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Атипичный гемолитико-уремический синдром  (аГУС), 
как вариант тромботической микроангиопатии  (ТМА), 
является опасным для жизни заболеванием, что приводит 
к  множественным повреждениям органов с  высоким уров-
нем материнской смертности или инвалидизацией выжив-
ших. В  статье представлен наш опыт клинического течения 
заболевания в  послеродовом периоде, особенности поли-
органной недостаточности, интенсивной терапии и  мони-
торинга лечения. Мы  предполагаем, что своевременная ди-
агностика и  раннее начало антикомплементарной терапии 
на  фоне агрессивной интенсивной терапии полиорганной 
недостаточности, которые могут быть реализованы только 
в  крупных многопрофильных медицинских центрах, могут 
способствовать улучшению исходов заболевания.
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Atypical hemolytic-uremic syndrome (aHUS), a  variant 
of  thrombotic microangiopathy (TMA), is  a  life-threatening 
disease that leads to  multiple organ damage with the  high rate 
of maternal mortality or the disability of surviving. Our experi-
ence of the clinical course of the disease, launched aft er delivery, 
features of multiple organ failure, intensive care unit monitoring 
and treatment is presented in the article. We suggest, timely di-
agnosis and early specifi c anticomplementary therapy with com-
plex and  escalation treatment of  multiple organ failure, which 
can be  realized only in  large multidisciplinary medical centers, 
can contribute to the improvement of outcomes.
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Введение. Современная медицинская наука выделяет 
целый ряд так называемых орфанных (редких) заболева-
ний. Они характеризуются низкой распространенностью 
(менее 1 : 2000), однако «редкие болезни встречаются 
редко, а редких пациентов много», и они составляют при-
мерно 6–8 % населения. Эффективность специфической 
терапии орфанных заболеваний зависит от своевремен-
ной диагностики и знания врачами всех специальностей 
механизмов развития патологического состояния.

Одним из таких орфанных заболеваний в структуре 
тромботических микроангиопатий (ТМА) (8–18 %) являет-
ся атипичный гемолитико-уремический синдром (аГУС), 
развивающийся в акушерской практике с частотой 
2–7 случаев на 1 000 000 беременностей [1]. Реализа-
ция этого синдрома сопровождается высокой смертно-
стью 25–56 % (при наследственном аГУС — до 70–90 %), 
а у 75 % выживших в течение года развивается терми-
нальная почечная недостаточность в результате острого 
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кортикального некроза, требующая экстракорпоральной 
поддержки [2].

Атипичный гемолитико-уремический синдром (аГУС) — 
системное заболевание, в основе которого лежит некон-
тролируемая активация альтернативного пути комплемента 
с развитием генерализованного тромбообразования в сосу-
дах микроциркуляторного русла и острого внутрисосудистого 
гемолиза с ранним лавинообразным развитием полиорган-
ной недостаточности [1–4]. Состояние развивается внезап-
но. Пусковым механизмом (триггером) для реализации аГУС 
может служить родоразрешение, оперативное вмешатель-
ство [5], инвазивные манипуляции и т. п. В настоящее время 
аГУС является диагнозом исключения [6]. У беременных ча-
сто скрывается под маской других заболеваний, например 
преэклампсии или HELLP-синдрома, которые сами могут 
являться триггером или фоном развития аГУС [7, 8].

В современных руководствах и сообщениях большое 
внимание узкими специалистами (гематологами, нефро-
логами) уделяется вопросам этиологии, патогенеза, свое-
временной диагностики и назначения патогенетически 
обоснованной специфической терапии [9–13]. Однако 
данная категория пациентов уже на ранних этапах за-
болевания требует подключения значительного ресурса 
анестезиолого-реанимационной помощи по стабилиза-
ции (или протезированию) витальных функций организма. 
Подчас именно комплексная и достаточно агрессивная 
тактика интенсивной терапии определяет исходы у боль-
ных с данной патологией.

Представляем клинический случай лечения родиль-
ницы в условиях Федерального специализированного 
перинатального центра ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Алмазова» 
с позиции ведения пациентки в отделении анестезиологии 
и реанимации.

Описание клинического случая. Вечером 30.09.2017 
специалистам центра была представлена пациентка К., 
28 лет, которая была утром досрочно оперативно родо-
разрешена в сроке 34 нед. по причине прогрессирования 
преэклампсии в условиях городского роддома. Однако 
в раннем послеродовом (послеоперационном) периоде 
ее состояние прогрессивно ухудшалось: на фоне анурии 
нарастала анемия, тромбоцитопения, прогрессировала 
коагулопатия.

При осмотре выяснилось, что первобеременная па-
циентка с неотягощенным акушерско-гинекологическим 
анамнезом 29.09.2017 была в экстренном порядке на-
правлена в роддом из женской консультации с диагнозом: 
беременность 34–35 нед., умеренная преэклампсия.

При поступлении в отделение патологии беременно-
сти (ОПБ) жалоб не предъявляла. Выявлялась пастозность 
лица, отеки нижних конечностей, умеренная гипертензия 
АД 140/90 140/100 мм рт. ст., ЧСС 86 в мин. При обследова-
нии выявлена протеинурия 2,23 г/л, анемия легкой степени 
(Нв 116 г/л), тромбоцитопения (112 тыс.), умеренный лейко-
цитоз (9,9 тыс.), гипопротеинемия 55,4 г/л, АЛТ 22,3 Ед./л, 
АСТ 12,8 Ед./л в пределах референсных значений.

На фоне проводимой магнезиальной, антигипертен-
зивной и анксиолитической терапии — отрицательная 

динамика в виде сохраняющейся гипертензии, сниже-
ния темпа мочеотделения, нарастания протеинурии 
(до 3,32 г/л) и лейкоцитурии, прогрессирования тром-
боцитопении (до 65 тыс.), увеличения уровня били-
рубина (25,5 ммоль/л) и трансаминаз (АСТ 360 Ед./л, 
АЛТ 227,8 Ед./л).

Ночью 30.09.2017 пациентка отметила значительное 
ухудшение общего самочувствия, появление тошноты 
и рвоты. В связи с нарастанием тяжести преэклампсии 
на фоне проводимой терапии была досрочно родоразре-
шена операцией кесарева сечения утром 30.09.2017. Но-
ворожденный: 2000 г, 45 см, 7/7 Апгар. Объем кровопотери 
составил 500 мл, диурез 100 мл.

В раннем послеоперационном периоде при массаже 
матки выделилось дополнительно 700 мл крови со сгуст-
ками. Отмечалось прогрессирующие снижение гемогло-
бина до 85 г/л и тромбоцитопении.

Несмотря на проводимую инфузионно-трансфузион-
ную (СЗП 820 мл) и магнезиальную терапию, стимуляцию 
диуреза фуросемидом, глюкокортикоидную терапию, со-
хранялась анурия, прогрессировала анемия (Нв 69 г/л) 
и тромбоцитопения (до 33 тыс.), протеинурия остаточной 
мочи (9,64 г/л). Отмечалось увеличение уровня транс-
аминаз (АСТ 1084,4 Ед./л, АЛТ 759,2 Ед./л), креатинина 
плазмы до 121 мкмоль/л, прогрессировали расстройства 
системы гемостаза (МНО 1,5; фибриноген 1 г/л, протром-
бин по Квику 46,4 %, АЧТВ 42,7 с, D-димер 38,2 мкг/мл). 
Складывалось представление о развитии у пациентки 
тяжелой преэклампсии, полиорганной недостаточности, 
HELLP-синдрома.

Учитывая прогрессивное ухудшение состояния в по-
слеоперационном периоде, пациентка была экстренно пе-
реведена из родильного дома в отделение анестезиоло-
гии и реанимации для взрослых перинатального центра.

При поступлении состояние крайней степени тяжести, 
обусловлено полиорганной недостаточностью. Несколько 
ажитированна, периодами ступор, элементы ретроград-
ной амнезии. Предъявляла жалобы на нарушение зрения 
до едва различимых очертаний предметов, общую сла-
бость, тошноту и головокружение.

Объективно: кожные покровы бледные, множествен-
ные подкожные гематомы в местах инъекций, дистальные 
отделы конечностей прохладные. Лихорадки нет. Темпера-
тура тела 35,9 °С, дыхание спонтанное, условно (на фоне 
оксигенотерапии через лицевую маску) эффективное 
ЧД 19 в мин, сатурация 99 %. Установлен инвазивный 
мониторинг гемодинамики (катетер лучевой артерии, вну-
тренней яремной вены): АД инвазивное 160/100 мм рт. ст., 
ЦВД + 10 мм рт. ст., тахикардия 97 в мин. Отмечена по-
вышенная кровоточивость из мест вколов. Живот соот-
ветствовал раннему послеоперационному статусу. Матка 
плотная, на 2 см ниже пупка. Выделения из половых путей 
скудные сукровичные. Анурия. Остаточная моча мутная, 
бурая, с хлопьями.

Лабораторно наблюдалось дальнейшее прогресси-
рование анемии (Нв 50 г/л), тромбоцитопении (22 тыс.), 
развитие нейтрофильного лейкоцитоза (14,8  109/л), 
повышение уровня прокальцитонина 2,23 нг/мл, нараста-
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ние уровня трансаминаз (АСТ 1647 Ед./л, АЛТ 1329 Ед./л, 
ЛДГ > 3325 Ед./л), креатинина (142 мкмоль/л), билирубина 
(37 мкмоль/л), снижение уровня фибриногена (0,74 г/л), 
МНО 1,0. Время свертывания крови по Ли—Уайту более 
10 мин. По данным тромбоэластографии (ТЭГ) — хроно-
метрическая и структурная гипокоагуляция.

На основании данных анамнеза (прогрессирование 
заболевания после родоразрешения и массажа матки), 
клинико-лабораторных данных (гемолитического синдро-
ма, тромбоцитопении и синдрома острого почечного по-
вреждения) заподозрено развитие у пациентки тромботи-
ческой микроангиопатии (ТМА).

Были заморожены образцы плазмы для определения 
уровня ADAMTS13 (исключение тромботической тромбо-
цитопенической пурпуры) и антифосфолипидных анти-
тел (АФА) для исключения катастрофического антифос-
фолипидного синдрома.

По абсолютным показаниям (коагулопатия и ане-
мия) была проведена трансфузия донорской плаз-
мы (СЗП) 900 мл и эритроцитарной взвеси 750 мл. 
Установлен катетер в бедренную вену для проведения 
плазмообмена и гемодиализа. Назначена антибактери-
альная терапия: ампициллин + сульбактам (по 3 г че-
рез 8 ч), гипотензивная и диуретическая фуросемидом 
(10–30 мг/ч).

Через 4,5 ч от поступления пациентки в перина-
тальный центр был начат первый сеанс плазмообмена 
(MPS + PE мембранная плазмосепарация с плазмообме-
ном) СЗП 3090 мл 2 ч 50 мин. Через 5,5 ч от предыдущего 
проведен повторный сеанс CVVHDFpostd (продолжитель-
ная вено-венозная гемодиафильтрация с постдилюцией) 
10 ч 20 мин при сохраняющейся анурии с отрицательным 
суммарным гидробалансом (–2760 мл) и плазмозамеще-
нием 3550 мл.

На фоне терапии удалось достичь кратковременно-
го снижения уровня калия, трансаминаз (АСТ 59 Ед./л, 
АЛТ 240 Ед./л) и стабилизации показателей гемостаза. 
Однако, несмотря на многокомпонентную гипотензив-
ную терапию, сохранялась гипертензия (инвазивное АД 
до 160/100 мм рт. ст.) и нарастала тахикардия до 120 в мин, 
ЦВД + 11 мм рт. ст. Появилась дыхательная недостаточ-
ность (десатурация на атмосферном воздухе до 89 %), 
прогрессировал отечный синдром, общемозговая сим-
птоматика. В биохимическом анализе крови отмечалось 
дальнейшее увеличение уровня креатинина (до 325 мк-
моль/л), мочевины (20,1 ммоль/л) и сохранялся высокий 
уровень лактатдегидрогеназы (ЛДГ 2417 Ед./л). Несмотря 
на трансфузию эритроцитарной взвеси сохранялся ане-
мический синдром (Нв 75г/л) и тромбоцитопения (25 тыс.); 
при оценке мазка периферической крови выявлены шизо-
циты (9 %).

На основании нормального уровня активности ADAMTS 
13–83 %, отсутствия антифосфолипидных антител (АФА) 
(к кардиолипину, В2-гликопротеину) и волчаночного ан-
тикоагулянта, при наличии признаков внутрисосудистого 
гемолиза (анемия, уровень свободного гаптоглобина сы-
воротки 0 г/л), тромбоцитопении и полиорганной недоста-
точности (с преимущественным синдромом острого почеч-

ного повреждения) установлен диагноз ТМА: атипичный 
гемолитико-уремический синдром (аГУС). Взята кровь 
для определения антител к фактору Н и проведения мо-
лекулярно-генетического исследования системы компле-
мента.

Учитывая тяжесть состояния больной, возможность 
дальнейшей генерализации ТМА и прогрессирования 
полиорганной недостаточности, было принято решение 
о назначении комплемент-специфической терапии пре-
паратом экулизумаб (Солирис). Перед началом терапии 
пациентка была вакцинирована менингококковой вакци-
ной. Вечером 01.10.2017 (2-е сутки после родоразреше-
ния) выполнена первая инфузия экулизумаба 900 мг. Ан-
тибактериальная терапия была изменена на меропенем 
(1 г 3 раза в сут). Проводилась антикоагулянтная терапия 
гепарином (15–18 ЕД./кг ч), назначены сеансы замести-
тельной почечной терапии (гемодиализ) с отрицательным 
гидробалансом.

На 3-е сутки после родоразрешения отмечено даль-
нейшее прогрессирование дыхательной недостаточности 
(отек легких, PaO2/FiO2 — 240) и нарастание общемозго-
вой симптоматики (делирий, энцефалопатия смешанного 
генеза), что потребовало перевода пациентки на искус-
ственную вентиляцию легких (ИВЛ). По данным дуплекс-
ного сканирования почечных артерий отмечалось обедне-
ние кровотока в паренхиматозных ветвях обеих почечных 
артерий. Индексы RI не повышены (RI 0,58; RI 0,46). Со-
хранялась стойкая резистентная к терапии почечная не-
достаточность (анурия).

На 4-е сутки проводимой интенсивной тера-
пии 03.10.2017 анурия сменилась олигурией, стал на-
растать уровень тромбоцитов (до 57–60 тыс.), несколько 
стабилизировался уровень гемоглобина (88–90 г/л), сни-
зился уровень ЛДГ (1619 Ед./л), уменьшилось содержа-
ние шизоцитов (до 2 %).

По причине выраженных проявлений энцефалопатии 
и респираторных расстройств (PaO2/FiO2 — 300) вспомо-
гательная вентиляция легких (PS/CPAP) с мягкими пара-
метрами была продолжена через временную трахеостому 
(от 06.10.2017) с седацией пропофолом (BIS 35–40).

На фоне продолжающейся интенсивной терапии 
06.10.2017 (7-е сутки от родоразрешения) появились при-
знаки энтеральной недостаточности (застойное отделяе-
мое по назогастральному зонду, родильница перестала 
усваивать нутритивный энтеральный компонент, отмеча-
лось вздутие живота), появилась лихорадка до 38,2°С. 
Наросли маркеры воспаления (лейкоцитоз 20,6  109 
со сдвигом формулы влево до метамиелоцитов, увеличе-
ние С-реактивного белка (СРБ) до 90 мг/л). Вновь отмече-
но снижение уровня гемоглобина до 74 г/л, тромбоцитов 
до 43 тыс. и увеличение ЛДГ до 2551 Ед./л (рис. 1). Ми-
кробиологические исследования возможных источников 
инфекции (кровь, моча, отделяемое цервикального кана-
ла, бронхо-альвеолярный лаваж) были отрицательными. 
Совместно с клиническим фармакологом антибактери-
альная терапия эмпирически была усилена линезолидом 
(600 мг 2 раза в сут). Сохранялась субфебрильная лихо-
радка до 37,5 °С.
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08.10.2017 выполнено второе введение экулизумаба 
900 мг. На фоне двухкомпонентной антибактериальной 
терапии (меропенемом и линезолидом) (рис. 2) отмечена 
тенденция к снижению маркеров воспаления, сохраня-
лась олигоурия (200 мл/сут).

Со второй недели лечения отмечена стойкая положи-
тельная динамика в виде увеличения количества тромбо-
цитов, гемоглобина и снижения ЛДГ до нормы. Пациентка 
получала многокомпонентную гипотензивную и антикоа-
гулянтную (НМГ) терапию, постоянную инфузию фуросе-
мида (20–30 мг/ч) на фоне коррекции водно-электролит-
ного баланса, нутритивную поддержку в назогастральный 
зонд. Проводилась коррекция гипопротеинемии альбу-
мином. Продолжались сеансы заместительной почечной 
терапии: за 10 суток было проведено 5 сеансов замести-
тельной почечной терапии (CVVHD — продолжительный 
вено-венозный гемодиализ), суммарно редуцировано 
15 570 мл жидкости (рис. 3).

12.10.2017 (13-е сутки после родоразрешения) 
на фоне восстановленного ясного сознания и эффектив-
ного спонтанного дыхания (PaO2/FiO2 — 410) пациентка 
была деканюлирована и переведена на самостоятельное 

дыхание атмосферным воздухом. Отмечались проявле-
ния полинейропатии критических состояний.

С 13.10.2017 олигурия сменилась полиурией, которая 
продлилась 7 суток. Сеансы гемодиализа были прекра-
щены. Суточные объемы мочи с удельным весом 1006 
достигали 10 литров. Проводилась коррекция водно-элек-
тролитного баланса. Вечером 15.10.2017 была введена 
третья доза экулизумаба 900 мг.

Восстановление нормального диуреза отмечено только 
на 20-е сутки от родоразрешения. Стабилизировались по-
казатели гемодинамики на уровне нормотензии. На фоне 
антибактериальной терапии линезолидом значимо умень-
шились маркеры воспаления, однако сохранялась субфе-
брильная лихорадка. При ультразвуковом исследовании 
органов малого таза выявлены признаки субинволюции 
матки. Учитывая сохраняющуюся лихорадку и потенци-
альное наличие источника для поддержания синдрома 
системного воспаления, была выполнена гистероскопия 
(20.10.2017) с выскабливанием полости матки. Гистоло-
гическое исследование соскоба полости матки выявило 
некротизированную ткань плаценты, единичные мелкие, 
некробиотически измененные ворсины хориона, мелкие 

РИС. 1. Динамика изменений уровня 
тромбоцитов и ЛДГ на фоне ТМА-
специфической терапии
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фокусы гнойного воспаления, тени колоний микробов. Уже 
в раннем послеоперационном периоде отмечена нормали-
зация температуры тела и лабораторных показателей.

В удовлетворительном состоянии пациентка была 
переведена из отделения анестезиологии и реанимации 
в гинекологическое отделение 23.10.2017 (на 24-е сутки 
от родоразрешения).

В гинекологическом отделении была продолжена ан-
тибактериальная, антикоагулянтная терапия (НМГ) и ком-
племент-специфическая терапия экулизумабом (1200 мг). 
Пациентка выписана из ФСПЦ ФГБУ «НМИЦ им. В.А. Ал-
мазова» 02.11.2017 на 34-е сутки от родоразрешения 
с рекомендациями продолжить наблюдение и лечение 
в условиях клиники НИИ нефрологии НКИЦ «ПСПбГМУ 
им. акад. И.П. Павлова».

Результаты молекулярно-генетического исследования 
системы комплемента с высокой степенью достоверности 
исключали у представленной пациентки генетически-обу-
словленный вариант ТМА.

Обсуждение. В данном клиническом случае аГУС развил-
ся в характерные сроки, а именно в раннем послеродо-

вом периоде. В качестве комплемент-активирующих сти-
мулов (так называемых триггеров) для запуска системы 
комплемента рассматривались и тяжелая пре эклампсия, 
и HELLP-синдром [7], и досрочное оперативное родо-
разрешение, и массаж матки в раннем послеродовом 
(послеоперационном) периоде [9, 14, 15]. Диагноз был 
установлен достаточно быстро на основании известных 
критериев [1, 9, 16]: острого микроангиопатического ге-
молиза, тромбоцитопении потребления и полиорганного 
ишемического повреждения [17, 18] органов и систем при 
исключении других форм ТМА (ТТП — ADAMTS13 > 10 % 
и КАФС — отсутствие АФА) [18].

Анестезиолого-реанимационная служба столкнулась 
с лавинообразным развитием полиорганной недостаточ-
ности уже с первых часов реализации аГУС виде синдро-
ма острого почечного повреждения, клинически проявив-
шегося стойкой анурией.

Не вызывает сомнения то, что только раннее начало 
специфической терапии ТМА определяет благоприятный 
исход острого периода заболевания и создает предпо-
сылки к благоприятному исходу. К методам специфиче-
ской терапии в настоящее время принято относить плаз-

РИС. 2. Динамика провоспалительных маркеров на фоне антибактериальной и комплемент-специфической терапии
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мотерапию (предпочтительнее в режиме плазмообмена) 
[1, 19, 20], а также введение комплемент-ингибирующих 
антител [21, 22].

В период проведения дифференциального диагноза, 
а также связи с доступностью плазмообмена терапия 
была начата с трансфузии донорской СЗП до общего объ-
ема 1720 мл, а также в составе плазмообмена (2 сеанса) 
еще 6640 мл.

После проведения 2 сеансов плазмообмена от его 
дальнейшего использования было решено воздержать-
ся, несмотря на рекомендации Американского общества 
по аферезу проводить плазмообмены в качестве спе-
цифической терапии ТМА длительно до стабилизации 
гематологических показателей и нормализации уров-
ня ЛДГ [23] из-за признаков прогрессирующей дыхатель-
ной недостаточности и риска реализации TRALI-синдрома 
(transfusion related acute lung injury — острое трансфузи-
онное повреждение легких) [24]. Предпочтение было от-
дано комплемент-специфической терапии экулизумабом.

Однако ни ранняя диагностика аГУС, ни раннее при-
менение комплемент-специфической терапии экулизума -

бом не предотвратили прогрессирования тяжелой поли-
органной недостаточности. Развитие дыхательной недо-
статочности в данном клиническом случае соответствует 
литературным данным, согласно которым дыхательная не-
достаточность развивается во всех случаях аГУС [25], даже 
если дебют заболевания развивается на фоне эффективно-
го спонтанного дыхания и адекватной интенсивной терапии. 
До 90 % пациентов с верифицированным диагнозом аГУС 
позднее нуждались в респираторной поддержке (ИВЛ) в тех 
или иных режимах, как и в описанном нами случае.

Кроме того, практически у всех пациентов проявляет-
ся острая церебральная недостаточность в виде энцефа-
лопатии смешанного генеза (циркуляторная, гемическая, 
токсическая и т. п.). Проявления ее весьма разнообраз-
ны: от нарушений зрения (в легких случаях) до развития 
делирия, судорог и комы. В любом случае, нарушение 
сознания так же часто является показанием для перево-
да на управляемое дыхание с необходимым уровнем се-
дации. В описанном нами клиническом случае мозговая 
симптоматика протекала стадийно: от нарушения зрения 
и глубокого оглушения до развития делирия с психомо-

РИС. 3. Динамика уровня мочевины и креатинина на фоне заместительной почечной и комплемент-специфической терапии
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торным возбуждением и невозможностью проведения 
интенсивной терапии, что в сочетании с дыхательной не-
достаточностью потребовало ИВЛ.

Часто первым и ранним признаком ишемической ор-
ганной дисфункции при аГУС является синдром остро-
го почечного повреждения, проявившийся олигоанури-
ей [6, 13], которая у представленной пациентки была 
выявлена сразу после родоразрешения и продлилась 
4 суток, несмотря на активную диуретическую, компле-
мент-специфическую и детоксикационную терапию. 
Олигурия появилась через 2 суток от первого примене-
ния экулизумаба продолжительностью 9 суток. После 
прекращения сеансов плазмообмена проводились се-
ансы заместительной почечной терапии (гемодиализ) 
с отрицательным гидробалансом. Показаниями для 
гемодиализа служила не только эндотоксемия (увели-
чение креатина, мочевины, гиперкалиемия), но и выра-
женная гиперволемия в сочетании с отечным синдромом 
на фоне сниженного коллоидно-онкотического давления 
плазмы (гипопротеинемия в условиях печеночной недо-
статочности) и генерализованного эндотелиоза (снижен-
ного коэффициента отражения) [26]. Сеансы гемодиали-
за были прекращены по мере развития полиурической 
стадии ОПП.

Наш первый опыт применения специфической тера-
пии экулизумабом потребовал отдельного анализа первой 
недели (между первым и вторым введением препарата). 
Именно в этот период наблюдались некоторая стабили-
зация уровня тромбоцитов, снижение ЛДГ, но этот эф-
фект был кратковременным. Новый пик увеличения ЛДГ 
в сочетании с тромбоцитопенией совпал со вспышкой 
системной воспалительной реакции (нелокализованной 
инфекции) на фоне недостаточной антибактериальной 
терапии. Усиление антибактериальной терапии меро-
пенемом и линезолидом привело не только к снижению 
уровня маркеров системного воспаления, но и к стойкому 
снижению уровня ЛДГ, увеличению количества тромбоци-
тов и прекращению дальнейшей анемизации пациентки. 
Таким образом, в качестве дополнительного фактора под-
держания ТМА даже на фоне комплемент-специфической 
терапии следует рассматривать локальную и генерализо-
ванную инфекцию, возникающую в послеродовом пери-
оде. В представленном клиническом примере источник 
инфекции удалось идентифицировать только спустя три 
недели. Поэтому проведение полноценной деэскалацион-
ной антибактериальной терапии и своевременная сана-
ция возможных очагов инфекции на ранних стадиях ТМА 
способны значимо увеличить эффективность ТМА-специ-
фической терапии и оптимизировать исходы у пациентов.

В этом ракурсе стоит рассмотреть любую инфекцию 
в качестве дополнительного триггера по поддержанию 
патологического каскада комплемента даже на фоне ком-
племент-специфической терапии.

Несмотря на то что в анамнезе у данной пациентки 
имелись потенциальные триггеры, причина реализа-
ции ТМА/аГУС в представленном конкретном случае 
остается неизвестной. Лабораторные результаты не под-
твердили первичный (генетически обусловленный) генез. 

Однако все чаще появляющиеся в литературе сообщения 
о подобных клинических ситуациях наталкивают на мысль 
не о такой уж и редкости данного заболевания. И развитие 
медицинской науки в скором времени позволит дать ответ 
на ряд жизненно важных вопросов.

Уже сегодня рассматривается возможность пролонги-
рования беременности [27] на фоне консервативной те-
рапии у пациентов с проявлениями ТМА (HELLP/аГУС), 
исключив агрессивную акушерскую тактику (преждевре-
менное родоразрешение) [28] как триггер к запуску фа-
тальной полиорганной недостаточности в послеродовом 
периоде.

Выводы. Своевременная диагностика и начало специ-
фической терапии являются предпосылками к улучшению 
исходов данного заболевания и снижению инвалидизации 
в последующем. Таким образом, особенности диагно-
стики ТМА, необходимость полноценного лабораторно-
го мониторинга и мультидисциплинарного воздействия 
круглосуточной доступности (плазмообмен, гемодиализ, 
консультации специалистов и т. д.) возможно реализовать 
только в крупных медицинских центрах при соответству-
ющей материально-технической базе. В то же время нас-
тороженность и осведомленность анестезиологов-реани-
матологов в отношении данной патологии, способность 
специалистов решительно принимать обоснованные 
стратегически важные решения в интенсивной терапии 
во многом определяют успех лечения.
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