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Актуальность. Атипичный гемолитико-уремический син-
дром (аГУС) — редкая форма патологии, ассоциированная с
неконтролируемой активацией альтернативного пути компле-
мента. Установлено, что около 29% детей доходят до терми-
нальной стадии хронической болезни почек или умирает в те-
чение года после манифестации болезни.

Описание клинического случая. В августе 2023 г. у маль-
чика 4 лет, со слов матери, повысилась температура, появи-
лась боль в животе и горле, неоднократная рвота. Мама лечила
ребёнка самостоятельно симптоматически. В связи с ухудше-
нием состояния реб ёнок был госпитализирован в нефрологи-
ческое отделение. Из анамнеза жизни выявлено, что больной
наблюдается нефрологом с рождения с диагнозом :  Уретероги-
дронефроз справа. Состояние тяжёлое за счёт цитопеническо-
го синдрома и синдрома почечной недостаточности. В общем
анализе крови: тромбоцитопения — 86 × 109/л, эритроцитопе-
ния — 2 ,8 × 1012/л, снижение гемоглобина до 88 г/л, ускоре-
ние СОЭ до 23 мм/ч (4 –10 мм/ч). В биохимическом анализе
крови повышение уровней креатинина до 131 мкмоль/л (21 –
77 мкмоль/л), мочевины до 19 ,9 ммоль/л (1,8 –7,5 ммоль/л).
В общем анализе мочи повышение содержания белка 2,11
г/л. Снижена расч ётная скорость клубочковой фильтрации по
Шварцу до 39 ,38 мл/мин/1,73  м2 (84 ,9 +123 ,9 мл/мин/1,73  м2).
ПЦР -исследование кала на острые кишечные инфекции, по-
сев кала на патогенную микробиоту — отрицательно. Актив-
ность металлопротеиназы ADAМTS 13 в плазме крови соста-
вила 81% (80 –122 %). Повышение уровня аутоантител к фак-
тору Н — 2137 AU/ мл (менее 1500 AU/ мл). При УЗИ почек и
мочевого пузыря выявлены признаки правостороннего урете-
рогидронефроза, незначительная дилатация дистального от-
дела левого мочеточника. Выставлен диагноз: атипичный ге-
молитико-уремический синдром (микроангиопатическая ге-
молитическая анемия, тромбоцитопения). Неолигурическое
острое повреждение почек. Ребёнок заочно консультирован
в ФГБОУ ВО МГМСУ им. А.И . Евдокимова. По жизненным
показаниям больной нуждается в назначении комплемент-ин-
гибирующей терапии  экулизумабом. В отделении проведено
лечение: переливание свежезамороженной плазмы и эритро-
цитарной массы, комплемент-ингибирующая терапия, анти-
бактериальная терапия, парентеральная глюкокортикостеро-
идная терапия. Отмечена положительная динамика, улучше-
ние состояния.

Заключение. Течение аГУС отличается неблагоприятным
прогнозом, риском внезапных осложнений, поэтому свое-
временная диагностика данного заболевания у пациента  по-
зволила добиться положительной динамики на фоне лечения
препаратом группы комплемент-ингибирующих антител —
экулизумабом.
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