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Несмотря на то, что распространенность гемолитико-уремического синдрома (ГУС) у детей невелика (0,2-4,28 на 100 тыс. детского населения в год), многообразие клинической картины в дебюте,  тяжесть течения заболевания (смертность при типичном ГУС в острой фазе составляет 2,5-12,5%), развитие поздних осложнений у выживших больных (артериальная гипертензия, терминальная хроническая почечная недостаточность (ХПН) до 50% больных), высокая стоимость терапии делают проблему своевременной диагностики и назначения адекватной терапии этого заболевания до настоящего времени актуальной. 

ГУС, относящийся к тромботическим микроангиопатиям (ТМА) и клинически проявляющийся симптомокомплексом Кумбс–отрицательной гемолитической анемии, тромбоцитопении и острой почечной недостаточности, по этиопатогенетической природе неоднороден. При типичном ГУС (токсин- ассоциированном) этиологическим фактором выступают бактерии, продуцирующие шига- и веротоксин, при атипичном ГУС имеет место патология альтернативного пути активации комплемента, развитие вторичного ГУС может быть связано с различными факторами - Str.pneumonia,  аутоиммунные заболевания (системная красная волчанка, антифосфолипидный синдром), септицемия/ДВС, беременность/HELLP-синдром, новообразования, прием медикаментов и др. Исходя из разнообразия этиологических и триггерных факторов, многообразия клинической симптоматики дебюта заболевания (поражение желудочно-кишечного тракта, легких, центральной нервной системы, сердечно-сосудистой системы и др.) с последующим быстрым развитием полиорганной недостаточности (в первую очередь почечной) в диагностике и лечении заболевания могут принимать участие врачи различных специальностей – педиатры, инфекционисты, пульмонологи, кардиологи, нефрологи, гематологи, анестезиологи-реаниматологи, акушеры-гинекологи. Кроме, того необходимо отметить, что лечение различных вариантов ГУС имеет свои особенности. Введение свежезамороженной плазмы используется в лечении тяжелых форм типичного ГУС, эффективно при атипичном ГУС (но не предотвращает развитие терминальной ХПН)  и противопоказано при ГУС, обусловленным Str.pneumonia. В лечении атипичного ГУС (особенно при назначении в первые дни заболевания) доказана высокая эффективность экулизумаба, единственного на сегодняшний день патогенетического средства лечения атипичного ГУС, позволяющего изменить прогноз заболевания, уменьшить летальность, предотвратить тяжелые осложнения, улучшить качество жизни пациентов. 

Вышеизложенное, с одной стороны, требует повышения информированности врачей о данной патологии, с другой стороны, разработки унифицированных подходов к диагностике ГУС и других ТМА, а также пересмотра стандартов оказания медицинской помощи детям с ГУС в Украине.

Таким образом, современные представления об этиопатогенезе и клинической картине ГУС  диктуют необходимость в разработке и внедрении мультидисциплинарного подхода к своевременной постановке точного нозологического диагноза и назначения адекватной терапии с целью уменьшения развития летальных исходов, сохранения функции почек, снижении потребности в диализе и трансплантации почек.

