 
моноклональное антитело, которое связывается 
с белком комплемента C5, блокируя образование 
на клеточной мембране повреждающего комплекса 
C5b-9. Два перспективных исследования, включив-
ших 37 пациентов с аГУС, показали, что введение 
экулизумаба дает быстрое и устойчивое торможение 
процесса ТМА со значительными улучшениями кли-
нических исходов (гемолиз, количество тромбоцитов 
и почечная функция), ранней отменой плазмозаме-
щающей терапии и снижением необходимости в диа-
лизе на 80% [24]. Пациентке было введено 900 мг 
экулизумаба после предварительной вакцинации 
менцеваксом. На  следующие сутки после введе-
ния препарата отмечено значительное повышение 
уровня тромбоцитов: с 40 тыс. до 120 тыс., диурез 
увеличился до 1 700 мл, уровень азотемии значи-
тельно снизился. Рядом исследователей у больных 
после лечения экулизумабом было зарегистрирова-
но два случая менингококковой инфекции, которые 
были купированы при терапии антибиотиками [18]. 

Из-за механизма действия экулизумаба требуются 
превентивные меры до начала лечения – прививки 
против Neisseria Meningitides и при необходимости 
антибиотикопрофилактика [3]. В нашем клиниче-
ском примере введение экулизумаба проведено после 
предварительной вакцинации менцеваксом. В случае 
формирования хронической почечной недостаточно-
сти может потребоваться трансплантация почки. Од-
нако из-за высоких рисков рецидива ТМА и потери 
трансплантата аГУС является противопоказанием 
для донорства живой почки [7, 27]. Перед пересадкой 
должен быть выполнен полный генетический ана-
лиз, чтобы обнаружить мутации и анти-CFH анти-
тела. ТМА после пересадки почки имеет место у 50% 
пациентов, отторжение трансплантата происходит 
в 80–100% случаев при развитии ТМА [25]. Пациен-
ты, у которых считается возможной пересадка почки, 
должны быть обследованы и оценены индивидуаль-
но для оценки риска отторжения трансплантата [3, 
27]. Так как печень является источником некоторых 
белков комплемента, пересадка и печени, и почек мо-
жет быть вариантом для профилактики дальнейшей 
ТМА у больных аГУС. У больных аГУС с нормаль-
ной функцией почек изолированная трансплантация 
печени не рекомендована из-за рисков, связанных 
с пожизненной иммуносупрессивной терапией (зна-
чительно перевешивают риски при долгосрочной 
терапии моноклональными антителами) [38]. Нашей 
пациентке была продолжена терапия экулизумабом 
с положительным эффектом со снижением уровня 
креатинина, ЛДГ, увеличением уровня тромбоцитов 
до нормальных значений, гемоглобина, появлением 
признаков начальной реканализации вен нижних 
конечностей.

Представленное клиническое наблюдение де-
монстрирует трудности в диагностике аГУС, необ-
ходимость мультидисциплинарного подхода при об-
следовании и лечении таких пациентов. Возможно 
успешное лечение аГУС без проведения плазмоза-
местительной терапии, но при своевременном на-
чале заместительной почечной терапии с введени-
ем современного патогенетически обоснованного 
препарата экулизумаб, что позволяет достаточно 
быстро компенсировать состояние пациентки, улуч-
шить исход заболевания без формирования хрони-
ческой почечной недостаточности.

Заключение

Целью публикации является демонстрация очень 
редкого случая развития атипичного гемолити-
ко-уремического синдрома в послеоперационном 
периоде у  гинекологической пациентки. Редкая 
встречаемость данного заболевания обусловлива-
ет трудности в своевременной постановке диагноза. 
Вопрос дифференциальной диагностики между ан-
тифосфолипидным синдромом, системной красной 
волчанкой, ТТП и аГУС является одновременно 
сложным и важным. Клинико-лабораторные про-
явления этих заболеваний во многом сходны, одна-
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ко подходы к лечению различаются. Максимально 
ранние диагностика, включая исследование на де-
фицит ADAMTS-13 при выявлении тромбоцитопе-
нии (до начала плазмотерапии), и начало лечения, 
в том числе терапия моноклональными антитела-
ми и заместительная почечная терапия, являются 
необходимыми и прогностически благоприятными 
для пациента.
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