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“Врачи дают лекарства, которые они плохо знают, 
от болезней, которые они знают и того меньше, 

больным, которых они не знают совсем ”
Вольтер (1694–1778) 



Определение тромботической 
микроангиопатии

• Тромботическая микроангиопатия (ТМА)–
особый тип поражения мелких сосудов, при 
котором развивается их тромбоз и 
воспаление сосудистой стенки.

– Гетерогенная группа заболеваний, имеющих общие клинические-
морфологические  признаки,  но разную этиологию 2

– Характеризуется наличием тромбов,  образованных  фибрином или 
тромбоцитами в микрососудах  различных органов1

– Характеризуется тромбоцитопенией, гемолитической анемией и 
поражением органов2

1. Fakhouri F, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2012;7(12):2100-2106.
2. Fakhouri F. Transfus Apher Sci. 2016;54(2):199-202.



Клинико-лабораторные признаки  
ТМА1

ТМА характеризуется:

Эритроциты и тромбоциты  в ловушке 

фибриновой сети. 
Blood Clot, Sem is a photograph by Susumu Nishinaga

1.Козловская Н.Л. с соавт. Клинические рекомендации по диагностике и лечению атипичного гемолитико-уремического синдрома. Научное  общество нефрологов. 2014 http://cr.rosminzdrav.ru/schema.html?id=824#/text 2. Sallée et 

al. - Thrombocytopenia is not mandatory to diagnose haemolytic and uremic syndrome BMC Nephrology 2013, 14:3  http://www.biomedcentral.com/1471-2369/14/3

Тромбоцитопения (потребления)

Снижение числа тромбоцитов < 150х109/л или 
снижение на 25% от исходного  количества

• Часто легкая степень снижения
• У многих пациентов может отсутствовать2

Неиммунный микроангиопатический гемолиз

• ↑ ЛДГ (лактатдегидрогеназы) 
• ↓ гаптоглобина
• Шизоциты
• Анемия 
• Отрицательная прямая проба Кумбса

Поражение органов

Почки, ЦНС, ЖКТ, ССС, другие органы…

~ в  20%  случаев может не 
наблюдаться классической 

триады  ТМА



Дифференциальный диагноз 

в ОРИТ



Общий путь в системе воспаления и коагуляции!!





ТМА, связанная с беременностью 

• Беременность связана с несколькими потенциальными 
причинами возникновения ТМА

– Преэклампсия / эклампсия2

– HELLP-синдром (гемолиз, повышенный уровень печеночных 
ферментов, тромбоцитпения)2

– Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (ТТП)2

– Атипичный гемолитико-уремический синдром2

• Связанная с беременностью ТМА составляет 8-18% от всех 
случаев1

1. Fakhouri F, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2012;7(12):2100-2106.
2. Fakhouri F. Transfus Apher Sci. 2016;54(2):199-202.

Важная информация по безопасности представлена на слайдах 29-39. Данные в отношении серьезной менингококковой инфекции представлены в полной инструкции по 
применению препарата Солирис® (экулизумаб), включая выделенный раздел ПРЕДУПРЕЖДЕНИЯ. Alexion Pharmaceuticals, Inc. Редакция от 01.2017. Предоставляется в качестве 
образовательной услуги глобальным отделом по медицинским вопросам компании Alexion в ответ на непредусмотренный запрос медицинской информации. Не в рекламных 
целях. Копирование, передача или распространение этого документа запрещается.



HELLP-синдром

• Hemolysis - свободный гемоглобин в сыворотке и моче.

• Elevated Liver enzimes - повышение уровня АСТ, АЛТ, ЩФ,

билирубина.

• Low Platelets – Тромбоцитопения 

ELLP и LP – парциальные формы

Pritchard J.A., Weisman R Jr, Ratnoff OD, Vosburgh GJ. Intravascular hemolysis, thrombocytopenia, and 

other hematologic abnormalities associated with severe toxemia of pregnancy. N Engl J Med. 1954;280:89-

98.

Goodlin R.C., Cotton DB, Hasslein HC. Severe edema-proteinuria hypertension gestosis. AmJ Obstet

Gynecol 1978;132:595-598. 

Weinstein L.. Syndrome of hemolysis, elevated liver enzymes and low platelet count: A severe 

consequence of hypertension in pregnancy. AmJ Obstet Gynecol. 1982;142:159-167.

МКБ 10:  M31.1 Тромботическая микроангиопатия



Система комплемента и HELLP-
синдром. 

HELLP
• Тромбоцитопения
• Гемолиз
• Повышение 

печеночных ферментов

- Активация альтернативного пути 
системы комплемента играет роль в 
патогенезе HELLP-синдрома
- У пациенток с HELLP-синдромом  
обнаруживаются генетические 
варианты белков-регуляторов системы 
комплемента
- Теория двойного удара  при аГУС
может быть применима и к развитию 
HELLP (генетические варианты+ 
воздействие внешних факторов)

аГУС
• Тромбоцитопения
• Микроагиопатический

гемолиз
• Поражение органов 

(почки)

ТМА

Vaught AJ, Braunstein EM, Jasem J, Yuan X, Makhlin I, Eloundou S, Baines AC,
Merrill SA, Chaturvedi S, Blakemore K, Sperati CJ, Brodsky RA. Germline mutations
in the alternative pathway of complement predispose to HELLP syndrome. JCI
Insight. 2018 Mar 22;3(6)



Система комплемента и HELLP-
синдром

Дизайн: проспективное исследование случай-контроль
Цель: выяснить роль альтернативного пути системы комплемента в патогенезе развития 
HELLP синдрома
Методика: оценка серологического маркера активации  системы комплемента 
(модифицированный тест Хема) и генетических вариантов  в белках-регуляторах   системы 
комплемента (CFH, CFB, CFI, CFHR1, CFHR3, CFHR5, C3, MCP и THBD) в разных когортах 
пациентов

HELLP-синдром Парциальные
формы HELLP

Здоровые
беременные

аГУС ТТП

N (количество) 13 14 19 18 8

Vaught AJ, Braunstein EM, Jasem J, Yuan X, Makhlin I, Eloundou S, Baines AC, Merrill SA, Chaturvedi S, Blakemore K, Sperati CJ, Brodsky RA. Germline mutations
in the alternative pathway of complement predispose to HELLP syndrome. JCI Insight. 2018 Mar 22;3(6)



Результаты анализа

Серологические исследование показало сниженную регуляторную способность системы 
комплемента у пациенток с HELLP, что совпадало с результатами в группе с аГУС

Патогенные мутации регуляторных белков системы комплемента были обнаружены у 
значительно большего количества пациенток с HELLP и аГУС по сравнению со здоровой 

когортой

Vaught AJ, Braunstein EM, Jasem J, Yuan X, Makhlin I, Eloundou S, Baines AC, Merrill SA, Chaturvedi S, Blakemore K, Sperati CJ, Brodsky RA. Germline mutations
in the alternative pathway of complement predispose to HELLP syndrome. JCI Insight. 2018 Mar 22;3(6)



Гемолиз: макроскопически виден только у 10%



Наличие фрагментов эритроцитов (шизоцитов) 
свидетельствует не просто о развитии гемолиза, 
а именно о развитии микроангиопатического 
гемолиза. 

Это подтверждает принадлежность преэклампсии 
к группе ТМА.

При иммунном гемолизе шизоцитов нет!  



Информационное письмо  МЗ РФ
«ТРОМБОТИЧЕСКАЯ МИКРОАНГИОПАТИЯ В 

АКУШЕРСТВЕ», утверждено 5 мая 2017 г



МНОГОЛИКАЯ ТРОМБОТИЧЕСКАЯ МИКРОАНГИОПАТИЯ –
«ОЖЕРЕЛЬЕ СМЕРТИ» ОСЛОЖНЕНИЙ БЕРЕМЕННОСТИ И РОДОВ

«…каждая пятая пациентка с аГУС – акушерская, при этом развитие аГУС в большинстве случаев пришлось на 
послеродовый период (79% случаев) и сопровождалось повреждением почек: в 81% случаев пациенты нуждались в 
диализе в острой фазе болезни и в 62% случаев у пациенток развивалась терминальная почечная 
недостаточность менее чем за месяц после перенесенного эпизода аГУС…»



Клинический случай тромботической 
микроангиопатии в акушерской практике

«Одним из важнейших 
триггеров 
возникновения ТМА 
является 
беременность. ТМА 
является одной из 
основных причин 
острой почечной 
недостаточности 
(ОПН) и острого 
кортикального 
некроза. «Акушерская» 
ОПН, в свою очередь, 
является одной из 
основных причин 
материнской и 
перинатальной 
смертности (20% и 39% 
соответственно)» 



АТИПИЧНЫЙ ГЕМОЛИТИКО-УРЕМИЧЕСКИЙ 

СИНДРОМ КАК ОДНА ИЗ ПРИЧИН ОСТРОГО 

ПОВРЕЖДЕНИЯ ПОЧЕК У БЕРЕМЕННЫХ 

Новая публикация 2018
Козловская Н.Л. Коротчаева Ю.В. Шифман Е.М. Боброва Л.А. 



Виды ТМА в акушерской практике

ТМА

АФС/

КАФС/

ГУС/

аГУС

ТТП

СКВ

HELLP-
синдром

Преэклам
псия

20

Распространенность
1: 25 000 беременностей1

HELLP - hemolysis, elevated liver enzymes, and low platelet count, ГУС/аГУС – гемолитико-уремический синдром/ атипичный ГУС, ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура, ТМА –тромботическая 
микроангиопатия, АФС/КАФС- антифосфолипидный синдром/катастрофический АФС; СКВ –системная красная волчанка,

1. Dashe JS, Ramin SM, Cunningham FG: The long-term consequences of thrombotic microangiopathy (thrombotic thrombocytopenic purpura and hemolytic uremic syndrome) in pregnancy. Obstet Gynecol 91: 662–
668, 1998. 2.Fakhouri F et al. Haemolytic uraemic syndrome. The Lancet. Published OnlineFebruary 24, 2017 http://dx.doi.org/10.1016/S0140-6736(17)30062-4. 3 Fakhouri F, Roumenina L, Provot F, et al. Pregnancy-
associated hemolytic uremic syndrome revisited in the era of complement gene mutations. J Am Soc Nephrol 2010; 21: 859–67 .4. George JN, Nester CM, McIntosh JJ. Syndromes of thrombotic microangiopathy
associated with pregnancy. Hematology Am Soc Hematol Educ Program 2015;2015:644–8.

Сходство клинических 
проявлений при различных 
видах ТМА затрудняет 
дифференциальную 
диагностику и 
своевременное начало 
специфической терапии2,4

Беременность является 
триггером для манифестации 
ряда редких и 
жизнеугрожающих
заболеваний2,3

http://dx.doi.org/10.1016/S0140-6736(17)30062-4


Беременность - комплемент-активирующее состояние (КАС), 
способствует развитию аГУС1-5

1. Laurence J, et al. Clin Adv Hematol Oncol. 2016;14(suppl 11):2-15. 2. Wagner E, et al. Nat Rev Drug Discov. 2010;9:43-56. 3. Kavanagh D, et al. Semin Nephrol. 2013;33:508-530. 4. Asif A, et al. J Nephrol. 2016. doi: 10.1007/s40620-

016-0357-7. 5. Palma LMP, et al. J Blood Med. 2016;7:39–72

Повреждение 

органов





Широкий дифференциальный диагноз 

EMEA/SOL-aHUS/17/0013



Септический аборт
Клинические особенности
• преренальная азотемия или

острый тубулярный некроз

Лечение
• инфузионная терапия, антибиотики

1-ый триместр 2-ой триместр 3-ий триместр После родов

Преэклампсия/HELLP
Клинические особенности
• гипертензия и протеинурия* после 20 недель беременности
• головная боль, нарушения зрения, судороги, боль в животе
• гемолитическая анемия, повышение активности трансаминаз, тромбоцитопения, высокая ЛДГ

Лечение
• родоразрешение, в/в магнезия для профилактики судорог 

Гиперемезис беременных
Клинические особенности
• преренальная азотемия или

острый тубулярный некроз
• Рассмотреть пузырный занос

Лечение
• инфузионная терапия

Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (ТТП)/аГУС
Клинические особенности
• ТТП чаще характерна для 2/3 триместра беременности, аГУС – для послеродового периода
• вовлечение нервной системы более характерно для ТТП, чем для аГУС
• гемолитическая анемия, тромобоцитопения, повышение ЛДГ и билирубина

Лабораторная диагностика
• ТТП: активность ADAMTS-13 ˂ 10% 
• аГУС: генетическое исследование мутаций гена каскада комплемента

Лечение
• ТТП: плазма-обмен
• аГУС: плазма-обмен + экулизумаб 

Острая жировая дистрофия печени у беременных
Клинические особенности
• тошнота, рвота, боли в животе, желтуха, асцит
• повышение трансаминаз, низкие показатели тромбоцитов, гипогликемия, лактатный ацидоз

Лабораторная диагностика
• генетическое тестирование матери и плода (мутация гена длинноцепочечной 3_гидроксиацил-КоА-дегидрогеназы

Лечение
• родоразрешение, плазмаферез и/или трансплантация печени в тяжелых случаях

Волчаночный нефрит и/или антифосфолипидный синдром
Клинические особенности
• дисморфические эритроциты в осадке мочи, вне-почечные проявления волчанки
• низкие показатели комплемента, положительные анти-dsDNA, антикардиолипиновые антитела, и / или анти-β2 гликопротеиновые антитела
• биопсия рекомендуется только в случае, если патология может изменить лечение

Лечение
• волчаночный нефрит: глюкокортикостероиды + гидроксихлорокин + азотиаприн / такролимус
• антифосфолипидный синдром: аспирин +/- низкомолекулярный гепарин

Acute Kidney Injury in Pregnancy: The Changing Landscape for the 21st Century Swati Rao, Belinda Jim
Kidney International Reports Volume 3, Issue 2, Pages 247-257 (March 2018) DOI: 10.1016/j.ekir.2018.01.011



Частота комплемент-активирующих состояний, предшествующих акушерскому аГУС1

1.Козловская Н.Л, Коротчаева Ю.В. Шифман Е.М. Боброва Л.А - Атипичный гемолитико-уремический синдром как одна из причин острого повреждения почек у беременных 



Диагноз не требует определения генетической мутации:

 генетическую мутацию не удается определить 

у 30–40% пациентов с аГУС

 отсутствие идентифицируемых генетических мутаций 

не исключает аГУС

 результаты обычно занимают месяцы 

(пациенты требуют немедленной помощи) 

Диагноз аГУС – методом исключения 

Noris M et al. Clin J Am Soc Nephrol 2010;5:1844-59



аГУС – Дифференциальный диагноз

EMEA/SOL-aHUS/17/0013

В конце концов, 
методом исключения 
мы пришли 
к клиническому 
диагнозу 
аГУС 



Необходима ли томография почек? 

Подтверждение диагноза Частые поражения 
при различных заболеваниях

Дифференциальный диагноз  

Лабораторные
исследования



Chest 2017;152:424–34.



Chest 2017;152:424–34.



 ГУС вследствие инфекций Отделение Время
Культура шигатоксинпродуцирующей Микробиология 24–48 часов
Escherichia coli

 Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура
Активность ADAMТS 13 Гематология 24–48 часов
Антитела против ADAMТS 13

 Аутоиммунные заболевания 
Анти-ядерные антитела, анти-DNA,

антифосфолипидные  антитела, 
антитела к антикардиолипину, анти-Sol 70, 
анти-центромер, … Центральная 

лаборатория 72 часа
 Серология 

Вирус гепатита С, вирус гепатита В,
Вирус иммунодефицита человека Центральная 

лаборатория < 24 часов
 Глазное дно Офтальмология < 24 часов

 Другие: Бактериальная пневмококковая культура, тест на беременность, 
уровни печеночных ферментов, метаболизм кобаламина,…

Дополнительные тесты

N Engl J Med 2006;354:1927-35



Дифференциальный диагноз 
– STEC (шига-токсинпродуцирующая Escherichia coli) – ГУС 

Trachtman, H. et al. (2012). Nat. Rev. Nephrol. doi:10.1038/nrneph.2012.196 

Эндотелий 
сосудов

Повреждение органов

Типичный ГУС 
вследствие инфекций: Бактерии, продуцирующие веротоксин (шига-подобные):

 E.coli (серотип 0157-H7): STEC-ГУС

 Шигелла дизентирии

 Кампилобактер

 Пневмококк 

Stx (?) в ЖКТ

Прямое эндотелиальное 
повреждение. Ингибирование 

синтеза белка

↑ воспаления
↑ цитокинов
↑ хемокинов

Ответ 
на риботоксиновый 

стресс

↑тромбогенности
сосудистой сети

Активация 
альтернативного 

пути комплемента



1н20н 22н 24н 26н 28н 30н 32н 34н 36н18н

n=25

55,5%

Манифестация аГУС

преимущественно в первую 

неделю после родов

Роды

n=5

11,2%

Манифестация аГУС во 

втором триместре

33,3%

Манифестация аГУС в конце III 

триместра

n=15

Акушерский аГУС: дебют заболевания1

79
%

76
%

73
%1. Козловская Н.Л, Коротчаева Ю.В. Шифман Е.М. Боброва Л.А - Атипичный гемолитико-уремический синдром как одна из причин острого повреждения почек у беременных. 2. Fakhouri F et al - Pregnancy-Associated Hemolytic 

Uremic Syndrome Revisited in the Era of Complement Gene Mutations - J Am Soc Nephrol. 2010 May; 21(5): 859–867; 3. Bruel A et al - Hemolytic Uremic Syndrome in Pregnancy and Postpartum. Clin J Am Soc Nephrol. 2017 Aug 7;12(8):1237-
1247; 4. Huerta A, Arjona E et al. - A retrospective study of pregnancy-associated atypical hemolytic uremic syndrome. Kidney Int. 2017 Sep 11 http://dx.doi.org/10.1016/j.kint.2017.06.022;



Козловская Н.Л, Коротчаева Ю.В. Шифман Е.М. Боброва Л.А - Атипичный гемолитико-уремический синдром как одна из причин острого повреждения почек у беременных 



Летальность у пациенток с акушерским ГУС (n=45)

22%

n=10

29%

n=13

58%

n=26

82%

n=37

75.5%

n=34

100%

n=45

Поражение

органов
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Летальность среди 
всех пациенток1

(11/45)

24%

Перинатальная 
смертность1

(15/45)

32,6%



Тромботическая микроангиопатия – это общие изменения, 
вызываемые различными патологическими процессами 



Капилляр Терминальный капилляр Артериола 

Клубочек 



ТМА – сосудистое поражение  

Гипоплазия эндотелия

Субинтимальное утолщение

Окклюзия просвета 

Осаждение фибрина



Проведение плазмотерапии у пациентов с аГУС в целом не 
эффективно и связано с риском побочных явлений

● Более 70% пациентов умирают, нуждаются в диализе или
страдают от хронического поражения почек в течение 3х лет
после постановки диагноза1

● Не было проведено ни одного контролированного
клинического исследования по оценке эффективности и
безопасности плазмотерапии у пациентов с аГУС2,8

● Частые и тяжелые осложнения у взрослых и детей3,4

● Плазмотерапия не воздействует на причину аГУС:
неконтролируемую активацию комплемента5

– Во время проведения плазмотерапии сохраняется

неконтролируемая активация комплемента и тромбоцитов6,7

1. Caprioli et al. Blood. 2006;108:1267-1272. 2. Loirat C et al. Semin Thromb Hemost. 2010;36:673-681. 3. George et al. Blood. 2010;116:4060-4069.
4. Michon B et al. Transfusion. 2007 Oct;47:1837-42. 5. Noris M et al. N Engl J Med. 2009;361:1676-1687. 6. Stahl A, et al Blood. 2008;111:5307-5315. 7. Licht C et al. Blood.
2009;114:4538-4545 . 8. Pazdur R. 2011 http://connection.asco.org/forums



В отличие от результатов применения плазмообмена у пациентов при ТТП, 

у пациентов с аГУС редко нормализуется уровень креатинина сыворотки, 

и не меняется риск развития терминальной стадии заболевания почек 

и смерти 

Jeffrey Laurence, MD, Hermann Haller, MD, Pier Mannuccio Mannucci, MD, Masaomi Nangaku, MD, PhD, Manuel Praga, 
MD и Santiago Rodriguez de Cordoba, PhDAtypical Hemolytic Uremic Syndrome (aHUS): Essential Aspects of an Accurate Diagnosis  by Laurence et al., 
Clinical Advances in Hematology & Oncology Volume 14, Issue 11, Supplement 11 November 2016 



Licht C, Muus P, Legendre CM, et al. Eculizumab (ECU) safety and efficacy in atypical hemolytic uremic syndrome (aHUS) 
patients with long disease duration and chronic kidney disease (CKD): 2-year results [ASH abstract 985]. 
Blood. 2012;120 (suppl 21). 42. 

У пациентов с аГУС плазмообмен, часто приводит к нормализации количества 
тромбоцитов, но у них сохраняется активация тромбоцитов с высокой 
экспрессией P-селектина40, что с клинической точки зрения проявляется 
дальнейшим поражением систем органов. 



Fakhouri F. Pregnancy-related thrombotic microangiopathies: clues from complement biology. 
Transfus Apher Sci. 2016;54(2):199–202. 

Крайне важно учитывать, что у большинства пациентов с аГУС, 
получающих только плазмообмен, может достигаться полная 
или практически полная гематологическая ремиссия, 
тем не менее, у них продолжается прогрессирование 
поражения почек до терминальной стадии, 
также возможен и летальный исход.

Случаи ТМА, возникающие в конце третьего триместра 
или в послеродовый период, как правило, 
представляют собой аГУС. 



L. Green, P. Bolton-Maggs, C. Beattie, R. Cardigan, Y. Kallis, S. J. Stanworth, J. Thachil, S. Zahra

 Отсутствует доказательная база в поддержку профилактического применения СЗП у 
пациенток без кровотечения, но с патологическими коагуляционными тестами 
перед процедурой (2С).

 Влияние обычно применяемых доз СЗП для коррекции коагуляции либо 
для снижения риска кровотечения очень ограничено, особенно в случае 
если показатель протромбинового времени или МНО находится между 
1∙5–1∙9 (2С)

Рекомендации



L. Green, P. Bolton-Maggs, C. Beattie, R. Cardigan, Y. Kallis, S. J. Stanworth, J. Thachil, S. Zahra

Случаи острого респираторного дистресс-синдрома, 
развивающиеся в течение 24 часов после трансфузии 
не попадают под определение ни TRALI, ни TACO 
и выделены в группу трансфузионно-обусловленного диспноэ. 

Имеется определенная доказательная база того, что пациенты 
с существующими воспалительными процессами более 
подвержены трансфузионно-обусловленному диспноэ.

(Garraud, 2016)



ПРИКАЗ 25 ноября 2002 г. N 363 «Об утверждении инструкции по применению
компонентов крови»
ПРИКАЗ от 2 апреля 2013 года N 183н «Об утверждении правил клинического
использования донорской крови и (или) ее компонентов»

30. Медицинским показанием к трансфузии (переливанию) донорской крови и эритроцитсодержащих

компонентов при острой анемии вследствие массивной кровопотери является потеря 25-30%
объема циркулирующей крови, сопровождающаяся снижением уровня гемоглобина ниже
70-80 г/л и гематокрита ниже 25% и возникновением циркуляторных нарушений.



Поражение сердца у пациенток с акушерским ГУС (n=13)
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Поражение сердца в большинстве случаев проявлялось признаками 
острой сердечной недостаточности с дилатацией полостей, 
снижением фракции выброса (минимальное значение – 22%)

У одной пациентки развился острый инфаркт миокарда, 
верифицированный данными ЭКГ и повышением уровня тропонина. 

У 50% пациенток отмечена тяжелая АГ с цифрами САД превышающими 150 
мм.рт.ст., а ДАД – 100 мм рт.ст.1



Поражение ЦНС у пациенток с акушерским ГУС (n=26)
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Тяжелая энцефалопатия, угнетение 
сознания вплоть до комы, развитие  
генерализованного судорожного 
синдрома1



Поражение легких у пациенток с акушерским ГУС (n=34)
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Отек легких, массивная двусторонняя 
инфильтрация легочной ткани, 
прогрессирующая дыхательная 
недостаточность с потребностью в 
вентиляционной поддержке1



Поражение почек у пациенток с акушерским ГУС (n=45)
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ОПП с быстро нарастающим повышением уровня 
креатинина сыворотки (521,5±388,0 мкмоль/л), 
олигурия или анурия. У 87% родильниц потребовалось 
лечение диализными методами, в том числе у 90% 
ПВВГДФ, которое было начато в 1е – 5е сутки от дебюта 
болезни1

ПВВГДФ - продленная веновенозная гемодиафильтрация



ТМА

АФС/

КАФС/
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СКВ
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ВС 

синдром

Преэклампс
ия/HELLP-
синдром

Виды ТМА в акушерской практике1

«Своевременное начало 

патогенетической терапии комплемент-

блокирующим экулизумабом позволяет 

не только сохранить жизнь пациентке, но 

и достичь гематологической ремиссии 

аГУС, существенного улучшения 

функции почек, положительной 

динамики со стороны других 

пораженных органов и даже добиться 

полного выздоровления»1

1. Козловская Н.Л. и соав. Атипичный гемолитико-уремический синдром как одна из причин острого повреждения почек у беременных – Терапевтический архив 2018.

HELLP-гемолиз(Hemolysis),повышение активности ферментов печени (Elevated Liver enzymes) и тромбоцитопении (Lоw Platelet соunt), STEC - Shiga-Toxin продуцирующая Esherihia Coli ГУС/аГУС –

гемолитико-уремический синдром/ атипичный ГУС, ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура, ТМА –тромботическая микроангиопатия, АФС/КАФС- антифосфолипидный 

синдром/катастрофический АФС; СКВ-системная красная волчанка, ДВС – диссеминированное внутрисосудистое свертывание 



Зависимость неблагоприятного почечного исхода от времени начала терапии 

экулизумабом (Солирис®) у пациенток с акушерским аГУС1

1.Козловская Н.Л, Коротчаева Ю.В. Шифман Е.М. Боброва Л.А - Атипичный гемолитико-уремический синдром как одна из причин острого повреждения почек у беременных 



Быстрая постановка диагноза необходима 

для сохранения жизни и здоровья

«Своевременное начало патогенетической 

терапии комплемент-блокирующим 

экулизумабом позволяет не только 

сохранить жизнь пациентке, но и достичь 

гематологической ремиссии аГУС, 

существенного улучшения функции почек, 

положительной динамики со стороны других 

пораженных органов и даже добиться 

полного выздоровления»1

аГУС

АФС/

КАФС/

STEC-

ГУС

ТТП

СКВ

Сепсис/Д
ВС 

синдром

Преэклампс
ия/HELLP-
синдром

1. Козловская Н.Л. и соав. Атипичный гемолитико-уремический синдром как одна из причин острого повреждения почек у беременных – Терапевтический архив 2018.

HELLP-гемолиз(Hemolysis),повышение активности ферментов печени (Elevated Liver enzymes) и тромбоцитопении (Lоw Platelet соunt), STEC - Shiga-Toxin продуцирующая Esherihia Coli ГУС/аГУС –

гемолитико-уремический синдром/ атипичный ГУС, ТТП – тромботическая тромбоцитопеническая пурпура, ТМА –тромботическая микроангиопатия, АФС/КАФС- антифосфолипидный 

синдром/катастрофический АФС; СКВ-системная красная волчанка, ДВС – диссеминированное внутрисосудистое свертывание 



Коротчаева Ю.В. Козловская Н.Л. Шифман Е.М. Кужугет Н.Э. Кара-Сал С.Ч. Ооржак О.Б. Бадарчы М.С. 
Диагностическое заблуждение как причина эффективного лечения. Нефрология и диализ. 2018. 20(1): 85-91.
DOI : 10.28996/1680-4422-2018-1-85-91



Септический аборт
Клинические особенности
• преренальная азотемия или

острый тубулярный некроз

Лечение
• инфузионная терапия, антибиотики

1-ый триместр 2-ой триместр 1-ий триместр После родов

Преэклампсия/HELLP
Клинические особенности
• гипертензия и протеинурия* после 20 недель беременности
• головная боль, нарушения зрения, судороги, боль в животе
• гемолитическая анемия, повышение активности трансаминаз, тромбоцитопения, высокая ЛДГ

Лечение
• родоразрешение, в/в магнезия для профилактики судорог 

Гиперемезис беременных
Клинические особенности
• преренальная азотемия или

острый тубулярный некроз
• Рассмотреть пузырный занос

Лечение
• инфузионная терапия

Тромботическая тромбоцитопеническая пурпура (ТТП)/аГУС
Клинические особенности
• ТТП чаще характерна для 2/3 триместра беременности, аГУС – для послеродового периода
• вовлечение нервной системы более характерно для ТТП, чем для аГУС
• гемолитическая анемия, тромобоцитопения, повышение ЛДГ и билирубина

Лабораторная диагностика
• ТТП: активность ADAMTS-13 ˂ 10% 
• аГУС: генетическое исследование мутаций гена каскада комплемента

Лечение
• ТТП: плазма-обмен
• аГУС: плазма-обмен + экулизумаб 

Острая жировая дистрофия печени у беременных
Клинические особенности
• тошнота, рвота, боли в животе, желтуха, асцит
• повышение трансаминаз, низкие показатели тромбоцитов, гипогликемия, лактатный ацидоз

Лабораторная диагностика
• генетическое тестирование матери и плода (мутация гена длинноцепочечной 3_гидроксиацил-КоА-дегидрогеназы

Лечение
• родоразрешение, плазмаферез и/или трансплантация печени в тяжелых случаях

Волчаночный нефрит и/или антифосфолипидный синдром
Клинические особенности
• дисморфические эритроциты в осадке мочи, вне-почечные проявления волчанки
• низкие показатели комплемента, положительные анти-dsDNA, антикардиолипиновые антитела, и / или анти-β2 гликопротеиновые антитела
• биопсия рекомендуется только в случае, если патология может изменить лечение

Лечение
• волчаночный нефрит: глюкокортикостероиды + гидроксихлорокин + азотиаприн / такролимус
• антифосфолипидный синдром: аспирин +/- низкомолекулярный гепарин

Acute Kidney Injury in Pregnancy: The Changing Landscape for the 21st Century Swati Rao, Belinda Jim
Kidney International Reports Volume 3, Issue 2, Pages 247-257 (March 2018) DOI: 10.1016/j.ekir.2018.01.011



Лекарств дорогих мы не употребляем. 
Человек простой: если умрёт, то он и так умрёт, 

если выздоровеет, то он и так выздоровеет.

Н. В. Гоголь «Ревизор»



Здоровый 



Последний шанс на то, чтобы задать 
вопрос

eshifman@mail.ru


