
105ЗАМЕТКИ ИЗ ПРАКТИКИ

Children’s medicine of the North-West
2022 / Т. 10 № 1

ISSN 2221-2582

УДК 616.63-008.6-053.6

АТИПИЧНЫЙ ГЕМОЛИТИКО-УРЕМИЧЕСКИЙ СИНДРОМ У РЕБЕНКА 
12 ЛЕТ (СЛУЧАЙ ИЗ ПРАКТИКИ)

© Татьяна Геннадьевна Пухова1, Елена Павловна Ситникова1, Иван Андреевич 
Леонтьев1, Кирилл Валерьянович Дашичев1, Ольга Николаевна Чиркова2

1 Ярославский государственный медицинский университет. 150000, Ярославль, ул. Революционная, д. 5
2 Областная детская клиническая больница. 150042, Ярославль, Тутаевское шоссе, д. 27

Контактная информация:
Татьяна Геннадьевна Пухова — к.м.н., доцент кафедры педиатрии № 2. E-mail: pukhovat@mail.ru

Поступила: 20.10.2021 Одобрена: 23.12.2021 Принята к печати: 07.02.2022

Резюме: Введение. Атипичный гемолитико-уремический синдром  — орфанное заболевание, характеризую-
щееся тяжелым течением, развитием острой почечной недостаточности и экстраренальными проявлениями. 
Цель — представить клиническое наблюдение случая атипичного гемолитико-уремического синдрома у ре-
бенка 12 лет и опыт успешного ведения пациента на фоне комплемент-ингибирующей терапии с использовани-
ем препарата экулизимаб. Материал и методы. Дано описание случая атипичного гемолитико-уремического 
синдрома у ребенка 12 лет. Заболевание началось остро с проявлений интоксикационного и абдоминального 
синдромов, на следующие сутки появилась пятнисто-папулезная и петехиальная сыпь, олигурия, артериальная 
гипертензия. По данным лабораторного обследования регистрировались негемолитическая анемия, тромбо-
цитопения, азотемия, повышение активности лактатдегидрогеназы, были выявлены антитела к фактору Н ком-
племента со снижением его С3 фракции. В анализе кала энтероинвазивные, энтеропатогенные, энтероагрес-
сивные и энтеротоксичные штаммы E. coli не обнаружены. По совокупности клинико-лабораторных данных 
был выставлен диагноз атипичного гемолитико-уремического синдрома с острой почечной недостаточностью 
и вторичной артериальной гипертензией. Патогенетическая терапия препаратом экулизимаб дала стойкий 
положительный эффект. Заключение. Особенностями представленного случая атипичного гемолитико-уре-
мического синдрома является подростковый возраст пациента на момент дебюта заболевания, его старт с аб-
доминального синдрома, постепенное нарастание азотемии без выраженной олигурии на фоне тяжелой ми-
кроангиопатической анемии, волнообразный характер течения. Начало патогенетической терапии позволило 
избежать прогрессирования и рецидивов заболевания и развития хронической почечной недостаточности.
Ключевые слова: атипичный гемолитико-уремический синдром; дети.
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Summary: Introduction. Atypical hemolytic-uremic syndrome is an orphan disease characterized by severe course, 
development of acute renal failure and extrarenal manifestations. The aim is to present a clinical case of atypical 
hemolytic-uremic syndrome in a 12-year-old child and the experience of successful management of the patient 
against the background of complement-inhibitory therapy using the drug eculizumab. Material and methods. A 
case of atypical hemolytic-uremic syndrome in a 12-year-old child is described. The disease began acutely with 
manifestations of intoxication and abdominal syndromes, the next day there was a spotty papular and petechial rash, 
oliguria, arterial hypertension. According to the laboratory examination, non-hemolytic anemia, thrombocytopenia, 
azotemia, increased lactate dehydrogenase activity were recorded, antibodies to complement factor H were detected 
with a decrease in its C3 fraction. Enteroinvasive, enteropathogenic, enteroagressive and enterotoxic strains of E. coli 
were not detected in the stool analysis. According to the totality of clinical and laboratory data, an atypical hemolytic-
uremic syndrome with acute renal failure and secondary arterial hypertension was diagnosed. Pathogenetic therapy 
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with the drug eculizimab gave a persistent positive eff ect. Conclusion. The features of the presented case of atypical 
hemolytic-uremic syndrome are the adolescent age of the patient at the time of the onset of the disease, its start with 
abdominal syndrome, the gradual increase of azotemia without pronounced oliguria against the background of severe 
microangiopathic anemia, the wave-like nature of the course of the disease. The initiation of pathogenetic therapy 
made it possible to avoid the progression and relapses of the disease and the development of chronic renal failure.
Key words: atypical hemolytic-uremic syndrome; children.

120×109/л, повышенные показатели креатинина, мочеви-
ны и активности лактатдегидрогеназы (до 7213 ед./литр). 
На вторые сутки пребывания в стационаре состояние 
ребенка резко ухудшилось, на спине, груди и руках по-
явилась мелкая пятнисто-папулезная сыпь, на месте кре-
пления манжеты тонометра — петехии, отмечалась икте-
ричность склер.

При наблюдении в динамике в анализах крови нарас-
тала анемия со снижением гемоглобина до 60  г/литр, 
тромбоцитопения до 36×109/литр, активность лактатде-
гидрогеназы возросла до 7300  ед./литр, проба Кумбса 
была отрицательной. Проявлениями острой почечной 
недостаточности были олигурии, артериальная гипер-
тензия, высокие цифры сывороточного креатинина 
(362 ммоль/литр). Зарегистрировано снижение С3 фрак-
ции комплемента. Таким образом, результаты клинико-
лабораторного обследования свидетельствовали о на-
личии комплемент-опосредованной тромботической 
микроангиопатии.

Пациент был переведен в реанимационное отде-
ление, где проводились инфузии свежезамороженной 
плазмы, эритроцитарной массы, гепаринотерапия. 
Однако наблюдалось нарастание анемии и тромбоци-
топении. Для уточнения характера ангиопатии выпол-
нено исследование активности металлопротеиназы 
(ADAMANS-13), результат  — 91 %, выявлены антитела 
к фактору Н комплемента. В анализе кала энтероинва-
зивные, энтеропатогенные, энтероагрессивные и эн-
теротоксичные штаммы E. coli не обнаружены. В связи 
с подозрением на АГУС и прогрессированием острой 
почечной недостаточности мальчик был переведен в 
Центр гравитационной хирургии и гемодиализа имени 
Святого Владимира.

Состояние ребенка оставалось тяжелым, что по-
служило показанием к назначению заместительной 
почечной терапии. Проводился плазмоферез, транс-
фузии свежезамороженной плазмы. Отмечена положи-
тельная динамика: восстановился диурез, улучшились 
показатели периферической крови, нормализовался 
сывороточный уровень мочевины и креатинина, по 
данным допплерографического исследования увели-
чился кровоток в почечных сосудах. Однако сохраня-
лась артериальная гипертензия (до 143/83  мм рт.ст.), 
медленно снижалась активность лактатдегидроге-
назы. Попытка прекращения плазмообмена привела 
к снижению числа тромбоцитов. При генетическом 
исследовании значимых мутаций генов-регуляторов 
комплемента выявлено не было.

ВВЕДЕНИЕ
Результаты эпидемиологических исследований 

указывают значительное увеличение распространен-
ности патологии органов мочевой системы (ОМС) у 
детей преимущественно за счет дисметаболических 
нефропатий и врожденных пороков развития почек 
и мочевыделительных путей [1, 2]. Однако все чаще 
регистрируются редкие нозологические формы, од-
ной из которых является атипичный гемолитико-уре-
мический синдром (АГУС). В Ярославском регионе с 
2014 года зафиксировано 4 случая АГУС. Данный син-
дром входит в группу орфанных заболеваний: его ча-
стота составляет 3,3 случая на один миллион детей [3]. 
Эта патология отличается тяжелым течением, высоким 
риском развития острой почечной недостаточности и 
неблагоприятного исхода, а также экстраренальными 
проявлениями. В основе патогенеза АГУС лежит ге-
нетически детерминированная дисфункция системы 
комплемента с неконтролируемой активацией его аль-
тернативного пути [3, 4].

ЦЕЛЬ РАБОТЫ
Представить клиническое наблюдение случая ати-

пичного гемолитико-уремического синдрома у ребен-
ка 12 лет и опыт успешного ведения пациента на фоне 
комплемент-ингибирующей терапии с использованием 
препарата экулизумаб.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Мальчик М., 12 лет поступил в инфекционную клини-

ческую больницу города Ярославля с жалобами на об-
щую слабость, головокружения, боли в животе с преи-
мущественной локализацией в околопупочной области 
средней интенсивности колюще-режущего характера, 
многократную рвоту, стул 3 раза в сутки, разжиженный.

Anamnesis vitae. Ребенок родился от второй бере-
менности при сроке гестации 38 недель, вторых сроч-
ных родов с массой тела 3700  грамм, длиной 52  см, 
оценка по шкале Апгар 8/9  баллов. Наследственный и 
ранний неонатальный анамнез не отягощены, к груди 
приложен в родильном зале, грудное вскармливание 
до 6 месяцев. Рос и развивался по возрасту. Перенесен-
ные заболевания: ветряная оспа в 3 года, ОРВИ 3–4 раза 
в год.

Из anamnesis morbi известно, что заболевание на-
чалось остро за сутки до обращения к врачу. На фоне 
интоксикационного и абдоминального синдромов 
регистрировалось снижение числа тромбоцитов до 
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По совокупности клинико-анамнестических и лабо-
раторных данных был выставлен следующий диагноз: 
Атипичный гемолитико-уремический синдром. Острая 
почечная недостаточность, стадия восстановления 
функции почек. Вторичная (ренальная) артериальная 
гипертензия.

Учитывая тяжелое течение АГУС с выраженными 
почечными и экстраренальными проявлениями в де-
бюте заболевания, ребенку была назначена патоге-
нетическая терапия препаратом экулизимаб. Перед 
началом лечения провели вакцинацию от менинго-
кокковой, пневмококковой и гемофильной инфекций. 
Согласно протоколу лечения был выбран режим дози-
рования 600 мг 14 дней с переходом на 900 мг каждые 
2  недели и последующей коррекцией дозы по массе 
ребенка до 1200 мг. На фоне применения экулизимаба 
была достигнута стойкая ремиссия с нормализацией 
клинико-лабораторных параметров.

В течение двух лет катамнестического наблюдения 
пациент продолжал регулярную терапию экулизи-
мабом и ренопротективную терапию (минимальные 
дозы эналаприла). Гематологические показатели и 
параметры функции почек сохранялись в пределах 
референсных значений. Рос и развивался гармонич-
но (нормальная масса тела при росте выше среднего). 
Артериальное давление сохранялось на нормальных 
цифрах, отеков не было. За время наблюдения одно-
кратно отмечались боли в животе, связанные с по-
грешностями в питании.

Учитывая длительность ремиссии, отсутствие 
клинически значимых мутаций генов-регуляторов 
комплемента, было принято решение о прекраще-
нии терапии препаратом экулизумаб на фоне регу-
лярного контроля гематологических показателей и 
функции почек. Прием эналаприла в дозе 5  мг/сутки 
был продолжен. При дальнейшем наблюдении по-
сле прекращения биологической терапии рецидивов 
комплемент-опосредованной тромботической микро-
ангиопатии и признаков нарушения функции почек не 
обнаружено. В настоящее время ребенок активно на-
блюдается нефрологом и педиатром.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, особенностями представленного 

случая течения атипичного гемолитико-уремического 
синдрома являются: подростковый возраст пациента 
на момент дебюта заболевания, старт с абдоминаль-
ного синдрома, нарастание азотемии без выраженной 
олигурии на фоне выраженной микроангиопатиче-
ской анемии, волнообразный характер течения. На-
чало патогенетической терапии позволило избежать 
прогрессирования заболевания и достичь быстрого 
восстановления функции почек. Представленный 

клинический пример иллюстрирует высокую эффек-
тивность комплемент-ингибирующей терапии, свое-
временное назначение которой позволяет добиться 
стойкой клинико-гематологической ремиссии с сохра-
нением почечных функций.
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