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Атипичный гемолитико-уремический синдром (аГУС) – ультраредкое (орфанное) хроническое системное заболевание 
генетической природы, в основе которого лежит неконтролируемая активация альтернативного пути комплемента, 
ведущая к генерализованному тромбообразованию в сосудах микроциркуляторного русла – комплемент-опосре
дованной тромботической микроангиопатии (ТМА). Акушерская ТМА представляет собой гетерогенную группу забо-
леваний, включающую как патологию собственно беременности, так и заболевания, для которых беременность может 
стать триггером. Любая форма акушерской ТМА может быть спровоцирована преждевременной отслойкой нормально 
расположенной плаценты, внутриутробной гибелью плода, инфекцией, травмой во время беременности и множеством 
других причин. Выделение акушерского аГУС из группы ТМА коренным образом изменило в России понимание многих 
критических состояний, возникающих у беременных, рожениц и родильниц. В статье представлено описание диагно-
стики и эффективного лечения аГУС, развившегося у родильницы.
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А типичный гемолитико-уремический синдром (аГУС) – 
ультраредкое (орфанное) хроническое системное забо

левание генетической природы, в основе которого лежит 
неконтролируемая активация альтернативного пути компле-
мента (АПК), ведущая к генерализованному тромбообразо-
ванию в сосудах микроциркуляторного русла – так называе-
мой комплемент-опосредованной тромботической микроан-
гиопатии (ТМА) [1].

Акушерская ТМА представляет собой гетерогенную груп-
пу заболеваний, включающую как патологию собственно 
беременности (преэклампсия, эклампсия, HELLP-синдром и 
острая жировая дистрофия печени), так и заболевания, для 
которых беременность может стать триггером (аГУС, тром-
ботическая тромбоцитопеническая пурпура (ТТП), катастро-
фический антифосфолипидный синдром), а также ее ослож-
нения (сепсис с синдромом диссеминированного внутрисо-
судистого свертывания (ДВС-синдромом), массивное после-
родовое кровотечение).

В то же время любая форма акушерской ТМА может быть 
спровоцирована преждевременной отслойкой нормально 
расположенной плаценты, внутриутробной гибелью плода, 
инфекцией, травмой во время беременности и множеством 
других причин, что создает впечатление «многоликости» при-
чин и клинических проявлений [2]. Выделение акушерского 
аГУС из группы ТМА коренным образом изменило в России 
понимание многих критических состояний, возникающих 
у беременных, рожениц и родильниц [3]. Представляем клини-
ческое наблюдение аГУС, развившегося у родильницы.

Пациентка А., 42 года. В анамнезе: в 2007 г. – хрони
ческий вирусный гепатит С (проводилась противовирус-
ная  терапия с эффектом, достигнута ремиссия), сифилис. 
В 2012 г. выявлена ВИЧ-инфекция 3(А2) ст. (сведения о про-
ведении антиретровирусной терапии, в том числе во время 
настоящей беременности, отсутствуют, но на момент госпи-
тализации бригадой скорой помощи внутривенно вводился 
препарат Ретровир, внутрь – Невирапин).

Первая беременность в 2008 г. протекала без изменений 
в анализах мочи, повышения артериального давления (АД), 
завершилась родоразрешением путем кесарева сечения 
в связи со слабостью родовых сил.

Настоящая беременность – вторая, в 2017 г. До 20 нед 
беременности пациентка не обследовалась. При постанов-
ке в этом сроке на учет в женской консультации выявлено 
повышение АД до 140/90 мм рт.ст. В дальнейшем – наблю-

далась нерегулярно, антигипертензивные препараты не при-
нимала.

08.01.2017, в сроке гестации 40–41 нед, после полученной 
накануне травмы живота, появились жалобы на общую сла-
бость, головокружение, тянущие боли внизу живота в обла-
сти послеоперационного рубца, скудные кровянистые выде-
ления из половых путей, в связи с чем была госпитализиро-
вана в Перинатальный центр г. Санкт-Петербурга.

При осмотре в момент поступления – состояние тяжелое, 
выраженная бледность кожных покровов, умеренные отеки 
голеней, стоп, кистей рук, тахипноэ (частота дыхательных 
движений (ЧДД) – 20 в минуту), АД – 140/100 мм рт. ст., 
частота сердечных сокращений (ЧСС) – 100 в минуту. При 
пальпации – живот болезненный в области послеоперацион-
ного рубца (кесарево сечение в 2008 г.), симптом раздраже-
ния брюшины – слабоположительный. Родовой деятельно-
сти нет, шевеление плода пациентка не ощущает, сердце-
биение плода не выслушивается. Выделения из половых 
путей – кровянистые, скудные.

При обследовании выявлены: анемия (гемоглобин – 84 г/л), 
выраженное снижение числа тромбоцитов (46  ×  109/л), 
в  биохимическом анализе крови – повышение креатинина 
сыворотки до 151,3 мкмоль/л (гестационная норма – 
до  93  мкмоль/л), уровень аспартатаминотрансферазы – 
57,1 ЕД/л (норма – 0–40 ЕД/л), билирубина – 57,4 мкмоль/л 
(норма – до 20,5 мкмоль/л), сыворотка крови гемолизи
рована.

Были диагностированы: разрыв матки по рубцу после 
операции кесарева сечения, преждевременная отслойка 
нормально расположенной плаценты, антенатальная гибель 
плода вне лечебно-профилактического учреждения. В связи 
с этим незамедлительно, по жизненным показаниям, выпол-
нены лапаротомия, кесарево сечение в нижнем сегменте 
матки, экстирпация матки без придатков, перевязка вну-
тренних подвздошных артерий. Вариантом анестезиологи-
ческого обеспечения выбрана тотальная внутривенная ане-
стезия с миорелаксацией и искусственной вентиляцией 
легких (ИВЛ). Операция длилась 4 ч. Объем кровопотери 
составил 7000 мл.

Во время оперативного вмешательства гемодинамиче-
ские показатели на фоне инотропной терапии дофамином 
в  дозе 10 мкг/кг/мин сохранялись стабильными (АД – 
110/60–125/70 мм рт. ст., ЧСС – 98–110 в минуту), сатура-
ция  – 98–100%, однако наблюдалось резкое снижение 

Atypical hemolytic-uremic syndrome (aHUS) is an extremely rare (orphan) chronic systemic disease of genetic origin with an 
underlying uncontrolled activation of the alternative pathway of the complement, leading to generalized formation of thrombi in 
the vessels of the microcirculation – complement-mediated thrombotic microangiopathy (TMA). Obstetric TMA is a hetero
geneous group of diseases that includes both pathologies of the pregnancy itself and diseases for which pregnancy can become 
a trigger. Any form of obstetric TMA might be provoked by a premature detachment of the normally positioned placenta, 
intrauterine fetal death, infection, trauma during pregnancy, and many other causes. In Russia, distinguishing obstetric aHUS 
from the TMA group radically changed the understanding of many critical conditions developing in pregnant and parturient 
women. The article offers a description of diagnosis and efficient management of aHUS that developed in a parturient woman.
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показателей гемоглобина (84–62 г/л), числа тромбоцитов 
(46 × 109/л), фибриногена сыворотки (<0,5 г/л), в связи с чем 
проводилась аппаратная реинфузия отмытых аутоэритроци-
тов в объеме 1272 мл, трансфузия донорской эритроци
тарной взвеси – 2907 мл, свежезамороженной плазмы – 
1800 мл, криопреципитата – 5 доз, тромбоконцентрата – 
1  доза, инфузия кристаллоидов и коллоидов – в объеме 
4300 мл. С гемостатической целью вводили транексамовую 
кислоту, концентрат протромбинового комплекса – эптаког 
альфа. Через 40 мин после окончания операции пациентку 
перевели в отделение реанимации. Проводили продленную 
ИВЛ аппаратом DregerSavina 300 в режиме Volume control 
с параметрами: дыхательный объем – 500,0; ЧДД – 13 в ми-
нуту; фракция кислорода во вдыхаемой смеси – 0,35; поло-
жительное давление в конце выдоха +5 см вод. ст.; инспира-
торное давление – 21 см вод. ст.

После операции ожидаемая положительная динамика 
отсутствовала. Напротив, состояние пациентки прогресси-
рующе ухудшалось: несмотря на отмену седативной тера-
пии, признаков восстановления сознания не отмечено 
(сознание – кома III ст., зрачки средней величины с сохран-
ной реакцией на свет, определялась тотальная арефлексия), 
при этом патологических изменений, по данным компьютер-
ной и ядерно-магнитно-резонансной томографии головного 
мозга, и признаков смерти головного мозга, по данным уль-
тразвукового исследования, не было. Развились олигоану-
рия (диурез – менее 0,5 мл/кг/ч) и артериальная гипертензия 
(на фоне непрерывной инфузии урапидила в дозе 5 мг/ч 
АД – 140/90–160/100 мм рт. ст.).

Проводились трансфузии эритроцитарной массы, инфу-
зионная и антибактериальная терапия, приведшие к крат-
ковременному улучшению гематологических показателей 
(гемоглобин – 60–90 г/л), однако состояние больной остава-
лось крайне тяжелым.

В динамике тяжесть состояния определялась прогресси-
рующей микроангиопатической гемолитической анемией 
(гемоглобин – 90–64 г/л, лактатдегидрогеназа – 664–724–
1448 ЕД/л при норме 240–480 ЕД/л, гаптоглобин – <0,08 г/л, 
шизоциты – >0,5%), стойкой тромбоцитопенией (88 × 109/л), 
острым повреждением почек (олигоанурия, гипергидрата-
ция, нарастание креатинина сыворотки до 508 мкмоль/л), 
потребовавшим проведения заместительной почечной тера-
пии сеансами постоянной вено-венозной гемодиафильтра-
ции, дыхательной недостаточностью, требующей вентиляци-
онной поддержки.

Учитывая острое развитие полиорганной недостаточно-
сти с признаками микроангиопатического гемолиза и тром-
боцитопенией, была диагностирована ТМА, манифестации 
которой предшествовали многочисленные акушерские 
осложнения (разрыв матки, преждевременная отслойка нор-
мально расположенной плаценты, антенатальная гибель 
плода, повторные оперативные вмешательства, массивная 
кровопотеря).

С целью исключения ТТП была исследована активность 
ADAMТS-13, составившая 75% (норма – 93–113%), что ис-
ключало этот диагноз. Крайняя тяжесть состояния паци
ентки и непосредственная угроза ее жизни не оставляли 
времени на дополнительное обследование с целью исклю

чения возможных вторичных форм ТМА. Был диагности
рован аГУС.

По жизненным показаниям на 3-й день от манифестации 
заболевания была начата патогенетическая терапия 
комплемент-блокирующим препаратом Экулизумаб в дозе 
900 мг в/в 1 раз в неделю. Уже после первой инфузии пре-
парата отмечалась быстрая положительная динамика: 
наблюдалось восстановление сознания, самостоятельного 
дыхания (пациентка переведена на вспомогательную ИВЛ 
с последующей экстубацией), диуреза – до 2,0–2,5 л/сут, ста-
билизация уровня гемоглобина (92 г/л), хотя число тромбо-
цитов не увеличилось (88 × 109/л). Для дальнейшего лечения 
пациентка была переведена в многопрофильную больницу.

При динамическом контроле на 8-е сутки вновь отмечена 
отрицательная лабораторная динамика в виде усугубления 
анемии (гемоглобин – 92–82 г/л), тромбоцитопении (88–
47,4 × 109/л), гиперкреатининемии (508–608,6 мкмоль/л). При 
обследовании выявлены ультразвуковые признаки подапо-
невротической гематомы в области передней брюшной 
стенки, в связи с чем были проведены ревизия и тампони
рование послеоперационной раны. Продолжена терапия 
Экулизумабом.

К концу индукционного курса комплемент-блокирующей 
терапии у пациентки стойко нормализовались гематологи
ческие показатели (гемоглобин – 110 г/л, тромбоциты – 
452 × 109/л), был купирован микроангиопатический гемолиз 
(лактатдегидрогеназа – 248 ЕД/л), полностью восстанови-
лась функция почек (креатинин – 77 мкмоль/л).

Швы с передней брюшной стенки были сняты на 14-е сут
ки послеоперационного периода. Заживление происходило 
частично первичным натяжением. На 29-й день после родов 
пациентка была выписана в удовлетворительном состоянии 
под амбулаторное наблюдение по месту жительства. Спустя 
10 месяцев после выписки ее состояние было удовлетвори-
тельным, функция почек сохранна (креатинин – 67 мкмоль/л, 
скорость клубочковой фильтрации – 97 мл/мин), анемия и 
тромбоцитопения отсутствовали. В настоящее время паци-
ентка продолжает наблюдаться нефрологом.

Настоящее наблюдение демонстрирует развитие у паци-
ентки аГУС, триггером которого, помимо беременности как 
таковой, вероятно, стали многочисленные комплемент-
активирующие состояния, следовавшие друг за другом 
в течение короткого времени (не более одних суток) – трав-
ма живота с последующим разрывом матки по послеопера-
ционному рубцу, преждевременная отслойка нормально 
расположенной плаценты, антенатальная гибель плода, 
операция кесарева сечения, массивная кровопотеря. Не 
вызывает сомнений тот факт, что беременность per se спо-
собна стать провоцирующим фактором развития различ-
ных форм ТМА, включая первичные – ТТП, ассоциирован-
ную с дефицитом металлопротеиназы ADAMTS-13, расще-
пляющей сверхкрупные мультимеры фактора Виллебранда, 
и аГУС [4, 5]. Последний, с нашей точки зрения, представ-
ляет собой наиболее грозное заболевание из группы ТМА, 
в связи с чем в последнее время привлекает к себе все воз-
растающее внимание представителей разных медицинских 
специальностей, в том числе акушеров-гинекологов и реа-
ниматологов.
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Так, результаты самого большого на настоящий момент 
когортного исследования (87 пациенток, перенесших аГУС 
в период гестации, из 3 национальных регистров – Франции, 
Италии и Великобритании), оценивающего особенности раз-
вития, клинической картины, исходов, а также генетический 
профиль системы комплемента при аГУС в акушерской 
практике, показали, что для аГУС при беременности уже 
в дебюте характерно тяжелое течение – потребность в диа-
лизной терапии испытывали 2/3 пациенток с острым по-
вреждением почек, причем более половины из них достигли 
терминальной почечной недостаточности уже в исходе 
острого эпизода ТМА [6]. Интересно, что частота выявления 
мутаций в генах комплемента (56%) при акушерском аГУС 
оказалась сходной с таковой при аГУС в общей популяции 
пациентов из тех же национальных регистров [7–9]. Это при-
вело авторов исследования к заключению, что «акушер-
ский» аГУС – это классический аГУС, триггером которого 
является беременность.

Анализ приведенного клинического наблюдения и данных 
литературы позволяет сформулировать три вопроса: «Явля
ется ли беременность per se пусковым фактором для раз-
вития аГУС или нужны еще какие-то дополнительные факто-
ры, сочетание которых способно индуцировать острую 
ТМА?», «Что может служить пусковым моментом для систем 
защиты?» и «Нужно ли нам на этапе критического состояния 
вследствие микроангиопатии и полиорганной недостаточ-
ности проводить дифференциальную диагностику, направ-
ленную на верификацию нозологического диагноза, или 
следует сразу начинать интенсивную терапию?».

Ведь в представленном наблюдении у пациентки были и 
ВИЧ-инфекция, и прием антиретровирусных препаратов, и 
тупая травма живота, и артериальная гипертензия, причем 
каждый из этих факторов способен спровоцировать разви-
тие ТМА. И наконец, самым мощным комплемент-активи
рующим состоянием стал разрыв матки по рубцу после 
операции кесарева сечения в сочетании с преждевременной 
отслойкой нормально расположенной плаценты и антена-
тальной гибелью плода.

Очевидно, что совокупность перечисленных акушерских 
осложнений, к которым добавились еще оперативное родо-
разрешение с последующей экстирпацией матки и массив-
ное послеродовое кровотечение, сами по себе могут стать 
причиной не только ТМА, но и острого повреждения почек 
(ОПП) послеродового периода (кровопотеря, геморрагиче-
ский шок, артериальная гипертензия, применение вазотроп-
ной поддержки и массивной трансфузионной терапии), 
а также ДВС-синдрома. Однако в данном случае для поста-
новки диагноза «ДВС-синдром» на основе любой из приня-
тых в настоящий момент для акушерской практики шкал 
оснований не было [10].

Во время оперативного вмешательства у пациентки под-
держивалось нормальное артериальное давление. В каче-
стве аргумента для дальнейших рассуждений о дифферен-
циальной диагностике критического состояния в после
операционном периоде этот факт крайне важен. Один из 
последних метаанализов подтвердил, что поддержание ин-
траоперационно среднего АД на уровне 65 мм рт. ст. мини-
мизирует вероятность острого повреждения почек и миокар-

да [11]. Интенсивная терапия массивного послеродового 
кровотечения в приведенном нами клиническом наблюде-
нии полностью соответствует принятому в Российской 
Федерации протоколу лечения [12].

Можно допустить, что массивное послеродовое кровоте-
чение и синдром массивной трансфузии послужили причи-
ной ОПП вследствие острого канальцевого некроза (ОКН), 
а  не ТМА. Однако у пациентки, с одной стороны, имелись 
несомненные гематологические признаки ТМА. С другой 
стороны, в случаях тяжелых акушерских осложнений, подоб-
ных наблюдаемым у представленной родильницы, причиной 
ОКН как раз и мог стать аГУС, поскольку тромбообразова-
ние в микрососудистом почечном русле, свойственное ТМА, 
способно вызвать дополнительную ишемию тубулоинтерсти-
ция, усугубившую уже имеющуюся, возникшую вследствие 
перфузионных нарушений, обусловленных массивной кро-
вопотерей. Таким образом, диагнозы аГУС и ишемического 
ОКН не противоречат друг другу. Наша точка зрения под-
тверждается недавно опубликованной работой индийских 
авторов, установивших, что ¾ родильниц с ОКН в послеро-
довом или послеоперационном периодах имели клинико-
лабораторные проявления аГУС [13]. К счастью, не у всех 
родильниц массивное послеродовое кровотечение приводит 
к аГУС и острому некрозу почечных канальцев. По-видимому, 
к столь тяжелым осложнениям могут предрасполагать гене-
тические дефекты в системе регуляции активности компле-
мента, которые демаскируются в перинатальном периоде 
различными триггерами его активации. Представляется, что 
акушерский аГУС служит еще одной иллюстрацией к меха-
низму «двойного удара», который недавно был описан в от-
ношении рожениц и родильниц с HELLP-синдромом [14].

Установлено, что ОПП обладает выраженной корреля
цией со смертностью пациентов в палатах интенсивной 
терапии [15]. У нашей пациентки развилось олигурическое 
ОПП, выраженность которого потребовала проведения за-
местительной почечной терапии (ЗПТ). Несмотря на то что 
показания к ней в данном случае были четко определены 
в соответствии с рекомендациями KDIGO, хотелось бы обсу-
дить вопрос о том, когда следует начинать ЗПТ при подоб-
ных ситуациях – надо ли было ждать с начала диализа 
до  повышения уровня креатинина и развития анурии [16]. 
Не  утихают споры об эффективности раннего начала ЗПТ 
при критических состояниях. Один из последних метаанали-
зов рандомизированных контролируемых исследований 
(РКИ), посвященных этому вопросу, показал, что раннее 
начало ЗПТ у  пациентов в критическом состоянии с ОПН 
не  имеет преимуществ в отношении снижения летально-
сти  [17]. Этот добротно выполненный метаанализ разоча
ровал нас тем, что не содержал четких критериев «раннего» 
и «позднего/стандартного» начала ЗПТ в анализируемых 
РКИ. По-видимому, споры по этому вопросу будут еще про-
должены. Что касается метаанализов по вопросу начала 
ЗПТ в палатах интенсивной терапии у пациенток с акушер-
ским аГУС, то на момент написания работы нам их найти не 
удалось. Мы полагаем, что в этих случаях необходимо поль-
зоваться стандартными рекомендациями KDIGO, в которых 
четко прописаны показания к началу ЗПТ независимо 
от природы и характера ОПП.
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Представляется интересным вопрос о том, почему аку-
шерский аГУС в подавляющем большинстве случаев раз-
вивается после родов, если, как установлено, беременность 
является фактором, активирующим комплемент. Нет ли 
противоречий в том, что именно прекращение беременности 
может привести к таким катастрофическим последствиям? 
Дело в том, что активация комплемента во время нормаль-
ной беременности происходит в плаценте на стыке материн-
ской и плодовой поверхностей, причем основными плацен-
тарными факторами антикомплементарной защиты, проти-
востоящими активации альтернативного пути комплемента, 
являются преимущественно CD59 и CD55, экспрессируемые 
поверхностью трофобласта [18–20]. После отделения пла-
центы организм матери теряет эту дополнительную анти-
комплементарную защиту, причем как раз в тот момент, 
когда активация комплемента может приобрести дополни-
тельные стимулы в виде кровотечения, воздействия опера-
ции, если родоразрешение осуществлялось оперативным 
путем, а иногда – и инфекции. Таким образом, развивается 
дисбаланс между дефицитом факторов антикомплементар-
ной защиты и нарастающей активацией комплемента, что 
приводит к возникновению «комплементарного» и «цитоки-
нового штормов» и, как следствие, развитию ТМА в раннем 
послеоперационном или послеродовом периоде, интенсив-
ность и степень тяжести которой предположить пока очень 
трудно [21, 22]. Пример нашей пациентки подтверждает ве-
роятность такого сценария.

Учитывая важность экстренной дифференциальной диа-
гностики между аГУС и ДВС-синдромом, недавно был пред-
ложен четкий, на наш взгляд, алгоритм, составленный на 
основе руководств по интенсивной терапии, который позволя-
ет анестезиологу-реаниматологу быстро разграничить эти 
патологические состояния [23, 24]. Безусловно, самым важ-
ным признаком, отличающим ДВС-синдром от ТМА, является 
профиль коагуляции [25]. Однако не менее важным клиниче-
ским признаком, которым может руководствоваться врач у 
постели больного, служит артериальное давление. Известно, 
что тяжелая артериальная гипертензия весьма характерна 
для аГУС, тогда как ДВС-синдром характеризуется артери-
альной гипотензией [23]. В представленном нами наблюдении 
у пациентки отмечалась тяжелая артериальная гипертензия, 
справиться с которой помогло только постоянное внутривен-
ное введение урапидила. Именно выраженность артериаль-
ной гипертензии может рассматриваться как еще один 
дифференциально-диагностический признак, склонивший 
чашу весов в пользу аГУС. В некоторых случаях ТМА артери-
альная гипертензия носит характер злокачественной, и тогда 
несвоевременная ее диагностика и/или несвоевременное и 
неадекватное лечение становятся дополнительными факто-
рами, запускающими полиорганную недостаточность (ПОН) и 
другие механизмы танатогенеза. Об этом полезно будет пом-
нить, столкнувшись с тяжелой артериальной гипертензией, 
обусловленной беременностью, или преэклампсией [26, 27].

Безусловно, проводя дифференциальную диагностику 
в  данном случае, мы помнили о необходимости разграни
чения аГУС и ТТП. Ключевыми моментами для дифферен-
цировки этих видов ТМА в акушерской практике являются 
срок гестации, при котором появляются микроангиопати

ческий гемолиз и тромбоцитопения, и уровень активности 
ADAMTS-13. ТТП в подавляющем большинстве случаев раз-
вивается во II – начале III триместра и характеризуется сни-
жением активности ADAMTS-13 ниже 10%. Неврологическая 
симптоматика, как оказалась, не является патогномоничной 
для ТТП и встречается почти у половины больных c аГУС. 
Таким образом, дебют ТМА сразу после родов и активность 
ADAMTS-13 75% у нашей пациентки позволили уверенно ис-
ключить ТТП [23–28].

Еще одним важным вопросом, который необходимо обсу-
дить в связи с представленным наблюдением, является 
отношение клиницистов, и в первую очередь анестезиологов-
реаниматологов, к тромбоцитопении. Выраженная тромбо-
цитопения (минимальное число тромбоцитов – 46 × 109/л), 
отмечавшаяся у нашей пациентки, могла быть обусловлена 
целым рядом причин. Нередко она развивается в периопе-
рационном периоде, однако в данном случае была выявле-
на еще до начала оперативного вмешательства и, по-
видимому, явилась следствием массивной кровопотери в 
результате разрыва матки по рубцу и преждевременной от-
слойки нормально расположенной плаценты. Безусловно, 
нельзя отрицать, что выраженная тромбоцитопения могла 
быть первым проявлением развивающейся ТМА или коагу-
лопатии потребления иного генеза. При этом операционная 
бригада не столкнулась с драматическими проявлениями 
гипокоагуляции. Есть достаточно оснований для утвержде-
ния, что анестезиологи-реаниматологи не должны рассма-
тривать роль тромбоцитов только с позиции риска кровото-
чивости. В  норме количество тромбоцитов в 15–40 раз 
превышает их число, необходимое для поддержания нор-
мального гемостаза [29]. Однако число тромбоцитов может 
отражать функциональный резерв других систем организ-
ма, что, по-видимому, отвечает биологической целесоо-
бразности их количества, циркулирующего в сосудистом 
русле. При различных критических состояниях тромбоциты 
могут играть важную роль в процессах воспаления, их 
число ассоциировано с острым повреждением органов и 
систем, в частности, почек и легких [30, 31]. Подходы к кор-
рекции тромбоцитопении при ТМА у пациенток, находящих-
ся в критическом состоянии, к сожалению, мало известны 
анестезиологам-реаниматологам даже в крупных клиниках. 
В ситуациях, подобных описываемой нами, трансфузии 
тромбоцитов усугубляют выраженность тромбоцитопении и 
увеличивают риск неврологических или сердечно-сосу
дистых осложнений и смерти, в связи с чем они абсолютно 
противопоказаны, если нет геморрагических проявлений 
[32, 33].

Некоторые тесты, необходимые для экстренной диффе-
ренциальной диагностики при ТМА, недоступны в большин-
стве стационаров страны, в том числе и акушерских (напри-
мер, ADAMTS-13, гаптоглобин и реакция Кумбса). В этом 
случае, по-видимому, полезной будет шкала PLASMIC, вклю-
чающая в себя семь компонентов для дифференциальной 
диагностики ТМА в отделениях интенсивной терапии  [34]. 
И  хотя мы отдаем себе отчет в том, что ни одна шкала не 
может заменить клиническое мышление, а создание идеаль-
ного диагностического алгоритма – процесс практически 
бесконечный, интенсификация начала специфического лече-
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ния у пациентов с ТМА и ПОН уже стартовала [35]. Мы также 
успели убедиться в эффективности использования недавно 
опубликованного диагностического алгоритма терапии и 
подхода к  методам анестезии и инвазивным процедурам 
в  периоперационном периоде у пациентов с тромбоцито
пенией в отделениях интенсивной терапии [36].

Для акушерского аГУС, в отличие от аГУС в целом, харак-
терно тяжелое ОПП, которое развивается в 100% случаев и 
в значительной степени определяет общий и особенно по-
чечный прогноз заболевания. Отличительной особенностью 
аГУС, ассоциированного с беременностью и родами, явля
ется высокая частота ПОН, развивающейся стремительно и 
требующей немедленных стратегических и тактических 
решений в определении объема интенсивной терапии [37].

Сегодня принято считать, что диагноз аГУС является диа-
гнозом исключения, а отсутствие генетического подтверж-
дения не исключает его. В представленном нами наблюде-
нии дополнительным фактором, позволяющим утвердиться 
в правильности установленного диагноза, явился быстрый 
положительный эффект таргетной комплемент-блокирующей 
терапии Экулизумабом, наступивший сразу же после перво-
го введения препарата. В 2019 г. на территории Российской 
Федерации был зарегистрирован первый биоаналог Экули
зумаба – препарат Элизария (АО «ГЕНЕРИУМ»), прошед-
ший необходимый комплекс доклинических и клинических 
исследований для подтверждения его биоаналогичности 
оригинальному препарату [38].

Вопрос о том, кто должен осуществлять и контролировать 
лечение аГУС в акушерской практике, остается предметом 
дискуссий. Очевидно, что лечение столь серьезного заболе-
вания с широким полиморфизмом клинических проявлений 
и осложнений может проводить только междисциплинарная 
команда специалистов, в которой в момент острого эпизода 
ведущая роль будет принадлежать, скорее всего, анестезио
логам-реаниматологам. Для обеспечения преемственности 
в терапии в дальнейшем необходимо с самого начала обяза-
тельное активное участие в лечебном процессе нефрологов. 
Их роль обусловлена еще и тем, что несвоевременная от-
мена лечения Экулизумабом без тщательного мониторинга 
функции поврежденных органов и систем – это фактор 
риска повторных эпизодов ТМА. Одна из последних публи-
каций, посвященная критериям отмены Экулизумаба и про-
должительности таргетной терапии, должна убедить анесте
зиологов-реаниматологов и акушеров-гинекологов в том, 
что эта преемственность жизненно необходима [39].

Таким образом, настоящее клиническое наблюдение де-
монстрирует трудности диагностики аГУС у родильниц, осо-
бенности дифференциально-диагностического процесса 
при синдроме ТМА в акушерской практике, жизненно важ-
ную необходимость междисциплинарного взаимодействия, 
неоднозначность принятых решений и опыт лечения аГУС, 
развившегося у пациентки с сочетанием множественных 
акушерских осложнений.
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