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Резюме
Актуальность. Атипичный гемолитико-уремический синдром (аГУС) как разновидность тром-

ботической микроангиопатии (ТМА), сопряженная с патологией системы комплемента, занимает 
важное место в структуре поражения почек и связана с высокой вероятностью потери функции 
почек и поражением других жизненно важных органов.

Цель исследования. Оценить результаты наблюдения и лечения пациентов с аГУС, получающих 
комплемент-блокирующую терапию (КБТ), в плане общей и почечной выживаемости.

Материалы и методы. Проанализированы истории болезни и амбулаторные карты 25 пациентов 
с аГУС, наблюдавшихся в отделении нефрологии Областной клинической больницы № 1 г. Екате-
ринбурга с 2014 по 2024 год (10 лет). Применялись методы дифференциальной диагностики данной 
патологии, а также морфологические (биопсия почки) и генетические (генетическое исследование 
системы комплемента) методы исследования. В качестве методов лечения использовались: плазмоте-
рапия (трансфузии свежезамороженной плазмы, СЗП и/или плазмообмен), и/или КБТ (экулизумаб).

Статистическая обработка материала, анализ общей и почечной выживаемости проводились 
с использованием пакета прикладных программ SPSS, версия 24. Для обработки были применены 
методы описательной статистики, оценка выживаемости по Каплану-Мейеру (с построением соот-
ветствующих графиков) и точный критерий Фишера для межгрупповых сравнений.

Результаты. Были выявлены такие триггеры аГУС как: беременность и роды (32%), инфекции 
(16%), IgA-нефропатия (8%), прием оральных контрацептивов (8%), ингаляционное отравление 
краской (4%), трансплантация почки (4%). Поражение почек наблюдалось у всех пациентов. Ча-
стота экстраренальных поражений у пациентов с аГУС распределялась следующим образом: сердце 
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и ЦНС – 48% пациентов, ЖКТ – 44%, легкие – 28% пациентов и другие. У 22 пациентов было выпол-
нено генетическое исследование системы комплемента, при этом мутации генов, ассоциированных 
c аГУС были обнаружены у 12 (54,5%) обследованных пациентов. Среди них: CFH, CFHR1, CFHR3, 
CFHR5, CFI, CD46, ADAMTS13. Общая выживаемость пациентов составила: однолетняя – 96%, пяти 
и десятилетняя – 89%. При этом, однолетняя почечная выживаемость составила 100%, пятилетняя 
84%. Плазмотерапия в виде трансфузий СЗП была применена у 10 (40%) пациентов, плазмообмен 
у 16 (64%) пациентов. Специфическая КБТ экулизумабом использовалась у 22 (88%) пациентов. 
Отмена экулизумаба была связана с высоким риском рецидива ТМА – 36%.

Выводы. При длительном наблюдении когорты 25 пациентов с аГУС, получающих специфи-
ческую КБТ, отмечена удовлетворительная общая выживаемость пациентов: однолетняя – 96%, 
5-летняя 89%, и почечная выживаемость: однолетняя 100%, 5-летняя 84%.

Ключевые слова: атипичный гемолитико-уремический синдром, система комплемента, тромботическая микро-
ангиопатия, хроническая болезнь почек, почечная выживаемость

Abstract
Introduction. Atypical hemolytic uremic syndrome (aHUS) is a rare form of  thrombotic microangiopathy 

(TMA) associated with dysregulation of  the complement system. aHUS take an important place in the 
spectrum of  kidney disease because of  the high risk of  kidney loss and damage to other vital organs.

Objective. The evaluate the outcomes of  follow-up and treatment of  patients with aHUS receiving 
complement-blocking therapy (CBT), with assessment of  overall and renal survival.

Materials and methods. Medical records and outpatient charts of  25 patients with aHUS followed at the 
nephrology department of  Yekaterinburg Regional Clinical Hospital No. 1 between 2014 and 2024 (10 years) 
were analyzed. Differential diagnostic methods, as well as morphological (kidney biopsy) and genetic 
studies (genetic testing of  the complement system) studies, were performed. Treatment included plasma 
therapy (fresh frozen plasma (FFP) transfusions and/or plasma exchange) and/or CBT with eculizumab.

Statistical analysis was performed using SPSS version 24. Descriptive statistics, Kaplan-Meier survival 
estimates with corresponding graphs, and Fisher's exact test for intergroup comparisons were used.

Results. The identified triggers of  aHUS included pregnancy and childbirth (32%), infections (16%), IgA 
nephropathy (8%), oral contraceptive use (8%), paint inhalation poisoning (4%), and kidney transplantation 
(4%). Genetic testing of  the complement system was performed in 22 patients, and pathogenic variants 
associated with aHUS were identified in 12 (54.5%) of  the examined patients. Overall patient survival 
rates were 96% at as: 1 year, and 89% at both 5 and 10 years. Renal survival was 100% at 1 year and 84% 
at 5years. Plasma therapy with FFP transfusions was administrated to 10 (40%) patients, and plasma 
exchange was performed in 16 (64%) patients. Specific CBT with eculizumab was used in 22 (88%) patients. 
Discontinuation of  eculizumab was associated with a high risk of  TMA recurrence (36%).

Conclusion. Long-term follow-up of  25 patients with aHUS receiving specific CBT demonstrated 
satisfactory overall patient survival (96% at 1 year, 89% at 5 years) and renal survival (100% at 1year, and 
84% 5 years).

Key words: atypical hemolytic uremic syndrome, complement system, thrombotic microangiopathy, chronic kidney disease, renal 
survival

Введение

Атипичный гемолитико-уремический синдром 
(аГУС)  – это орфанное системное заболевание 
из группы тромботических микроангиопатий (ТМА) 
с прогрессирующим течением и неблагоприятным 
прогнозом, в основе которого лежит неконтролиру-
емая активация альтернативного пути комплемента 
(АПК) наследственной или приобретенной при-
роды, приводящая к генерализованному тромбооб-
разованию в сосудах микроциркуляторного русла 
[1, 3, 5, 6, 10].

Клинически ТМА проявляется тромбоцитопе-
нией потребления, микроангиопатической гемо-

литической анемией (механический гемолиз), ли-
хорадкой и ишемическим поражением различных 
органов, главным образом, почек и центральной 
нервной системы (ЦНС) [1, 3-6, 10].

Атипичный гемолитико-уремический синдром 
(аГУС) может быть обусловлен генетическими де-
фектами АПК (у 50‑70% пациентов) или наличием 
аутоантител к фактору Н комплемента (CFH) – анти-
тельный или аутоиммунный аГУС, который наблю-
дается примерно в 20% случаев, преимущественно 
у детей, однако возможен и у взрослых [1, 5, 6].

На  сегодняшний день имеется два основных 
метода лечения пациентов с аГУС: плазмотерапия 
в виде трансфузий СЗП [7-13, 16, 17] и плазмообмена 
[2, 7-15] и патогенетическая КБТ с использованием 



Результаты длительного наблюдения когорты пациентов с атипичным гемолитико-уремическим синдромом	 Оригинальные статьи

Нефрология и диализ · Т. 28,  № 2  2026  229

препарата экулизумаб, блокирующего терминаль-
ный фрагмент комплемента [7-9, 11, 17-23, 25, 26-29].

На сегодняшний день работ, демонстрирующих 
результаты длительного наблюдения и  лечения 
пациентов с аГУС весьма немного [34, 35]. Этим 
и обусловлено проведение нами данного исследо-
вания.

Цель исследования: оценить общий и почеч-
ный исходы пациентов с аГУС как результат долго-
временного наблюдения и лечения.

Материалы и методы.

Проведено ретроспективное, когортное, на-
блюдательное, одноцентровое исследование 
25 пациентов с установленным диагнозом аГУС, 
наблюдавшихся в отделении нефрологии Област-
ной клинической больницы №1 г. Екатеринбурга 
с 2014 по 2024 год (10 лет). Средний срок наблюде-
ния составил 4 года 11 месяцев, с размахом от 5 мес. 
и до 10 лет 4 месяцев. Среди пациентов было 15 жен-
щин (60%), и 10 (40%) мужчин. В момент постановки 
диагноза возраст пациентов колебался от 8 до 70 лет, 
составив в среднем 33,2±13,1 лет.

Диагноз аГУС устанавливали на основании выяв-
ления синдрома ТМА (Кумбс-негативная микроанги-
опатическая гемолитическая анемия, тромбоцитопе-
ния, признаки поражения почек или полиорганное 
поражение) после исключения других первичных 
и вторичных ТМА: тромботическая тромбоцитопе-
ническая пурпура, антифосфолипидный синдром, 
пароксизмальная ночная гемоглобинурия, онколо-
гическая и онкогематологическая патология [3].

9 (36%) пациентам было выполнено морфоло-
гическое исследование ткани почки. Показанием 
к нему являлись: течение болезни без тромбоцито-
пении, но с повышением ЛДГ, неуточненное острое 
почечное повреждение, протеинурия без полной 
картины ТМА.

22 (88%) пациентам было выполнено генетиче-
ское исследование системы комплемента методом 
секвенирования. Расширенная панель мутаций 
генов, ассоциированных с аГУС, включала в себя: 
CD46, CFB, CFH, CFHR1, CFHR2, CFHR3, CFHR4, 
CFHR5, CFI, DGKE, PIGA, THBD, C3, ADAMTS13, 
SERPINE1, MTHFR, ITGA2, FGB, F13A1, F7, F5, F2, 
ITGB3, MMACHC, INF2, VTN. В настоящий момент, 
в соответствии с классификацией ACMG выделяют 
следующие варианты мутаций: патогенные, веро-
ятно-патогенные, с неопределенным клиническим 
значением, непатогенные [38-40].

При возможности определялось значение мем-
браноатакующего комплекса (МАК) плазмы в мо-
мент острой ТМА. Показанием для определения 
МАК являлось: медленная, частичная нормализация 
гематологических показателей (более 4 недель), по-
вторное ухудшение гематологических показателей, 
а также ухудшение функции почек на фоне пато-

генетической терапии. Повышение уровня МАК 
(референсные значения менее 2000 мкЕд/мл) было 
отмечено у 5 из 8 (62,5%) пациентов.

В качестве методов лечения применялись: плаз-
мотерапия (трансфузии свежезамороженной плазмы 
(СЗП) и/или плазмообмен) и/или комплементбло-
кирующая терапия (экулизумаб). Ответом на плаз-
мотерапию или комплементблокирующую терапию 
(КБТ) считали: гематологический ответ – нормали-
зация числа тромбоцитов, ЛДГ, гаптоглобина крови, 
почечный ответ – улучшение или нормализация 
функции почек по уровню креатинина и СКФ, вос-
становление функции других органов – сердце (улуч-
шение показателя фракции выброса), со стороны 
ЦНС (купирование неврологической симптоматики), 
со стороны легких (потребность в ИВЛ, снижение 
степени дыхательной недостаточности), со стороны 
печени (нормализация уровня трансаминаз).

Анализ данных проводился с использованием 
статистического программного обеспечения SPSS-
версия 24. Для обработки были применены методы 
описательной статистики, оценка выживаемости 
по Каплану-Мейеру (с построением соответству-
ющих графиков) и точный критерий Фишера для 
межгруппового сравнения. Терминальным событием 
при расчете почечной выживаемости считали факт 
начала заместительной почечной терапии в связи 
с констатацией терминальной почечной недоста-
точности (ТПН). При расчете почечной выживае-
мости были исключены пациенты, у которых ТПН 
развилось до начала терапии экулизумабом.

Результаты

Триггером аГУС в 8 (32%) случаях были беремен-
ность и роды (акушерский аГУС), в 4 случаях (16%) – 
инфекции (грипп, новая коронавирусная инфек-
ция (НКВИ)), ветряная оспа, пневмония). У 2 (8%) 
пациентов АГУС сочетался с IgA-нефропатией, ко-
торая также расценивалась нами в качестве триггера 
аГУС. Встретились и другие триггеры аГУС: дли-
тельный прием оральных контрацептивов – 2 (8%) 
случая, ингаляционное отравление краской – 1 (4%) 
случай, трансплантация почки  – 1 (4%) случай. 
Не удалось идентифицировать триггер у 7 (28%) 
пациентов (рис. 1).

Мутации генов, ассоциированные с аГУС, были 
обнаружены у 12 (54,5%) пациентов из 22 обследо-
ванных. В таблице 1 приведены данные о количестве 
и характере обнаруженных мутаций [3, 39, 40]:

У 2 (11%) пациенток были выявлены анти-CFH-
антитела в  титре 2671 и  5678 AU/ml. При этом 
1 пациентка из них имела генетическую мутацию 
системы комплемента (CFHR1, CFHR3) и повы-
шенный уровень МАК. Данная пациентка потеряла 
функцию почек в момент постановки диагноза, была 
резистентна к терапии экулизумабом и умерла через 
8,5 месяцев наблюдения в результате острого нару-
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шения мозгового кровообращения по геморрагиче-
скому типу. Вторая пациентка с антителами к фак-
тору Н жива, но достигла терминальной почечной 
недостаточности, потребовавшей заместительной 
почечной терапии через 42 мес. (3,5 года) после на-
чала заболевания.

Проведено изучение частоты выявления гене-
тических дефектов комплемента в  зависимости 
от триггера аГУС (табл. 2). Наличие мутаций генов 
комплемента выявлено у 8 (83,3%) пациенток с аку-
шерским аГУС и у 4 (66,7) пациентов с инфекцион-
ным триггером заболевания.

У 4 из 7 пациентов с неидентифицированным 
триггером были выявлены дефекты в следующих 
генах системы комплемента: CFH, CFHR5, CD46, 
CFHR1-CFHR3.

Уровень МАК (с5b9) был определен у 8 (32%) 
пациентов, из  них повышенный уровень МАК 
был выявлен у 5 пациентов. Значение МАК у этих 
пациентов колебалось от 1756 до 3064 мкЕд/мл, со-
ставляя в среднем 2132 мкЕд/мл.

Все пациенты имели ту или иную степень сни-
жения функции почек в начале наблюдения в виде 
ОПП – 18 (72%) человек, либо в виде ХБП 5 ста-
дии – 7 (28%) человек. По стадиям ОПП согласно 
классификации KDIGO пациенты разделились сле-
дующим образом: 2 стадия – 1 (6%) пациент, 3 ста-
дия – 16 (88%) пациентов. В дебюте заболевания 18 
(72%) пациентов нуждались в заместительной по-
чечной терапии (ЗПТ). К концу наблюдения ЗПТ 
требовалась 12 (48%) пациентам.

Биопсия почки была проведена 5 пациентам 
данной когорты. Во всех случаях была получена 
картина хронической ТМА, в двух случаях в соче-
тании с IgA нефропатией. Одному пациенту была 
выполнена трансплантация почки до диагности-
рования аГУС. У  данного пациента произошел 
рецидив аГУС в трансплантате, что было доказано 
выявлением по  биопсии трансплантата острой 
и  хронической ТМА и  обнаружением мутаций 
в генах, ассоциированных с аГУС: CFHR1, CFHR3,  
CD 46.

Артериальная гипертензия наблюдалась у 18 па
циентов (72%). В том числе пациентов с АГ злока-
чественного течения наблюдалось 7 человек (39% 
от числа пациентов с АГ).

На основании полученных и обработанных дан-
ных была построена кривая выживаемости пациентов 
с аГУС в течение 10-летнего периода наблюдения 
(рис. 2).

За время наблюдения умерли два пациента, про-
должительность их жизни с начала наблюдения со-
ставила 7 и 45 месяцев. Время наблюдения остальных 
23 пациентов составило от 2 до 121 месяцев. Одно-
летняя выживаемость пациентов была равна 96% 
(стандартная ошибка 3,42%), а 5-летняя – 89% (стан-
дартная ошибка 10%). Причинами смерти пациентов 
были геморрагический инсульт (1 пациент) и сепсис  
(1 пациент).

Таблица 1 |  Table 1

Генетические мутации и антитела к фактору Н  
обследованных пациентов

Genetic variant and anti-factor H antibodies  
in the examined patients

№ п/п Название мутаций Число 
больных Вариант

1 CFH 3 Вероятно патогенная

2 CFI 1 Вероятно патогенная

3 CD46 (MCP) 3 Вероятно патогенная

4 Делеция CHFR1‑3 5 Вероятно патогенная

5 CHFR3 1 Вероятно патогенная

6 CHFR5 1 Неясное клиническое 
значение

7 анти-CFH-AT 2

Беременность и роды

Инфекция

Прием оральных контрацептивов

IgA-нефропатия

Ингаляционное отравление краской

Трансплантация почки

Триггеры неизвестны

7; 28%
8; 32%

4; 16%

2; 8%

2; 8%

1; 4%

1; 4%

Рис. 1. Триггеры аГУС исследуемой когорты пациентов

Fig. 1. Triggers of aHUS in studied patient cohort
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За весь период наблюдения пациентов утратив-
ших функцию почек было 12 человек (48%). При 
этом следует отметить, что диагноз аГУС семи (28%) 
из 25 пациентов был установлен уже в период терми-
нальной почечной недостаточности (5 стадия ХБП). 
Исходя из этого обстоятельства почечная выживае-
мость была рассчитана для остальных 18 пациентов. 
Из этих 18 пациентов за период наблюдения посто-
янная заместительная почечная терапия потребова-
лась пяти (27,7%). При этом однолетняя выживае-
мость почек составила 100% (стандартная ошибка 
равна 0,6%), а 5-летняя – 84% (стандартная ошибка 
равна 10,5%), соответственно (рис. 3).

Кроме почек наблюдалось поражение других 
органов. Больше 1 пораженного органа выявля-
лось у 19 пациентов (76%). При этом поражение 
сердца определялось у 12 пациентов (48%), ЦНС – 
у 12 пациентов (48%), ЖКТ – в 11 случаях (44%), 
легких – у 7 пациентов (28%), поражение мышц – 
у 3 пациентов (12%), глаз – у 2 пациентов (8%), пе-
риферической нервной системы – у 1 пациента (4%), 
кожи – у 1 пациента (4%) – рисунок 4.

Плазмотерапия в виде трансфузий СЗП была 
применена у 10 пациентов (40%), а плазмообмен 
(ПО) у  13 пациентов (52%). Каждому пациенту 
в среднем было проведено по 6 сеансов ПО. При 

Рис. 2. Выживаемость пациентов с аГУС  
за 10-летний период наблюдения

Fig. 2. Survival of patients with aHUS during  
a 10-year follow-up period

Рис. 3. Почечная выживаемость пациентов с аГУС

Fig. 3. Renal survival in patients with aHUS

Таблица 2 |  Table 2

Частота выявления генетических дефектов комплемента в зависимости от триггера аГУС

Frequency of complement according to aHUS trigger

Триггеры

Число пациентов 
в исследуемой когорте

Результаты генетического анализа

Пациенты-участники 
анализа

Патогенные мутации 
обнаружены

Патогенные мутации 
не обнаружены

Абсолютное 
число

Процент  
(%)

Число 
участников

Процент  
(%)

Количество 
случаев

Процент  
(%)

Количество 
случаев

Процент  
(%)

Беременность и роды 
(акушерский аГУС) 8 32,0% 6 75,0% 4 66,7% 2 33,3%

Острые инфекции 
(грипп, НКВИ, ветряная 
оспа, пневмония) 

4 16,0% 3 75,0% 2 66,7% 1 33,3%

Лекарственно-
индуцированный аГУС 2 8,0% 2з 100,0% 0 0,0% 2 100,0%

IgA-нефропатия 2 8,0% 2 100,0% 0 0,0% 2 100,0%

Ингаляционное 
отравление краской 1 4,0% 1 100,0% 1 100,0% 0 0,0%

Трансплантация почки 1 4,0% 1 100,0% 1 100,0% 0 0,0%

Пациенты 
с неустановленным 
триггером

7 28% 5 57% 4 80 % 1 20%

Месяцы
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этом гематологический и почечный 
ответ был достигнут у всех пациентов, 
получивших ПО. Но полный гемато-
логический и почечный ответ был до-
стигнут только у 3 (23%) пациентов. 
Все пациенты, получившие ПО, были 
переведены на терапию экулизумабом. 
При полном ответе на ПО, наступав-
шим в среднем через 7 сеансов, пере-
вод пациентов на терапию экулизума-
бом был обусловлен крайне тяжелым 
дебютом АГУС в виде полиорганнной 
недостаточности.

Комплемент-блокирующая тера-
пия (КБТ) экулизумабом была назна-
чена 22 (88%) пациентам. Гематоло-
гический ответ на КБТ наблюдался 
у  21 (95%) пациента. Почечный 
ответ на КБТ наблюдался у 14 (64%) 
пациентов. Сердечный ответ в виде 
возрастания фракции выброса после 
назначения КБТ наблюдался у 5 (42%) 
пациентов из 12 с поражением сердца 
в результате ТМА.

После постановки диагноза лечение КБТ начи-
нали в сроке от 3 дней до 1 года, в среднем через 
43 дня. Гематологический ответ наступал в периоде 
от 10 дней до 3 мес., в среднем через 28 дней. По-
чечный ответ наступал в сроке от 7 дней до 4 мес, 
в среднем через 73 дня.

У 11 пациентов, которые получают экулизумаб 
без отмены, в среднем длительность терапии соста-
вила 3 года 7 месяцев. Из них причинами пролонги-
рования терапии экулизумабом более 12 месяцев яв-
лялись: сохраняющиеся симптомы ТМА – 2 (18,2%) 
пациента, мутации генов системы комплемента – 
6  (54,5%) пациентов, отсутствие восстановления 
функции почек – 8 (72,7%) пациентов.

Экулизумаб был отменен у 11 из 22 (50%) паци
ентов по различным причинам: менингит – 1 па-
циент, отказ пациентов от терапии – 4 человека, 
течение болезни без ухудшения функции почек – 
5 пациентов, 1 – сепсис.

У 4 (36%) пациентов на фоне временной отмены 
экулизумаба произошел рецидив ТМА. У 2 из этих 
4 пациентов определялись аГУС-ассоциированные 
генетические мутации: CFH, CFHR1,3. Рецидив 
ТМА после отмены экулизумаба наблюдался в сроке 
от 3 недель до 6 мес., в среднем через 2,5 мес.

Обсуждение

Основной массив работ, посвященных аГУС, 
касался до сих пор в основном описания самого 
заболевания, его дифференциальной диагно-
стики с  иными формами ТМА, возможностям 
комплемент-блокирующей терапии. Исследова-
ний, обобщающих опыт наблюдения и лечения 

пациентов с аГУС, пока недостаточно [5, 30, 34,  
35, 40].

В статье Christoph Licht и соавторов [30], посвя-
щенной характеристике пациентов с аГУС на основе 
анализа международного регистра аГУС, результаты 
и выводы частично перекликаются с полученными 
нами результатами. В частности, авторы данной ста-
тьи обращают внимание на точность и уместность 
сложившейся терминологии, относя к «ассоцииро-
ванным триггерам» относительно ограниченные 
по времени события, вызывающие практически не-
медленное наступление аГУС: беременность, острые 
инфекции, хирургические вмешательства (например, 
трансплантация почки), прием лекарств. С другой 
стороны, термин «ассоциированное клиническое со-
стояние» представляет собой значительно более про-
лонгированное событие, которое может привести 
к наступлению аГУС: аутоиммунные заболевания, 
злокачественные новообразования, хронические 
инфекции.

Мы сравнили результаты структуры триггеров 
и клинических состояний, приведенных Christoph 
Licht и соавт. с результатами нашего исследования 
и представляем их виде таблицы (табл. 3).

Существенное различие между количеством 
элементов в каждой из представленных выборок 
несколько затрудняет их сравнение. Но сравнение 
групп по методу Фишера свидетельствует об отсут-
ствии значимых различий между данными, полу-
ченными в глобальном регистре и в нашей когорте 
пациентов, кроме триггера «воздействие лекарствен-
ного средства». В глобальном международном ре-
гистре доля триггера «воздействие лекарственного 
средства» для индукции аГУС незначительна (1,7%). 

Рис. 4. Экстраренальное поражение органов у пациентов с аГУС

Fig. 4. Extrarenal organ involvement in patients with aHUS
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В когорте наших пациентов лекарственный триг-
гер заболевания в виде длительного приема ораль-
ных контрацептивов был выявлен в 2 случаях (8% 
от числа наблюдений).

Мы наблюдали 2 случая IgA-нефропатии в со-
четании с аГУС (8%), и трактуем данную патоло-
гию как аГУС-ассоциированное состояние. При 
этом у данных пациентов не было выявлено мута-
ций в генах комплемента. Тем не менее клинические 
проявления поражения почек в виде протеинурии 
не нефротического уровня, эритроцитурии и сниже-
ния функции почек в виде снижения СКФ до уровня 
ХБП имелись у данных пациентов до развития кли-
нико-лабораторных проявлений ТМА. В литера-
туре можно обнаружить описания сочетания IgA-
нефропатии с аГУС. Например, в статье Matsumura 
и соавт. [32] представлено сочетание полулунной 
IgA-нефропатии и аГУС у мужчины 42 лет, что при-
вело к развитию терминальной почечной недоста-
точности, потребовавшей проведения гемодиализа, 
несмотря на терапию экулизумабом. В то же время, 
в статье Н.Л. Козловской и соавторов [4] описыва-
ется клинический случай развития аГУС как «второй 
болезни» у пациентки, с ранее диагностированным 
гломерулярным заболеванием почек, что также при-
вело к терминальной почечной недостаточности. 
На сегодняшний день известно, что система компле-

мента играет немаловажную роль в патогенезе IgA-
нефропатии [30, 31, 33], за счет активации альтерна-
тивного и лектинового пути комплемента, которые 
приводят к протеинурии, гематурии и ухудшению 
функции почек [32].

Мы наблюдали 1 пациента после транспланта-
ции почки с рецидивом аГУС. Диагноз рецидива 
в трансплантированной почке был установлен при 
обнаружении картины хронической ТМА транс-
плантата (при  этом показанием для проведения 
биопсии явилась дисфукция пересаженной почки 
в сроке 12 мес. после операции) при сопоставле-
нии с результатами генетического анализа (были 
обнаружены мутации генов CD46 и делеция CFHR 
1 и 3). К сожалению, функция трансплантата у дан-
ного пациента была утрачена. По данным литера-
туры трансплантация почки у пациентов с аГУС 
несет значительные риски рецидива заболевания, 
несмотря на профилактическое применение КБТ  
[41-43].

Что касается обнаружения мутаций генов, ассо-
циированных с аГУС и аГУС с антителами к фак-
тору Н, мы получили ту же частоту выявляемости 
мутаций, что и у других авторов – 54%. Несмотря 
на совершенствование методов генетического иссле-
дования, идентифицировать мутации удается лишь 
у 50‑70% пациентов с аГУС [6, 24].

Таблица 3 |  Table 3

Структура и удельный вес аГУС-ассоциированных триггеров и клинических состояний

Distribution and frequency of aHUS-associated triggers and clinical conditions

аГУС-
ассоциированные 
триггеры 
и клинические 
состояния

Результаты из выборки Global aHus Registry 
(229 пациентов старше 18 лет)

Результаты данного исследования  
(25 пациентов)

Абсолютное  
число  

пациентов

Доля 
(удельный вес) 

от общего числа 
наблюдений

95%- 
доверительный 

интервал 

Абсолютное  
число  

пациентов

Доля 
(удельный вес) 

от общего числа 
наблюдений

95%- 
доверительный 

интервал

Злокачественные 
образования 51 0,223 [0.17055; 0.28220] 0 0 [0.00000; 0.13719]

Акушерский аГУС 53 0,231 [0.17843; 0.29154] 8 0,320 [0.14950; 0.53500]

Острые инфекции 25 0,109 [0.07191; 0.15693] 4 0,160 [0.04538; 0.36083]

Аутоимунные 
заболевания 32 0,139 [0.09758; 0.19151] 0 0 [0.00000; 0.13719]

Трансплантация 
почки 27 0,118 [0.07916; 0.16689] 1 0,04 0.00101; 0.20352]

Злокачественная 
гипертензия 18 0,079 [0.04725; 0.12138] 0 0 [0.00000; 0.13719]

Хроническая 
инфекция 13 0,057 [0.03057; 0.09512] 0 0 [0.00000; 0.13719]

Трансплантация 
костного мозга 4 0,017 [0.00478; 0.04412] 0 0 [0.00000; 0.13719]

Лекарственно-
индуцированный 
аГУС

4 0,017 [0.00478; 0.04412] 2 0,08 [0.00984; 0.26031]

С3-гломерулопатия 2 0,009 [0.00106; 0.03119] 0 0 [0.00000; 0.13719]

IgA-нефропатия 0 0 [0.00000; 0.01598] 2 0,08 [0.00984; 0.26031]

Ингаляционное 
отравление краской 0 0 [0.00000; 0.01598] 1 0,04 [0.00101; 0.20352]



Оригинальные статьи	 Т.В. Блинова, А.Г. Столяр, Д.В. Блинов, С.С. Солодушкин

234  Нефрология и диализ · Т. 28,  № 2  2026

При анализе доступной нам литературы мы 
встретили небольшое количество работ, целена-
правленно посвященных анализу значений выжи-
ваемости пациентов и почек при аГУС. В работе 
Х.М. Эмировой [5] приведены расчеты общей и по-
чечной выживаемости в группе пациентов детского 
возраста. Общая пятилетняя выживаемость детей 
с аГУС составила 89,8%±2,2%. К сожалению, срав-
нивать выживаемость в когортах пациентов взрос-
лого и детского возрастов не является достаточно 
корректным.

Однолетняя выживаемость пациентов в нашем 
исследовании составила 96% (стандартная ошибка 
3,42%), а 5-летняя – 89% (стандартная ошибка 10%). 
В доступной нам литературе мы не обнаружили дан-
ных по общей выживаемости взрослых пациентов 
с аГУС.

В исследовании Brocklebank V. и соавт. [34] пяти-
летняя кумулятивная почечная выживаемость у паци
ентов, не получавших комплемент-блокирующей 
терапии, составила 39,5%, а в группе пациентов, 
лечившихся экулизумабом, 85,5% (ДИ=2,75-8,90; 
р=0,000). Gilbert R.D. и соавт. [35] сообщают следу-
ющие показатели почечной выживаемости в когорте 
98 взрослых пациентов с аГУС: однолетняя 58%, 
а пятилетняя 57%. Но в данной работе нет четких 
указаний, все ли наблюдаемые пациенты получали 
терапию экулизумабом.

В проведенном нами исследовании однолетняя 
почечная выживаемость составила 100% (стандарт-
ная ошибка 0,6%), а пятилетняя 84% (стандартная 
ошибка 10,5%), соответственно. Таким образом, по-

лученные нами данные по 5-летней почечной вы-
живаемости пациентов с аГУС совпадают с данными 
Brocklebank V. и соавт. [34].

Частота рецидивов при отмене экулизумаба 
в нашем исследовании составила 36%. По данным 
литературы процент рецидива при отмене ком-
племент-блокирующей терапии равнялся 22‑23% 
[36, 37]. Следует отметить, что среди 4 нами на-
блюдаемых пациентов с рецидивом аГУС после 
отмены экулизумаба, трое самостоятельно отка-
зывались от приема компелемент-блокирующей  
терапии.

Выводы: при длительном наблюдении когорты 
25 пациентов с аГУС превалирующими триггерами 
явились беременность и роды – 32% и инфекции – 
16%.

аГУС характеризуется кроме поражения почек 
артериальной гипертензией и экстраренальными 
поражениями: сердце, ЖКТ, легкие, центральная 
и периферическая нервная система, мышцы, кожа, 
орган зрения.

Частота выявления аГУС-ассоциированных мута-
ций составила 54,5%, при этом частота определения 
аГУС-ассоциированных мутаций для превалирую-
щих триггеров аГУС – 66,7% – сопоставима с между-
народными данными.

В когорте пациентов, у которых была применена 
комплемент-блокирующая терапия, отмечена удов-
летворительная общая выживаемость: однолетняя – 
96%, 5-летняя 89%, а также почечная выживаемость: 
однолетняя 100%, 5-летняя 84%.
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