
Лечащий врач №08, 2018

Клиническая характеристика гемолитико-уремического синдрома у
детей Оренбургской области
Е. В. Гунькова, И. В. Зорин, А. А. Вялкова

Гемолитико-уремический синдром (ГУС) впервые описан Г. Гассером в 1955 г. как сочетание
микроангиопатической гемолитической анемии, тромбоцитопении и острой почечной недостаточности [1].

ГУС относится к первичным тромботическим микроангиопатиям, в патогенезе которого основную роль занимает
повреждение эндотелия гломерулярных капилляров, гемолиз, активация и потребление тромбоцитов с
последующей коагуляцией в первую очередь в сосудах почек [2]. Локальная коагуляция в почках приводит к
развитию острого почечного повреждения (ОПП). ГУС остается основной причиной ОПП в детском возрасте [3].
Помимо почек, которые являются основным органом-мишенью, в патологический процесс вовлекаются желудочно-
кишечный тракт, нервная, сердечно-сосудистая системы, система гемостаза, с возможным развитием
полиорганной недостаточности [4].

Учитывая возрастную характеристику, ГУС чаще развивается у детей с 1 года до 5 лет [5, 6].

Выделяют две основные формы ГУС: типичный и атипичный [7]. Типичный ГУС (тГУС) (STEC-ГУС)
преимущественно инфекционного генеза и в 90% всех случаев ассоциирован с шигатоксин-продуцирующей
Escherichia coli [8]. Только в 5–15% случаев гастроэнтероколита, этиологическим фактором которого является
энтерогеморрагическая кишечная палочка Escherichia coli, развивается ГУС [9]. Установлено, что до 22% взрослых
пациентов со STEC-ГУС имеют мутации генов, кодирующих белки системы комплемента [10]. Наряду с
бактериальной инфекцией в 10% случаев причиной ГУС считают вирусы гриппа, вирус Эпштейна–Барр, вирус
Коксаки, эховирусы, аденовирусы, ротавирусы, ВИЧ [11, 12].

В 5% всех случаев ГУС и в 40% атипичного ГУС причиной является инфекция Streptococcus pneumoniae [13]. В 5–
10% распространенности ГУС составляет атипичный ГУС, который связан с избыточной активацией
альтернативного пути системы комплемента. Атипичный ГУС характеризуется высоким риском внезапной смерти и
необратимым инвалидизирующим повреждением жизненно важных органов [14].

В клинической картине ГУС развивается триада симптомов тромботической микроангиопатии (ТМА): неиммунная
гемолитическая анемия, тромбоцитопения и ОПП. Для STEC-ГУС в продромальном периоде характерна клиника
кишечной инфекции, часто с гемоколитом в 50–70% [15]. Однако, по данным B. S. Kaplan, в 25% случаев тГУС,
вызванный Escherichia coli, может протекать без диареи [16]. Через 1–8 дней от начала кишечного синдрома
дебютирует тГУС. Кишечный синдром в продромальном периоде ГУС сочетается с рвотой в 30–60% случаев, в 16–
30% с лихорадкой [17].

В периоде разгара стихают признаки кишечной инфекции и превалируют симптомы ТМА. Анемия чаще носит
тяжелый характер (70–75%), требуя проведения гемотрансфузий, и, по литературным данным, не коррелирует с
тяжестью почечного повреждения [2]. В литературе имеются единичные сведения о том, что нет корреляционной
связи выраженности тромбоцитопении и степени почечного повреждения [18]. Тогда как степень нарушения
почечных функций влияет на прогноз заболевания. Дети раннего возраста с сохраненной функцией почек
прогностически благоприятны [2]. Поражение почек характеризуется различной степенью выраженности с
развитием олигурии и анурии. Для синдрома ОПП характерны: синдром гипергидратации с развитием отеков;
синдром уремической интоксикации в виде беспокойства, отказа от еды, кожного зуда, нарушения сна;
электролитные и кислотно-основные нарушения в виде ацидотического дыхания, тахикардии, артериальной
гипертензии [2]. При развитии ОПП мочевой синдром представлен макрогематурией, протеинурией [19].

Поражение желудочно-кишечного тракта у детей с ГУС ассоциировано с нарушением микроциркуляции.
Установлено, что чаще всего морфологические изменения происходят в восходящей и поперечной частях
ободочной кишки, в некоторых случаях с формированием некроза стенки [20]. У 20–40% заболевших взрослых
встречается гепатоспленомегалия [21]. ТМА вызывает развитие печеночного цитолиза с повышением ферментов
печени в 58% случаев [22]. У 4–15% пациентов в патологический процесс вовлекается поджелудочная железа [23].

Поражение сердечно-сосудистой системы характеризуется развитием артериальной гипертензии. Артериальная
гипертензия встречается у 10–25% детей в остром периоде ГУС и в последующем сохраняется или вновь
возникает у 5–15% пациентов. Отмечается высокая частота артериальной гипертензии как у пациентов,
получавших диализ в остром периоде ГУС, так и без диализа (29,6% и 20% соответственно) [24].

Клинические проявления со стороны нервной системы могут быть первыми симптомами заболевания еще до
развития ОПП. Риск развития осложнений со стороны центральной нервной системы (ЦНС) связан с исходным
неврологическим статусом ребенка, чаще развивается у детей на неблагоприятном преморбидном фоне



(гидроцефалия, внутричерепная гипертензия). У 70–80% детей отмечается нарушение сознания, вплоть до
развития комы в 20%, в 70% развиваются судороги [25].

Материалы и методы исследования

Целью данного исследования было установить клинические особенности ГУС у детей Оренбургской области.

Проведен анализ клинико-параклинических проявлений ГУС у детей различного возраста по материалам 57
историй болезни и клинического наблюдения пациентов в возрасте от 3 месяцев до 15 лет с ГУС с дебюта
заболевания и в динамике. Пациенты разделены на группы по возрасту: с 3 месяцев до 1 года (n = 9), с 1 года до 3
лет (n = 38), с 3 лет до 7 лет (n = 4), с 7 лет до 15 лет (n = 6). Клинико-параклиническое обследование детей
проводилось на базе регионального детского нефрологического центра. Всем детям проведены общепринятые
методы обследования, включающие клинические и биохимические анализы крови и мочи, определение
функционального состояния почек по клиренсу эндогенного креатинина с оценкой скорости клубочковой
фильтрации по формуле Шварца.

Статистическая обработка материала проведена путем вычисления средней арифметической (М), ошибки средней
(m) с помощью биометрических методов анализа, коэффициента Стьюдента (t) с последующим нахождением
уровня достоверности различий (р) по таблицам. Достоверным считали различие при р < 0,05.

Результаты исследования

У 55 пациентов (96,5%) диагностирован диарея-ассоциированный ГУС (STEC-ГУС), у 1 (1,7%) ребенка старшего
возраста и у 1 (1,7%) ребенка дошкольного возраста верифицирован атипичный ГУС. В структуре заболеваемости
ГУС дети грудного возраста составили 16% (n = 9), раннего возраста — 68% (n = 38), дошкольного возраста — 7%
(n = 4), школьного возраста — 11% (n = 6). Достоверно чаще болеют дети раннего и грудного возраста — как
мальчики, так и девочки, тогда как среди детей школьного возраста достоверно чаще болеют мальчики по
сравнению с девочками (р < 0,05) (рис. 1).

При анализе клинической картины ГУС установлено, что у 100% детей отмечалась острое почечное повреждение,
тромбоцитопения, гемолитическая анемия. У 100% (n = 55) детей с STEC-ГУС заболеванию предшествовал
кишечный синдром, из которых в 46% (n = 25) случаев развился гемоколит.

Гемоколит выявлен у детей грудного возраста в 22% (n = 2) случаев, раннего возраста в 58% (n = 22), дошкольного
возраста в 75% (n = 2), у детей старшего возраста гемоколит отсутствовал (рис. 2) У большинства детей 69% (n =
39) была рвота: дети до 1 года — 56% (n = 5), 1–3 лет — 76% (n = 29), 3–7 лет — 50% (n = 2), старше 7 лет — 67% (n
= 4) (рис. 3).
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Повышение температуры тела зарегистрировано у 64% пациентов, из которых дети грудного возраста составили
44% (n = 4), раннего возраста — 71% (n = 27), дошкольного возраста — 100% (n = 27), школьного возраста — 33%
(n = 2) (рис. 4).

У 37% (n = 21) детей поражение почек характеризовалось развитием анурии, у 63% (n = 36) детей развитием
олигурии. При этом частота анурии достоверно чаще (50%) отмечалась у детей дошкольного возраста по
сравнению с пациентами других возрастов (р < 0,001).

80% детей всех возрастных периодов было необходимо проведение заместительной почечной терапии (ЗПТ). В
группе детей дошкольного возраста ОПП в 50% купировалось без проведения ЗПТ (табл. 1).

Заместительная почечная терапия проводилась в виде гемодиализа, перитонеального диализа или в сочетании
гемодиализа и перитонеального диализа (рис. 5).

У детей с ГУС в 100% случаев (n = 57) развилась артериальная гипертензия (рис. 6).



У 37% (n = 21) пациентов наблюдалось поражение ЦНС с развитием судорог, нарушением сознания, у 5% (n = 2)
детей развилось острое нарушение мозгового кровообращения. Поражение ЦНС более характерно для детей до 1
года — 56% (n = 5), реже для детей раннего возраста — 37% (n = 14), дошкольного возраста — 25% (n = 1) и детей
школьного возраста — 17% (n = 1). При этом нарушение сознания наблюдалось у детей грудного возраста в 33% (n
= 3), раннего возраста — 34% (n = 13), дошкольного возраста — 25% (n = 1), школьного возраста — 17% (n = 1).
Выявлено, что судорожный синдром встречался только у детей грудного 33% (n = 3) и раннего 26% (n = 10)
возраста (табл. 2).

Осложнение в виде ДВС-синдрома развилось у детей до 1 года в 33% (n = 3), 1–3 лет в 37% (n = 14), 3–7 лет в 50%
(n = 2), старше 7 лет в 17% (n = 1) (табл. 3).

Летальный исход был у 7 детей: до 1 года — 2 детей, 1–3 года — 4 ребенка, старше 7 лет — 1 пациент (табл. 4).

Обсуждение

Среди пациентов с ГУС достоверно чаще болеют дети раннего (68%, n = 38) и грудного (16%, n = 9) возраста.
Клиническая картина ГУС характеризуется развитием синдрома гемоколита достоверно чаще у детей раннего
(58%, n = 22) и дошкольного возраста (75%, n = 2); синдрома рвоты у детей раннего возраста (76%, n = 29),
синдрома интоксикации у детей дошкольного (100%, n = 27) и раннего (71%, n = 27) возраста, артериальной
гипертензии у 100% детей (n = 57), поражения ЦНС у детей грудного возраста в 56% случаев (n = 5), ДВС-
синдрома у детей дошкольного возраста у 50% (n = 2) (р < 0,05). 14 пациентов с сохраненной функцией почек не
нуждались в проведении ЗПТ.
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