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Гемолитико-уремический синдром 

в педиатрии: клиническое наблюдение

Hemolytic Uremic Syndrome in Pediatrics: Clinical Observation

______________________ Резюме __________________________________________________________________________ 

В статье освещены проблемы дифференциального диагноза, классификации, патогенеза 

типичного и атипичного течения гемолитико-уремического синдрома (ГУС) у детей, показан 

клинический случай, зарегистрированный в нашей клинике. Описаны анамнез, объективный 

статус, показатели общеклинических анализов, биохимического исследования крови, инстру-

ментальные методы, которые были проведены пациенту, исследование пунктата костного 

мозга. Недостаток анамнестических данных, скудная клиническая картина в начале заболева-

ния явились причиной проведения оперативного вмешательства мальчику (аппендэктомия). 

Отсутствие типичных возбудителей в кале, прогрессивное ухудшение состояния пациента 

с развитием признаков острой почечной недостаточности стали причинами углубленного 

исследования и подозрения на атипичное течение гемолитико-уремического синдрома у 

пациента. Особенностью данного клинического наблюдения является полное исследование 

комплементарного профиля и определение генетической карты пациента для дифференциа-

ции данного заболевания, что в нашей стране не является доступным методом исследования. 

Мы благодарны нашим коллегам из университета Semmelweis (Будапешт) за помощь в диагно-

стике и советы по перспективам лечения, поскольку единственный эффективный препарат 

для лечения атипичного гемолитико-уремического синдрома (экулизумаб) не зарегистриро-

ван в Украине. Сегодня мы располагаем уже шестилетним катамнезом, за этот период паци-

ент находится в клинико-лабораторной ремиссии, что позволяет с высокой вероятностью 

говорить о типичном течении ГУС у конкретного пациента. В связи с этим наше клиническое 

наблюдение в какой-то степени дополняет имеющиеся литературные данные о наличии изме-

нений в системе комплемента не только при атипичном течении гемолитико-уремического 

синдрома, но и при типичном его варианте.

Ключевые слова: гемолитико-уремический синдром, дети, система комплемента.

______________________ Abstract __________________________________________________________________________ 

This article gives a short description of the main aspects of clinical manifestations, pathogenesis, 

diagnosis, diff erential diagnosis, and treatment of typical and atypical hemolytic uremic syndrome 
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Клинический случай

  ВВЕДЕНИЕ 
Гемолитико-уремический синдром (болезнь Гассера, ГУС)  – син-

дром, характеризующийся обязательным наличием триады симптомов: 

гемолитическая анемия с наличием фрагментированных эритроцитов 

(шизоцитов), острая почечная недостаточность и тромбоцитопения. 

В  настоящее время ГУС считают одной из наиболее частых причин 

острой почечной недостаточности у детей  [1]. Общая заболеваемость 

ГУС составляет примерно 2,1:100 000 человек в год с пиком заболева-

емости у детей моложе 5 лет (6,1:100 000) и снижением ее у взрослых 

старше 50 лет (0,5:100 000). Выделяют многочисленные разновидности 

ГУС, которые имеют и общие патогенетические механизмы развития, 

и гистологические проявления, именуемые тромботической микроан-

гиопатией. У большинства детей (90–95%) отмечается так называемый 

типичный или постдиарейный ГУС (Д+ГУС). Другая форма ГУС, называ-

емая атипичной (аГУС, Non-Stx HUS), встречается намного реже (5–10% 

всех случаев). Типичное течение ГУС  – инфекционно-индуцированное 

состояние и изучено достаточно хорошо. Основным триггером при этом 

выступает шигаподобный токсин, который продуцируется в основном 

энтеропатогенными штаммами кишечной палочки (0157:Н7) и шигеллы 

дизентерии [2]. Несмотря на то что развитие ГУС индуцируется большим 

количеством различных факторов, прогноз пациента (выздоровление, 

исход в хроническую почечную недостаточность, exitus letalis) зависит 

от успешности патогенетической терапии. Тем не менее установление 

истинной причины этого состояния не менее важно.

В современной литературе единой классификации ГУС не суще-

ствует. На наш взгляд, наиболее логичной представляется следующая 

классификация причин [3, 4]:

1. ГУС, ассоциированный с шигаподобным токсином (типичный, ассо-

циированный с диареей, Д+):

1.1. Escherihia coli.

1.2. Shigella dysenteriae type 1.

(HUS) in children. We demonstrated a clinical case of HUS, which was registered in our clinic. There 

were described the case history of the child, objective data, biochemical and basic blood studies, 

instrumental methods, and bone marrow punctate results. We described the diffi  culties and results 

of diagnostic search and diff erential diagnosis. The lack of typical anamnestic data, poor clinical 

picture at the start of disease were the cause of appendectomy in this boy. The absence of typical 

bacteria in the stool test, progressive aggravation of patient with acute renal failure symptoms 

became the cause of deep examinations and suspicion of atypical HUS in the child. The peculiarities 

of this case report are the presence of full complement testing results and DNA analysis data for 

diff erential diagnosis, which is not an available method of investigation in our country. We are very 

grateful to our colleagues from the Semmelweis University for advice in diagnostics and treatment 

perspectives, because Eculizumab (the most eff ective medication for atypical HUS) is not registered 

in Ukraine. Today we have a 6-year catamnesis. For this period, the patient has been stable. Clinical 

and laboratory remission is present, and these data let to say with a high probability about typical 

HUS in the patient. That is why our clinical case complements literature data about changes in the 

complement system not only in typical HUS, but also in atypical variant of the disease. 

Keywords: hemolytic uremic syndrome, children, complement system.
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2. ГУС, не связанный с шига-токсином (атипичный/бездиарейный, Д–):

2.1. ГУС на фоне инфекции:

2.1.1. Бактерии – Streptococcus pneumonia.

2.1.2. Вирус – ВИЧ.

2.2. Лекарственный ГУС (противоопухолевые препараты, анти-

коагулянты, иммуносупрессоры).

2.3. ГУС, связанный с беременностью.

2.4. Послеродовой ГУС.

2.5. ГУС на фоне аутоиммунных заболеваний.

2.6. Идиопатический ГУС.

2.7. Болезни регуляции комплемента:

2.7.1. Генетические болезни регуляции комплемента (мута-

ции генов фактора Н, мембранного кофакторного протеина 

(CD46), фактора I).

2.7.2. Приобретенные болезни регуляции комплемента (ан-

титела к фактору Н).

Атипичное течение ГУС (спорадическое, D–, не связанное с диа-

реей) вызывает особый интерес и клиницистов, и ученых, поскольку 

характеризуется рецидивирующим течением и в большинстве случаев 

исходом в хроническую почечную недостаточность  [5]. Необходимо 

отметить, что аГУС – хроническое заболевание, требующее пожизнен-

ного наблюдения. Заболеваемость и распространенность аГУС изучены 

недостаточно. По данным различных источников, в странах с развитой 

системой диагностики распространенность аГУС составляет от 1 до 3 

пациентов на 1 млн населения. Болезнь чаще манифестирует у детей до 

18 лет, но приблизительно в 40% случаев диагностируется во взрослом 

возрасте. Не  вызывает сомнения, что рост числа пациентов с этой не 

новой, но практически неизвестной формой ургентной патологии уже в 

ближайшем будущем может превратиться в серьезную задачу, которую 

сама жизнь поставит перед врачами разных специальностей.

Причинами атипичного течения ГУС могут быть различные фак-

торы. К ним относят аутосомно-рецессивную и аутосомно-доминантную 

формы. Их четкого описания на сегодня нет, но предполагают, что они 

обусловлены врожденным дефектом системы комплемента, врожден-

ной коллагеновой гломерулопатией (тип III), дефектом антитромбина III, 

нарушением обмена простациклина и врожденной аномалией метабо-

лизма витамина В
12

 с метилмалоновой ацидурией и гомоцистинурией. 

У  некоторых пациентов с наследственным ГУС был идентифицирован 

ген 1-й хромосомы, обозначенный как фактор Н [2]. 

Как типичный ГУС, так и атипичный относятся к группе тромбо-

тических (неиммунных) микроангиопатий, при которых в результате 

массивного повреждения эндотелия сосудов страдает прежде всего 

гломерулярный аппарат почек. Суть тромботической микроангио-

патии заключается в повреждении эндотелия сосудов с последую-

щим высвобождением субстанций, активирующих тромбоциты, что 

ведет к тромботическим повреждениям в терминальных артериолах 

и капиллярах [6]. Последовательность событий патогенеза различна в 

зависимости от индуцирующей причины, но исследования последних 

лет доказали роль нарушений в системе комплемента, приводящих к 
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микроангиопатиям. Установлено, что в основе аГУС лежит нарушение 

регуляции С3-компонента комплемента. Патогенез аГУС связан с акти-

вацией и регуляцией альтернативного пути активации системы компле-

мента (рис. 1) [1, 7, 8, 21]. 

В отличие от классического и лектинового путей, которые требуют 

специфических триггеров, альтернативный путь постоянно активен. 

С3-компонент комплемента содержит тиоэфирную связь, которая легко 

подвергается гидролизу с помощью воды (постоянно присутствующей 

в организме человека). Гидролиз индуцирует конформационные изме-

нения в протеине, которые позволяют C3H2O взаимодействовать с фак-

тором B (CFB) и фактором D (CFD), формируя C3-конвертазу (C3H2OBb), 

которая эффективно производит молекулы С3b, которые могут высту-

пать ядром для остальных компонентов комплемента.

Этот процесс ведет к постоянному образованию молекул C3b, но 

в отличие от C3H2O, внутренняя тиоэфирная связь остается интакт-

ной. Тиоэфирная связь является субъектом для атак различными саха-

рами и полисахаридами, находящимися на клеточных поверхностях. 

Рис. 1. Активация системы комплемента в патогенезе аГУС 
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Это привлекает C3b на поверхности, обеспечивая микроокружение 

для образования C3-конвертазы по альтернативному пути (C3Bb). 

Отложение C3b на поверхности клетки (опсонизация) является марке-

ром клетки как мишени для иммунных атак.

При отсутствии ингибиторов комплекса C3b процесс активации 

конвертазы не прекращается, комплементарный каскад продолжает 

активироваться образующимися компонентами, обычно заканчивается 

формированием мембраноатакующего комплекса (MAC, C5b-9), лизи-

сом клетки, воспалением и активацией каскада коагуляции. Кроме того, 

нарушение регуляции альтернативного пути (специфичности или диф-

ференцировки между собственными и чужеродными клетками) дости-

гается посредством взаимодействия многослойной системы плазмы 

и клеточных (поверхностных) регуляторов комплемента, предотвра-

щая комплемент-опосредованное повреждение собственных тканей. 

Потеря регуляции альтернативного пути приводит к повреждению тка-

ней, особенно гломерулярного эндотелия [7, 8].

В настоящее время обнаружено более 50 мутаций в гене фактора Н, 

кодирующих систему активации комплемента. Так как в 50% случаев 

исходом аГУС является формирование хронической почечной недоста-

точности и/или необратимое повреждение головного мозга, то генети-

ческое тестирование при атипичном течении ГУС очень важно для рас-

смотрения вопроса о трансплантации почек [9].

Среди метаболических причин, ведущих к аГУС, выделяют под-

группу нарушений, связанных с метаболизмом кобаламина (мегало-

бластная анемия, гомоцистеинемия, метилмалоновая ацидемия, лече-

ние гидроксикобаламином) и диацилглицеролкиназы ε [10, 11]. 

Клиническое течение атипичного ГУС имеет хотя и неспецифиче-

ские, но все же отличия от типичной формы: наличие семейной исто-

рии по ГУС (в 25% случаев), внезапное начало, атипичный продром без 

диареи или его отсутствие, прогрессивно рецидивирующее течение. 

У  ряда пациентов (около 20% детей) отмечается постепенное начало 

с субклинической анемией, и колебаниями уровня тромбоцитов (от 

нормы до тромбоцитопении) в течение недель или месяцев, и сохра-

ненной функцией почек на момент постановки диагноза. Клинические 

проявления при аГУС могут быть различными: симптомы повреждения 

почек (чаще почечная недостаточность), сердечно-сосудистые собы-

тия (кардиомиопатия, инфаркт миокарда, преходящая ишемия голов-

ного мозга, эмболия легочных артерий, остановка сердца), гастроин-

тестинальные проявления (диарея, рвота, запоры), неврологическая 

симптоматика (головная боль, судороги, эпилепсия, паралич лицевого 

нерва), проявления со стороны легких (пневмония, дыхательная недо-

статочность). При аГУС проявления и осложнения со стороны более 

чем одной системы организма наблюдаются в 100% случаев [12]. 

Повреждение почек при аГУС заключается в сужении или облите-

рации просвета капилляров клубочков тромбоцитарными агрегатами, 

снижении скорости клубочковой фильтрации и уменьшении перфу-

зии почечных канальцев с их вторичной дисфункцией или некрозом. 

В  норме эндотелий обеспечивает состояние эукоагуляции за счет 

действия антитромбина  III, простациклина, оксида азота, эндотелий-

зависимого релаксирующего фактора и т.  д. Повреждение эндотелия 
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способствует локальной активации свертывающей системы крови с 

внутрисосудистой коагуляцией, отложению фибрина и тромбоцитов в 

стенках и просвете капилляров [5]. 

Генез тромбоцитопении при ГУС связан с усилением внутри-

почечной агрегации тромбоцитов, при этом повышается уровень 

β-тромбоглобулина и тромбофактора-4  – специфических тромбоцитар-

ных белков, количество которых в плазме нарастает при активации тром-

боцитов и снижении гломерулярной фильтрации  [1]. Тромбоцитопении 

также способствует повышенное их потребление в тромбы. 

Тромбоцитарные изменения рассматриваются как вторичные по отно-

шению к эндотелиальному повреждению, так и изменения эритроцитов. 

Развитие микроангиопатической гемолитической анемии при ГУС 

объясняется механическим повреждением эритроцитов нитями фи-

брина при прохождении клеток крови через частично закупоренные 

микрососуды. Сопутствующее оксидантное повреждение мембран 

эритроцитов вследствие активации перекисного окисления липидов 

ухудшает их деформируемость и понижает устойчивость к механиче-

скому повреждению, способствуя тем самым усилению гемолиза  [13]. 

Идентификация наличия гемолиза проводится на основании наличия 

шизоцитов или других форм обломков эритроцитов в мазках крови или 

костного мозга.

Клиника многих тромботических микроангиопатий схожа, поэтому 

при атипичном течении ГУС приходится проводить дифференциальную 

диагностику с большим количеством заболеваний. В перечень необхо-

димых обследований входят: полный анализ крови (тромбоциты, иссле-

дование мазка крови, подсчет ретикулоцитов); коагулограмма; пече-

ночные пробы; анализ мочи; электролиты; креатинин; проба Кумбса; 

определение уровня ЛДГ; уровень гаптоглобина; антифосфолипидные 

антитела; антинуклеарные антитела; сердечные тропонины; бактерио-

логические исследования кала и посевы со слизистой оболочки рото- и 

носоглотки; специфическое исследование системы комплемента (опре-

деление С3, С4, антигенов факторов Н, B, I, аутоантитела к фактору Н), 

определение уровня фактора ADAMTS  13. Следует обращать особое 

внимание на мазки крови с повышенным количеством шизоцитов. При 

обнаружении фрагментированных эритроцитов при просмотре мазка 

необходим их подсчет. В случае обнаружения комплементарного дефи-

цита – ДНК-анализ мутаций вышеперечисленных факторов [14].

Лечение атипичного ГУС зависит от выявленной причины. 

Используются следующие мероприятия: в качестве поддерживающей 

терапии применяют трансфузии тромбоцитарной массы, отмытых эри-

троцитов, гемодиализ, плазмаферез, пересадка почек, в некоторых слу-

чаях может быть эффективной пересадка печени. Последние данные 

свидетельствуют об эффективности терапии экулизумабом – рекомби-

нантным ингибитором терминального участка системы комплемента 

(С5-компонента) [15, 16, 18–20, 22]. Диагностика атипичного ГУС доста-

точно сложна, т.  к. атипичное течение встречается редко (около 10% 

случаев ГУС), а спектр диагнозов, подлежащих исключению, достаточно 

широк. В целом прогноз аГУС неблагоприятен. Смертность в острой ста-

дии составляет 5–10%. Приблизительно у 50% пациентов развивается 

терминальная ХПН, чаще в течение 1-го года от начала манифестации.
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  КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациент Р., 2009 г. р., мальчик, поступил в КУ «Запорожская город-

ская многопрофильная детская больница №  5» 12 апреля 2013  г. При 

поступлении предъявлял жалобы на боли в области живота и его 

вздутие. 

Из анамнеза жизни известно, что ребенок от второй беременности, 

протекавшей с анемией, угрозой прерывания беременности, многово-

дием. Роды первые, срочные. Масса тела ребенка при рождении 4300 г. 

Выписан на 5-е сутки. Привит по возрасту, физическое и нервно-психи-

ческое развитие соответствовали возрасту. Частые простудные заболе-

вания родители отрицают.

Из анамнеза заболевания известно, что за неделю до госпитали-

зации перенес ОРВИ (ринит, повышение температуры тела до 37,5 °С). 

С 11.04.2013 г. появилась многократная рвота, боли в животе, жидкий 

стул 1 раз с примесью крови, к врачу не обращались. 12.04.2013 г. боли 

усилились, отмечалась рвота, стула не было. СМП доставлен в стацио-

нар, госпитализирован в приемно-диагностическое отделение, учиты-

вая диспепсические симптомы. Состояние при поступлении расценено 

как тяжелое за счет болевого и интоксикационного синдромов. Диагноз 

при поступлении: острая кишечная инфекция неясной этиологии, сред-

ней тяжести. Острый аппендицит? 

Обследован: ОАК от 12.04.2013 г.: гемоглобин  – 144  г/л, эритро-

циты – 4,4 млн, цветовой показатель – 0,97, лейкоциты – 19,0 тыс., эози-

нофилы – 1%, палочки – 32%, сегменты – 50%, лимфоциты – 13%, моно-

циты – 4%, тромбоциты – 220 тыс., СОЭ – 9 мм/ч.

ОАМ от 12.04.2013 г.: желтая, мутная, удельный вес – 1010, белок – 

0,013, в осадке – эпителий 1–3 в п/зр., лейкоциты – 9–10 в п/зр., эритро-

циты – 1–2 в п/зр.

С учетом клинико-анамнестических и лабораторных данных 

решено провести оперативное вмешательство. 12.04.2013 г. была про-

ведена аппендэктомия, интраоперационно выявлен обильный сероз-

ный выпот в брюшной полости (объемом около 200 мл). 

За период 13.04–14.04.2013 г. появились периферические отеки, в 

массе прибавил 2,5 кг за 2,5 суток, в связи с чем был переведен в отде-

ление реанимации, интенсивной терапии и хрониодиализа. 

Для подтверждения влияния энтеропатогенных штаммов E.  coli 

(в том числе и серотипа 0157:H7), Shigella dysenteriae, сальмонеллы 

на течение тромботической микроангиопатии у конкретного паци-

ента, согласно современным рекомендациям, возможны 3 варианта в 

диагностике: 1)  посев кала и ректального мазка в питательную среду 

Mac Conkey с сорбитолом, 2) выявление гена шига-токсина в стуле мето-

дом ПЦР и 3) определение IgM-антител к липополисахариду, наиболее 

часто встречающихся серогрупп микроорганизма в сыворотке крови.

Поскольку было проведено бактериологическое исследование кала 

на наличие энтеропатогенных штаммов E. coli (в том числе и серотипа 

0157:H7), Shigella dysenteriae, сальмонеллы и они не были обнаружены, 

было принято решение не проводить дальнейший диагностический 

поиск в этом направлении.

На момент поступления в ОАИТ и ХД (14.04.2013  г.): общее состо-

яние ребенка было тяжелым, обусловлено отечным синдромом, 
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ацетонемическим состоянием. Неврологический статус: в сознании, 

вялый, по шкале ком Глазго 15  баллов, контактен, на осмотр реагирует 

соответственно возрасту. Видимой грубой, очаговой неврологической 

симптоматики нет. Зрачки ОД=ОS. Фотореакция вялая. Менингеальные 

знаки отрицательные. Кожные покровы бледные, теплые, отеки ниж-

них конечностей, мошонки, надлобковой области, век, нижней части 

лица. Сыпи нет. Видимые слизистые бледно-розовые, чистые, влажные. 

Миотонус не снижен. Дыхание спонтанное, через естественные дыхатель-

ные пути, эффективное. Одышки нет. Редкий непродуктивный кашель. 

Аускультативно: дыхание жесткое, проводится равномерно с обеих 

сторон, хрипов нет, незначительно ослаблено в задне-нижних отделах. 

Перкуторно ясный легочной звук. Гемодинамика компенсирована, тоны 

сердца приглушены, ритм не нарушен. Живот мягкий, доступен глубокой 

пальпации, вздут, умеренно болезненный в области послеоперацион-

ной раны. Перистальтика активна. Печень у правого края реберной дуги. 

Селезенка не увеличена. Мочеиспускание свободное, стула при осмотре 

не было. 14.04.2013 г. в мочевом осадке – протеинурия (1,92 г/л).

В лабораторных показателях с 15.04.2013 г. динамика отрицатель-

ная за счет нарастания гипопротеинемии (до 43  г/л), протеинурии 

(до 5,38  г/л), умеренной гиперхолестеринемии (до 8,9  ммоль/л), лей-

коцитоза со сдвигом лейкоформулы до юных форм, прогрессирую-

щей гипохромной анемии и тромбоцитопении. 17.04.2013  г. снижение 

гемоглобина до 50  г/л, тромбоцитов до 40  тыс/л, отмечался незначи-

тельный гемолиз (уровень свободного гемоглобина – до 8 ед.); в моче 

появилась глюкозурия (до 4,8  г/л) при нормальном удельном весе 

(в том числе подтвержденном в анализе мочи по Зимницкому). В анализе 

мочи по Нечипоренко – эритроцитурия (до 37 500). Показатели коагуло-

граммы находились в пределах допустимых значений. Неоднократно 

обследован на наличие LE-клеток – не обнаружены. АСЛО до 170 МЕ/мл, 

СРБ неоднократно отрицательный, серомукоиды в пределах нормы. 

Антинуклеарные антитела, антитела к двуспиральной ДНК не обна-

ружены. ДНК вирусов гепатита С и В  не обнаружена. Реакция Кумбса 

(прямая и обратная) отрицательна. Бактериологические исследования 

кала – обнаружен золотистый стафилококк 106, в моче, в материале со 

слизистой трахеи – рост микроорганизмов не обнаружен. 

В клиническом статусе во время изменения положения тела воз-

никли тонико-клонические судороги с генерализованным цианозом, 

в связи с чем ребенок был переведен на ИВЛ в режиме гипервентиля-

ции. Однократно отмечалось снижение АД до 50 мм рт. ст. 

С учетом клинических и лабораторных данных был заподозрен диа-

гноз гемолитико-уремического синдрома (наличие симптомов пораже-

ния почек, затем неврологические симптомы, тромбоцитопения, неим-

мунная анемия). Но с учетом отсутствия следов специфических инфек-

ционных факторов, вызывающих типичное течение ГУС (энтеропатоген-

ных штаммов кишечной палочки, шигеллы дизентерии, а также стреп-

тококка пневмонии), течение данной тромботической микроангио-

патии расценено как атипичное. Для проведения дифференциального 

диагноза проведена стернальная пункция. 

В миелограмме обнаружено: костный мозг богат клеточными эле-

ментами, эритропоэз нормобластного типа. Отмечается значительная 
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гиперплазия эритроцитарного ростка (Л:Э=1:1.5), обнаружены обломки 

эритроцитов (в том числе шизоциты). Имеются нормоциты всех степе-

ней зрелости с увеличением полихроматофильных форм. МКЦ росток 

представлен нормальным количеством клеток, однако не наблюдается 

зрелых распадающихся МКЦ, окруженных тромбоцитами.

18.04.2013 г. после стабилизации состояния ребенок экстубирован, 

дыхание самостоятельное, эффективное. Отмечалось стабильно нор-

мальное АД. Отмечались эпизоды снижения темпа диуреза (анурии 

не было), которые купировались введением диуретиков. Изначально 

не было азотемии, однако впоследствии однократно зафиксировано 

увеличение концентрации креатинина до 160 мкмоль/л, мочевины до 

15 ммоль/л, с третьей недели заболевания отмечена тенденция к посто-

янному росту данных показателей. На четвертой неделе состояние 

тяжелое, обусловлено системными нарушениями, тромбоцитопенией, 

нефропатией, гепатолиенальным синдромом (который ранее не отме-

чался, печень +5 см, увеличение селезенки).

На ЭКГ отмечались неспецифические изменения: нарушения репо-

ляризации, обменных процессов в миокарде. На УЗИ внутренних орга-

нов от 16.04.2013 г. – в почках диффузные изменения, характерные для 

двустроннего нефрита, гепатомегалия, сладж-синдром, двусторонний 

гидроторакс, сердце – дополнительная хорда левого желудочка, нена-

пряженная гипертрофия левого желудочка, легочная, трикуспидальная 

регургитация 1-й ст. С 29.04.2013 г., несмотря на проводимую терапию, 

УЗИ-данные с отрицательной динамикой  – по задней стенке левого 

желудочка и в области верхушки сердца обнаружен слой жидкости 

до 6  мм, со стороны других органов УЗИ-данные без существенных 

изменений.

Консультации узких специалистов: окулист  – начальная стадия 

отека диска зрительного нерва, ретинопатия; гематолог – рекомендо-

вано проведение дифференциальной диагностики тромботических 

микроангиопатий – ГУС и тромботической тромбоцитопенической пур-

пуры; невролог – гипоксически-ишемическое поражение ЦНС, наруше-

ние ликвородинамики; генетик – синдром Гассера (ГУС); ЛОР – без пато-

логии; кардиолог  – гидроперикард; инфекционист исключил острую 

кишечную инфекцию.

Проводимая терапия включала: введение эритроцитарной массы, 

тромбоконцентрата, отмытых эритроцитов, антибактериальную тера-

пию (цефтриаксон, меронем, уназин, фортум), противогрибковые пре-

параты (флуконазол), глюкокортикостероиды с 16.04.2013 г. (преднизо-

лон, дексазон, солумедрол парентерально до 7 мг/кг по преднизолону, 

затем до 30  мг/кг), диуретики (фуросемид, верошпирон, гипотиазид), 

аспаркам. 

На этапе дифференциально-диагностического поиска исключали 

нефротический синдром острого гломерулонефрита, быстропро-

грессирующий нефрит, иммунную природу гемолитической анемии, 

аутоиммунные заболевания. Тяжесть состояния в дебюте заболевания 

была связана с клиническими проявлениями тяжелой гемолитической 

анемии, протекавшей с гемолитическими кризами, что явилось осно-

ванием для назначения глюкокортикостероидной терапии. При вери-

фикации ГУС ГК-терапия была отменена. 
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Отсутствие положительной динамики на фоне указанной терапии, 

в том числе от глюкокортикоидов в терапевтической дозе и при пульс-

терапии, заставило задуматься о необходимости проведения плазма-

фереза и дальнейших специфических тестов для исключения тромбо-

тической тромбоцитопенической пурпуры (ТТП) и комплемент-опосре-

дованного ГУС.

Исследование комплементарного профиля было организовано 

нами в исследовательской лаборатории университета Саммелвейс 

(Венгрия, г.  Будапешт, кафедра внутренней медицины №  3, зав.  лабо-

раторией  – д.  м.  н., профессор Zoltán Prohászka). Данная лаборатория 

занимается вопросами болезней комплемента более 20  лет, имеет 

также свою лабораторию для ДНК-анализа нарушений в системе ком-

племента. Приводим оригинальные данные, полученные нами из лабо-

ратории (рис. 2). 

Полученные результаты (снижение альтернативного пути актива-

ции системы комплемента, низкий уровень фактора В) свидетельствуют 

о комплемент-опосредованном, атипичном течении ГУС и требуют 

дальнейшей диагностики (а именно ДНК-анализа на наличие мутаций 

в генах, кодирующих систему комплемента) для рассмотрения вопроса 

о специфической терапии экулизумабом и, возможно, трансплантации 

почек при повторных эпизодах ГУС.

Кроме того, пациенту проведена оценка концентрации фактора 

Виллебранда (для дифференциальной диагностики с ТТП проводится 

оценка активности ADAMTS 13 – специфической протеазы, регулирую-

щей активность фактора Виллебранда, которая при ТТП отмечается на 

уровне ≤5% и не отщепляет мономеры фактора Виллебранда, остаю-

щиеся заякоренными на эндотелии, а, следовательно, обнаруживается 

дефицит этого фактора в сыворотке крови [17, 19]). Мы получили следую-

щий ответ: 452,0 Ед (референтные значения 61,3–157,8). Таким образом, 

на основании повышенных в 3 раза показателей фактора Виллебранда 

сделан вывод о достаточной активности фактора ADAMTS 13 и исклю-

чена ТТП.

Мальчик получил 11 дискретных плазмаферезов (с 10.05.2013 г. по 

03.06.2013 г.). В дальнейшем по стабилизации показателей роста тром-

боцитов плазмаферезы были прекращены. 14.06.2013 г. удален сосуди-

стый доступ, ребенок переведен на энтеральный прием медикаментов. 

Общее состояние ребенка стабилизировалось, купирован отечный 

Рис. 2. Результаты исследования системы комплемента пациента Р.
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синдром, сохранялись анемия, гипопротеинемия. 19.06.2013 г. ребенок 

переведен в нефрологическое отделение для дальнейшего лечения.

Терапия на момент перевода в нефрологическое отделение и в 

отделении: фозикард 1,25 мг/сут, СаД3 – 1 т, преднизолон 1 т. 2 раза/сут, 

ирбесартан  – 50  мг/сут, дипиридамол  – 12,5  мг 3 раза/сут, рекормон 

2000 Ед 1 раз в неделю. В отделении постепенно в течение 2 недель про-

изведена отмена преднизолона.

03.07.2013 г. ребенок выписан в состоянии клинического улучше-

ния, из лабораторных симптомов сохранялась анемия (гемоглобин до 

86 г/л, эритроциты – 2,81 млн). Ребенку рекомендовано диспансерное 

наблюдение с периодическим контролем показателей вовлеченных 

органов, медикаментозное лечение: рекормон 2000 ЕД п/к 2 раза/нед, 

мальтофер 10 мл 1 раз в день, фозикард 1,25 2 раза/день, ирбесартан 

50  мг 1 раз/день, СаД3-никомед 1  т 1 раз/день, до 1 месяца  – кардо-

нат 1 капс 1 раза/сут, до 3 недель – АТФ лонг 5 мг 2 раза/сут, плановая 

госпитализация через 3 месяца для контроля лабораторных показате-

лей. Кроме того, в процессе лечения в клинике и после выписки матери 

рекомендовано ДНК-тестирование на наличие мутаций факторов 

системы комплемента.

После выписки ребенка его кровь была отправлена в исследова-

тельскую лабораторию университета Саммелвейс для проведения дан-

ного анализа. 

За период, прошедший с момента выписки, состояние ребенка оста-

валось стабильным. В августе 2013 г. при амбулаторном контроле лабо-

раторных показателей в биохимических показателях – без отклонений 

от нормы, в клиническом анализе крови – гемоглобин 130 г/л, тромбо-

циты – 250 тыс.; в мочевом осадке протеинурия не обнаружена. В плане 

терапии с августа ребенок получал только фозикард, который в сентя-

бре был отменен самостоятельно родителями. 

С 14.10.2013 г. по 25.10.2013 г. ребенок находился на плановой 

госпитализации в нефрологическом отделении, во время которой было 

проведено полное контрольное обследование, не выявившее откло-

нений от нормы по всем ранее измененным показателям (в том числе 

гемоглобин находился на уровне 120 г/л, тромбоциты – 222 тыс/л). 

В середине декабря 2013 г. получены результаты ДНК-тестирования. 

Приводим оригинальные данные (рис.  3), которые свидетельствуют 

об отсутствии специфических мутаций в генах, кодирующих систему 

комплемента.

Рис. 3. Результаты генетического тестирования пациента Р.
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Клинический случай

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Имеющиеся клинические и лабораторные данные, также как особен-

ности течения болезни у данного ребенка, свидетельствуют о наличии 

гемолитико-уремического синдрома, опосредованного комплементар-

ными проблемами, которые носили приобретенный характер. Мальчик 

мог иметь как типичное, так и атипичное течение ГУС (учитывая все за и 

против), и на тот  момент мы не могли сказать точно, какой тип ГУС имел 

место в описанном клиническом наблюдении. 

Впоследствии ребенок ежегодно и до настоящего времени прохо-

дит плановые обследования в условиях нефрологического отделения. 

Его состояние стабильное, биохимические данные и показатели моче-

вого осадка в пределах физиологической нормы. Скорость клубочко-

вой фильтрации на протяжении динамичного наблюдения за пациен-

том находится в пределах физиологических норм и составляет не ниже 

80 мл/мин. В настоящее время мальчик не получает никакую терапию.

С учетом отсутствия семейной истории по заболеванию, отсутствия 

генных мутаций, имеющих значение для системы комплемента, на осно-

вании 5-летнего катамнеза, во время которого состояние ребенка сви-

детельствовало о клинико-лабораторной ремиссии, можно надеяться, 

что тот эпизод в жизни ребенка был единственным и в будущем не 

повторится. Мальчик остается под диспансерным наблюдением с пери-

одическим контролем лабораторных показателей до достижения им 

18-летнего возраста.
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