
Хроническая неконтролируемая активация 
комплемента, лежащая в основе аГУС, 

приводит к развитию системной 
тромботической микроангиопатии (ТМА), 

являющейся причиной  прогрессирующего 
повреждения жизненно важных органов, 

ведущего  к  ранней смерти. 1-5

АТИПИЧНЫЙ ГЕМОЛИТИКО-УРЕМИЧЕСКИЙ СИНДРОМ (аГУС)

КАТАСТРОФИЧЕСКИЕ ПОСЛЕДСТВИЯ



Новейшие данные, изменившие наши представления об аГУС 1,2,4,6,7

2

аГУС встречается 
только у детей.

аГУС действительно встре-
чается у детей, однако 
около половины пациен-
тов с аГУС – взрослые 2.

В крупных исследованиях по аГУС было показа-
но, что у 40% пациентов диагноз устанавливает-
ся в возрасте старше 18 лет 2.

аГУС – это острое 
заболевание.	

Поскольку причиной явля-
ется генная мутация, аГУС 
– это хроническое, сохра-
няющееся всю жизнь забо-
левание, проявляющееся 
комплемент-опосредован-
ной ТМА с катастрофиче-
скими последствиями 1,2.

аГУС обусловлен генетической мутацией, приво-
дящей к развитию неконтролируемой активации 
комплемента. При отсутствии лечения аГУС при-
водит к хронической, прогрессирующей, систем-
ной комплемент-опосредованной ТМА с потен-
циально жизнеугрожающими осложнениями 1,2.

аГУС поражает 
только почки.

При аГУС поражение рас-
пространяется не только 
на почки 1,2,4,6.

У пациентов с аГУС имеется поражение почек, од-
нако при данном заболевании поражение распро-
страняется и на другие жизненно важные органы 
и системы, такие как ЦНС, кровь, сердечно-сосуди-
стая система, ЖКТ, легкие, зрение и др.  1,2,4,6.

Для установления 
диагноза аГУС не-
обходимо опреде-
лить генетическую 
мутацию.

Диагноз аГУС не требует 
идентификации генетиче-
ской мутации.

У 30 – 50% пациентов с аГУС генетические тесты 
не позволяют выявить мутации 2. Отсутствие 
идентифицируемой генетической мутации не ис-
ключает диагноза аГУС.

аГУС можно 
успешно выле-
чить при помощи  
плазмообмена или 
инфузии плазмы.

В проспективных клини-
ческих исследованиях не 
было доказано эффектив-
ности  и безопасности 
проведения плазмообмена 
или инфузии плазмы  
при аГУС 5.

По данным долгосрочного ретроспективного 
исследования, 59% пациентов погибают или 
полностью утрачивают функцию почек в резуль-
тате прогрессирования заболевания, несмотря 
на проведение плазмообмена/инфузии плазмы. 
Эти результаты сравнимы с результатами про-
ведения других традиционных методов сопрово-
дительной терапии  без плазмообмена/инфузии 
плазмы7.

аГУС – это генетическое, системное, инвалидизирующее заболевание,
встречающееся у детей и взрослых и сопровождающееся 
тяжелыми осложнениями 1,2.

МИФ ФАКТ НАУЧНЫЕ ДАННЫЕ



аГУС – тяжелое заболевание, которое может привести 
к повреждению жизненно важных органов  

ведущему к ранней смерти 4,5,7,8

70% пациентов с аГУС, имеющих самую распространенную 
мутацию*, умирают, нуждаются в диализе или страдают 
от хронической почечной недостаточности 7.

Число пациентов

*СFH-мутация наиболее широко распространена в популяции.
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Несмотря на проводимую терапию, более 65% детей и взрослых с аГУС погибали, 
требовали проведения диализа или получали необратимое повреждение почек 
в течение первого года после установления диагноза 2,5,7.

Обзор заболевания
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Система комплемента постоянно активирована, но в норме 
находится под контролем естественных факторов регуляции 
системы комплемента 1.

При аГУС генетический дефект регуляции комплемента 
приводит к перманентной неконтролируемой и чрезмерной 
активации комплемента и развитию системной комплемент-
опосредованной ТМА 10.

Хроническая неконтролируемая активация комплемента

комплемент-опосредованной

4

Хроническая неконтролируемая активация комплемента при аГУС 
приводит к развитию системной комплемент-опосредованной ТМА, 
приводящей к катастрофическим последствиям для пациента 3,7,8,10.



Хроническая неконтролируемая активация комплемента 
является результатом генетического дефицита 
регуляторов комплемента 10,11. 

Последствия хронической неконтролируемой активации комплемента 10,11

Проксимальный компонент комплемента

Терминальный компонент комплемента

Лектиновый путь

Клиренс иммунных комплексов  
Опсонизация микроорганизмов

АмплификацияС3

С5

С5a

Мощный анафилотоксин
Хемотаксис
Провоспалительный
Активация эндотелия
Протромботический

С5b-9
Мембраноатакующий комплекс

Лизис клеток
Провоспалительный
Активация тромбоцитов
Активация эндотелия
Протромботический

Классический путь Альтернативный путь

Натуральные ингибиторы

Последствия

Анафилаксия
Воспаление

Тромбоз

Гемолиз
Воспаление
Тромбоз

Последствия

– основополагающая причина развития системной,

ТМА при аГУС

Комплемент при аГУС
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Хроническая неконтролируемая активация комплемента вызывает 
распространение системной комплемент-опосредованной ТМА, развитие 
полиорганной недостаточности и даже смерть 1,3-5,10

АКТИВАЦИЯ: тромбоциты, эндотелиальные клетки, моноциты и нейтрофилы 
постоянно активируются системой комплемента

АГРЕГАЦИЯ: постоянная активация тромбоцитов приводит к образованию 
множественных тромбов в мелких кровеносных сосудах во всем организме 9

ПОВРЕЖДЕНИЕ: множественный тромбоз вызывает тяжелое поражение 
органов 9

Хроническая неконтролируемая активация комплемента вызывает активацию  
и повреждение эндотелиальных клеток во всем организме 1,10

Активированные тромбоциты высвобождают микрочастицы прокоагулянта 10

Тромбоциты усиливают протромботический статус за счет агрегации и захвата 
лейкоцитов 3,10

Воспаление и обструкция сосудов приводит к механическому гемолизу 3

Системная комплемент-опосредованная ТМА приводит к прогрессирующему 
повреждению  жизненно важных органов и преждевременной смерти 4,5

6

Хроническая активация тромбоцитов и эндотелиальных клеток

и инвалидизирующим



Патогенез заболевания

7

приводит к развитию системной комплемент-опосредованной ТМА

последствиям 1-3,5,12



У 48% пациентов наблюдаются неврологические симптомы 6

Симптомы и осложнения со стороны ЦНС включают в себя:
•	 Нарушение сознания 19

•	 Инсульт 19

•	 Энцефалопатию 2

•	 Судороги 6

У 43% пациентов наблюдаются осложнения 
со стороны сердечно-сосудистой системы 6

Сердечно-сосудистые проявления и осложнения включают в себя:
•	 Инфаркт миокарда 4

•	 Диффузную васкулопатию 1

•	 Гипертензию 14

•	 Повышение уровня лактатдегидрогеназы (ЛДГ) 7

•	 Снижение уровня гаптоглобина 7

•	 Шизоцитоз 7

•	 Снижение уровня гемоглобина 7

У 30% пациентов наблюдается диарея 14

Другие симптомы и осложнения 
со стороны желудочно-кишечного тракта включают в себя:
•	 Колит 13

•	 Тошноту/рвоту 16

•	 Боли в животе 13

•	 Гастроэнтерит 2

8

Признаки и симптомы системной комплемент-опосредованной ТМА

к поражению жизненно



У пациентов с аГУС наблюдается 
поражение почек  7

Осложнения со стороны 
почек включают в себя:
•	 Повышение уровня  

креатинина 17

•	 Терминальную стадию  
почечной недостаточности 1

•	 Отеки, злокачественную  
гипертензию 2,12

•	 Снижение скорости  
клубочковой фильтрации 1

•	 Изменения в анализах мочи

Другие осложнения могут 
вовлекать:
•	 Легкие 4

•	 Печень 2

•	 Поджелудочную железу 16

•	 Кровь 7

Клинические 
проявления

9

при аГУС распространяются по всему организму и приводят

важных органов 9



Клинические проявления и симптомы при системной комплемент-
опосредованной ТМА не являются специфическими.

Почечные или неврологические осложнения при аГУС не отличаются от таковых 
при тромботической тромбоцитопенической пурпуре (ТТП) 18:
•	 Считалось, что наличие неврологических нарушений свидетельствует в пользу ТТП:

– однако, у 48% пациентов с аГУС встречаются неврологические нарушения 6

•	 Считалось, что наличие нарушений со стороны почек свидетельствует в пользу аГУС:
– однако,  у 47% пациентов с ТТП отмечаются нарушения со стороны почек 19

Наличие диареи не позволяет отличить аГУС от ГУС, вызываемого Шига-
токсин-продуцирующей E. coli 20:
•	 У 30% пациентов при манифестации аГУС отмечается диарея 15

–  в исследованиях было показано, что у каждого четвертого пациента со STEC-
ГУС выявляется мутация в генах комплемента. 21

Дифференциальный диагноз основывается на диагностических тестах.

•	 Диагноз ТТП основывается на выявлении тяжелого дефицита (<5%) активности  
	 ADAMTS13 23

•	 Тест на Шига-токсин может помочь выявить пациентов со STEC-ГУС, однако в этом 	
	 случае необходимо исключить аГУС 17

•	 Для установления диагноза аГУС не требуется проведения генетических анализов:
–  у 30 – 50% пациентов с аГУС не удается выявить генетической мутации 2

Ввиду схожести клинических признаков и симптомов системной 
комплемент-опосредованной ТМА у пациентов со STEC-ГУС необходимо 
исключить аГУС 17

Катастрофические последствия при аГУС диктуют 

10



Дифференциальный диагноз при ТМА

Тромбоцитопения 7

Количество тромбоцитов <150 000 7

или снижение их количества >25% 
от исходного уровня

Неврологические 
признаки 6,13,23

Нарушение сознания 13 

и/или церебральные 
проявления 23 

и/или судороги 6

Нарушение функции 
почек 7,8,24

Повышение креатинина 8  

и/или снижение скорости 
клубочковой фильтрации 7,8 

и/или изменения 
в анализах мочи

Определение активности ADAMTS13 и тест на Шига-токсин 21,22

*При наличии симптомов со стороны ЖКТ необходимо провести тест на Шига-токсин. 

EHEC = enterohaemorrhagic E. coli.
Информация, представленная на данной странице, является образовательной и предназначена 
для медицинских работников. Она не заменяет клинической верификации диагноза.

Активность 
ADAMTS13 <5% 22

ТТП аГУС STEC-ГУС

Активность 
ADAMTS13 >5% 22

Тест на Шига-токсин 
положительный 21

Проявления со стороны 
ЖКТ 2,7,17*

Диарея + / - кровь 2 
и/или тошнота/рвота 16 
и/или боли в животе 16 
и/или гастроэнтерит 2,7

Микроангиопатический 
гемолиз 7,10

Повышение ЛДГ 7 и/или снижение 
гаптоглобина 7 и/или шизоцитоз 7,10 

и/или снижение гемоглобина 7

необходимость быстрой диагностики 7,8,17

Диагностика

11



В проспективных исследованиях при аГУС не была доказана

•	 Более 65% пациентов с аГУС погибают, нуждаются в диализе или страдают  
от почечной недостаточности уже в течение 1 года от установления диагноза 2,5,7

•	 У пациентов, получающих плазмообмен/инфузии плазмы, сохраняется актива-
ция тромбоцитов и системная, комплемент-опосредованная ТМА, что обуслов-
ливает плохой прогноз 5,25-27

•	 Традиционные методы лечения не действуют на систему комплемента, основопола-
гающую причину системной комплемент-опосредованной ТМА при аГУС 1,14,25,26

•	 Введение больших объемов плазмы, часто ежедневно в течение нескольких ча-
сов, требует пребывания в специализированном центре 1,17

Несмотря на успехи в трансплантации почки, результаты ее проведения 
у пациентов с аГУС остаются очень плохими 2.

•	 После трансплантации почки у 60% пациентов сохраняется системная, 
комплемент-опосредованная ТМА, приводящая к потере трансплантированной 
почки более чем у 90% пациентов 2,27

Несмотря на все достижения традиционных методов терапии, 
аГУС остается тяжелым заболеванием с катастрофическими 
последствиями 7,8,27

Плазмообмены/инфузии плазмы не показали значимой эффективности  
и безопасности в  клинических исследованиях по лечению аГУС. 

12



Исторические 
данны

е по  аГУС
эффективность и безопасность традиционных методов терапии 5

13

Плазмообмен/инфузии плазмы сопряжены с риском развития тяжелых, 
иногда фатальных осложнений 28

Кроме того,  у детей с аГУС сосудистые осложнения плазмаферезов включают в 
себя 32:

Согласно данным регистра ТТП-ГУС в Оклахоме (n=249) 28-31:
•	 У 50% пациентов отмечаются тяжелые или легкие осложнения 28-31

– у 26% пациентов наблюдаются тяжелые, потенциально жизнеугрожающие осложнения 28

•	 83% всех катетер-ассоциированных осложнений составляют тромбозы  
	 и системные инфекции 28

•	 Другие осложнения включают в себя 28

– смерть от катетер-ассоциированных осложнений
– негенерализованные инфекции
– легочные и ретроперитонеальные кровотечения
– гипотензию
– нефатальную анафилаксию с остановкой сердца
– сывороточную болезнь
– гипоксию
– рвоту

•	 Нестабильность давления (23%)
•	 Тромбоз центральных вен (20%)
•	 Тромбы в сосудистом русле (18%)
•	 Катетерные инфекции (16%)

13



Признаки, симптомы и тяжелые осложнения системной комплемент-
опосредованной ТМА 8,9
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Распознавание ранних признаков и симптомов системной комплемент
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У пациентов, переживших первую клиническую манифестацию аГУС,
постоянно сохраняется комплемент-опосредованная ТМА и риск 
прогрессирования осложнений или внезапной смерти  4,7.

Все пациенты с аГУС требуют длительной терапии по поводу хронической 
неконтролируемой активации комплемента и системной комплемент-
опосредованной ТМА 5.

•	 Системная комплемент-опосредованная ТМА может привести к внезапным, фатальным 
осложнениям и прогрессирующей полиорганной недостаточности, включая почки, 
сердце, мозг и другие жизненно важные органы и системы. 1,2,4,6

•	 Различные факторы, такие как распространенные инфекции, приводят к дальнейшей 
активации комплемента при аГУС

•	 Хроническая неконтролируемая активация комплемента при аГУС может сохраняться 
на субклиническом уровне или иметь минимальные проявления и симптомы 1,10

•	 Поскольку система комплемента находится в хронически активированном состоянии и 
вызывает системную комплемент-опосредованную ТМА, ранняя диагностика и лечение 
имеют для пациентов с аГУС огромное значение 1,17

•	 Всем пациентам, имеющим признаки и симптомы ТМА, необходимо исключить аГУС 17

Резю
ме

-опосредованной ТМА поможет избежать развития тяжелых осложнений 8,17

15
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Тяжелые осложнения аГУС требуют быстрой диагностики и 
скорейшего начала лечения 7,8,17. 

Все пациенты, имеющие признаки и симптомы 
системной комплемент-опосредованной ТМА, требуют 
незамедлительного обследования для исключения 
диагноза аГУС 8, 17.

После дебюта первых клинических проявлений признаки 
системной комплемент-опосредованной ТМА и риск 
прогрессирования осложнений или внезапной смерти 
сохраняются у пациентов с аГУС на всю жизнь 4,5,7,25.

Системная комплемент-опосредованная ТМА может 
привести к острым, фатальным осложнениям с развитием 
прогрессирующей недостаточности таких жизненно важных 
органов, как почки, сердце и головной мозг 1,2,4,6.

Все пациенты с аГУС должны находиться под постоянным 
наблюдением и получать лечение для контроля 
хронической неконтролируемой активации комплемента и 
системной комплемент-опосредованной ТМА 5.
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