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Резюме
Представлен клинический случай атипичного 

гемолитико-уремического синдрома в акушер-
ской практике. Атипичный гемолитико-уреми-
ческий синдром (аГУС) – орфанное заболевание, 
сопровождается крайне высокой летальностью, 
достигающей при своевременно установлен-
ном диагнозе 29%. Наряду с типичным гемо-
литико-уремическим синдромом, тромботиче-
ской тромбоцитопенической пурпурой, тяжелой 
преэклампсией и HELLP синдромом аГУС явля-
ется заболеванием из группы тромботических 
микроангиопатий (ТМА). В основе аГУС боль-
шую роль играют генетические мутации, однако 
для манифестации заболевания необходима до-
полнительная сверхмощная стимуляция систе-
мы комплемента. У детей таким триггером ча-
ще всего служит инфекция дыхательных путей и 
желудочно-кишечного тракта, тогда как у взрос-
лых женщин таким мощным, комплемент-акти-

вирующим фактором является беременность. 
Высокая летальность при аГУС обусловлена не-
сколькими причинами: крайне редкой частотой 
заболевания и, как следствие, низкой информи-
рованностью о нем врачей, неспецифичностью 
симптомов в начале развития аГУС, быстрым 
развитием полиорганной недостаточности с по-
ражением почек за счет катастрофического гене-
рализованного тромбообразования в микроцир-
куляторном русле. Успех лечения аГУС во мно-
гом зависит от своевременности установления 
этого диагноза и проведения специфической те-
рапии экулизумабом в сочетании с почечной за-
местительной терапией при наличии острой по-
чечной недостаточности, интенсивной терапией 
и быстрым родоразрешением по протоколу веде-
ния тяжелой преэклампсии.

Ключевые слова: атипичный гемолитико- 
уремический синдром, тромботическая микро-
ангиопатия, ADAMTS-13.

Abstract
Here we present a clinical case of atypical he-

molytic uremic syndrome (aHUS) associated with 
delivery. Even in timely diagnosed patients with 
aHUS, case fatality rate reaches 29%. Currently, 
aHUS is considered as a thrombotic microangi-
opathy, along with typical hemolytic uremic syn-
drome, thrombotic thrombocytopenic purpura, se-

vere pre-eclampsia, and HELLP syndrome. There 
is a considerable genetic predisposition to all 
abovementioned types of thrombotic microangiop-
athy; however, additional significant stimulation of 
the complement system is mandatory for aHUS to 
occur. In children, it can be triggered by respirato-
ry or gastrointestinal infections, while in women 
it is typically provoked by pregnancy. High mor-
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Атипичный гемолитико-уремический син-
дром (аГУС) является орфанным заболевани-
ем, распространенность которого в популяции 
человека колеблется на уровне 2-7 случаев на 
1000000 [1]. По современным представлени-
ям, аГУС является генетически обусловленным 
хроническим системным заболеванием, в осно-
ве которого лежит неконтролируемая актива-
ция альтернативного пути комплемента, веду-
щая к генерализованному тромбообразованию 
в сосудах микроциркуляторного русла. Иными 
словами, аГУС, наряду с типичным гемолити-
ко-уремическим синдромом и тромботической 
тромбоцитопенической пурпурой, является 
классическим заболеванием из группы тром-
ботических микроангиопатий (ТМА). Акуше-
ры хорошо знакомы с этой группой заболева-
ний, так как ярчайшими представителями ТМА 
в акушерстве являются тяжелая преэклампсия, 
эклампсия и HELLP синдром (Hemolysis, 
Elevated Liver enzymes, Lоw Platelet соunt).

аГУС чаще встречается в детском и молодом 
возрасте, одинаково часто поражает мужчин и 
женщин, однако при дебюте в зрелом возрас-
те чаще встречается у женщин. Несмотря на то, 
что в основе аГУС большую роль играют гене-
тические мутации, считается, что для манифе-
стации заболевания необходима дополнитель-
ная сверхмощная стимуляция системы ком-
племента. У детей таким триггером чаще всего 
служит инфекция дыхательных путей и желу-
дочно-кишечного тракта, тогда как у взрослых 
женщин таким мощным, комплимент-активи-
рующим фактором является беременность [2]. 

Развитие аГУС при беременности сопрово-
ждается крайне высокой летальностью боль-
ных, которая может достигать при своевремен-
но установленном диагнозе 29%. Высокая ле-
тальность при аГУС обусловлена несколькими 
причинами: крайне редкой частотой заболева-
ния и как следствие низкой информированно-
стью о нем врачей, неспецифичностью сим-
птомов в начале развития аГУС, быстрым раз-
витием полиорганной недостаточности с по-
ражением почек за счет катастрофического 
генерализованного тромбообразования в ми-

кроциркуляторном русле [3]. 
Учитывая высокую научно-практическую 

значимость и малую освещённость аГУС при 
беременности в литературе, ниже представлен 
клинический случай данной патологии.

Клинический случай
В отделение патологии беременных стацио-

нара третьего уровня 10.07.18г. в 17 часов 40 
минут поступила пациентка С., 17 лет.

В анамнезе: не замужем, не работает. Менар-
хе в 12 лет. Данная беременность первая, вста-
ла на учет в женскую консультацию в 19 недель 
беременности, всего 12 посещений. Первый 
триместр осложнился рвотой беременной; вто-
рой триместр анемией легкой степени тяжести, 
по поводу чего получала препараты железа. В 
третьем триместре с 31 недели диагностирова-
ны отеки беременной.

10.07.18г. при проведении планового осмо-
тра в женской консультации по ультразвуково-
му исследованию (УЗИ) было выявлено мало-
водие, пациентка была направлена на госпита-
лизацию в акушерский стационар. 

При поступлении выставлен диагноз: 
Основное заболевание – беременность 37 

недель, юная первородящая, хроническая суб-
компенсированная фетоплацентарная недоста-
точность.

Осложнения основного заболевания – ма-
ловодие, хроническая гипоксия плода.

Сопутствующее заболевание – отеки бере-
менной, анемия II степени (Hb 71 г/л).

На первые сутки пребывания в стационаре 
(11.07.18г.) у пациентки появились жалобы на 
чувство жара, головокружение, слабость, го-
ловную боль, сухой кашель, тяжесть за груди-
ной; на вторые сутки (12.07.18г.) добавились 
жалобы на насморк, слезотечение, кровотече-
ние из носа, которые расценены как проявле-
ния острой респираторной вирусной инфекции 
(ОРВИ), острого бронхита. Лабораторно выяв-
лено значительное превышение уровней лак-
татдегидрогеназы (ЛДГ) и щелочной фосфата-
зы. Учитывая анемию тяжелой степени, для ее 
коррекции больной проведена гемотрансфузия 
– 2 дозы отмытых эритроцитов. 

tality of aHUS is due to its rarity and consequent 
low awareness, non-specific symptoms at its ini-
tiation, and rapid development of multiple organ 
failure including acute kidney injury due to gen-
eralized thrombosis in the microvasculature. Suc-
cessful treatment of aHUS largely depends on the 

timeliness of diagnosis, specific therapy with ecu-
lizumab in combination with a renal replacement 
therapy, and rapid delivery according to the proto-
col on severe pre-eclampsia.

Keywords: atypical hemolytic uremic syn-
drome, thrombotic microangiopathy, ADAMTS-13.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ



ТОМ 4, № 1

93

ФУНДАМЕНТАЛЬНАЯ 
И КЛИНИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА

®КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

В динамике на третьи сутки пребывания в 
стационаре (13.07.18г.) указанные выше жало-
бы купировались, состояние оценено как удов-
летворительное, однако лабораторно выявлено 
резкое снижение уровня тромбоцитов до 91 ты-
сяч Ед/мкл, что расценено как проявление тя-
желой преэклампсии, HELLP синдрома. Леча-
щим врачом и консилиумом отмечено неадек-
ватное, агрессивное поведение больной, обу-
словленное энцефалопатией неясного генеза. 
Пациентка категорически отказалась от пред-
ложенного экстренного оперативного родораз-
решения, ей была начата подготовка родовых 
путей при помощи активных методов и тера-
пия в соответствие с клиническим протоколом 
МЗ РФ «Гипертензивные расстройства во вре-
мя беременности, в родах и послеродовом пе-
риоде. Преэклампсия. Эклампсия».

15.07.18г. у пациентки спонтанно развилась 
родовая деятельность, произошли срочные ро-
ды живым плодом мужского пола, весом 3455 
грамм, ростом 49 см, 5-7 баллов по Апгар. Роды 
велись под продленной эпидуральной аналге-
зией. В родах отмечалась гипертермия до 38,0o 

и эпизод кровотечения из носа объемом 40 мл. 
Первые сутки послеродового периода проте-

кали удовлетворительно, без особенностей.
На вторые сутки послеродового периода 

17.07.18г. у больной появились жалобы на го-
ловную боль, тошноту, головокружение при 
ходьбе, рвоту, отсутствие мочи с 16.07.18г. Об-
щее состояние расценено как тяжелое, выявлена 
желтуха, гепатоспленомегалия, кровоизлияния 
на глазном дне в виде петехий, кровоподтеки 
в местах инъекций, анурия. Лабораторно выяв-
лен синдром цитолиза (аспартатаминотранс-
фераза (АСТ) превышена в 7 раз, аланинами-
нотрасфераза (АЛТ) - в 2 раза), синдром холе-
стаза (щелочная фосфатаза превышена в 1,5 
раз), уремический синдром (мочевина превы-
шена в 2 раза, креатинин в 10 раз), синдром 
системного воспаления (С-реактивный белок 
превышен в 77 раз), синдром гемолиза (ЛДГ 
превышена в 17 раз, гемоглобин и эритроциты 
снижены более чем в 2 раза), синдром коагуло-
патии (показатель международного нормализо-
ванного отношения (МНО) увеличен в 1,2 раза, 
активированное частичное тромбопластиновое 
время (АЧТВ) - в 2 раза) (таблицы 1,2,3). 

Выставлен диагноз: 
Основное заболевание – тромботическая 

микроангиопатия, ассоциированная с тяжелой 
преэклампсией, HELLP синдром. Сепсис?

Осложнения основного заболевания – 
ДВС-синдром, острая почечная недостаточ-
ность в стадии анурии.

Сопутствующее заболевание – вторые сут-
ки после срочных родов в 37 недель.

Для дальнейшего лечения пациентка бы-
ла переведена в отделение реанимации. Лече-
ние проводилось в соответствие с клиническим 
протоколом МЗ РФ «Гипертензивные расстрой-
ства во время беременности, в родах и послеро-
довом периоде. Преэклампсия. Эклампсия» в 
сочетании с антибактериальной и посиндром-
ной терапией, гемотрансфузией свежезаморо-
женной плазмы и отмытых эритроцитов. 

В течение суток на фоне проводимой тера-
пии отмечалась отрицательная динамика: по-
явились жалобы на тяжесть в эпигастрии и 
болезненность при пальпации этой области, 
сохранялась анурия на фоне стимуляции ди-
уреза, отмечалось лавинообразное нараста-
ние уремического синдрома, синдрома гемо-
лиза, цитолиза, коагулопатии, печеночной не-
достаточности. Оценка степени тяжести по 
APACHE II, риск смерти=70,3%. Прокальци-
тониновый тест был в пределах референтных 
показателей.

Учитывая отрицательную динамику на фо-
не проводимой терапии и выраженный ге-
молиз, высказано предположение о нали-
чии у пациентки аГУС, назначено обсле-
дование – ADAMTS-13 (A Disintegrin And 
Metalloproteinase with Thrombospondin type 
1 motif, 13), компоненты комплимента С3-С3, 
определение шига-токсина. Пациентке назна-
чена заместительная почечная терапия в режи-
ме CVVHD (непрерывный вено-венозный ге-
модиализ), проведен один сеанс с 17.07.18г. по 
18.07.18г. 

На фоне проводимого лечения 18.07.18г. в 
7 часов 30 минут произошла остановка серд-
ца, реанимационные мероприятия были неэф-
фективными, констатирована биологическая 
смерть.

Результат исследования ADAMTS-13 соста-
вил 34% от контроля. Из-за смерти пациентки 
остальные назначенные лабораторные тесты на 
аГУС и введение с лечебной целью экулизума-
ба не проведены.

Посмертный диагноз:
Основное заболевание – тромботическая 

микроангиопатия, атипичный гемолитико-уре-
мический синдром, ассоциированный с тяже-
лой преэклампсией, HELLP синдром. 
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Осложнения основного заболевания – 
ДВС-синдром, микроангиопатическая гемоли-

тическая анемия, острая почечная недостаточ-
ность в стадии анурии.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Показатель 
(референтные 

значения) 
Indicator (reference 

values) 

Дата, время сбора анализа и его результат 
Date, time, and result of the analysis 

12.07 13.07 15.07 
Роды 

delivery 

17.07 
15 час 
15:00 

17.07 
20 час 
20:00 

18.07 
6 час

Сеанс гемо-
диафильтрации

 
 

06:00 Hemodialysis 

18.07 
7 час 
07:00 

18.07 
07:30 

Сахар  
(3,5-5.7 ммоль/л) 

Blood glucose  
(3.5-5.7 mmol/L) 

4,02 4,93 4,02 4,48 4,48 1,83 1,82 10,26 

Общий белок  
(65-85 г/л) 

Serum total protein 
(65-85 g/L) 

59 65 69 50 45 23 26 49 

АСТ (до 35 ед) 
Aspartate 

aminotransferase  
(≤ 35 units) 

13,8 21,5 19,1 254 205 618,9 620,6 206,4 

АЛТ (до 41 ед) 
Alanine 

aminotransferase  
(≤ 41 units) 

3,4 4,4 4,6 85,6 81,7 205,9 218,8 94,6 

Мочевина  
(3,56-8,32 ммоль/л) 
Blood urea nitrogen 
(3.56-8.32 mmol/L) 

3,98 3,74 4,66 18,86 20,48 5,77 5,64 11,86 

Креатинин (0,044-
0,08 ммоль/л) 

Serum creatinine 
(0.044-0.08 mmol/L) 

0,070 0,081 0,077 0,427 0,434 0,148 0,150 0,240 

Холестерин  
(3,77-6,29 ммоль/л) 

Total cholesterol 
(3.77-6.29 mmol/L) 

6 5,72 5,71 3,05 2,85 0,47 0,47 2,31 

Билирубин общий 
(7-20 мкм/л) 

Total bilirubin  
(7-20 μmol/L) 

12 17 17,5 19,2 18,8 10 10,3 13,3 

Билирубин прямой 
(20%) 

Direct bilirubin (20%) 

17 17 18 17 17 15 16 15 

СРБ (до 5 мг\л) 
C-reactive protein  

(≤ 5 mg/L) 

- - - 386 27,6 126,7 127 300 

Щелочная 
фосфатаза  
(до 240 г/л) 

Alkaline phosphatase 
(≤ 240 g/L) 

530 503 667 301 232 150 158 237 

ГГТ (110-167 нмоль) 
γ-

glutamyltransferase 
(110-167 nmol) 

21,8 20,2 21,6 12 10 6,3 10 31 

Л-амилаза  
(до 100 ед) 
L-amilase 
≤ 100 units 

50 1,43 47 101 115 - 144 - 

ЛДГ (120-240 ед) 
Lactate 

dehydrogenase 
120-240 units 

1018 1106 - 4128 - - 1018 - 

Прокальцитонин  
(< 0,05 нг/мл) 
Procalcitonin 
< 0.05 ng/mL 

- - - < 0,5 - - - - 

Таблица 1. 
Динамика 
биохимических 
показателей у 
пациентки с аГУС

Table 1.   
Dynamical change 
in biochemical 
parameters
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Таблица 2. 
Динамика 
показателей общего 
анализа крови и 
коагулограммы у 
пациентки с аГУС

Table 2.   
Dynamical change 
in complete blood 
countparameters

Таблица 3. 
Динамика 
показателей общего 
анализа мочи у 
пациентки с аГУС

Table 3.   
Dynamical change in 
urinalysis

Сопутствующее заболевание – третьи сут-
ки после срочных родов в 37 недель.

Операции – продленная эпидуральная анал-
гезия, эпизиотомия, эпизиораффия, катетери-

Показатель (референтные 
значения) 

Indicator (reference values) 

Дата, время сбора анализа и его результат 
Date, time, and result of the analysis 

10.07 13.07 14.07 15.07 
Роды 

Delivery 

17.07 
8час 
08:00 

17.07 
15 час 
15:00 

18.07 

Общий анализ крови  
Complete blood count 

RBC 
Red blood cell count 

2,22 3,17 3,09 2,99 1,28 1,39 1,04 

Hb 
Serum hemoglobin 

71 96 95 93 39 44 35 

WBC 
White blood cell count 

3,5 3,4 3,2 4,4 1,7 2 3,1 

PLT 
Platelet count 

185 91 95 42  7 20 

СОЭ 
Erythrocyte sedimentation rate 

57 47 51 55 55 57 25 

Анизоцитоз 
Anisocytosis 

++    ++ ++ ++ 

Пойкилоцитоз 
Poikilocytosis 

++    ++ ++ + 

Эхиноцитоз 
Echinocytosis 

+    + +  

Шизоцитоз 
Schistocytosis 

     + + 

Коагулограмма 
Coagulation testing 

ПТИ (80-100%) 
Prothrombin index (80-100%) 

- - - 99,2 72,5 - 68 

НМО (0,85-1,2) 
International normalized ratio 

(0.85-1.2) 

- - - 1 1,42 - 1,58 

Фибриноген (2-4 г/л) 
Fibrinogen (2-4 g/L) 

   3,7 2,96 - 1,3 

Тромбиновое время  
(14-20 сек) 

Thrombin time (14-20 sec) 

- - - 17,4 20,3 - Не 
свертывается 

Not clotted 
АЧТВ (32-42 сек) 
Activated partial 

thromboplastin time (32-42 sec) 

- - - 35,7 68,4 - 124,3 

Показатель 
(референтные 

значения) 
Indicator (reference 

values) 

Дата, время сбора анализа и его результат 
Date, time, and result of the analysis 

10.07 12.07 13.07 14.07 15.07 
Роды  

Delivery 
 

15.07 17.07 

Удельный вес 
Specific gravity 

1005 1009 1011 1008 Мало мочи 
Insufficient 
urination 
volume 

Мало мочи 
Insufficient 
urination 
volume 

Анурия 
Anuria  

Белок 
Total protein 

0,122 0,088 0,226 0,226 0,276 0,441 - 

Эритроциты 
Red blood cell count 

 

4-6 2-3 - 1-3 809 5-8 - 

Лейкоциты 
White blood cell 

count 

3-7 4-8 2-3 4-5 10-14 Большое 
количество 

Large 
amount 

- 

Эпителий 
Epithelial cell count 

8-12 3-6 10 9-11 3-10 Большое 
количество 

Large 
amount 

- 
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зация яремной вены, катетеризация бедренной 
артерии справа.

При патологоанатомическом исследовании 
выявлены очаговые кровоизлияния под кожей, 
в париетальной брюшине, эндокарде, миокарде, 
под капсулой печени, в области тела и хвоста под-
желудочной железы, под капсулой почек, под сли-
зистой чашечек и лоханок почек. В плевральных 
полостях геморрагическая жидкость – справа 400 
мл, слева 800 мл. Кровоизлияние с геморрагиче-
ским пропитыванием органов и тканей верхнего 
переднего и заднего средостения в области кате-
теризации яремной вены. 

При микроскопическом исследовании выяв-
лено:

– в легких множественные фибриновые ми-
кротромбы в просвете легочных сосудов;

– в сердце нарушение кровообращения в ми-
кроциркуляторном русле (тромбы и сладжи);

– в почках картина распространенного кор-
тикального некроза, в микроциркуляторном 
русле тромбы, сладжирование эритроцитов;

– в печени малокровие, большое количество 
эозинофилов в синусоидах, вакуольная дистро-
фия гепатоцитов, в нескольких срезах мелкие 
очаги некрозов;

Патологоанатомический диагноз: код по 
МКБ 1- О-14.1

Основное заболевание: тяжелая преэ-
клампсия с преимущественным поражением 
почек. Третьи сутки после первых самопроиз-
вольных своевременных родов.

Фоновое заболевание: анемия беременной 
тяжелой степени.

Осложнения основного заболевания: 
острая почечная недостаточность. Анурия. 
ДВС-синдром: множественные мелкоочаговые 
кровоизлияния в слизистые и серозные оболоч-
ки. Фибриновые тромбы в просвете капилля-
ров, легких, почек, сердца. Двусторонний ге-
моррагический плеврит. Отек головного мозга 
с дислокацией его ствола. Острое общее мало-
кровие внутренних органов. 

Реанимационные мероприятия и интен-
сивная терапия: Искусственная вентиляция 
легких (ИВЛ) – 10 часов 30 минут на вторые 
сутки. Гемотрансфузия свежезамороженной 
плазмы 1310 мл; отмытые эритроциты 1090 мл.

Сопутствующие заболевания: хрониче-
ский пиелонефрит в стадии ремиссии.

Патология плаценты: мелкоочаговый се-
розный, базальный децидуит. Диффузно-оча-
говый гнойный париетальный децидуит. Сосу-

дистый фуникулит, артериит, флебит пупочных 
сосудов.

 Сопоставление заключительного клини-
ческого диагноза и патологоанатомическо-
го диагноза: расхождение по гипердиагности-
ке HELLP синдрома, аГУС, микроангиопатиче-
ской гемолитической анемии.

Непосредственная причина смерти – поли-
органная недостаточность.

Обсуждение
Данный клинический случай подтверждает 

главную проблему диагностики аГУС, которая 
заключается в том, что заболевание устанавли-
вается методом исключения. По современным 
представлениям, при наличии в акушерской 
практике у больной тромботической микроанги-
опатией (ТМА) необходимо проводить диффе-
ренциальный диагноз между аГУС, HELLP син-
дромом и тяжелой преэклампсией [4]. Однако 
приведенный клинический случай и данные ли-
тературы подчеркивают трудность дифференци-
альной диагностики между этими заболевания-
ми, ведь все они суть одно и то же – ТМА. 

Тем не менее, в литературе описаны ранние 
признаки, указывающие на высокую вероят-
ность аГУС, которые непосредственно выявля-
лись у данной больной: 

– первая беременность и роды, наличие пло-
да мужского пола (аГУС чаще встречается у 
данной категории больных); 

– манифестация заболевания неспецифиче-
скими симптомами – слабостью, утомляемо-
стью, общим недомоганием, гриппоподобным 
синдромом;

– ранние проявления энцефалопатии, кото-
рая, вероятно, могла иметь печеночный или со-
судистый генез; 

– ранние признаки поражения желудоч-
но-кишечного тракта в виде рвоты (встречает-
ся приблизительно у 30% больных аГУС, чаще 
всего проявляется диареей, тошнотой и рвотой, 
реже – абдоминальным болевым синдромом);

– стертое начало заболевания, маскирующе-
еся под ОРВИ с медленным прогрессировани-
ем, при котором в течение 6 дней наблюдалась 
анемия, транзиторная тромбоцитопения и со-
хранялась функция почек (встречается в 20% 
случаев аГУС у взрослых); 

– ранние признаки гемолитической анемии, 
которые определялись до развертывания кли-
нических симптомов аГУС: прогрессирующая 
анемия, высокие показатели ЛДГ (за трое суток 
до развертывания клиники аГУС);
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– быстрое и прогрессирующее снижение 
уровня тромбоцитов за двое суток до разверты-
вания клинических симптомов аГУС;

– отсутствие признаков тяжелой преэ-
клампсии до развертывания клинических сим-
птомов аГУС: отсутствие артериальной гипер-
тензии на всем этапе наблюдения за пациент-
кой, отсутствие протеинурии;

По данным литературы, при клиническом 
развертывании аГУС его сложно отличить от 
других акушерских ТМА, так как заболевание 
нередко манифестирует в виде HELLP синдрома 
или преэклампсии1. Тем не менее, данный кли-
нический случай продемонстрировал несколько 
ключевых отличий, которые позволили диффе-
ренцировать аГУС от других акушерских ТМА:

– поражение почек у больной манифестиро-
вало в виде острой почечной недостаточности с 
наличием анурии;

– генерализованный характер ТМА при 
аГУС обусловил катастрофическое развитие у 
пациентки экстраренальных признаков заболе-
вания, связанных с поражением микроциркуля-
торного русла лёгких, поджелудочной железы 
и печени (по данным литературы, внепочечные 
проявления заболевания наблюдаются у 20% 
пациентов, из которых почти две трети имеют 
больше одного экстраренального признака);

– наличие у больной прогрессирующего не-
купирующегося гемолиза (повышение ЛДГ, по-
явление шизоцитов); 

– ключевым признаком аГУС у больной яви-
лось отсутствие положительной динамики от 
родоразрешения: этот признак является опре-
деляющим в дифференциальной диагности-
ке заболевания с тяжелой преэклампсией и 
HELLP синдромом. 

Приведенный клинический случай подчер-
кивает сложность верификации диагноза не 
только при клиническом, но и при патологоана-
томическом исследовании2. Генерализованное 
поражение микроциркуляторного русла при 
акушерских ТМА в сочетании с отсутствием 
описанных в литературе специфических мар-
керов аГУС при патологоанатомическом ис-

1  Клинические рекомендации по диагностике и 
лечению атипичного гемолитико-уремического синдро-
ма / Научное общество нефрологов России // Нефроло-
гия и диализ. 2015. Т. 17, № 3. С. 242-264.

2  Тромботическая микроангиопатия в акушер-
стве [Электронный ресурс]. Информационно-методи-
ческое письмо, утвержденное МЗ РФ от 5 мая 2017 года 
N 15-4/1560-0721 // Консорциум Кодекс. Москва, 2017. URL: 
http://docs.cntd.ru/document/456072686 (дата обращения: 
22.01.2019

следовании требуют от врача-патологоанатома 
тщательного сопоставления результатов вскры-
тия с клиническими и лабораторными данными 
истории болезни. В данном клиническом слу-
чае патологоанатомическое исследование не 
верифицировало аГУС, хотя у пациентки име-
лись косвенные признаки, указывающие на его 
наличие: генерализованное поражение микро-
циркуляторного русла в виде подкожных и под-
слизистых очаговых кровоизлияний, наруше-
ния кровообращения в микроциркуляторном 
русле сердца, легких, печени и почек; корти-
кальный некроз почек. Указанные изменения 
в сочетании с клиническими и лабораторными 
данными позволяют верифицировать диагноз 
аГУС у данной больной. 

Данные литературы свидетельствуют, что 
успех лечения аГУС во многом зависит от сво-
евременности установления этого диагноза и 
проведения специфической терапии экулизу-
мабом в сочетании с почечной заместительной 
терапией при наличии острой почечной недо-
статочности, интенсивной терапией и быстрым 
родоразрешением по протоколу ведения тяже-
лой преэклампсии. Лавинообразное нарастание 
полиорганной недостаточности у пациентки в 
представленном клиническом случае не позво-
лило провести специфическую терапию экулиз-
умабом – рекомбинантным гуманизированным 
антителом к С5 компоненту комплемента.

Следует отметить, что в 2017 году опубли-
ковано информационно-методическое письмо 
Минздрава России «Тромботическая микроан-
гиопатия в акушерстве», в котором подробно 
изложен регламент обследования, дифферен-
цированного диагноза и лечения пациентов с 
аГУС. Использование этого протокола позво-
лит оказывать помощь пациенткам с акушер-
ским аГУС максимально эффективно и надле-
жащим образом. 
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