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СЕРИЯ НАБЛЮДЕНИЙ

Цель. Изучение исходов беременности у жен-

щин с установленным ранее диагнозом атипич-

ного гемолитико-уремического синдрома 

(аГУС). 

Материал и методы. В серию наблюдений 

включали беременных пациенток с ремиссией 

аГУС, диагностированного ранее на основании 

наличия острого почечного повреждения 

(ОПП), сочетавшегося с тромбоцитопенией и 

микроангиопатической гемолитической анеми-

ей при отсутствии других возможных причин 

тромботической микроангиопатии (ТМА). 

Результаты. Серию наблюдений составили 

7 случаев беременности в возрасте от 17 до 42 

лет у 6 пациенток с аГУС (связанным с бере-

менностью у 3). Длительность ремиссии аГУС 

до наступления беременности составляла от  

2 до 8 лет. Двум женщинам был выполнен 

медицинский аборт, в то время как 5 беремен-

ностей протекали без осложнений и заверши-

лись рождением здоровых детей на сроке 

37-40 недель (масса тела новорожденных от 

2250 до 3970 г), в том числе у двух пациенток с 

хронической болезнью почек (ХБП) 3 стадии. 

Только в 1 из 5 случаев масса тела новорож-

денного была низкой (менее 2500 г). 

Экулизумаб во время беременности  получали 

2 пациентки. Рецидивов ТМА во время бере-

менности или после родоразрешения не было. 

У пациенток с ХБП функция почек после родов 

оставалась стабильной. 

Заключение. Полученные данные подтвер-

ждают возможность успешной беременности у 

женщин со стойкой ремиссией аГУС. Если 

пациентка получает поддерживающую терапию 

экулизумабом, то прерывать ее во время бере-

менности не следует. 

Ключевые слова. Атипичный гемолитико-

уремический синдром, экулизумаб, беремен-

ность. 

Атипичный гемолитико-уремический 
синдром (аГУС) – это редкий вариант 
тромботической микроангиопатии 

(ТМА), проявляющийся тромбоцитопенией, 
микроангиопатической гемолитической ане-
мией (МАГА), острым ишемическим 
повреждением почек и других органов, в том 
числе сердца, головного мозга, легких [1]. В 
основе ТМА лежит повреждение сосудистого 
эндотелия с последующим тромбообразова-
нием в сосудах микроциркуляторного русла, 
которое вызывает их окклюзию и ишемию 
органов. У пациентов с аГУС причиной 
генерализованной ТМА является неконтро-
лируемая активация альтернативного пути 
системы комплемента, обусловленная в 
большинстве случаев мутациями генов, регу-
лирующих ее активность [2,3], что послужи-
ло основанием для появления   термина   
“комплементопосредованная   ТМА”. В ка -
че стве ее триггеров часто выступают различ-
ные заболевания и состояния, также 
способные активировать комплемент. Та ки -
ми  комплементактивирующими состояния-
ми   являются, в частности, беременность   и 
ее осложнения, в том числе  пре эклампсия  
(ПЭ), отслойка плаценты, крово течение,   
аку шерские инфекции и хирур гические вме-
шательства  [4]. 

До появления комплементблокирующих 
препаратов плазмотерапия (предпочительно 
в режиме плазмообмена) была единственным 
методом лечения, хотя она обладает ограни-
ченной эффективностью и не всегда позво-
ляет добиться гематологического ответа, а 
тем более восстановления функции почек 
[5]. В то же время комплементблокирующая 
терапия экулизумабом (моноклональным 
антителом, взаимодействующим с С5 компо-
нентом комплемента) не только приводит к 
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быстрому восстановления гематологических показате-
лей, но и обеспечивает улучшение выживаемости, а в 
ряде случаев и полную нормализацию функции почек 
[6]. По данным международного исследования, которое 
проводилось до появления экулизумаба, через 3 года 
после первого эпизода ТМА умерли или нуждались в 
заместительной почечной терапии 48% детей и 67% 
взрослых пациентов с аГУС [7], в то время как в недав-
но опубликованном исследовании лечение экулизума-
бом, применявшимся примерно у половины из 397 
пациенток с аГУС, включенных в Международный 
регистр, привело к увеличению вероятности почечной 
выживаемости более чем на 80% [8]. В нашем ретро-
спективном исследовании у 85 пациенток с аГУС, свя-
занным с беременностью, лечение экулизумабом 
вызывало снижение риска первичной конечной точки, 
включавшей в себя смерть и терминальную хрониче-
скую почечную недостаточность, требующую лечения 
программным гемодиализом, на 74% и риска смерти от 
любых причин на 89%, причем раннее назначение пре-
парата (в течение первой недели после дебюта ТМА) 
позволило избежать летальных исходов и приводило к 
полному восстановлению функции почек даже у паци-
енток с тяжелым ОПП, нуждавшихся в лечении гемо-
диализом [9]. 

Беременность у пациенток с аГУС сопряжена с рис-
ком рецидива ТМА во время беременности или после 
родов и прогрессирования хронической болезни почек 
(ХБП) при наличии исходного нарушения их функции. 
Тем не менее, отдельные наблюдения и результаты 
небольших исследований свидетельствуют о возможно-
сти успешной беременности у пациенток с ремиссией 
аГУС, в том числе получающих лечение диализом или 
перенесших трансплантацию почки [10,1], хотя имею-
щийся опыт остается ограниченным. 

Целью ретроспективного исследования было изуче-
ние исходов беременности у женщин с установленным 
ранее диагнозом аГУС. 

Материал и методы 

В серию наблюдений включали беременных пациенток, у 
которых диагноз аГУС был установлен до наступления 
текущей беременности. Исследование было одобрено 
локальным этическим комитетом Первого МГМУ им. И.М. 
Сеченова (№ 09-23 от 18.05.23). Диагноз аГУС устанавлива-
ли на основании сочетания тромбоцитопении (<150 × 109/л), 
МАГА (снижение содержания гемоглобина <120 г/л, уровня 
гаптоглобина, повышение активности ЛДГ, наличие шизо-
цитов в мазке периферической крови, отрицательная проба 
Кумбса) и ОПП после исключения других причин ТМА. 
Критерием отсутствия тромботической тромбоцитопениче-
ской пурпуры считали активность ADAMTS 13 >10%. 
Катастро фичес кий антифосфолипидный синдром и систем-
ную красную волчанку исключали на основании отсутствия 
волчаночного антикоагулянта, антител к кардиолипину и 
β2-гликопротеину, антинуклеарного фактора и антител к 
двуспиральной ДНК. Стадию хронической болезни почек 
(ХБП) определяли на основании скорости клубочковой 
фильтрации (СКФ), рассчитанной по формуле CKD-EPI.  

Анализ серии наблюдений не предполагал тестирование 
статистической гипотезы. 

Результаты 

Мы наблюдали 7 случаев беременности в возрасте от 17 
до 42 лет у 6 пациенток с аГУС, у трех из которых забо-
левание было ассоциировано с беременностью. 
Длительность ремиссии аГУС до наступления беремен-
ности составляла от 2 до 8 лет. Двум женщинам был 
выполнен медицинский аборт, в то время как 5 бере-
менностей протекали без осложнений и завершились 
рождением здоровых детей на сроке 37-40 недель (масса 
тела новорожденных от 2250 до 3970 г) (табл. 1), в том 
числе у двух пациенток с ХБП 3 стадии. Только у 1 из 5 
новорожденных масса тела была низкой относительно 
гестационного возраста (<2500 г). Две пациентки на 
момент наступления беременности уже получали экули-
зумаб, а его прием был продолжен. Еще одной женщи-
не экулизумаб был назначен в конце третьего триместра 
беременности для предотвращения рецидива аГУС 
после родов.  . 

Пациентка №1. В 2011 г. в возрасте 26 лет первая 
беременность,  протекавшая без осложнений, заверши-
лась самостоятельными срочными родами здоровым 
ребенком. Вторая беременность в 2016 г. в возрасте 31 
года на сроке 34 недель осложнилась ПЭ, преждевре-
менной отслойкой плаценты с массивным кровотечени-
ем (объем кровопотери 1500 мл) и антенатальной 
гибелью плода. В течение суток после экстренного опе-
ративного родоразрешения развилась генерализованная  
ТМА: МАГА (гемоглобин 64 г/л, ЛДГ 1805 ЕД/л, шизо-
циты 3%), тромбоцитопения (тромбоциты 41 × 109/л), 
ОПП (анурия, креатинин 523 мкмоль/л), поражение 
печени (АСТ 520 ЕД/л, АЛТ 140 ЕД/л) и легких (дыха-
тельная недостаточность). Диагностирован аГУС. 
Безотлагательно начатая терапия  экулизумабом (900 мг 
еженедельно в течение 4 недель) к концу индукционно-
го  курса привела к разрешению полиорганной недоста-
точности, полному восстановлению гематологических 
показателей и функции почек. При генетическом скри-
нинге идентифицирована патогенная мутация в гене 
тромбомодулина. Продолжена поддерживающая тера-
пия экулизумабом (1200 мг каждые 2 недели), отменен-
ная через 2 года в связи со стойкой клинико- 
лабораторной ремиссией аГУС, которая сохранялась  
после отмены препарата. В марте 2019 г. в возрасте 34 
лет третья беременность, от прерывания которой паци-
ентка отказалась. На сроке 36 недель для профилактики 
обострения аГУС была возобновлена терапия экулизу-
мабом (Элизария, АО “Генериум”). На сроке 38 недель 
– самостоятельные роды (здоровая девочка с массой 
тела 2850 г). После родов признаков рецидива ТМА не 
отмечено, поэтому через 2 месяца экулизумаб был 
отменен. В течение последующих 5 лет сохраняется 
ремиссия заболевания.  

Пациентка №2. В 2018 г. в возрасте 15 лет перенесла 
кишечную инфекцию с последующим развитием раз-
вернутого симтомокомплекса ТМА: МАГА (гемоглобин 
84 г/л, ЛДГ 3056 ед/л), тромбоцитопения (124 × 109/л), 
ОПП (анурия, креатинин 519 мкмоль/л), поражение 
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центральной нервной системы (нарушение мозгового 
кровообращения, кома), сердца (гидроперикард) и лег-
ких (гидроторакс, интерстициальный отек, двусторон-
ние инфильтраты). При исследовании кала патогенные 
энтеробактерии выявлены не были, что позволило 
исключить STEC-ГУС. Трансфузии свежезаморожен-
ной плазмы стабилизировали состояние пациентки, 
однако диализзависимая почечная недостаточность 
сохранялась. Лечение экулизумабом привело к быстрой 
нормализации гематологических показателей, восста-
новлению сознания, купированию признаков пораже-
ния легких и сердца. В ходе поддерживающей 
комплементблокирующей терапии отмечено постепен-
ное улучшение функции почек, что позволило прекра-
тить лечение гемодиализом. В исходе острого эпизода 
ТМА сформировалась ХБП  3б стадии. Комплемент бло -
кирующая терапия была продолжена. Сывороточ ный 
уровень креатинина постепенно снизился до 165 
мкмоль/л. При молекулярно-генетическом исследова-
нии выявлен вариант делеции в гене CFHR1, ассоции-
рованный с развитием аГУС. В 2021 г. в возрасте 17 лет 
при плановом обследовании перед очередным введени-
ем экулизумаба диагностирована беременность сроком 
16-17 недель. Сывороточный уровень креатинина соста-
вил 160-170 мкмоль/л, количество тромбоцитов – 160 × 
109/л, гемоглобин – 89 г/л. Терапия экулизумабом 
(Элизария) была продолжена. Дополнительно были 
назначены ацетилсалициловая кислота для профилак-
тики ПЭ и препараты эритропоэтина и железа. 
Беременность протекала без осложнений и завершилась 
самостоятельными родами (здоровый мальчик с массой 
тела 2990 г и ростом 50 см) на сроке 38 недель. После 
родов прогрессирования ХБП и рецидива ТМА не 
отмечено. Продолжается лечение экулизумабом.  

Пациентка №3. В 2012 г. в возрасте 20 лет перенесла 
аГУС, развившийся после эпизода диареи.  Помимо 
МАГА, тромбоцитопении и ОПП, нуждавшегося в 
лечении гемодиализом, имело место тяжелое  пораже-
ние ЦНС (кома) и легких, представленное нарастаю-
щей дыхательной недостаточностью, потребовавшей 

установки трахеостомы и искусственной вентиляции 
легких. В связи с недоступностью в тот момент экулизу-
маба проводилась плазмотерапия в режимах плазмо-
обмена и плазмотрансфузий (суммарно введено 30 л 
плазмы), что позволило не только полностью восстано-
вить гематологические показатели, но и купировать 
полиорганную  недостаточность и приведо к стойкой 
ремиссии заболевания. В последующие 6 лет функция 
почек оставалась нормальной, признаки ТМА отсут-
ствовали.  

В 2018 г. в возрасте 26 лет наступила первая беремен-
ность, во время которой пациентка наблюдалась в цент-
ре помощи беременным с патологией почек ГКБ им. 
А.К. Ерамишанцева. При регулярном контроле показа-
телей крови и мочи изменения отсутствовали, а на 
сроке 40 недель – самостоятельные срочные роды (здо-
ровая девочка с массой тела 3970 г и ростом 54 см). 
Вторая беременность через 2 года (в 2020 г.) также про-
текала без осложнений, хотя с конца второго триместра 
наблюдалось повышение АД до 135/86 мм рт. ст., купи-
рованное назначением альфа-метилдопы. Беременность 
завершилась самостоятельными срочными родами (здо-
ровая девочка с массой тела 3860 г и ростом 54 см). 
Обострения ТМА не было как после первых, так и вто-
рых родов. .  

Пациентка №4. Первая и вторая беременности в воз-
расте 30 и 35 лет (в 2008 и 2015 гг.) осложнились разви-
тием ПЭ и преждевременными родами на сроках 35 и 
36 недель соответственно, но завершились рождением 
здоровых детей. Третья беременность в возрасте 40 лет 
(2018 г.) на сроке 35 недель также осложнилась ПЭ с 
преждевременной отслойкой плаценты, антенатальной 
гибелью плода и кровопотерей (800 мл) во время экс-
тренного кесарева сечения. В раннем послеродовом 
периоде (в течение 24 ч) развилась острая ТМА с при-
знаками МАГА (гемоглобин 49 г/л, ЛДГ 3280 ед/л), 
тромбоцитопенией (77 × 1012/л) и анурическим диализ-
потребным ОПП. Несмотря на низкое число тромбоци-
тов, на 4-й день после родов была выполнена биопсия 
почки, подтвердившая наличие ТМА. Установлен диаг-

ТАБЛИЦА 1. Характеристика 5 случаев успешной беременности у 4 пациенток, перенесших аГУС

№1 №2 №3 №4

Первая бере-
менность

Вторая бере-
менность

Характеристика аГУС 
   Возраст на момент развития ТМА, лет 
   Связан с беременностью 
   Патогенные мутации генов комплемента 
   Количество эпизодов ТМА 
   Экулизумаб 
Количество беременностей до аГУС 
Характеристика индексной беременности 
   Возраст, лет 
   Срок после аГУС, лет 
   Функция почек 
   Осложнения беременности 
   Экулизумаб во время беременности 
   Срок родов, недели    
   Масса тела новорожденного, г 
   Рецидив ТМА после родов 

 
31 
Да  
Да 
1 
Да 
1 
 
34 
3 
Норма 
Нет 
Да 
38 
2850 
Нет 

 
15 
Нет 
Да 
1 
Да 
0 
 
17 
2 
Снижена 
Нет 
Да 
38 
2990 
Нет  

 
20 
Нет 
Нет данных 
1 
Нет 
0 
 
26 
6 
Норма  
Нет 
Нет 
40 
3970 
Нет  

 
20 
Нет 
Нет данных 
1 
Нет 
0 
 
28 
8 
Норма 
Нет 
Нет 
39 
3860 
Нет 

 
40 
Да 
Нет данных 
1 
Нет 
2 
 
42 
2 
Снижена 
Нет 
Нет 
37 
2250 
Нет 
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ноз аГУС и начата плазмотерапия. После всего двух 
сеансов  плазмообмена были купированы гемолиз и 
тромбоцитопения, отмечено частичное восстановление 
диуреза (до 500 мл), однако гиперкреатининемия сохра-
нялась, в связи с чем заместительная почечная терапия 
была продолжена. В ходе лечения отмечено полное вос-
становление диуреза и снижение сывороточной кон-
центрации креатинина, что позволило прекратить 
диализ через 8 месяцев от начала заместительной 
почечной терапии. В исходе перенесенного аГУС сфор-
мировалась ХБП 3б стадии (сывороточный креатинин 
150–160  мкмоль/л, расчетная СКФ 37-34 мл/мин/1,73 
м2), однако у нефролога не наблюдалась. В возрасте 42 
лет (2020 г.) наступила четвертая беременность, во 
время которой пациентка своевременно в женскую кон-
сультацию не обратилась, хотя анализы периодически 
контролировала. На сроке 15 недель сывороточный уро-
вень креатинина составлял 125 мкмоль/л. Госпитали -
зирована в роддом с предвестниками родов на сроке 37 
недель, выполнено кесарево сечение. Родилась здоровая 
девочка с низкой массой тела относительно гестацион-
ного возраста  (2250 г). После родов рецидива ТМА не 
наблюдали. 

Пациентка №5. В возрасте 25 и 26 лет (2006 и 2007 
гг.) две неосложненных беременности, завершившиеся 
рождением здоровых детей. В возрасте 33 лет (2014 г.) 
внематочная беременность, осложнившаяся массивным 
кровотечением. В возрасте 34 лет (2015 г.) во время чет-
вертой беременности на сроке 34 недель – ПЭ и преж-
девременная отслойка нормально расположенной 
плаценты. Экстренное кесарево сечение осложнилось 
кровотечением (1300 мл). После родоразрешения раз-
вился аГУС, проявлявшийся диализпотребным ОПП 
(креатинин 745 мкмоль/л), МАГА (гемоглобин 49 г/л, 
ЛДГ 3416 ЕД/л, гаптоглобин 0,18 г/л) и тромбоцитопе-
нией (100 × 109/л). Однократно выполнена трансфузия 
свежезамороженной плазмы (1,5 л). Через месяц 
появился диурез,  сывороточный уровень креатинина 
снизился (до 250 мкмоль/л), в связи с чем заместитель-
ная почечная терапия была прекращена. Проведенная 
через 3 месяца биопсия почки выявила нефросклероз с 
признаками ТМА. При молекулярно-генетическом 
исследовании обнаружена патогенная мутация фактора 
Н, что подтвердило диагноз аГУС.  Через год после 
родов  сохранялась ХБП 3б стадии. Сывороточный уро-
вень креатинина составил 180 мкмоль/л (СКФ 31 
мл/мин/1,73 м2). В это время наступила четвертая бере-
менность, которая была прервана по медицинским 
показаниям из-за высокого риска как рецидива аГУС, 
так и прогрессирования почечной недостаточности. До 
настоящего времени сохраняются признаки ХБП 3б 
стадии (содержание креатинина 130-140 мкмоль/л, рас-
четная СКФ 44-41 мл/мин/1,73 м2). Рецидивов ТМА не 
зарегистрировано.. 

Пациентка №6. В возрасте 3 лет в 2002 г. перенесла 
аГУС (МАГА, тромбоцитопения, диализпотребное 
ОПП). Плазмотерапия привела к полному гематологи-
ческому ответу и восстановлению функции почек. В 

2003 г. при биопсии почки выявлены признаки хрони-
ческой ТМА. В дальнейшем заболевание носило реци-
дивирующий характер. Всего было отмечено 7 
рецидивов ТМА, которые купировались сеансами плаз-
мообмена. В 2014 г. при молекулярно-генетическом 
исследовании выявлены патогенные мутации в генах 
МСР и фактора Н. При расспросе выяснено, что роди-
тели пациентки находятся в близкородственном браке 
(двоюродные сибсы). Учитывая частые рецидивы ТМА 
у пациентки с несомненным аГУС, была назначена 
терапия экулизумабом, прекратившая рецидивирование 
заболевания. Однако длительное течение почечной 
ТМА привело к формированию ХБП 3а стадии (сыво-
роточный креатинин 120-140 мкмоль/л,  расчетная 
СКФ 55-45 мл/мин/1,73 м2). Летом 2022 г. в возрасте 23 
лет наступила первая беременность. При обследовании 
признаки микроангиопатического гемолиза отсутство-
вали, количество тромбоцитов было в пределах нормы, 
показатели функции почек не ухудшились. Тем не 
менее, несмотря на отсутствие показаний, врачами по 
месту жительства пациентке было рекомендовано пре-
рывание беременности из-за терапии экулизумабом. В 
августе 2022 г. в связи с подготовкой и выполнением 
медицинского аборта были пропущены две плановые 
инфузии препарата. Операция осложнилась маточным 
кровотечением. После прерывания беременности 
отмечено прогрессирование ХБП: сывороточный уро-
вень креатинина увеличился до 196 мкмоль/л, расчет-
ная СКФ снизилась до 31 мл/мин/1,73 м2.  

Обсуждение 

Наша серия наблюдений подтверждает возможность 
неосложненного течения беременности и рождения 
здоровых детей у пациенток, ранее перенесших аГУС, в 
том числе связанный с беременностью. К моменту 
наступления беременности у всех женщин сохранялась 
ремиссия заболевания, достигнутая в исходе эпизода 
острой ТМА независимо от примененной в момент 
манифестации тактики лечения (плазмотерапия или 
комплементблокирующая терапия). Наличие ХБП 3 
стадии у 4 пациенток (3б стадии у 3 и 3а стадии у 1) не 
противоречит представлению о ремиссии аГУС, 
поскольку в течение многолетнего наблюдения у этих 
пациенток отсутствовали клинико-лабораторные при-
знаки ТМА, а нарушение функции почек, сформиро-
вавшееся после перенесенного острого процесса,  не 
прогрессировало.   

Опубликованные к настоящему времени исследова-
ния и наш, хотя и небольшой, опыт свидетельствуют о 
том, что ни перенесенный аГУС, ни продолжающаяся 
комплементблокирующая терапия экулизумабом сами 
по себе не могут служить основанием для прерывания 
беременности. Оценивая в каждом конкретном случае 
возможность пролонгирования беременности, необхо-
димо учитывать как медицинские факторы (длитель-
ность ремиссии, течение аГУС, наличие ХБП и т.п.), 
так и мнение женщины, которой необходимо предоста-
вить информацию не только о риске, связанном с  
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рецидивом угрожающего жизни заболевания, чреватым 
развитием тяжелых акушерских осложнений вплоть до 
гибели плода, и прогрессирования ХБП, но и возмож-
ности благоприятного исхода беременности. Обсуждать 
предполагаемые проблемы с женщинами репродуктив-
ного возраста целесообразно до зачатия. В противном 
случае можно столкнуться с ситуацией, когда беремен-
ная пациентка  с аГУС в анамнезе не появляется в жен-
ской консультации, не наблюдается у нефролога и 
обращается к врачу только в случае развития осложне-
ний или непосредственно перед родами, как это про-
изошло с описанной в данной работе пациенткой (№4). 
Хотя беременность завершилась вполне благополучно, 
ребенок родился с низкой относительно гестационного 
возраста массой тела, свидетельствующей о внутри-
утробном страдании, что неудивительно у пациентки с 
ХБП 3б стадии. Однако этого осложнения можно было 
бы избежать, если бы женщина была настроена на тща-
тельное наблюдение акушером и нефрологом. 

Хотя количество пациенток в нашей серии наблюде-
ний было небольшим, полученные результаты согла-
суются с ранее опубликованными данными. E. Rondeau 
и соавт. на основании международного регистра про-
анализировали исходы 44 беременностей у 41 пациент-
ки с ранее перенесенным аГУС [10]. В 23% случаев 
беременности были прерваны по медицинским показа-
ниям или желанию женщины, однако остальные бере-
менности завершились рождением живых детей. 
Частота невынашивания плода была сопоставимой с 
таковой в общей популяции. Рецидивы ТМА в период 
гестации зарегистрированы в 12% случаев. 

При обсуждении возможности сохранения беремен-
ности у пациентки с аГУС в анамнезе на основании 
наших и ранее опубликованных данных можно выде-
лить несколько потенциальных сценариев. 

 • Беременность у пациентки с ХБП 3-5 стадии. 
В данной ситуации тактику ведения в первую оче-

редь диктует выраженность почечной недостаточности, 
развившейся у молодой женщины в исходе первого ост-
рого эпизода ТМА как проявления аГУС, особенно 
если была проведена только плазмотерапия или лечение 
экулизумабом инициировано в поздние сроки (более 2 
недель) от дебюта заболевания, и сохраняющейся на 
момент зачатия [9]. Беременность у пациенток с ХБП 
3-4 стадии сопряжена с высоким риском осложнений, в 
том числе артериальной гипертонии, преэклампсии, 
преждевременных родов и др., а также  дальнейшего 
ухудшения функции почек вплоть до быстрого достиже-
ния терминальной почечной недостаточности с потреб-
ностью в заместительной почечной терапии [12,13], 
поэтому сывороточный уровень креатинина более 200 
мкмоль/л или его прогрессирующее нарастание до 
этого значения служат основаниями для прерывания 
беременности. Тем не менее, накапливаются данные о 
возможности успешной беременности у пациенток с 
ХБП 3-4 стадии [14,15]. В представленной серии 
наблюдений ХБП 3 стадии была диагностирована у 4 из 
6 женщин. Двоим из них был выполнен аборт, а у двоих 

пациенток беременность была сохранена, протекала без 
осложнений и завершилась рождением здоровых детей.  
Важно подчеркнуть, что у одной женщины терапия эку-
лизумабом продолжалась в стандартном поддерживаю-
щем режиме, не потребовавшем коррекции дозы 
препарата, как этого можно было бы ожидать при раз-
вивающейся беременности, о чем свидетельствует опыт 
ведения пациенток с пароксизмальной ночной гемогло-
бинурией [16]. Следует отметить, что у одной пациент-
ки после аборта было отмечено нарастание 
сывороточного уровня креатинина, причину которого 
трудно трактовать однозначно. Очевидно, что имело 
место “ОПП на ХБП”, вероятно, обусловленное либо 
начинающимся рецидивом ТМА вследствие пропуска 
инфузий экулизумаба, либо острым ишемическим 
канальцевым некрозом, вызванным послеоперацион-
ным кровотечением. Описанный случай остался един-
ственным в нашей небольшой когорте пациенток,  у 
остальных женщин функция почек после родов или 
прерывания беременности не ухудшилась. Однако он 
заставляет задуматься о том, что у пациенток, перенес-
ших аГУС, прерывание беременности может представ-
лять собой, возможно, больший риск, чем ее 
пролонгирование.  

Несмотря на то, что терминальная стадия ХБП при-
водит к снижению репродуктивной функции, в послед-
ние годы случаи беременности на фоне лечения 
диализом регистрируются все чаще [17,18]. Это в пол-
ной мере можно отнести и к пациенткам с терминаль-
ной почечной недостаточностью в исходе ТМА. В уже 
упомянутом исследовании E. Rondeau и соавт. у 2 из 3 
женщин, находившихся на лечении гемодиализом 
после перенесенного аГУС,  и 2 из 5 пациенток, пере-
несших трансплантацию почки, беременность заверши-
лась рождением живых детей, причем все случаи 
успешной беременности были зарегистрированы на 
фоне терапии экулизумабом [10]. 

• Беременность у пациентки, получающей поддержи-
вающую терапию экулизумабом. 

Нужно ли прерывать поддерживающую терапию эку-
лизумабом при наступлении беременности у пациенток, 
перенесших аГУС? В нашем исследовании беремен-
ность наступила на фоне лечения экулизумабом у 2 из 6 
женщин. У одной из них применение экулизумаба было 
расценено врачами как основание для прерывания 
беременности, хотя в инструкции указано, что экулизу-
маб может применяться во время беременности, если 
его предполагаемая польза для матери превышает риск 
для плода. У другой пациентки комплементблокирую-
щая терапия была продолжена, беременность протекала 
без осложнений и в срок завершилась рождением здо-
рового ребенка. Опыт изучения фармакокинетики эку-
лизумаба во время беременности ограничен, однако 
полагают, что препарат плохо проникает через плацен-
ту, поэтому его концентрация в крови плода обычно 
недостаточна для подавления системы комплемента 
[19]. G. Socie и соавт. на основании базы данных фар-
маконадзора проанализировали результаты применения 
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экулизумаба во время беременности у 434 женщин, 
страдавших пароксизмальной ночной гемоглобинурией  
(у 335) или аГУС (у 99) [11]. Частота рождения живых 
детей в целом составила 72% при пароксизмальной 
ночной гемоглобинурии и 59% при аГУС, а частота 
прерывания беременности – 8% и 20% соответственно. 
Авторы зарегистрировали один случай серьезной ин -
фек ции у новорожденного, однако она развилась через 
12 дней после родов и по мнению лечащего врача не 
была связана с лечением экулизумабом. Признаков 
тератогенности экулизумаба не выявлено [20]. В целом 
приведенные данные свидетельствуют о том, что отме-
нять поддерживающую терапию экулизумабом в случае 
наступления беременности у пациентки с аГУС не сле-
дует, учитывая предполагаемую безопасность препарата 
для плода. В нашем исследовании у 2 пациентов во 
время беременности использовался биоаналог ориги-
нального экулизумаба (Элизария). Его биоаналогич-
ность оригинальному препарату была подтверждена 
результатами доклинических и клинических исследова-
ний [21-24]. Имеющиеся данные свидетельствуют об 
эффективности биоаналога у разных категорий пациен-
тов с аГУС [25-27]. 

• Беременность у пациентки, не получающей экулизу-
маб. 

Нужно ли назначать экулизумаб пациентке, перенес-
шей аГУС, для профилактики рецидивов ТМА во время 
беременности или после родов? У части пациенток с 
аГУС поддерживающую терапию экулизумабом удается 
прекратить после достижения стойкой ремиссии забо-
левания, хотя отмена препарата может привести к реци-
диву ТМА [28]. Некоторым пациенткам с аГУС не 
назначают экулизумаб, если первый эпизод ТМА уда-
лось купировать с помощью плазмотерапии, а в даль-
нейшем рецидивы заболевания отсутствуют. В нашем 
исследовании 4 случая успешной беременности были 
отмечены у 3 женщин, не получавших экулизумаб на 
момент зачатия. У всех пациенток отмечалась ремиссия 
заболевания продолжительностью от 2 до 8 лет. У одной 
из них возобновление комплементблокирующей тера-
пии на 36-й неделе гестации было обусловлено опасе-
нием врачей, мало знакомых с особенностями аГУС, по 
поводу рецидива заболевания, хотя срок ремиссии и 
неосложненное течение беременности, скорее, свиде-
тельствовали против такой возможности.  Терапия эку-
лизумабом оказалась краткой  и была прекращена через 
2 месяца после родов.  В трех  других случаях у жен-
щин, которые ранее не получали экулизумаб, его 
назначение во время беременности не потребовалось (в 
том числе у одной пациентки, имевшей после перене-
сенного аГУС две успешных беременности). В исследо-
вании Е. Rondeau и соавт. частота рождения живых 
детей у женщин, получавших и не получавших экулизу-
маб во время беременности, составила 88,2 и 82,4% 
соответственно [10]. Гестационный возраст (медианы 34 
и 37 недель соответственно) и масса тела новорожден-
ных (2,9 и 3,3 кг) также существенно не различались 
между группами. Как указано выше, авторы зарегистри-

ровали 4 случая ТМА во время беременности, лишь 
один из которых наблюдался на фоне терапии экулизу-
мабом. Результаты нашего и других исследований сви-
детельствуют о том, что в случае стойкой ремиссии 
аГУС возобновлять или инициировать терапию экули-
зумабом во время беременности нет необходимости. 
Однако необходимо учитывать риск развития рецидива 
ТМА, особенно при осложненной беременности, и еже-
месячно контролировать сывороточный уровень креа-
тинина, содержание гемоглобина и количество 
тромбоцитов в крови и активность ЛДГ. Следует пред-
усмотреть также возможность консультаций специали-
ста, имеющего опыт диагностики и лечения аГУС, 
связанного с беременностью, и неотложной инициации 
лечения экулизумабом. Регулярный контроль лабора-
торных признаков ТМА и функции почек обоснован у 
всех пациенток, перенесших аГУС, в том числе продол-
жающих терапию экулизумабом. 

Недавно для лечения аГУС был предложен новый 
препарат – равулизумаб, который по строению сходен с 
экулизумабом, но оказывает более длительное действие, 
что позволяет увеличить интервал дозирования до 8 
недель. Опыта его применения у беременных женщин 
нет, поэтому в таких случаях препаратом выбора остает-
ся экулизумаб [29]. Для индукционной терапии аГУС, в 
том числе связанного с беременностью, также лучше 
применять препарат короткого действия. 

Заключение 

Результаты нашего исследований подтверждают воз-
можность благоприятного течения беременности и 
рождения живых детей у пациенток,  перенесших  
аГУС, в том числе достигших поздних стадий ХБП. При 
решении вопроса о возможности сохранения беремен-
ности у таких пациенток необходимо учитывать не 
только степень нарушения функции почек и особенно-
сти течения заболевания, но и желание женщины иметь 
детей. Если пациентка продолжает поддерживающую 
терапию экулизумабом на момент зачатия, то прекра-
щать ее во время беременности не следует. В то же 
время при  стойкой ремиссии аГУС, сохраняющейся 
после прекращения поддерживающей терапии экулизу-
мабом, по-видимому, нет необходимости возобновлять 
лечение в случае наступлении беременности. 
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Pregnancy in females with a history  
of atypical hemolytic uremic syndrome 
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Aim. To evaluate the outcomes of pregnancy in females with a 

history of atypical hemolytic uremic syndrome (aHUS). 

Material and methods. We studied outcomes of 7 preg-

nancies in 6 females aged 17 to 42 years with stable remission 

of  aHUS (associated with previous pregnancy in 3 of them). 

Results. Pregnancy outcomes included medical abortion in 

2 cases and delivery of alive newborns in 5 cases (gestational 

age 37-40 weeks, birth weight 2250-3970 g). Two patients 

were treated with eculizumab during pregnancy. There were 

no relapses of aHUS during pregnancy or after delivery. 

Conclusion. Successful pregnancy is possible in selected 

females with sustained remission of aHUS. Maintenance treat-

ment with eculizumab should not be discontinued during preg-

nancy in such patients.  
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mab, pregnancy. 
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