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Το aHUS είναι σπάνιο2

• Περίπου 2 περιστατικά ανά εκατομμύριο τον χρόνο στις ΗΠΑ2,3

• 0.11 με 0.23 περιστατικά ανά εκατομμύριο στην Ευρώπη1,4

• Από τους επιζώντες, περίπου 50% υποτροπές, >30% χρειάζονται χρόνια αιμοκάθαρση

Το aHUS έχει κοινά κλινικά χαρακτηριστικά με άλλες νόσους5

• Όλες οι TMAs παρουσιάζονται με θρομβοπενία και αιμολυτική αναιμία

Το aHUS απαιτεί κλινική διάγνωση1,5

• Δεν υπάρχει διαγνωστικό τεστ για το aHUS
• Διαγνωστικά τεστ για άλλες TMAs χρησιμοποιούνται για να αποκλείσουν το aHUS

To aHUS μπορεί να παρουσιαστεί με άλλες νόσους ή καταστάσεις5

• Η πρώτη εκδήλωση της νόσου μπορεί να συμβεί σε οποιαδήποτε ηλικία

ΑΤΥΠΟ ΟΥΡΑΙΜΙΚΟ ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΟ ΣΥΝΔΡΟΜΟ (aHUS)

1. Campistol JM, et al. Nefrologia. 2015;35(5):421-447. 2. Yoshida Y, et al. Renal Replacement Therapy. 2017; 3:5. 3. Constantinescu AR, et al. Am J Kidney Dis. 2004;43(6):976-982. 4. Fremeaux-Bacchi V, et al. 
Clin J Am Soc Nephrol. 2013;8(4):554-562. 5. Laurence J, et al. Clin Adv Hematol Oncol. 2016;14(11 suppl 11):2-15. 



PLASMIC score

8.Poster TH–PO501 PLASMIC score to aid diagnosis of aHUS: A post-hoc analysis of data from C5 inhibitor trials, Miguel Giovanni Uriol Rivera, Ana Avila Bernabeu, John N Booth III, Frank R Ernst, Angels Comas, Christoph Gasteyger, Ioannis Tomazos, Ching Lum, Yan Wang, Robert S Makar, 
Pavan K Bendapudi 9. Goodship THJ, et al. Kidney Int. 2017;91:539-551. 10. Azoulay E, et al. Chest. 2017;152:424- 434. 11. Laurence J, et al. Clin Adv Hematol Oncol. 2016;14:2-15. 12. Asif A, et al. J Nephrol. 2017;30:347-362

Low risk (PLASMIC Scores ≤4): consider alternative diagnoses.

Intermediate risk (PLASMIC Score 5): send ADAMTS-13 testing, keep close observation, obtain 
expert consultation, consider plasma exchange if no other cause identified.

High risk (PLASMIC Scores ≥6): send for ADAMTS-13 testing, obtain expert consultation, 
immediate plasma exchange.



ΔΙΑΓΝΩΣΗ



Goodship, Timothy H J et al. “Atypical hemolytic uremic syndrome and C3 glomerulopathy: conclusions from a "Kidney Disease: Improving Global Outcomes" (KDIGO) Controversies Conference.” Kidney international vol. 91,3 (2017): 539-551. 
doi:10.1016/j.kint.2016.10.005
1ary, primary; Ab, antibody; ACA, anticentromere antibody; aHUS, atypical hemolytic uremic syndrome; ANA antinuclear antibody; anti-Scl-70, anti-topoisomerase I antibody; BMT, bone marrow transplant; CMV, cytomegalovirus; DGKE, diacylglycerol kinase 
ε; EBV, Epstein-Barr virus; ESRD, end-stage renal disease; FACS, flow cytometry; Hb, hemoglobin; Hep, hepatitis; HUS, hemolytic uremic syndrome; LDH, lactate dehydrogenase; MAHA, microangiopathic hemolytic anemia; MLPA, multiplex ligation-dependent 
probe amplification; PCR, polymerase chain reaction; Plts, platelets; STEC-HUS, Shiga toxin E. coli HUS; Stx, Shiga toxin; TMA, thrombotic microangiopathy; TTP, thrombotic thrombocytopenic purpura.

Ανάγκη για γρήγορη 
διάγνωση της ΤΜΑ

• Microangiopathic hemolytic anemia
• Organ dysfunction
• Histological lesions of TMA

Ανάγκη για γρήγορη 
διαφορική διάγνωση της 
υποκείμενης αιτίας της ΤΜΑ



Παράγοντες και συμπλήρωμα

1. Laurence J et al. Clin Adv Hematol Oncol 2016;14(11 suppl 11):2–15. 2. Riedl M et al. Semin Thromb Hemost 2014;40:444–64. 3. Asif A et al. J Nephrol 2017;30:347–62. 

In patients with aHUS, despite the condition being treated or 
resolved or causal agent being removed, complement 

continues to be amplified because of genetic predisposition2,3

Trigger further amplifies complement because of 
patient’s genetic predisposition2

TMA

Μη ελεγχόμενη ενίσχυση 
συμπληρώματος

Ενίσχυση μέσω ανατροφοδότησης

+

Εάν τα σημεία και τα συμπτώματα της TMA δεν υποχωρούν γρήγορα στη διαχείριση του εκλυτικού 
παράγοντα , συνεχίζουμε την αξιολόγηση ακολουθώντας τη διαφορική διαγνωστική οδό των TMAs2

Triggers
• Εγκυμοσύνη
• Κακοήθης υπέρταση 
• Μεταμόσχευση (όργανο/μυελός 

των οστών)
• Ορισμένα φάρμακα
• Λοιμώξεις
• Αυτοάνοσα νοσήματα
• Χειρουργείο/τραύμα
• Αλλος

Ενεργοποίηση 
του 

συμπληρώματος 

Ελαττωματικές 
ρυθμιστικές

πρωτεΐνες του 
συμπληρώματος

Βλάβη του ενδοθηλίου
Ενεργοποίηση PLT
Θρόμβωση



Αιτίες και αποτελέσματα των θρομβωτικών Μικροαγγειοπαθειών

1. Bayer G, et al. CJASN 2019;14(4):557–66.

aHUS, atypical hemolytic uremic syndrome; CV, cardiovascular; HTN, hypertension; TMA, thrombotic microangiopathy; TTP, thrombotic thrombocytopenic purpura.

Image is used for educational purpose only. AstraZeneca is not responsible for data and copyrights. 

What are the etiologies and outcomes of thrombotic microangiopathies (TMAs)?
Methods and cohort Results

Retrospective chart 
review 2009–2016

4 hospitals in France

564 patients with adjudicated 
TMA

6% Primary TMA
94% Secondary TMA

Causes
Primary TMA

Secondary TMA

Treatment

Outcomes

Συμπέρασμα Οι δευτεροπαθείς TMAs αποτελούν την πλειοψηφία των TMAs. Πολλαπλές αιτίες 
ευθύνονται στις μισές από τις δευτεροπαθείς TMAs. Ο κίνδυνος αιμοκάθαρσης, νευρολογικών και 
καρδιολογικών επιπλοκών και θανάτου ποικίλουν ανάλογα με την αιτία.1

3% TTP 3% aHUS

35% 
Pregnancy

33% 
Infection

26% 
Drugs

19% 
Cancer

15%  Transplant
9%  Autoimmune

6%  Shiga toxin
4%  Malignant HTN

57% with multiple causes

41% of all TMA
Red cell transfusion

94% of TTP
Plasma infusion 

or exchange

67% 
of aHUS

Eculizumab

15% 
Dialysis

11% 
Major CV 

Event

4% 
Neurologic 

complications

10% 
Death

Complications varied widely by cause

Adapted from Bayer G, et al. CJASN 2019;14(4):557–66



ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ







Στοχευμένη φαρμακευτική  αγωγή

Χαρακτηριστικό Ravulizumab Eculizumab

Κατηγορία φαρμάκου Μονοκλωνικό αντίσωμα Μονοκλωνικό αντίσωμα

Στόχος Αναστολέας του συμπληρώματος Αναστολέας του συμπληρώματος 

Μηχανισμός δράσης

Αναστέλλει την τελική 
ενεργοποίηση του συμπληρώματος 
δεσμεύοντας το C5, εμποδίζοντας 
έτσι το σχηματισμό του 
συμπλέγματος προσβολής της 
μεμβράνης (MAC)

Ίδιος μηχανισμός με το 
ravulizumab

Αποτέλεσμα

Μειώνει τη βλάβη του ενδοθηλίου, 
τη θρόμβωση και τη 
μικροαγγειοπάθεια που 
προκαλείται από την ενεργοποίηση 
του συμπληρώματος στο aHUS

Ίδιο αποτέλεσμα με το ravulizumab



Eculizumab Ravulizumab

Συχνότητα δόσης Κάθε 2 εβδομάδες Κάθε 8 εβδομάδες

Χρόνος έγχυσης ανά έτος 15.2–52 ώρες 3.3–10.4 ώρες

Χρόνος ημίσειας ζωής ~11 ημέρες ~49.7 ημέρες

Αποτελεσματικότητα Υψηλή Αντίστοιχη με το eculizumab

Προφίλ ασφάλειας Παρόμοιο με το ravulizumab Παρόμοιο με το eculizumab

Προτίμηση ασθενών Βασική Υψηλότερη λόγω λιγότερων 
ενέσεων και ταχύτερης χορήγησης

Ετήσιο κόστος Υψηλό (~600.000 $ ΗΠΑ) Χαμηλότερο (~400.000 $ ΗΠΑ)

Εξοικονόμηση κόστους — Σημαντική λόγω μικρότερης 
συχνότητας χορήγησης

Δεδομένα από χρήση Εκτενή Νεότερα αλλά θετικά

Μελέτες μετάβασης — Καλά αποτελέσματα σε ασθενείς 
που μεταπήδησαν από eculizumab







To Ravulizumab σε ενήλικες ασθενείς με aHUS

Phase 3, global, single arm study in complement inhibitor naïve adult patients with aHUS evaluating efficacy and safety of ravulizumab through an initial evaluation period of 26 weeks (n=58) and the long
term extension period of 4.5 year s (n=10) aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; C5, complement component 5; LDH, lactate dehydrogenase; TMA, thrombotic microangiopathy
1. Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97:1287 96; 2. Barbour T, et al. Kidney Int Rep 2021;6:1603 13

Οι ασθενείς έπρεπε να πετύχουν όλα τα κριτήρια 
της απόκρισης στην ΤΜΑ ταυτόχρονα και κάθε 
κριτήριο έπρεπε να επιτευχθεί σε 2 ξεχωριστές 
αξιολογήσεις με χρονικό διάστημα μεταξύ τους 
τουλάχιστον 28 μέρες αλλά και σε κάθε ενδιάμεση 
μέτρηση μεταξύ των δυο αξιολογήσεων



To Ravulizumab σε πρωτοθεραπευόμενους με αναστολείς συμπληρώματος 
ενήλικες ασθενείς με aHUS

*eGFR range corresponds to eGFR category 4–5
aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; eGFR, estimated glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase; SCr, serum creatinine; TMA, thrombotic microangiopathy Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97:1287–96 [graphical abstract, ISN 2019]



To Ravulizumab σε πρωτοθεραπευόμενους με αναστολείς συμπληρώματος 
ενήλικες ασθενείς με aHUS

*eGFR range corresponds to eGFR category 4–5
aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; eGFR, estimated glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase; SCr, serum creatinine; TMA, thrombotic microangiopathy Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97:1287–96 [graphical abstract, ISN 2019]

48.2%(~50%) (27/56) των ενήλικων 
ασθενών στο κλινικό πρόγραμμα Φάσης 
III του ravulizumab στο aHUS έλαβαν 
θεραπεία ενώ βρίσκονταν στη μονάδα 
εντατικής θεραπείας, καταδεικνύοντας 
την πιθανή χρησιμότητα της θεραπείας

στην οξεία φάση της νόσου



To Ravulizumab σε πρωτοθεραπευόμενους με αναστολείς συμπληρώματος 
ενήλικες ασθενείς με aHUS

*eGFR range corresponds to eGFR category 4–5
aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; eGFR, estimated glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase; SCr, serum creatinine; TMA, thrombotic microangiopathy Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97:1287–96 [graphical abstract, ISN 2019]

Από τους 56 ασθενείς της μελέτης, 8 
(14.3%) αντιμετώπισαν επιλόχειο 

aHUS (επαγόμενο από trigger) και 8 
(14.3%) είχαν προηγουμένως 

υποβληθεί σε μεταμόσχευση νεφρού



Ανταπόκριση και Μακροχρόνια δεδομένα αποτελεσματικότητας

*% of patients achieving normalisation of each parameter at LTE; During the extension period, four additional patients achieved complete TMA response at days 169, 295, 407, and 407. aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; eGFR, estimated 
glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase; LTE, long term extension; TMA, thrombotic microangiopathy 1. Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97:1287 96; 2. Barbour T, et al. Kidney Int Rep 2021;6:1603 13

Ομαλοποίηση 
83.9% → 85.7%

Ομαλοποίηση 
76.8% → 83.9%

Ομαλοποίηση
73.2% → 80.4% Ομαλοποίηση

58.9% → 62.5%

Platelet (x109 / L)
LDH (U/L)

Haemoglobin (g/L) eGFR (mL/min per 1.73m2 )

Άμεση αύξηση αιμοπεταλίων από τη δόση έναρξης
Σημαντική μείωση LDH από τις πρώτες εβδομάδες 

Αύξηση αιμοσφαιρίνης από τις πρώτες εβδομάδες Αύξηση eGFR από τις πρώτες εβδομάδες



Μεταβολή του eGFR σε ενήλικες ασθενείς με aHUS ύστερα από θεραπεία με 
ravulizumab

*% of patients achieving normalisation of each parameter at LTE; During the extension period, four additional patients achieved complete TMA response at days 169, 295, 407, and 407. aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; eGFR, estimated 
glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase; LTE, long term extension; TMA, thrombotic microangiopathy 1. Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97:1287 96; 2. Barbour T, et al. Kidney Int Rep 2021;6:1603 13

 Παρατηρήθηκε βελτίωση του eGFR σε 68.1% ασθενών (ημέρα 183)1 and σε 69.8% των ασθενών (την ημέρα 351)2

• Επιδείνωση του eGFR παρατηρήθηκε στο 4% των ασθενών και στην εβδομάδα 26 και στην 521,2

 Η αιμοκάθαρση διακόπηκε από την έναρξη της μελέτης στο 58.6% των ασθενών που βρίσκονταν σε αιμοκάθαρση κατά την 
έναρξη της μελέτης
• Από τους 27 ασθενείς που δεν βρίσκονταν σε αιμοκάθαρση το 21 παρέμειναν εκτός αιμοκάθαρσης και όλοι όσοι 

ξεκίνησαν αιμοκάθαρση το έκαναν κατά τη διάρκεια της πρώτης φάσης της μελέτης - μέρα 183)1



In  patients with aHUS, both eculizumab (dosed every 2 weeks) and ravulizumab (dosed less 
frequently, every 8 weeks) provide substantial improvements in a range of efficacy outcomes 
including renal function, hematological markers, and dialysis prevalence, as well as improvements in 
quality of life and measures of fatigue. In this small sample, using best practice methodology to adjust 
for observed differences in patient characteristics across clinical studies, no differences in outcomes 
were seen between ravulizumab and eculizumab after 26 weeks of treatment



Το ravulizumab αποτελεί την θεραπεία προτίμησης των ασθενών με aHUS 
έναντι του eculizumab

*Complete TMA response was defined as platelet count normalisation ( (≥150 x 10 9 /L), LDH normalisation (≤246 U/L) and ≥25% improvement in serum creatinine from baseline
aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; BL, baseline; eGFR, estimated glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase TMA, thrombotic microangiopathy΄Gäckler A, et al. BMC Nephrol 2021;22(1):5

• Στη μελέτη προτίμησης θεραπείας το 
ravulizumab ήταν η θεραπεία επιλογής 
για τη συντριπτική πλειοψηφία των 
ασθενών με aHUS

• Οι ασθενείς φαίνεται να εκτιμούν 
ιδιαίτερα τη βελτίωση στην ποιότητα 
ζωής τους λόγω του αραιότερου χρονικού 
διαστήματος μεταξύ των χορηγήσεων της 
θεραπείας

• Η προτίμηση υπέρ του ravulizumab 
επικράτησε υπέρ της προτιμήσεως για το 
eculizumab σε όλες τις ερωτήσεις ακόμα 
και αυτές που αφορούσαν την 
αποτελεσματικότητα και τις 
ανεπιθύμητες ενέργειες της θεραπείας





• Διατηρήση  ισορροπίας υγρών και ηλεκτρολυτών

• Επαρκής έλεγχος της αρτηριακής πίεσης με αποκλειστές ρενίνης-αγγειοτενσίνης, 

• Για τον έλεγχο των κρίσεων χορήγηση προφυλακτικής αγωγής με φαινυτοΐνης σε ασθενείς με 
νευρολογικά συμπτώματα (20-40% των ασθενών έχουν επιληπτικές κρίσεις)

• Έλεγχος της αζωθαιμίας

• Προφυλακτική αντιβιοτική αγωγή μέχρι την ολοκλήρωση του εμβολιασμού έναντι του  
Μηνιγγιτιδόκοκου μέχρι και τουλάχιστον 15 μέρες μετά την ολοκλήρωση του εμβολιασμού.

Συντηρητική αντιμετώπιση



Η αξία της θεραπείας με πλάσμα είναι περιορισμένη με βάση όλα τα υπάρχοντα δεδομένα γιατί 
δεν αντιμετωπίζεται η υποκείμενη αιτία του νοσήματος

Νoris, Marina*; Caprioli, Jessica*; Bresin, Elena*; Mossali, Chiara*; Pianetti, Gaia*; Gamba, Sara*; Daina, Erica*; Fenili, Chiara*; Castelletti, Federica*; Sorosina, Annalisa*; Piras, Rossella*; Donadelli, Roberta*; Maranta, Ramona*; van der Meer, Irene*,†; Conway, Edward M.‡; Zipfel, 
Peter F.§; Goodship, Timothy H.‖; Remuzzi, Giuseppe*,¶. Relative Role of Genetic Complement Abnormalities in Sporadic and Familial aHUS and Their Impact on Clinical Phenotype. Clinical Journal of the American Society of Nephrology 5(10):p 1844-1859, October 2010. | DOI: 
10.2215/CJN.02210310

Η τελικού σταδίου νεφρική ανεπάρκεια ή ο θάνατος στα 3 χρόνια από την εκδήλωση της νόσου  και σε 
ασθενείς οι οποίοι υποβλήθηκαν σε θεραπεία με πλάσμα παραμένει σε πολύ υψηλά ποσοστά ασχέτου 
μετάλλαξης και ασχέτως αν οι ασθενείς φάνηκε να αποκρίνονται θετικά στην θεραπεία με πλάσμα κατά 
την πρώτη εκδήλωση της νόσου

Summary of the most relevant clinical findings



The sooner the better



Walle, J.V., Delmas, Y., Ardissino, G. et al. Improved renal recovery in patients with atypical 
hemolytic uremic syndrome following rapid initiation of eculizumab treatment. J 
Nephrol 30, 127–134 (2017). https://doi.org/10.1007/s40620-016-0288-3

Β) Ποσοστό ασθενών που πέτυχαν παρατεταμένη 
ανταπόκριση αύξησης του eGFR ≥15 ml/min/1,73 m2

Βελτιώσεις στο eGFR με την πάροδο του χρόνου. 

Α) μέση μεταβολή στο eGFR μεταξύ ασθενών που λαμβάνουν 
eculizumab ≤7 ή >7 ημέρες μετά την έναρξη της τελευταίας 
εκδήλωσης aHUS 



ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ ΑΣΘΕΝΩΝ



Nephrology (Carlton). 2024 Aug;29(8):519-527. doi: 10.1111/nep.14304. Epub 2024 Apr 11. 



Number of patients with each specified associated trigger or clinical
condition by age at aHUS onset and pathogenic complement genetic status (3 of 4)

• Acute infection is 
the most common 
trigger in pediatrics

• Similar proportion 
of genetically 
positive and 
negative patients as 
in pregnancy aHUS

Associated trigger or clinical 
condition n (%)

All Age at aHUS onset Pathogenic complement genetic 
statusa

N=307
Pediatric 

(<18 years)
n=78

Adult 
(≥18 years)

n=229
Positive

n=69
Negative

n=99

Malignancy 58 (18.9) 7 (9.0) 51 (22.3) 4 (5.8) 26 (26.3)

Pregnancy 53 (17.3) 0 (0.0) 53 (23.1) 14 (20.3) 16 (16.2)

Acute infectionb 53 (17.3) 28 (35.9) 25 (10.9) 13 (18.8) 15 (15.2)

Autoimmune disease 36 (11.7) 4 (5.1) 32 (14.0) 7 (10.1) 10 (10.1)

Kidney transplant 31 (10.1) 4 (5.1) 27 (11.8) 6 (8.7) 12 (12.1)

Malignant hypertension 26 (8.5) 8 (10.3) 18 (7.9) 10 (14.5) 9 (9.1)
aHUS onset ≤30 days after 
birth 25 (8.1) 25 (32.1) 0 (0.0) 9 (13.0) 3 (3.0)

Chronic infectionb 14 (4.6) 1 (1.3) 13 (5.7) 2 (2.9) 7 (7.1)

Bone marrow transplant 5 (1.6) 1 (1.3) 4 (1.7) 1 (1.4) 1 (1.0)

Drug-induced aHUS 4 (1.3) 0 (0.0) 4 (1.7) 1 (1.4) 0 (0.0)

C3 glomerulopathy 2 (0.7) 0 (0.0) 2 (0.9) 2 (2.9) 0 (0.0)

aPatients were classed as either positive or negative for pathogenic complement genetic variant(s) and/or anti CFH antibodies. The remaining 139 patients were either not tested, had no results recorded, or were adjudicated to have incomplete 
genetic data recorded in the Registry and were classed as having an unknown genetic status; bAcute versus chronic infections were adjudicated based on data entered in the electronic case report form. All patients with acute infections occurring 
earlier than 90 days before aHUS onset were excluded from the analysis.
aHUS, atypical hemolytic uremic syndrome; C3, complement component 3; CFH, complement factor H
Licht C et al. Nephrology 2024;1–9



Οι ασθενείς με aHus βρίσκονται σε συνεχή κίνδυνο απειλητικών για τη ζωή επιπλοκών λόγω απρόβλεπτης 
εκδήλωσης ΤΜΑ διαμεσολαβούμενης από το συμπλήρωμα

1.Laurence J, et al. Clin Adv Hematol Oncol. 2016 
2. Legendre CM, et al. N Engl J Med. 2013
3. Schaefer F, et al. Kidney Int. 2018;94(2):408-418
4.Schaefer F, et al. Kidney Int. 2018;94(2):408-418. 6. Total Orphan Drugs website. http://www.orphan-drugs.org/2014/08/21/living-ahus-infographic/. 

 ESRD-free survival ήταν 79% για τους 
παιδιατρικούς ασθενείς και 69% στους ενήλικες 
ασθενείς τον 1ο χρόνο3

 Στα 5 χρόνια τα αντίστοιχα ποσοστά ήταν 73% και 
51%

Time from initial aHUS presentation (years)

Su
rv

iv
al

 p
ro

ba
bi

lit
y

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15

1.0
0.9
0.8
0.7
0.6
0.5
0.4
0.3
0.2
0.1
0.0
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Reprinted from Kidney Int, 94(2), Schaefer F, et al. 408-418, © 2018, with permission from Elsevier.

Οι ασθενείς με aHUS παραμένουν σε χρόνιο κίνδυνο TMA



ΜΑΚΡΟΧΡΟΝΙΑ ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ



Number of TMA episodes after aHUS onset by trigger and
genetic statusa

• Οι περισσότεροι ασθενείς με σχετιζόμενη 
πυροδότηση είχαν περισσότερα από ένα 
επακόλουθα επεισόδια TMA μετά την 
έναρξη του aHUS:

– Περισσότερα επακόλουθα επεισόδια 
TMA σε ασθενείς με κακοήθη 
υπέρταση ή φαρμακευτικά 
επαγόμενο aHUS ( 3 επεισόδια)

– Λιγότερα επακόλουθα επεισόδια 
TMA σε ασθενείς με έναρξη aHUS 
≤30 ημέρες μετά τη γέννηση ( 1 
επεισόδιο)

Figure adapted from Licht C et al. Nephrology. 2024;1–9
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aOnset of aHUS defined as earliest of either: initial symptom presentation, diagnosis of aHUS or first recorded TMA
aHUS, atypical hemolytic uremic syndrome; TMA, thrombotic microangiopathy
Licht C et al. Nephrology 2024;1–9



Παράγοντες Κινδύνου που απαιτούν προσοχή κατά τη μακροχρόνια 
διαχείριση των ασθενών με aHUS 

• Γενετικές Ανωμαλίες
• Συνεχής κίνδυνος ESRD, θανάτου, εξωνεφρικών συμπτωμάτων, επακόλουθη TMA, και απώλεια μοσχεύματος ύστερα από 

μεταμόσχευση νεφρού ποικίλουν μεταξύ των γονότυπων1,2

• Συνεχιζόμενη Νεφρική Δυσλειτουργία
• Οι περισσότεροι ασθενείς με aHUS βρίσκονται σε συνεχές κίνδυνο θανάτου ή μόνιμης νεφρικής βλάβης ακόμα και μετά 

από ανάρρωση ύστερα από οξεία νεφρική δυσλειτουργία 1,3,4

• Ηλικία κατά την πρώτη εκδήλωση
• Η θνησιμότητα είναι υψηλότερη σε ασθενείς με aHUS που διαγνώστηκαν ως παιδιά, ενώ η νεφρική ανεπάρκεια είναι 

υψηλότερη σε ενήλικες1,a

• Κλινικό Ιστορικό TMA
• Κλινικό ιστορικό TMA καταδεικνύει τη συνεχή ευπάθεια σε TMA που προκαλείται από το συμπλήρωμα και συμβαίνει σε 

όλους τους ασθενείς με aHUS3-5

• Εξωνεφρικές Επιπλοκές των TMA
• Οι ασθενείς με aHUS είναι σε συνεχή κίνδυνο εξωνεφρικών επιπλοκών οι οποίες μπορεί να προχωρήσουν χωρίς την 

ύπαρξη φανερής θρομβοπενίας ή αιμόλυσης2,6

• Ιστορικό Μεταμόσχευσης Νεφρού
• Ο συνεχής κίνδυνος επακόλουθης TMA και απώλειας μοσχεύματος είναι υψηλός για ασθενείς με aHUS ύστερα από 

μεταμόσχευση νεφρού2,3,7

TMA, thrombotic microangiopathy.
aMortality in 89 paediatric patients with aHUS vs in 125 adult patients with aHUS was 7.8% vs 1.6% (P<0.02). Progression to ESRD after the first aHUS manifestation in adult patients with aHUS vs in paediatric patients with aHUS was 46% vs 16% (P<0.001). Median 
follow-up of 57 (range, 1-353) months for adults and of 45 (range, 1-493) months for paediatric patients (pre-Soliris era).1
1. Fremeaux-Bacchi V, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2013;8:554-562. 2. Noris M, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2010;5:1844-1859. 3. Campistol JM, et aI. Nefrologia. 2015;35:421-447. 4. Loirat C, et al. Pediatr Nephrol. 2016;31(1):15-39. 5. Noris M, et al. Nat Rev Nephrol. 
2012;8:622-633. 6. Macia M, et al. Clin Kidney J. 2017;10(3):310-319. 7. Le Quintrec M, et al. Am J Transplant. 2013;13:663-675.



ΔΙΕΠΙΣΤΗΜΟΝΙΚΗ ΟΜΑΔΑ





Πρωτεύων Στόχος:

• Να αξιολογηθεί ο αριθμός των ασθενών ανά έτος που διαγνώστηκαν με TMA πριν και μετά την 
εφαρμογή της MDT.

Δευτερεύοντες Στόχοι:

• Να συγκριθούν οι διαφορές μεταξύ της προ-MDT και της μετά-MDT περιόδου όσον αφορά τα εξής 
αποτελέσματα:
• Το ποσοστό των ασθενών που κατέληξαν.
• Το ποσοστό των ασθενών που χρειάστηκαν CRRT.
• Χρόνος ανταπόκρισης (RT): το χρονικό διάστημα (ημέρες) μεταξύ της εισαγωγής στο νοσοκομείο και 

της πρώτης ημέρας χορήγησης άμεσης θεραπείας.
• Η διάρκεια νοσηλείας στη μονάδα εντατικής θεραπείας (ICU) και η συνολική διάρκεια νοσηλείας (T-

LOS)



ICU, intensive care unit.
aFrom a retrospective study of 28 patients diagnosed with TMA at a tertiary referral centre in Spain either between January 2008 and April 2016 (pre-MDT) and between May 2016 and December 2016 (post-MDT). 
Uriol Rivera MG, et al. PLoS One. 2018;13(11):e0206558.

The adoption of a multidisciplinary team for the diagnosis and management of TMA is 
related with improvements in TMA patient clinical outcomes

In a retrospective study of 28 patients evaluating differences between pre-MDT and post-MDT 
implementation:

Pre-MDT P Value Post-MDT

18 patients diagnosed over 8 years NR 10 patients diagnosed over 8 months

Response time=11 days 
(range, 1.5-12 days) NR Response time=0 days 

(range, 0-2 days)
ICU length of stay=16 days 

(range, 7-33 days) 0.05 ICU length of stay=11 days 
(range, 4-18)

Total length of stay at hospital=33 days
(range, 21-49 days) 0.01 Total length of stay at hospital=16 days 

(range, 13-32 days)
39% (7/28) required chronic renal 

replacement therapy 0.03 0% required chronic renal replacement 
therapy



Συμπερασματικά

 Ο νεφρολόγος ως θεραπευτικός navigator

 Ανάγκη άμεσης διάγνωσης

 Άμεση χορήγηση αναστολέα του συμπληρώματος < 24 h

 Ανάγκη χρόνιας παρακολούθησης

 Ανάγκη διεπιστημονικής ομάδας





Kidney disease does not just affect the kidneys
It affects the whole person
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