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Ã|Ì°q 
�������Ţſř�ĨƿĥƺƫƺţŚěƺĪǀƴǀƬĩ�ƞǀƇƺţ�Ĩƿ�ƾţŚěƺƿĦƳřƹźĪǀƯ�ĨǀţƺŞƯƹźţŻř����������Ĩºģƺĩ�ơƹźºƗ�Źŵ�Ţºĩǈě�ƹ�ƲƿźŞǀƟ�ƖưŬţ������ƵřźºưƷ�������ŵźĩŹŚºĩ�ƂƷŚºĩ�Śºŝ�

ƳŚĭŹř�ěƺǀŤſƺŞƯźţ��ŚƸƴ���ƹ�ƾ��Ţſř�ƾƳƺų�Ʈĩ������ƶŤƀĪƃ�żƯźƣ�ƽŚƸƫƺƬſ�ŢǀſƺŤƀǀƃ����ƹ��Ǉ�ƮƿżƳř�ƂƿřżƟřĩ��������������Ʋºƿř�źºĮƿŵ�ƮºƸƯ�ƽŚºƷźƸģ�ŻŚºƳĥƹŹ�ŶºǀƷŵ�ĨºǀŤ
�ŶƴŤƀƷ�ƽŹŚưǀŝ����ºſ�Ƶĥřƹ������ĨºǀƯŹƹř�ĨºǀŤƫǇƺưƷ�ƭŹŶƴ�HUS������Żř�ƕƺºƳ�ĨºƿTMA����������ĨºǀţƺŞƯźţ�ƹ�ŶºŤƟř�ƾºƯ�ơŚºƠţř�ƱŚºĩŵƺĩ�Źŵ�źŤƄºǀŝ�ƶºĩ�ŶºƃŚŝ�ƾºƯ�

����ƹ�řŹƺƿŹƺě�ƾƴƿƺŤǀſƺŞƯźţ�TTP����źŤƄǀŝ���ƶŝ��ŵŹřƺƯTMA��������ƺƳ�ƮŗǈƗ�ƹ�ŵƺƃ�ƾƯ�ơǈƏř�ƱǇŚƀĭŹżŝ�Źŵ�Ź������Ţºſř�źţŻŹŚŝ�ƕƺƳ�Ʋƿř�Źŵ�Ĩƿĥƺƫ�����ŵƺºųHUS���ƶºŝ�
ŤƟř�ƾƯ�ơŚƠţř�ƩŚƸſř�Żř�ŶƘŝ�ƶĩ�ƽŵŹřƺƯƴŶ���ľŚºŞƫŚƛ�ŢºƳƺƠƗ�ƪƯŚƗ�ŵƺƃ�ƾƯ�ƮǀƀƤţ�ŶƳŹřŶƳ�ƩŚƸſř�ƶƤŝŚſ�ƶĩ�ƽŵŹřƺƯ�ƹ�Ecoli O157-H7���źºŤưĩ�ŵŹřƺºƯ�Źŵ�ƹ�

ŶƃŚŝ�ƾƯ�ŻƺƬĮǀƀƃ�ƖƿŚƃ���ŵŹřƺƯHus�Śƿ�ƩŚƸſř�ƶƤŝŚſ�ƱƹŶŝ� (a-HUS) atypical Hus�ƾƳŚºưƬĜưĩ�ƮŤƀǀſ�ŢǀƫŚƘƟ�ƂƿřżƟř�ƹ�ƶŤƃřŵ�ƾţƹŚƠŤƯ�ƪƬƗ����ƾºƃŚƳ
������ƽŹŚƸƯ�ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ�Źŵ�ƩǈŤųř�Żř�Żř�ƾĪƿ����Ţſř�Ʊō�ƮƸƯ�ƪƬƗ����ŵřƺƳŚų�ŵŹřƺƯĭ��ƾHUS���ƵŶƃ�ƁŹřżĭ�ƮƷ�Ţſř�����ŻŚºǀţƹźěƺƫŚŤƯ�ŢºǀƫŚƘƟ�ƂƷŚĩAdamt-13�

�ƪƯŚƗ�ŵŹřƺƯ�żƳĥƺţŚě�Źŵ�ƮƸƯTTP��ƹ�ŶƃŚŝ�ƾƯ�ŵŹřƺƯ�ơřźŤƟř�Źŵ�Ʊō�Żř�Ʊřƺţ�ƾƯHUS�ƹ�TTPŵźĩ�ƵŵŚƠŤſř����
 

Ä»|¬»��
ƾţŚºººěƺƿĦƳřƹźĪǀƯ�ĨºººǀţƺŞƯƹźţThrombotic Microangiopathy 

(TMA)�ţ��źºƗ�ŻƺŞƯƹź��Ĩºģƺĩ�ơƹ�������Śºŝ�ƵřźºưƷ�����Ʈºĩ�ƹ�ƾƴěƺŤǀºſƺŞƯźţ
�������������Ţºſř�żºƯźƣ�ƽŚƸƫƺƬºſ�ƱŶºƃ�ƶºĪţ�ƶĪţ�Żř�ƾƃŚƳ�ƾƳƺų������ƲŤºƟŹ�ǇŚºŝ

�LDH��lactic dehydrogenase �ƽŹŚưǀŝ�Ʋƿř�Źŵ���ƪºǀƫŵ�ƶºŝ��ƾưĪƀºƿř�
��ƾŤƟŚŝ��ƹ��żǀƫƺưƷƾƯ���ŶºƃŚŝ�������������ŵřŶƀºƳř�Żř�ƾºƃŚƳ�ŚƌºƗř�ŵźĩŹŚºĩ�ƩǈŤºųř

����Śŝ�Ĩģƺĩ�ơƹźƗ��ƽŚºƷ�ƶŤŴƫ�����ºƴƿźŞǀƟ�ƹ�ƾºŤĩǈě�ƾ�����ƽŚƸƫƺƬºſ�ƹ�Ţºſř��
����ƾºƯ�ƾůřƺºƳ�Ʋƿř�Żř�ƾŤƣƹ�żƯźƣ�������ºƴƿźŞǀƟ�Źƺºţ�Śºŝ�ŵŹƺºųźŝ�Śºŝ�ŶºƳŹŸĭƾ�

ƶĪţ�ƾƯ�ƶĪţ�ŶƳƺƃ�æƹç�����ƪĪƃæ����
� Ɩƣřƹ� ŹŵTMAƾƬĩ� Ƶĥřƹ�Ĩƿ���Ţſř� źţźƷ� ƵŶƳźǀĭźŝ� Źŵ� ƶĩ�
� ƽŹŚưǀŝƹŵHUS ��Hemolytic uremic syndrome� ��ƹTTP �

�Thrombotic Thrombocytopenia Purpura���ŶƃŚŝ�ƾƯ���ŹŵTTP 

ǀŝ�ƾƣƹźƗ�Ŝǀſō��Źŵ�ƹ�Ţſř�żƜƯ�ƶūƺŤƯ�źŤƄHUS �ƶǀƬĩ�ƶūƺŤƯ�
ƾƯ�ŶƃŚŝ��è��æ���

� ƭƺſźƯ� ƽŶƴŝ� ƮǀƀƤţTMAƶŤƟŚƿ� ŽŚſř� źŝ���ƾƴǀƫŚŝ� ƽŚƷ
ƮǀƀƤţ� Źŵ�Ţſř� ƵŶƴƴĩ� Ʈĭ� Źŵ� źſ� ƹ�ƆŴƄƯŚƳ��ŵƺŞưĩ� źǀųř�ƽŶƴŝ

� ŻŚƴǀŘţƹźěƺƫŚŤƯ� ŹƺŤĩŚƟADAMTS 13 �ƆŤŴƯ� źŤƄǀŝřŹ�TTP ��ƹ
� řŹ� ƱŚưƬĜưĩ�ƽŹŚƸƯ�ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ�ƆƤƳƵĦņƿƹ��HUSŤƀŝřƹ� źǀƛ�ƶŝ� ƶ�

�ƩŚƸſř��Non-Shiga Toxin- HUS (nstx-HUS) �ƾƯ�ŵƳřŶƴ��êƹé����
TMA�ƾţŚěƺƿĦƳōƹźĪǀƯ�ŶƴƳŚƯ�ƽŵŹřƺƯ�ƵŶƳźǀĭźŝ�Źŵ�ƩŚů�ƲǀƗ�Źŵ�

� ĨǀưŤƀǀſ� ŻƹźƬĪſř� �ƮǀųŶŝ� Ʊƺų� ŹŚƄƟ� Żř� ƾƃŚƳ(Systemic 

sclerosis)��ƱƺǀſŚƿŵřŹ�Żř�ƾƃŚƳ�ƾţŚěƺƿĦƳōƹźĪǀƯ�żǀƳ�ƹ��ƹ�ŚƌƗř�ŶƳƺǀě
ƾƯ�ƮƷ�ŚŝŶƃ.�é��ç����
��

Thrombotic Thrombocytopenia Purpura 
��

TTP� ƩŚſ� Źŵ� ŹŚŝ� Ʋǀƫƹř� ƽřźŝ�1924Ǝſƺţ�Moschcowite �
�Śŝ�ƶĩ�ŹŚưǀŝ�ƹŵ�ƾƀěƺţř�Źŵ�ƶƳŚƷŚĭō�ƵŶƷŚƄƯ�Ĩƿ�Źŵ�ƹř�Ŷƃ�Ƶŵřŵ�ŭźƃ

ŵƺưƳ�šƺƟ�Ŝţ�ƹ�ƾĭŶƿżě�ĬƳŹŵƺŝ�Ƶ�ƲǀƫŚǀƷ�ŻƺŞƯƹźţ�ŵŚƿŻ�ŹřŶƤƯ��ŶƳ
ǀƇƺţ�Ʋǀƫƹř�Ʋƿř�ŢƟŚƿ��ŶŞĩ�ƹ�ƶǀƬĩ�ŜƬƣ�ƽŚƷźƬǀěŚĩ�ƹ�Ʋǀƿřźƃ�Źŵ�ƞ
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TTPŵƺŝ�� ��ŶǀƄĩ�ƩƺƏ�ŚƸƫŚſƲƿř�ƶĩ�ƶŝ�ƵŶƴƄĩ�ƹ�ƶŤųŚƴƃŚƳ�ƽŹŚưǀŝ�
ƃ�ƪƿŶŞţ�źƿŸě�ũǈƗ�ƽŹŚưǀŝ�Ĩƿƺŵ���ë����

�ƾƴǀƫŚŝ�ƆǀŴƄţTTP�ƹ�ƾƴěƺŤǀſƺŞƯźţ�ƶĩ�ŵƺƄǀƯ�ŭźƐƯ�ƾƳŚƯŻ�
ŶƃŚŝ�ƶŤƃřŶƳ�ƽźĮƿŵ�ŢƬƗ�Ʊƺǀưƿřƺţř�źǀƛ�ĨǀţǇƺưƷ�ƾưƳō�é�ƱŵƺŞƳ��

ĨƿĥƺƫƹźƳ�ƮŗǈƗ�ƆǀŴƄţ�Ŝţ�ƹ�ƽƺǀƬĩ�� TTPƾưƳ�ŵŹ�řŹ��ĩŶƴ���é���
� ŵŚŤƴě� ŢƿŚƗŹ� Ɩƣřƹ� Źŵ��ƮŗǈƗƹ� ƾưƳřƹ� ƾƴěƺŤǀſƺŞƯƹźţ� ƹ� Ŝţ

�ƆǀŴƄţ�ƽřźŝ�ƾŤſƺě�ƽřŹƺěŹƺěƹ�ƾŞƈƗTTPŶƃŚŞǀưƳ�ƭŻǇ�ƹ��Ʋƿř�
�ƶĩ�ŵƺŝ�ƾƳŚƯŻ�ƶŝ�ƍƺŝźƯTTP �ƾƯ�śŚƀů�ƶŝ�ƵŶƴƄĩ�ƽŹŚưǀŝ�Ĩƿ�

ŢƃřŶƳ�ƮƷ�ƽźŧƺƯ�ƱŚƯŹŵ�ƹ�ŶƯō.�ƪĩŹŵ�ƖƿŚƃŚƳ�ĨƿĥƺƫƹźƳ�ƮŗǈƗ�
ƾƯ�ơŚƠţř�šŹŶƴŝ�Ŝţ�ƹ�ŶƴŤƀƷ�ŶŤƟř����ì���

ƶĩ� ŚŬƳō� Żř ƆǀŴƄţ� ƽŚƷŹŚǀƘƯ�TTP �ŢƀǀƳ� ƾƇŚƈŤųř�
ƾƯ� ƽŵŶƘŤƯ� ƽŚƸƿŹŚưǀŝ�ƾưǀųŶŝ� ŶƴƳŚƯ� Ŷƴƴĩ� ŶǀƬƤţ� řźƳō� ŶƴƳřƺţ��ŚƷ

ŚƷ�ŢƳƺƠƗ�ƮǀųŶŝ� Ʊƺų� ŹŚƄƟ� �ƹ��SLE�� ��źĪƟ� ƶŝ� ŶƿŚŝ� ƵŹřƺưƷ� řŸƫ
�ƾŤů�ŵƺŝ�ƮƷ�źĮƿŵ�ƽŚƷ�ƆǀŴƄţźĭř�ƆǀŴƄţ�TTP�ƹ�ƵŶƃ�Ƶŵřŵ�

Plasma exchange� �ŶƃŚŝ�ƵŶƃ�ƕƹźƃ��ƮƷ��Śſ�ŚƷŚƿźŤƿřźĩ�Ʊŵźĩ�Ƶŵ
�ƾƈǀŴƄţ�ƽTTPŚưſǈě�ƊƿƺƘţ�ŵŹřƺƯ�ƶĩ�Ţſř�ƵŶƃ�ŜŞſ�(PE)�

Plasma Exchange � ƱŚƯŹŵ�ƽřźŝ�TTP� ƱřżǀƯ� ƶŝ�í� Śţ�æå�źŝřźŝ�
ŶŝŚƿ�ƂƿřżƟř���ìƹí� 

ƮǀƀƤţ�ŽŚſř�źŝ��ŶƿŶū�ƽŶƴŝTTP�ŵƺŞưĩ�Żř�ƾƃŚƳ�ƽŹŚưǀŝ�Ĩƿ�
�ŶƿŶƃō�ŻŚƴŘţƹźěƺƫŚŤƯ�ƮƿżƳADAMTS 13ƾƯ���Śƿ�ŵƺŞưĩ�Ʋƿř�ƶĩ�ŶƃŚŝ

ř� Ţſř� ƾŧŹ�ƾĪǀŤƳĥ� ƱƺǀſŚţƺƯ��Ţſř� ƾŝŚƀŤĩř� Śƿ� ��ƲǀƿŚě� ŭƺƐſ
ADAMTS 13 �ƱŚƿźū�Źŵ�DIC �ƹ�Sepsis �ƮƷ�ƽŶŞĩ�ƽŚƸƿŹŚưǀŝƹ�

ƾƯ�ƵŶƿŵ�ŵƺƃ��é����
ADAMTIS 13 � ƵŵřƺƳŚų� Żř� ŻŚƴǀŘţƹźěƺƫŚŤƯ�Ĩƿ�M12B�ƾƯ�

ŶƳřźŞƬƿƹ�Ʊƹ� ŹƺŤĩŚƟ� ƶĩ�ŶƃŚŝ��VWF � ��ŶƳŚŝ� Źŵ� řŹTyr 1605 � 

met1606  ŶƴĪƃ�ƾƯ���ǀůŚƳ�Ʋƿřƹ�Ʊƺų�ƱŚƿźū�ŹŚƄƟ�źŧř�Źŵ�ƱŚƸƴě�ƶ�
�ƩƺĪƫƺƯ�ƱŶƃ�ŻŚŝWVFƾƯ�Źřźƣ�ŻŚƴǀŘţƹźěƺƫŚŤƯ�ŽźŤſŵ�Źŵ� ŵźǀĭ��ƹ

�źƯ�ƾƬěVWF�ƾĭŶƴŞƀģ�ŢǀƇŚų�ƶĩ�ŶƴĪǀƯ�ƪƿŶŞţ�źƯ�ƾŤƫƺƯ�ƶŝ�řŹ
ŵŹřŵ�Ţĩǈě�ƶŝ�ƽźŤưĩ���ŵƺŞưĩ�ŹŵADAMTS 13�Żř�ƽŵŚƿŻ��ŵřŶƘţ�

VWF�ŶƳŹřŵ�ƾƿǇŚŝ�ƾŤĩǈě�ƾĭŶƴŞƀģ�ŢǀƇŚų� � ƶĩ�īŹżŝ�ƽŚƷ�
�ƾƣŚŝŶƳƺƃ�ƾƯ�Ĩģƺĩ�ơƹźƗ�ŻƺŞƯƹźţ�ŜŞſ�ƹ�ŶƴƳŚƯ�ƾƯ��ƪĪƃç��
ƞƫř���ƾƿŚƷŻƺŞƯƹźţ TTP �ƹ�Ţĩǈě�ƽƹŚů�źŤƄǀŝ�VWF �ƹ�ŶƴŤƀƷ�

ƩƺƿźţŹř�Źŵ�ƹ�ŶƳŹřŵ�ƽźŤưĩ�ƲƿźŞǀƟ��ŶƴŤƟř�ƾƯ�ơŚƠţř�ƾƿŚƷźƬǀěŚĩ�ƹ�ŚƷ
ŵŹřŵ�ƱŚƿźū�ŚƸƳřŹŵ�ƽźţǇŚŝ��ŹŚƄƟ�Śŝ�Ʊƺų�ƶĩ.��éƹçƹæƹì���
Ɵ�ŵŹřƺƯ�Źŵ�ƶĩ�Ƶŵřŵ�ƱŚƄƳ�ƾƴǀƫŚŝ�šŚǀŝźŬţ�ŢǀƫŚƘAOAMTS 13 �

�Żř�źţǇŚŝæå�ƾŤĩǈě�ŻƺŞƯƹźţ�ŻřŶƇŹŵ��ŶƿŶƃƾưƳ�ơŚƠţř��ƶŝ�ƾƫƹ�ŶŤƟř
�ƶŝ� ƍƺŝźƯ� ƪƯřƺƗ� ƹ� ŵŹřŶƳ� ŵƺūƹ� ƾƈŴƄƯ� ŻźƯ� Ĩƿ� ƩŚů� źƷ

� Ʊƺų� ƱŚƿźū� �ĨǀƳŚĪƯ�Shear stress profile� ��ŢǀƫŚƘƟ� ƱřżǀƯ� ƹ
ƵŶƳźǀĭ�ŶƳŹřŵ� ƂƤƳ� ƮƷ� ƾŤĩǈě� ƽŚƷ�é�����śŚƸŤƫř� ŶƴƳŚƯ� ƾƬƯřƺƗ

�ŢƳƺƠƗŚŝ� ƪƯřƺƗ� ŚŝƞƬŤŴƯ�ƾƐǀŰƯ�ƪƯřƺƗ� �ƭŹƺſ� �Ʃřźƿƹ� ƩŚƿźŤĩ�
ƾƯ�ƾĮƬƯŚů�ƾŤů��ƶƬưů�ƕƹźƃ�ŜŞſ�ħźŰƯ�Ĩƿ�šŹƺƈŝ�ŶƴƳřƺţ

TTP� ŹƺŤĩŚƟ� ŵƺŞưĩ�ƾƬŞƣ� ƶƴǀƯŻ� Śŝ� ŵźƟ�Ĩƿ� Źŵ�ADAMTS 13 �
�ŶƳƺƃ�æí��î����ŹŵTTP �ŶƿŶƃ�ŵƺŞưĩ�ƾŧŹř�ADAMTS13 �ƾƃŚƳ�

�Ʊĥ�Źŵ�šƺĮƿŻƹźŤƷ�Śƿ�šƺĮƿŻƺưƷ�ƽŚƷ�ƱƺǀſŚţƺƯ�ŻřADAMTS 

13� �ŵŹřŵ� ŵƺūƹ���çƹé��� ŹŵTTP�ŶƋ� źŝ� ƽŵŚŝ� ƾŤƳō� Ʊƺǀưƿřƺţř�
ADAMTS13�ƩŚƀƳŚǀƯ��ŵřźƟř�Źŵ�ŚŞƫŚƛ�ƹ�ƵŶƃ�ƶŤųŚſ�30-50 �ơŚƠţř�

�ƝźƈƯ�ƹ�ŶŤƟř�ƾƯTiclope dine�Ʊō�ŵŚŬƿř�ƽřźŝ�ƮƸƯ�ƶƴǀƯŻ�Ĩƿ��
Ţſř��æî�ƹçå��ŜŞſ�ƮƀǀƳŚĪƯ�ƹŵ�Śŝ�ƪƣřŶů�ŚƷƹŹřŵ�TTP�ŶƳƺƃ�ƾƯ�

ŵŚů�ƭźƟ�ŹŵƱō�ŶƃŚŝ�ƾƯ�ƽŵŚŝ�ƾŤƳō�Ŷǀƫƺţ�Żř�ƾƃŚƳ���ƹ�ƱōŻŹŚŝ�ƩŚŨƯ
Quindine�Ţſř����ƲǀŘţƹźěƺĪǀƬĭ�ęƺţ�ƾěř�źǀǀƜţ�Śŝ�ƹŹřŵ�ƲƿřII b / 

III a�Śƿ��Ib / IX�ŶƋźŝ�ƹ�Ţĩǈě�ŶƋ�źŝ��ƽŵŚŝ�ƾŤƳř�Ŷǀƫƺţ�ŜŞſ�
ƾƯ� ƭƺǀƬţƹŶƳř�ŵƺƃ� �� ƕƹźƃ� ƹ� ƹŹřŵ� ƽŹƺƟ� ƖƐƣ� ƱŚƯŹŵ�ƊƿƺƘţ

Śưſǈě(PE) Ţſř����ŵƹŶůîå��ŶƴƃŚŝ�ƾƯ�ƱŻ�ƱřŹŚưǀŝ�Ʋƿř�ŶƇŹŵ��ƹ
�ƲƿřřƺƯ�Ɲǈų�źŝ�ŵƺŞưĩ�ƾŧŹř�ŵŹADAMT-13 ��Ţſř�Źŵ�źŤƄǀŝ�ƶĩ

�ƱřŵźƯƾƯ�ơŚƠţř�ŶŤƟř���çè��çæ���
�ƭƹŵ�ƕƺƳTTP�ơŚƠţř�ƾĮŤƀƷō�ƶŝ�ƹ�Ţſř�Żƹŵ�ƶŝ�ƶŤƀŝřƹ�ƾƿƹŹřŵ�

ŵƺƃ� ƾƯ� źǀĭŹŵ� źŤƄǀŝ� ƶǀƬĩ� ŵŹřƺƯ� Ʋƿř� Źŵ� ƹ� ƵŵŚŤƟř� ��ƾƿŚƷƹŹřŵ
ŶƴƳŚƯMitomycine ƹ�inhibitors �ƹcalcineurin �ƹ�Gemeitabine ��

Żř�ŶƘŝ�ŚƸƷŚƯ�ƾŤů�ŶƳřƺţ�ƾƯ�ƕƹźƃ��ŜƀſTTP��ŶƳƺƃ�ƹ�Ʋƿř�ƾƃŚƳ
��ƖƐƣ� Ʊō�ƱŚƯŹŵ� ƹ�Ţſř�ơƹźƗ� ƭƺǀƬţƹŶƳř� źŝ� ƹŹřŵ� �ƾƘưŬţ� źŧř� Żř

ŶƃŚŝ�ƾƯ�ƹŹřŵ��çè���
� ƵŶƴƴĩ� ŵŚŰƿŚƿŚƷƹŹřŵ� Ʋƿźţ� ƖƿŚƃTTP �ƾŤĩǈě� ŶƋ�ƽŚƷƹŹřŵ�

ƾƯ�� řŹ� ŚƸƳō�ƶĩ�ŶƴƃŚŝThienopyridine derivative ƾƯ��ŶƴƯŚƳŶƴƳŚƯ� ��
Ticlopedine � ƹ�clopidogrel �ŵŹƺƯ� Źŵ�Ticopedine�TTP��Źŵ
��ŵŹřƺƯ�ŜƬƛřæç���çŶŤƟř�ƾƯ�ơŚƠţř�ƕƹźƃ�Żř�ŶƘŝ�ƶŤƠƷ���ŵŹƺƯ�Źŵ�
clopidogrel �žƳřŶǀƀƳř�TTP�æç�ƶĩ�ŶƃŚŝ�ƾƯ�ƱƺǀƬǀƯ�Źŵ�è�źŝřźŝ�

�žƳŚƃTTPŢſř�ƵŶƃ�ƵŵŻ�ŽŶů�ƽŵŚƗ�ŢǀƘưū�Źŵ��çè�ƹçé�����
ŵŹřƺƯ�Źŵ�ƾƴǀƫŚŝ�źƔƳ�ŻřTTP�Żř�ƾƃŚƳ�Ticlopedine �ƶǀƬĩ�ŵźĩŹŚĩ�

ƾƘǀŞƏ�ŶƿŶƃ�ĨǀŤƿǇƺưƷ�ƾưƳō���ŭƺƐſ�ƹ�źţLDH źţǇŚŝ��ƁŹřżĭ�
ƵŶƃ�Żř�ƾƃŚƳ�ŵŹřƺƯ�Źŵ�ŚƯř�clopidoyrel�źţŶƿŶƃ�ƶǀƬĩ�ƽźǀĭŹŵ��Ƶŵƺŝ

Ţſř�źţ�ƞǀƠų�ƾƴěƺŤǀſƺŞƯźţ�ƹ�ƾưƳō�ƾƫƹ���
� ŵŹřƺƯ�źŨĩř� Źŵ�TTPŻř�ƾƃŚƳ�Ticlopedin �ƽŵƹŶƘƯ�Źŵ�ƹ��Żř

Żř�ƾƃŚƳ�ŵŹřƺƯClopidogrel ŮƐſ�ADAMTs 13 �ƲǀƿŚě�šŶƃ�ƶŝ�
ſřŢ�Ticopedine ưƀǀƳŚĪƯ�Śŝ�ƽŚƸƾŤƳō���ŶƋ�ƽŵŚŝADAMTS 13 �

�ŜŞſ� ƾƫŚǀƬţƹŶƳō�Ŝǀſō� ƹTTPƾƯ��� ŵŹƺƯŹŵ� ŵƺƃClopidogrel �
ŶƃŚŝ�ƾƯ�ŭźƐƯ�ƩŚǀƬţƹŶƳř�Ŝǀſō�źŤƄǀŝ��ƱŶƃ�ŵřŻō�ŜŞſ�ƶĩ�VWF �

� ŵŚŬƿř� ƹTTPŵƺƃ�ƾƯ���� ƹ� ƹŹřŵ� ƖƐƣ� ŵŹřƺƯ� Ʋƿř� ƱŚƯŹŵ�ƊƿƺƘţ
Śưſǈě(PE) ƸƯ�ƽŚƷ�ƽŵŚŝ�ƾŤƳō�ƮƷ�ƶĩ�ŶƃŚŝ�ƾƯ�řŹ�ƽŹŚ�ŵŹřŵ�ƾƯ�źŝ�

�ŢƃŹŵ�ƽŚƸƫƺĪƫƺƯ�ƮƷWVF�ƶĩ�ŜŞſŻƺŞƯƹźţ�  �ŶƴŤƀƷŚŝ�ŵŹřƺƯ�
TTP �Żř�ƾƃŚƳ�Clopidogrel �ƱŚƯŹŵ�ƶŝźŤưĩ�PE  ƾƯ�ŲſŚě��ŶƷŵ��

�çéƹ�çè�����
�šǈưů�ŵŚŬƿř�ƽřźŝ�ƵŶƃ�ƶŤųŚƴƃ�ŹƺŤĩŚƟ�ĨƀƿŹ�Ĩƿ�ƾĮƬƯŚů

�ŵŚůTTP �ƾĮƬƯŚů�ƶŝ�ƶŤƀŝřƹ�ƽŚƷ�ƭƹŹŶƴſ�źĮƿŵ�ƾƟźƏ�Żř�Ţſř�
ǈĩř�Ƶźě�ŶƴƳŚƯ�ƭƹŹŶƴſ�ƹ�ƾƀĜƯHELP �Żř�Ţſř�ƲĪưƯ�TTP�ƪŝŚƣ�

� ŵŚů�šǈưů�ŶƃŚŞƳ�żƿŚưţTTP �ƽŹřŵŹŚŝ� ƭƺſ�ƶƷŚƯ�ƶſ�Źŵ� ŚŞƫŚƛ�
�Źŵ�ƾſŹźŝ�Ĩƿ�Źŵ�ƹ�ƵŵŚŤƟř�ơŚƠţřê�Żř��źƠƳ�èë�ƽŚƷ�ƾĮƬƯŚů�Źŵ�źƠƳ�

Ţſř� ƵŶƃ� ŹřźĪţ�ƮƷ�ƽŶƘŝ��� ŵŚŰƿř�ƽřźŝ�ƽźƐų�ƾĮƬƯŚůTTP �
� ŹƺŤĩŚƟ� ŮƐſ�ƾƫƹ� ŶƃŚŞǀưƳ� ƱƺǀưƿřƺţřADAMTS 13 řŹ�� Śţ�èå�
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ŶƷŶǀƯ�ƂƷŚĩ�ŶƇŹŵ���ŵŚŬƿř�Śƿ�ŶƿŶƄţ�ŜŞſ�řŸƫTTP �ƶĩ�ƽŵźƟ�Źŵ�
� ƲǀƿŚě� ŭƺƐſ� źĮƿŵ� ƪƿǇŵ� ŚŝADAMTS 13 ŵƺƃ� ƾƯ� ŵŹřŵ���

�çëƹçì��ŹŵTTP �ŭƺƐſ� ƱřƺŴŤſř� żƜƯ� ŶƳƺǀě� ƩŚŞƳŵ� ƶŝ�
ADAMTS-13 �ƹ�ŶŤƟŚǀƳ�ƂƷŚĩ�Ĩƿ�Ɩƣřƹ� Źŵ�TMA�ƶŝ� ŵƹŶŰƯ�

�Śŝ�ƱŚƯŹŵ�ƹ�ŶƃŚŝ�ƾƯ�ƶǀƬĩ Plasma exchange ų�ƶŝ�ƮƷ�ŲſŚě�ƾŝƺ
ŶƷŵ�ƾưƳ��ç��ŹŵTTP ƹ�ŢǀţřźĪƳŚě�ŜŞſ�ŶƳřƺţ�ƾƯ�ƾŤů��ŵřŶƀƳř�

� ŵƺƃ� ƾŞƬƣ� ơƹźƗ� ƹ� ƽǇŚŝ� ŭƺƐſTroponin I�ƽŚƷ� ƶŤƟŚƿ� ƹ�
�ĨǀƟřźĭƺƿŵŹŚĩƺĩřŶƴĩ�ŵŚŬƿř�çí���Ŷƴģ�ƾƏ�Źŵ��ƶŤƃŸĭ�ƩŚſTTP�Żř�

ŹŚưǀŝ�Ĩƿ��Śţ�ƶĩ�ƵŶƃ�ƪƿŶŞţ�ƽŹŚưǀŝ�ƶŝ�ƵŶƴƄĩ�ƽíå�ƽŵƺŞƸŝ�ŶƇŹŵ�
ŵŹřŵ�çî���ƱŚƯŹŵTTP � Plasma exchange ƾƯ ŶƃŚŝ��ŵŚƸƴƄǀě�ƱřżǀƯ�

�ƊƿƺƘţ� ƵŶƃê�æ�±�æ� Śưſǈě� ƮŬů� źŝřźŝ�� ŹŚŝ�Ĩƿ�ƹ� ŻƹŹ� Źŵ
� Śŝ� ƾƴƿżĮƿŚūFrrash Frozep Plasma� Śƿ�(Cryopercipitate)�ƾƯ�

ŶƃŚŝ���ŵŹřƺƯ�ŶƇŹŵ�ŢƀǀŝTTPƾưƳ�ŲſŚě�ƱŚƯŹŵ�Ʋƿř�ƶŝ���ŵƺƗ�Śƿ�ŶƷŵ
�Źŵ�ŹŚŝ�ƹŵ�ƶŝ�ƊƿƺƘţ�ƂƿřżƟř��ŵŹřƺƯ�Ʋƿř�Źŵ�Ʃƹř�ƭŶƣ�ŶƴƴĪǀƯ�ŻƹŹ

ƾƯ�Źŵ�ŶƃŚŝ�Ĩƿ��ƁŹřżĭ�Żř�ŶƘŝíî�ƵŶƃ�ƪƇŚů�ŵƺŞƸŝ�ƊƿƺƘţ�ŹŚŝ�
Ţſř��ŶǀŗƹźŤſřƺĪǀţŹƺĩ�Ʊŵźĩ�ƶƟŚƋřVineristine Śƿ�ƹ�Intravenous 

Immuneglobulin IVIG �šŚƯřŶƣř�Żř�źĮƿŵŢſř�ƾƳŚƯŹŵ���èæ�ƹèå���
 Plasma exchange �ŵƹ�ƶƟŚƋř�ƹ�řŻ�Ŝǀſō�ŵřƺƯ�Ţƃřŵźŝ�ƪưƗ�

ŶǀƯ�ƭŚŬƳř�řŹ�ŶǀƠƯ�ŵřƺƯ�ƱŵźĩƷŶ����ĨƿĥƺƫƹŹƺƳ�ƮŗǈƗ�ŵƺŞƸŝ�Śţ�ƱŚƯŹŵ
�ŢƄĭŻŚŝLDH �ƽǇŚŝ��ƶŝ�Ţĩǈě�ƁŹŚưƃ�ƱŶǀſŹ�ƹ�ƩŚƯźƳ�Ŷů�ƶŝ�
150000ŶŝŚƿ� ƶƯřŵř� ŶƿŚŝ�� �� ŵŹřƺƯ� ŹŵTTP�Ʈĩ� ŹřŶƤƯ�ƾŧŹř��ƊƿƺƘţ

�ǈŨƯ� Śưſǈě15 U/Kg� źƷ�ç� Śţ�è�Żř�ƽźǀĮƄǀě�ƽřźŝ� ŹŚŞĪƿ� ƶŤƠƷ�
ƾƯ� šǈưůŶƃŚŝ� ƾƟŚĩ� ŶƳřƺţ��èæ�çé�çê�èå��Ritoximab Źŵ��

ŵŹřƺƯTTP  �ƱŚƯŹŵ�Źŵ�Ʊō�ƂƤƳ�ŚƯř�Ţſř�ŶǀƠƯ�ƭƹŚƤƯ�Ʊƺưƿřƺţř�TTP �
ŵŹřƺƯ�Ʋƿř�Źŵ�ƹ�ŢƀǀƳ�ƲƃƹŹ�ŵŚů��Plasma exchange���ƭŻǇ�ƮƷ

Ţſř�Exacerbation ��ƾƏ�Źŵ�ŵŶŬƯ��ƶƬưů�Ĩƿèå�ƞƣƺţ�Żř�ŻƹŹ�
ƱŚƯŹŵ �ƱŚƯŹŵ�ƞƣƺţ�Żř�ŻƹŹ�ƾſ�Żř�žě�ŵŶŬƯ�ƶƬưů�žěǇŹ�ƹ�Ţſř

Ŷƴƿƺĭ� řŹ��ǀƀǀƯŹ� ŹŚģŵ� ƶĩ� ƾƳŚƀĩ� ŹŵƾƯ� Ʊƺ �šŹƺƇ� Źŵ� ŶƳƺƃ
�ŢǀƫŚƘƟADAMTS 13 �Żř�źŤưĩ�éå�ƽǇŚŝ�žěǇŹ�źƐų�ŶƇŹŵ��ƾƯ
ŶƃŚŝ�èæ�ƹèå�� 

 
Hemolytic uremic syndrome (HUS) 

��
� ƵĥřƹHUS �ƽŚƷŹŚǀƘƯ� źŝ� ƹ� ŵƹŹ�ƾƯ� ŹŚĪŝ� ƱŚĩŵƺĩ� Źŵ� źŤƄǀŝ�

�ƶǀƬĩ�ƾŗŚſŹŚƳ� ƹ�ĨǀţŚěƺƿĦƳōƹźĪǀƯ�ĨǀŤƿǇƺưƷ�ƾưƳō�ƾƴěƺŤǀſƺŞƯźţ
Ţſř� ŹřƺŤſř� �řŶŤŝř� ƱŚưƷ� Żř�HUSƾƯ�ƮǀƀƤţ� ƶŤſŵ� ƹŵ� ƶŝ� � ŵƺƃ��

ŶƳŹřŶƳ�ƩŚƸſř�ƶƤŝŚſ�ƶĩ�ƾƿŚƸƳō�ƹ�ŶƳŹřŵ�ƩŚƸſř�Śŝ�ƾƷřźưƷ�ƶĩ�ƾƿŚƸƳō��
� ŵƹŶů�ƪĩ� Źŵîå� ƶŝ�ǈŤŞƯ� ƱŚĩŵƺĩ� Żř� ŶƇŹŵ�HUS ƷřźưƷ�ƾ�Śŝ�

�ƩŚƸſřŶƳŹřŵ���èé��èç���
��

Shiga toxin HUS (Stx-HUS) 
��

 Stx-Hus � źƿŻ� ƱŚĩŵƺĩ� Źŵ� řźŨĩřêƾƯ� ơŚƠţř� ƩŚſ���ƹ� ŶŤƟř
žƳřŶǀƀƳř�ŵƹŶů�ƶƳǇŚſ�ë�Źŵ�ŵŹƺƯ�æååååå �ŚŞƫŚƛ�ƩŚƸſř���ŵŹřŵ�řŹ�

�Źŵ�ƹ�Ƶŵƺŝ�ƾƳƺųìå�Śŝ�ŢƳƺƠƗ�ƪǀƫŵ�ƶŝŶƇŹŵ�Ecoli O157-H 7�� �

�ƶĩ�ŶƃŚŝ�ƾƯShiga toxinƾƯ�Ŷǀƫƺţ��Ŷƴĩ.��ƽźŤưĩ�ŵŹřƺƯ�Źŵ��ŚŝźƿŚſ�
Ěǀţƹźſ�ŚƷEcoli � �ŶƴƳŚƯ�O111:H8� ��H2 � ��O103 � ƹ�O123 �

ƹO36  �ƾƯ� ơŚƠţř� żǀƳ�ŶŤƟř� �ĩƺŤěźŤſřƾƯ� ƮƷ� ƶǀƳƺƯƺƴě� ħƺ��ŶƳřƺţ
ƪƯŚƗHUS � ŶƃŚŝ�Shigella dysenteriae-  serotype 1�ƶĩ� ƮƷ�

shiga toxin (STX)ƾƯ�Ŷǀƫƺţ��ƾƯ�Ŷƴĩ��ŦƗŚŝ�ŶƳřƺţStx- Hus ŵƺƃ��
ƶĩ�ơŚƠţř� ƾƿŚƤƿźƟř� ƹ� ƾƿŚǀſō� ƶƘſƺţ� ƩŚůŹŵ�ƽŚƷŹƺƄĩ� Źŵ� źŤƄǀŝ�
ƾƯ�ŶŤƟř���ƹ�ƾŤĜſ�Śŝ�ƾƷřźưƷ�ƹ�ƶŤƃřŵ�ƽźţŶƿŶƃ�ƾƃŹřƺĭ�šřźƷŚƔţ

řŵ�ƾưſŵŹ�èé�ƹèè������
�Śŝ�ƶūřƺƯ�Żř�ŶƘŝStx-Ecoli�ŵƹŶů�Źŵ�38-61% �ŹŚģŵ�ŵřźƟř�Żř�

ƹ�ŶƳƺƃ�ƾƯ�Ĩƿ�ĥřŹƺưƷ�ŢǀƫƺĩŹŵ��î��è�ŶƇŹŵ�Źŵ�ŵŹřƺƯ�sporadic 

�Śţ�ƹ�çå���ŵŹřƺƯ�Źŵepidemic �Ţưſ�ƶŝ�HUS ƾƯ��ŶƳƹŹ����ƲƿźŤƄǀŝ
Ţſř� ƭźĭ� ƽŚƸƷŚƯ� Źŵ� ƽŹŚưǀŝ� žƳřŶǀƀƳř�� �Stx-Ecoli �ƵŵƹŹ� Źŵ�

Ư�ƾƬƷř�ƱŚƿŚěŹŚƸģ�Źŵ�ƾŤů�ƹ�ƱŚĭŶƳźě��Ŝſř��żŝ��ŶƴƠſƺĭ��ƹŚĭ�ŶƴƳŚ
�ƽŚƸƐǀŰƯ�Źŵ�ŢƳƺƠƗ�źƐų�ƪǀƫŵ�ƲǀưƷ�ƶŝ�ƹ�ŵŹřŵ�ŵƺūƹ�šřźƄů

Ţſř�ŵŚƿŻ�ƾƿŚŤſƹŹ����Ƶŵƺƫō�śō�ƱŵŹƺų�ƹ�Ţƃƺĭ�ƝźƈƯ�Żř�ƱŚƀƳř
�ǈŤŞƯ� ƮƷŵƺƫō� ƽŚƸƐǀŰƯ� Śŝ�ŽŚưţ� ƹ� Ƶŵƺƫō� ƽŚƸŝō� Źŵ� ƱŵźĩŚƴƃ� ƹ

ƾƯ�ƺƃŵ�ƮƷ�ƵŶƄƳ�ƵżƿŹƺŤſŚě�Ŝǀſ�śō�ƹ�Ƶŵƺƫō�šŚŬƿżŞſ���ƪƯřƺƗ�Żř
ŶƴŤƀƷ� řżƿŹŚưǀŝ�� �ƽŚƷŹƺƄĩUraguay �Argentina, �ƽŚĪƿźƯř� Źŵ�

ŶƳř�ƾůřƺƳ�Żř�ƾŝƺƴūƯŶƴŤƀƷ�ŢƳƺƠƗ�Ʋƿř�Ĩǀ�����ƶŝ�ƍƺŝźƯ�ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ
ŶƴŤƀƷ�źŧƺƯ�ƽŹŚưǀŝ�ŵŚŬƿř�Źŵ�ƱŚŝżǀƯ�ƶŝ�ƶŤƀŝřƹ�ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ�ƹ�ƱĥƺţŚě����

�Śŝ�ƱŶƃ�ƶūřƺƯ�ŻřŶƘŝStx- Ecoli�źƐų�źƿŻ�ƽŚƷ�ŹƺŤĩŚƟ�ŵƺūƹ�
ƁźŤƀĭ HUS řŹŵźŝ�ƾƯ�ǇŚŝ��;Ĩǀţƺǀŝ�ƾŤƳō�ƝźƈƯ���ŹŚƸƯ�ƽŚƷƹŹřŵ���

�ƽŚƸƫƺƬſ�ƁŹŚưƃ��ŢƿĦƳřƹźŤſŚĩ�Ʊŵƺŝ�ŶƿŶƃ��ƵŵƹŹ�Ţĩźů�ƵŶƴƴĩ
ŽźŤſř�ƹ�ƵŶƘƯ�ƾŤƿŶǀſř�ƂƷŚĩ��ƱŻ�žƴū��ǇŚŝ�ŶǀƠſ����

ŴƿŹŚţ�źƔƳ�Żřƾ�ƶĩ�Ŷƃ�ƵŶƿŵ�Ecoli�ƱřŹŚưǀŝ��ƾƌƘŝ�Żř�ƵŶƃ�řŶū��
ƾƯ�Ŷǀƫƺţ�ƾưſ�ƾƫŚƸſř��Ʈſ�ŶƴƳŚƯ� ƶĩ�ŶƴĩShigella dysenteriae �

�ŢǀƫŚƘƟcytopathic�ƽŚƸƫƺƬſźŝ�vero�żŞſ�ƱƺưǀƯ�ƶǀƬĩ�Żř�ƵŶƃ�řŶū�
ƹ�ŵŹřŵ�ƾƿŚƤƿźƟōŻř��Ʈſ�Ʋƿř� �ƱŚƯŻ�Ʊō�verotoxin ŢƟźĭ�ƭŚƳ�� ��Źŵ

Ɩƣřƹ�Shiga toxin�ƹ�verotoxin ŶƴŤƀƷ�ƾĪƿ����
�ƕƺƳ�ƹŵ�Żř1��STX�ƹ�STX-2�Ǝſƺţ�ƶĩ�Ecoli ƾƯ�Ŷǀƫƺţ����ŶƳƺƃ

STX-1 �ƵřźưƷ�źŤƄǀŝ�HUS ō�ƹŵ�źƷ�Ţſř��ŵƹŶů�ƾƳŻƹ�ŚƸƳ70KD�
�Ĩƿ�Żř�ƹ�ŶƳŹřŵA-subunit �ƶĩ�32 KD�Ūƴě�ƹ�ŵŹřŵ�ƱŻƹ�B-Subunit�

� ŵƹŶů�ƭřŶĩ�źƷ�ƶĩ� ƵŶƃ�ƪǀĪƄţ7.7KDŶƳŹřŵ�ƱŻƹ��� ��ŵƹŹƹ�Żř�ŶƘŝ
Stx-Ecoli �ƱŶŝ�ƶŝ�Stx�ƵŶƃ�ƶŤƟźĭ�ƁŹřƺĭ�ƵŚĮŤſŵ�ƽŚƸƫƺƬſ�Ǝſƺţ�
�ƶŝ�ŶƘŝ�ƹPMNƾƯ�Ɓŵźĭ�ƱŶŝ�źſřźſ�Źŵ�ƹ�ƵŶƴŞƀģ�ƽŚƷ��Ŷƴĩ����Źŵ

�ƽƹŹƫƺƬſƩŚǀƬţƹŶƳř�ƽŚƸƵŶƳźǀĭ�ƩƹźƯƺƬĭ���ƪƿŚưţ�ƶĩ�ŶƳŹřŵ�ŵƺūƹ�ƾƿŚƷ
�ƶŝ�ŚƸƳōSTX��Żř�źŤƄǀŝ�źŝřźŝ�ŶƈĪƿ�Śţ�PMN �řŹ�Ʈſ�Ʋƿř�řŹƺƟ�řŸƫ�Ţſř�

�ŻřPMNƾƯ��ƶǀƬĩ�ƶŝ�ŚƷ�ƵŵƹŹ�Źŵ�ƵŶƃ�Ŷǀƫƺţ�Ʈſ�řŸƫ�ŶƳźǀĭ��ƵŶƃ�Ƶŵźŝ�ŚƷ
ŵƺƃ�ƾƯ�ƩƹźƯƹźƬĭ�ƭƺǀƬţƹŶƳō�ŵŹřƹ�ƹ��ƪĪƃç��ś����

 STX� żū� ƢƿźƏ� ŻřB-Subunitƶŝ� ŵƺų�ƾƫŚǀƬţƹŶƳō� ƵŶƳźǀĭ��
(GB3)�globotriasylceramideƾƯ��ŶŞƀģ.��ƽŚƸƫƺƬſ� Ŝǀſō

� ŵŚŬƿř� Źŵ� Ʃƹř� ŹƺŤĩŚƟ� ƩŚǀƬţƹŶƳōHUSƾƯ��ŶƃŚŝ.� ŹƺƸƓ�Gb3�Źŵ�
�ŮƐſ�ƶĩ�ŢƳƺƠƗ�ƹ�śŚƸŤƫř�ƎƿřźƃTNFá �ƂƿřżƟř�ŶƃŚŝ�ƾƯ�ǇŚŝ�� �

ŶŝŚƿ�ƾƯ���ƩƺƬſ�ƪųřŵ�ƶŝ�ŵƹŹƹ�Żř�ŶƘŝA subunit�ƾƯŻƺŞƿŹ�ŹŚƸƯ�Śŝ�
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ŴƯ� řŹ�ƽŻŚſ�ƲǀŘţƹźě�Ŷƴĩ�ƾƯ�ƪŤ.�Ʊĥ�ƱŚǀŝ�ŹŚƸƯ� Śŝ�źĮƿŵ�ƝźƏ�Żř
Bcl-2ƾƯ�ŜŞſ�řŹ�ƩŚǀƬţƹŶƳō�ƽŚƸƫƺƬſ�žƿŻƺŤŝƺěř��ŵƺƃ��STX�ŜŞſ�

�ŶƴƳŚƯ�ƾƫŚƈţř�ƽŚƷ�ƲǀŘţƹźě�ƂƿřżƟřmonocyte chemoatractant 

protein � 1(MCP-1)ƲǀƬţƹŶƳō�ƂƿřżƟř�ƹ�±�æ��ET-1���ƹ�ƲǀĩƺŤǀſ
1L-8ŵƺƃ�ƾƯ�� �ƽŚƸƫƺƬſ�ƩŚƈţř�ƂƿřżƟř�ŜŞſ� ŚƸƴƿř� ƶưƷƾŝŚƸŤƫř���

� ƹ� ƾƫŚǀƬţƹŶƳō� Ŝǀſō� ŹŵƩƹźƯƺƬĭ� Źŵ� žƿŻƺŞƯźţƹźĪǀƯ� ŢƿŚƸƳ 
ŶƳƺƃ�ƾƯ���ŹƺŤĜſŹC3b�ŽřźĪƳŚě�ƭƺǀƬţƹŶƳř�Źŵ�ƶĪƬŝ�ƶǀƬĩ�Źŵ�ŚƸƴţ�ƶƳ�

ƾưĪƀƿř� řŸƫ� ŵŹřŵ� ŵƺūƹ� ƮƷ����Żř� ŶƘŝ�ŽřźĪƳŚě� ŻƹźĪƳ� ƹ�śŚƸŤƫř
�ŢƳƺƠƗStx-HUS�ƾŤů�ƹ�ƲǀƫƺƀƳř�Ŷǀƫƺţ�ƂƷŚĩ�ŜŞſ�ŶƳřƺţ�ƾƯ�

ŵƺƃ� ƾưŗřŵ� ŢŝŚƿŵ� �řżĭ� ƾŤů�ƽƺǀƬĩ� ƽŚƷ� Ŝǀſō� ƶĩ� ƵŶƃ� ƁŹ
�Żř�ƾƃŚƳ�ƞǀƠųEcoli-StxƾƯ� �šŹƺƈŝ�řŹ�ŵƺų�řŶƘŝ�ƱŚƳŻ�ŹŵŶƳřƺţ

ŶƷŵ�ƱŚƄƳ�ƾĮƬƯŚů�Ʊƺų�ŹŚƄƟ�� ��Ĩģƺĩ�ơƹźƗ�ƭƺǀƬţƹŶƳō�ƪĩ�Źŵ
ŽŚƀů� ŹŚǀƀŝ��ƱřżǀƯ� ƶŝ�ŢǀſŚƀů� Ʋƿřƹ� Ƶŵƺŝ�īŹżŝ� ơƹźƗ� Żř� źţ

�ŹƺƸƓGb3ŵŹřŵ�ƾĮŤƀŝ�����èé�ƹèè���
ƾƯ�źƔƳ�ƶŝ�� ŵƺų�ƶĩ�ŶſŹSTXō�ŜŞſ�ŶƳřƺŤŝ��ŹƺŤĩŚƟ�ƱŶƃ�ŵřŻ

VWF �ŵƺƃ�ƩŚǀƬţƹŶƳō�ƽŚƸƫƺƬſ�Żř ƱřŹŚưǀŝ�ƽŚưſǈě�STX-HUS�
ƾƯ�ŵƺƃ�ƾŤĩǈě� ƖưŬţ�ŜŞſ�ŶƳřƺţ��ƽŵŚŝ�ƾŤƳō�Ĩƿ� �ƪǀƫŵ� ƶŝ�Ʋƿř�

ŶƋ� źŝ� ƵŶƃ�Ŷǀƫƺţ�STX� źǀŧŚţ� Śŝ� ƶĩ� ŶƃŚŝ� ƾƯ�źŝ�ƾŤĩǈě� ŹƺĜŤſř�
(CD36)ŵƺƃ�ƾƯ�ƾŤĩǈě�ƖưŬţ�ŦƗŚŝ����

�ƉźƘƯ�Źŵ�ƶĩ�ƾƀĩEcoli-O157 :H7ƾƯ�Źřźƣ��ŵźǀĭƾƯ���ŶƳřƺţ
ƾŝ�ǈƯŚĩ��ŹŚģŵ�ƾƃŹřƺĭ�ƮŗǈƗ�ƱƹŶŝ��ƾŤů�ƹ�ŶƃŚŝ�ŢƯǈƗHUS�

ŵƺƃ���ŵƹŶůèƾƯ�ƩŚƸſř�ŹŚģŵ�ŵźƟ�śƹźĪǀƯ�ŵƹŹƹŻř�ŶƘŝ�ŻƹŹ���ŵƺƃ
ƾƯ�ƹ�Ƶŵƺŝ�ĚƯřźĩ�ƵřźưƷ�ŚŞƫŚƛ�ƶĩ�ŶƃŚŝ�ƾƳƺų�źǀƛ�Śƿ�ƾƳƺų�ŶƳřƺţ��

æå��ë��ƮŗǈƗ�ƩŚƸſř�Żř�ŶƘŝ�ŻƹŹ�Husŵƺƃ�ƾƯ�źƷŚƓ�����
� Ĩƿĥƺƫƹźſ� ƾſŹźŝStx-Ecoli� żŬŝ��ƽŚƸƷŚĮƄƿŚƯŻō� Źŵ

�źƿŸě�ƱŚĪƯř�ƾţŚƤǀƤŰţŶƃŚŝ�ƾưƳ��ƕƺƟŶƯ�ŢƄĩ�ŽŚſř�źŝ�ƆǀŴƄţ�ƹ�
�Ţſř�ŵƺƃ� ƭŚŬƳř� źţŵƹŻ�ŶƿŚŝ� ŚƯř�� ��ŵŚŬƿřƹ� ƱŚƯŻ�ŢƃŸĭ� Śŝ� � Ʊƺģ
�ƮŗǈƗHUSƾƯ�ƂƷŚĩ�ƕƺƟŶƯ�ŢƄĩ�ƱŶƃ�ŢŞŨƯ�žƳŚƃ��ŶŝŚƿ��èé�ƹ

èè�����
�STX-HUS ��ƱŚƯŹŵƵŶƃ�ŢŝŚŧ�ƾŤƿŚưů�ƎƤƟ�ŚƸƳŚƯŹŵ�ƹ�ŵŹřŶƳ�ƽř

ƿ� Źŵ� ƾŤů� ŶƴŤƀƷ�ƽřŶŤŝř� Źŵ� źĭř� ƶĩ� ƵŶƃ� ƶŤƠĭ� ƶƘƫŚƐƯ� Ĩ
Ŝǀſō�ŦƗŚŝ�ŵƺƃ�Ƶŵřŵ�Ĩǀţƺǀŝ�ƾŤƳō�ŢƿźŤƳōƹźŤſŚĭ �ƹ�ƽźŤĩŚŝ�ŹřŶū�

ƾƯ�Ʋǀƀĩƺţ�ƽźŤƄǀŝ�źƿŵŚƤƯ�ƱŶƃ�ŵřŻō�ŵƺƃ�èë�ƹèê������
ŵŹřŵ� ŵƺūƹ�ƱŚǀƯ�Ʋƿř� Źŵ�ƽŵŚƌŤƯ�ŶƿŚƤƗ�� �� � ŵŹřƺƯ� Źŵ�ƹHus �

�Śŝ�ƽŹřŹŵř�ŢƳƺƠƗ�Żř�ƾƃŚƳEcoli-O157 :H7�ƾĪǀţƺǀŝ�ƾŤƳō�ƱŚƯŹŵ�
ƮƷ�Ƶŵřŵ�ŵƺŞƸŝ� řŹ�ƽƺǀƬĩ�šǇǈŤųř�ƮƷ�ƹ�ĨƿĥƺƫƺţŚưƷ�šǇǈŤųř�

Ţſř����ŵŹřƺƯ�Źŵ�ƾƟźƏ�ŻřHUS Żř�ƾƃŚƳ�shigella dysentera�ŚưŤů�
źǀƛ� Źŵ� Ʊƺģ� ŵƺƃ� Ƶŵřŵ� Ĩǀţƺǀŝ� ƾŤƳō� ŶƿŚŝ��ŜŞſ� šŹƺƈƴƿř

ƾƯ�īźƯ�ƹ�ĨǀŤĜſ�ħƺƃ�ƹ�ƶǀƬĩ�ƩŚĪǀţŹƺĩ�ŻƹźĪƳ�ƾưƿźŤĩŚŝ�ŵƺƃ���
ƵŶƿř�Żř�ƾĪƿ�źţ�Ĩƿ�Żř�ƵŵŚƠŤſř�ŶƿŶū�ƽŚƷ�ƶĩ�ŶƃŚŝ�ƾƯ�ƾĩřŹƺų�Ŝǀĩ
�ƶŝ� ƵŵƹŹ�ŹŵSTX�ŵƺƃ�ƪƈŤƯ�Ŷƴģ�źƷ��ƮƷ�ƱŚƯŹŵ�Ʋƿř�Ɩƣřƹ�źŧƺƯ
Ţſř�ƵŶƄƳ����ƪųřŵ�ƲǀŝƺƬĭƺƳƺưƿřŻř�ƵŵŚƠŤſř�ƽŵŚƸƴƄǀě�ƽŚƸƳŚƯŹŵ�źƿŚſ
�ƽŶƿŵŹƹƢƿŹżţ�ŶǀŗƹźŤſřƺĪǀţŹƺĩ�ƹ�Ţĩǈě�ŶƋ�ƽŚƷƹŹřŵƹŚưſǈě�
ŶƴƃŚŝ� ƾƯŢſř� ƶŤƃřŶƳ�ƾƳřŶƴģ� źǀŧŚţ� ƭřŶĩ�ĢǀƷ� ƶĩ����ŶƿŚŝ� ƪĩ� Źŵ

ŵ�ƶūƺţƶĩ�ŢƃřSTX-Hus�Śţ�ƹ�ŢƀǀƳ�Ʈǀų�Ɓƺų�ƽŹŚưǀŝ�Ĩƿ�êå�
�ŶƇŹŵ�ŵŹřƺƯ�Ţſř�ƲĪưƯ�ŵźƟ�ƹ�Ŷƴĩ�řŶǀě�żǀƫŚƿŵ�ƶŝ�ŻŚǀƳ�ƾŤů�Źŵèê�

�ĨƿĥƺƫƹźƳ�šǇǈŤųř�ŵŹřƺƯ�ŶƇŹŵŵƺƃ�ƾƯ�źƷŚƓ��èë��èè����
�ơřźŤƟř�ƽřźŝTTP�Żř�HUS�ŮƐſ�Ʊřƺţ�ƾƯ�ADAMTS 13 �řŹ�

ŵźĩ�ƾſŹźŝ� řŹ�ĨƿĥƺƫƹźƳ�ƮŗǈƗ�ƹ�ŶǀŬƴſ��Ŷƴģ�źƷ�ŹƺƏ�ƱŚưƷ�ƶĩ
Ŷƃ� ƶŤƠĭ�ōŜǀſ�� Źŵ� ĨƿŻƺƫƹźƳ� ƽŚƷHUSŶŤƟř� ƾƯ� ơŚƠţř� ƮƷ���

ADAMTS 13ŶŞĩ� ƽř� ƵŹŚŤſ� ƽŚƸƫƺƬſ� Źŵ���Satellate cell� ��ƹ
Źŵ�ƲǀƴĤưƷ�ƽŚƸƫƺƬſ�podocyte ��ŵƺƃ�ƾƯ�ƶŤųŚſ�ƶǀƬĩ���ƪǀƫŵ�ƶŝ�řŸƫ

�ƾƘƋƺƯ�Ŷǀƫƺţ�ƭŶƗADAMT 13 ��Źŵ�ƽƺǀƬĩ�Ŝǀſō�źƐų�TTP�
ŵŹřŵ�ŵƺūƹ�ƮƷ� �ŵ�ƱŚƯŻ�ƮƷ�ƱƺǀſŚţƺƯ�ƾƟźƏ�Żř�ŹComplement 

factor H (CFH)�ƹ�ADAMTS 13 �ƵřźưƷ�ƶĩ�ƵŶƃ�ƁŹřżĭ�ƮƷ�
ŢſŚƷŵƺŝ� ƶǀƬĩ�ƾŗŚſŹŚƳ� ��ƕƹźƃ� Żř�ƪŞƣ� ŻŚƟ� Źŵ� ƶĪƴƿř�ŜƫŚū� ƶŤĪƳ

TTP�ŵƺƃ�ƩŚƸſř�ŹŚģŵ�ŵźƟ�Ţſř�ƲĪưƯ�ƮƷ��èé�ƹèè���
�ƾƟźƏ�ŻřTMA�ŶƴƳŚƯ�ƾƿŚƸƯŹŶƴſ�Żř�řŹ�DICŵřŵ�ơřźŤƟř�ŶƿŚŝ����Źŵ

TMAżưƷ�ƾưţƹŻř� ƹ� ƾƴěƺŤǀſƺŞƯźţ� ƾưƳō��ƾưţƹŻř� ƹ� ŶƴŤƀƷ� ƱŚƯ
Ţſř�ŹŵŚƳ�ƾƴěƺŤǀſƺŞƯƹźţ�ƱƹŶŝ� �Prothrombine time�ƩŚƯźƳ�ŚŞƫŚƛ�

�ƾưĩ�ŚƿƶŤƟŚƿ�ƂƿřżƟřŢſř�ƩŚƯźƳ�ƱĥƺƴƿźŞǀƟ�ƹ���èè�ƹç���
��

Non Stx �HUS  
��

�ŵŹřƺƯ�ŶƇŹŵ�ƵŵHus �ƱřƺƴƗ�ƶŝ�atypical HUS Śƿ� non Stx �

HusƾưƳ�ƩŚƸſř�Śŝ�ƵřźưƷ�Ɩƣřƹ�Źŵ�ƶĩ�ŶƳƺƃ�ƾƯ�ƶŤųŚƴƃ��ŶƃŚŝ���ƿř�ŚƸƴ
�Źŵ�ƹ�ŶƳŹřŵ�ƽŶŝ�ŻƺƴĭƹźěêåƶǀƬĩ�ƾƿŚſŹŚƳ�Ţưſ�ƶŝ�ŵŹřƺƯ�ŶƇŹŵ� �

ŶƳƹŹ�ƾƯ��çå�ŵŹřƺƯ�Żř�ŶƇŹŵ�non STX �Hus�ƾĭŵřƺƳŚų�šŹƺƈŝ�
ƾƯ�ơŚƠţř��ƵŶƿŵ�ƱŚĩŵƺĩ�Źŵ�źŤƄǀŝ�ƶĩ�ŶƴŤƟřŵƺƃ�ƾƯ�èè����

� ŵŹřƺƯ� ƭŚưţnon STX-HusƾĭŵřƺƳŚų�ƶģ �ĨƿŵřŹƺĜſř� ƶģ�ƹ�
ƱŚưƬĜưĩ�ƮŤƀǀſ�ƵŶƄƳ�ƩźŤƴĩ�ŢǀƫŚƘƟ�ƪǀƫŵ�ƶŝŶƴƃŚŝ�ƾƯ�����ƾƬƯřƺƗ�ƹ

�ƾưǀųŶŝ� �ŢƳƺƠƗ� ŶƴƳŚƯ��ŶƴƳŚƯ� ŚƷƹŹřŵ� ƹ� ƾĮƬƯŚů� �ŚƌƗř� ŶƳƺǀě
cyclosporine ��ticlopedine �ƹclopidoyrel ƾƯ��ŶƴƳřƺţ��ƕƹźƃ�ƪƯŚƗ
ŶƴƃŚŝ�ƵŶƴƴĩ���żū�ŮƐſ�Ʊŵƺŝ�ƲǀƿŚě�ƱřŹŚưǀŝ�Ʋƿř�ŹŵC3 �ƹ�ƱŚưƬĜưĩ�

�żū�Ʊŵƺŝ�ƩŚƯźƳC4�ƵřŹ�ŢǀƫŚƘƟ�ƶƳŚƄƳ�alternative Ţſř��ŢƫŚů�Źŵ�
�żū�żǀƫƹŹŶǀƷ�ƾƘǀŞƏC3�Ŷǀƫƺţ�ŦƗŚŝ�C3bƾƯ���Ǝſƺţ�řŹƺƟ�ƶĩ�ŵƺƃ

�źǀƛ�ƭƺǀƬţƹŶƳř�ƶŝ� ƵŶǀŞƀģ�ƹ� Śưſǈě�Źŵ�ƩƺƬŰƯ� ƵŶƴƴĩ�ŹŚƸƯ�ƪƯřƺƗ
� ƶŝ� ƹ� ƵŶƃ� ƩŚƘƟiC3b��inactive c3b� �ƾƯ� ƪƿŶŞţ�ŵƺƃ�� ��źǀƛ� Źŵ

�šŹƺƈƴƿřC3bƱŶƃ�ƩŚƘƟ�ŦƗŚŝ�(MAC) � membrance attack  

complex� ř�ƾƫŚǀƬţƹŶƳř�Ŝǀſō�ƹ�ƵŶƃ�ƾƯ�ŵŚŬƿ�Ŷƴĩ���èé�ƹèè����
�ƮŤƀǀſ� ƹ� ƱŚưƬĜưĩ� ƽŹŚƸƯ� ƮŤƀǀſ� Źŵ� ŵŶƘŤƯ� ƽŚƷ� ƱƺǀſŚţƺƯ

Ţſř� ƵŶƃ�ƁŹřżĭ� Ʊō�ƽŻŚƀƫŚƘƟ��ƩƺƬŰƯ� ŹƺŤĩŚƟ(Complement 

factor H)�CFHŢưƀƣ�Ǝſƺţ��C-terminal �ƩƺƬſ�ŚƄƛ�ƶŝ�ŵƺų�
ŶŞƀģ�ƾƯ�ƩŚǀƬţƹŶƳř�ŚƷ�ƱƺǀſŚţƺƯ�ƾƿ��ƶĩŹŵŢưƀƣ��c-terminal �

�ơŚƠţřǀŝ�ŶŤƟŚ�ŶƳřƺţ�ƾƯŞſ�ƩŚƈţř�ƂƷŚĩ�ŜCFH�Źŵ�ƩǈŤųř�ƹ��C3b 

ŹŚƸƯŵƺƃ����ƾƘǀŞƏ�źǀƛ�ƕřƺƳřCFH�ƶŝ�ŶƴƳřƺŤǀƯ�żǀƳ�CFH�ƾƘǀŞƏ�ƽŚƷ�
�ƪƈŤƯŝ� ƹŚŦƗƂƷŚĩ�� ƭƺǀƬţƹŶƳō�ƶŝ�ƾƘǀŞƏ�ƕřƺƳř�ƩŚƈţř�ŵŵźĭ� �ƶŝ�

�šƺĮƿŻƹźŤƷ�ŵŹřƺƯ�Źŵ�ƪǀƫŵ�ƲǀưƷ�ŹƺŤĩŚƟ�ŵƺŞưĩH��ƶĩêå��ŢǀƫŚƘƟ�
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ƾƘǀŞƏ�CFH��ŢǀƫŚƘƟ�ƩǈŤųř��ŵƹŹ�ƾƯ�ŹŚƔŤƳř�CFHƮƿŹřŵ���Źŵ�ë�Śţ�
æå� ŵŹřƺƯŶƇŹŵ� non STX-Hus� ŶƋ� źŝ�ƽŵŚŝ�ƾŤƳōCFH�ŵƺūƹ�
ŵŹřŵ� �� Źŵæê��æå�ŚƄƛ� ƶŝ�ƪƈŤƯ� ŹƺŤĩŚƟ� Źŵ� ƩǈŤųř� ŵŹřƺƯ� ŶƇŹŵ�

MCP(Membrane complex protein)� ŜŞſ�non STX-Hus�� �
ƾƯ� ŵƺƃMCPƵřźưƷ� ƶŝ��ƭŚƴŝ� źĮƿŵ� ƽŹŚƸƯ� ŹƺŤĩŚƟ� Ĩƿ�
�(Complement factor I CFI�ŜƿźŴţ�ŦƗŚŝ�C3bƹ��C4b�Źŵ�

ƾƯ�ƩŚǀƬţƹŶƳř�ƽŚƸƫƺƬſ�ŮƐſ�ŶƳƺƃ��ƪĪƃè����ŵƺų�Źŵ�ƱƺǀſŚţƺƯC3�
�ƩŚƈţř�ƂƷŚĩ�ŦƗŚŝ�żǀƳC3b�ŶƴƳŚƯ�Ʊō�ƽŹŚƸƯ�ƪƯřƺƗ�ƶŝ�CFH�ƹ�

MCP� ŜƿźŴţ�ƂƷŚĩ� Śŝƹ� ƵŶƃ�C3b� ŢƿŚƸƳ� Źŵ�� ŦƗŚŝ�ƂƿřżƟř
�ŢǀƫŚƘƟŶƳƺƃ�ƾƯ�ƾƳŚưƬĜưĩ�ƮŤƀǀſ���Źŵê�ŵŹřƺƯ�ŶƇŹŵ� nonstx-

HUSĨƿ� ƪǀƫŵ� ƶŝŹŵ�šƺĮƿŻƹźŤƷ� ƱƺǀſřƺƯ�THBD�Ŷĩ� Ʊĥ� ƶĩ�
ƺŞƯƹźţ�ƵŶƴƴĩƯƾƯ�Ţſř�Ʋǀƫƹŵƺ��ŶƃŚŝTHBD�ƶŝ�ƪƈŤƯ�ƲǀŘţƹźě�Ĩƿ�

źǀƛ� ƶĩ�Ţſř� ŚƄƛ��ƽŹŚĪưƷ� Śŝ� řŹ�ƱŚưƬĜưĩ� ƱŶƃ�ƩŚƘƟCFI�Źŵ� ƹ�
� ŹƺƌůCFHƾƯ�ŶƿŶƄţ��Ŷƴĩ���Ŷƴģ� źƷ�Ţƃřŵ� ƶūƺţ�ŶƿŚŝ�ƪĩ� Źŵ

�ƉźƘƯ�Źŵ� řŹ�ŵźƟ�ƱŚưƬĜưĩ�ƽŹŚƸƯ�ƮŤƀǀſ�ƽŚƷ�Ʊĥ�Źŵ�ƱƺǀſŚţƺƯ
źƐų non-stx-HUS�ŶƷŵ� ƾƯ� Źřźƣ�ƾƟŚĩ� ƾƿŚƸƴţ� ƶŝ� ŵƺų� ƾƫƹ�
ƾưƳ�ŶƴƃŚŝ� ��ƾŤů� ƹ� ƾĮƬƯŚů� �śŚƸŤƫř� �ŢƳƺƠƗ� ŶƴƳŚƯ� ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ� ƹ

ƅźƣ� ƝźƈƯ��ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ� ƱřƺƴƗ� ƶŝ� ƽŹřŵŹŚŝ� Żř� ƽźǀĭƺƬū� ƽŚƷ
�ƶƬưů�Ĩƿ�ŹŚģŵ�ŵźƟ�Śţ�Ţſř�ƭŻǇ�ƵŶƴƳřżǀĮƳřźŝHusŵƺƃ���èèƹèé����

� ŹŵëìŵŹřƺƯ� ŶƇŹŵ� nonstx-HUS� Żř�ƪŞƣ�æë�ơŚƠţř�ƾĮƫŚſ�
ƾƯ�ŶŤƟř�ſŚţƺƯ� �� Źŵ� ƱƺǀCFB� ƹ�CFH�ƽƺǀƬĩ� ƽźǀĭŹŵ� Śŝ� ƵřźưƷ�

ŶƿŶƃ�� ƹ� ŶƳŹřŵ� Ƶŵƺŝ� źţƱō� ƶŝ� ƱŚƿǈŤŞƯSurvival ��ŶƳŹřŵ� ƽźŤưĩ����
�èíƹèèƹèé����

�Źŵ�ƱƺǀſŚţƺƯ�ŵŹřƺƯCFI�ƹ�C3 �ƽŵŹřƺƯ�ƾŤů�ƹ�ƶĩƾŤƳō���ƽŵŚŝ
źŝ�ŶƋCFH��ŶƳŹřŵŶƳŹřŵ�ƽźŤƸŝ�Żƺƴĭƹźě����Ʊĥ�Źŵ�ƱƺǀſŚţƺƯ�ƲǀƬƯŚů

MCP�ƩǈŤųř��Źŵŝ�ƪƈŤƯ�ƲǀŘţƹźě�Ĩƿ�ŚƄƛ�ƶ�řŹ�ŹřŶƤƯ�ƶŝ�ƶĩ�ŶƳŹřŵ
ŵŚƿŻƽŵŹřŵ�ŵƺūƹ�ƶǀƬĩ�ŢƟŚŝ�Źŵ�����ƕřƺƳř�źƿŚſ�Ɲǈų�źŝ�řŸƫHUS��ƶĩ

ƾƯ�ŵƺƗ�ŶƳƺǀě�ƩŚŞƳŶŝ��ƽřźŝ�ƾƘƐƣ�ƱŚƯŹŵ�Ĩƿ�ƶǀƬĩ�ŶƳƺǀě�Ŷƴĩ�ƱŚƯŹŵ
�ŵŹřƺƯHUS�Żř�ƾƃŚƳ�Ʊĥ�ƱƺǀſŚţƺƯŹŵ��MCP � Ţſř���ŶƳƺǀě�ƪĩ�Źŵ
�Żřliving donor �ŵŹřƺƯ�Źŵ�non-Stx ŵŹřŵ�ƖŞƴƯ��� ��Ǉƹř�ŵƺƗ�źƏŚŴŝ

�żǀƳ�ƪǀƯŚƟ�ƱŚĭŶƴƴĩ� řŶƷř� ƶĪƴƿř�źƏŚų�ƶŝ� ŚǀƳŚŧ� ƹ�ŶƳƺǀě� Żř�ŶƘŝ�ƽǇŚŝ
Ƴĥ�ƪƯŚů�Ţſř�ƲĪưƯƽŚƸ�ƱŚưƬĜưĩ�ƽŹŚƸƯ�ƽŚƷŹƺŤĩŚƟ�Źŵ�ŢƳŚţƺƯ�

ŶƴƃŚŝ����èèƹèé���

��
��

  
ś ƞƫř 

 
�¶°������
ƞƫř���ƵŶƃ�ƶĪţ�żƯźƣ�ƩƺƬſ�ŢǀſƺŤƀǀƃ��ĨǀţƺŞƯźţ�ƾţŚěƺƿĦƳřƹźĪǀƯ�ƶŝ�ǈŤŞƯ�ŹŚưǀŝ�Źŵ�ƾƐǀŰƯ�Ʊƺų�Źŵ��ƵŶƴƀƿƺƳ�ƺǀƃŹō�Żř���
ś���ĨǀţƺŞƯźţ�ƾţŚěƺƿĦƳřƹźĪǀƯ�ƶŝ�ǈŤŞƯ�ŵźƟ�Źŵ�ƾƫƺƯƺƬĭ�ƱŚƿźƃ�Źŵ�ŻƺŞƯźţ�ƵŶƴƀƿƺƳ�ƺǀƃŹō�Żř���
��



���
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ś ƞƫř 

��
�¶°�����
ƞƫř��ŶƳřźŞƬƿƹ�Ʊƹ�ŹƺŤĩŚƟ�ƱŶƃ�ƶŤƀĪƃ�ƵƺŰƳ�VWF���ŻŚƴǀţƹźěƺƫŚŤƯ�ƎſƺţADAMTS 13�ƱŶƃ�ƶŤƀĪƃ�ƭŶƗ�šŹƺƇ�Źŵ�ƾŤĩǈě�ƖưŬţ�ƹ�VWF���
ś���ƩŚƤŤƳř�ƵƺŰƳ�Żř�ŶǀƠſ�ƽŚƸƫƺƬſ�Ǝſƺţ�ƲƀǀĩƺţŚĮǀƃ�ƮſŹƶǀƬĩ�ƭƺǀƬţƹŶƳř�ƶŝ�Ƶŵƹ��
��
��

  
ś ƞƫř 

��
�¶°����
�ƞƫř���ƾƘǀŞƏ�ŢƫŚů�Źŵ�ƱŚưƬĜưĩ�ƮŤƀǀſ�ƱŶƃ�ƩŚƘƟ�ƪŝŚƤƯ�Źŵ�ƾţŚǀƬţƹŶƳř�ƕŚƟŵ�ƮŤƀǀſc3���Ōżūc3ƱŚưƬĜưĩ����

�CFH���ŹƺŤĩŚƟH�ƾƳŚưƬĜưĩ���CFI���ŹƺŤĩŚƟIƾƳŚưƬĜưĩ���ic3b��c3bƵŶƃ�ƩŚƘƟ�źǀƛ����
MCD���Membrane compley proteinŌŚƄƛ�ƶŝ�ƪƈŤƯ�ƲŘǀţƹźě���TM��ƲǀƫƹŶƯƺŞƯźţ���

ś���ƾƳŚưĪĜưĩ�ƕŚƟŵ�ƮŤƀǀſ�Źƺƌů�ƭŶƗ�šŹƺƇ�Źŵ�ƾƫŚǀƬţƹŶƳř�Ŝǀſō�memhrane attack complex, MAC���
��

��



�Ã�Á{��Ë�^e�Ê°��a�¹Â¸��ÃZ´�¿Y{�Ê°��a�Ä¸n»���Ã�Z¼�������Ìe�Á�{Y{�y�������������������������½Ó{�Y�Z��|¼v»�Á��Zn��¶nv»�Ê¸�|¼v»�
��� 

 

�ŚŝPlasma exchangeŵŹřƺƯ�ƽřźŝ�ƾƬƇř�ƱŚƯŹŵ� nonstx-HUS�
�ƹ�Ţſř�Ʊō�ƾƏ�Źŵ�ƱƺƿŻƺƠƳř20-30 ml/Kg�� Śưſǈě�ƵŶƃ�ƶǀƇƺţ

Ţſř���PEŚƸƴţ�ƶƳ� ��žƿřżƟř�ŜŞſ�CFHƾƯ���ŢƳŚţƺƯ�ƕřƺƳř�ƶĪƬŝ��ŵƺƃ
CFHƾƯ�źŝ�ƮƷ�řŹ��ŵŹřŵ����ƵřźưƷPE�ŶƴƳŚƯ�ƺǀſźěŚſƺƳƺưƿř�ƽŚƷƹŹřŵ�Śŝ�

�ƹ�ƩřŹƺưƿř�ƹ�ƱƺţŹƺĩMycophenolate mofetile �ƹ�antiCD20 

(Rituximab) � Źŵ�šŶƯ�ƾƳǇƺƏ�ƱƺǀƀǀƯŹ�ŦƗŚŝ�ìå��ëå�ŶƇŹŵ�
ƾƯ�ƱřŹŚưǀŝŵƺƃ����èåƹç���
ŹŚưǀŝ�ƱƺǀſŚţƺƯ�Śŝ�ƱřCFI�ƶŝ�ƾŞƀƳ�śřƺū�Ĩƿ�ƎƤƟ�Plasma 

exchangeƾƯ��� ƹ� ŶƴƷŵ� ƎƤƟ� Źŵéå���èå� ŹŚģŵ� ŶƇŹŵ�ǀƯŹƀƱƺǀ�
ƾƯ�ŶƳƺƃ�� ��ƱƺģMCP�Ţſř�ŚƄƛ�ƶŝ�ƪƈŤƯ�ŹƺŤĩŚƟ�Ĩƿ�Plasma 

exchangeŢƀǀƳ�źŧƺƯ�Ʊō�ŵƺŞƸŝ� Źŵ��� �Plasma Exchange� Źŵ�èå�
�ŵŹřƺƯ�ŶƇŹŵ�ƱŚƯŹŵ�ŹŵHUS�Żř�ƾƃŚƳ��ƱƺǀſŚţƺƯCFBƞƈƳ�Źŵ�ƹ��

�ŵŹřƺƯHUS�żū�Źŵ�ƱƺǀſŚţƺƯ�Żř�ƾƃŚƳ�C3Ţſř�źŧƺƯ�����ǈŤŞƯ�ƱřŹŚưǀŝ
� ƱƺǀſŚţƺƯ� ƶŝCFB� ƹ�C3� ƶŝ� ŻŚǀƳ�Plasma exchange�ƱřżǀƯ� ƶŝ�
ŶƳŹřŵ�ƽźŤƄǀŝ��èèƹèé���

�řźǀųřƾŤƳō�Ĩƿ�ƶĩ�ƵŶƃ�Ƶŵřŵ�ƱŚƄƳ��ƶĩ�ƾƳŚƀƳř�ƩŚƳƺĪƫƺƳƺƯ�ƽŵŚŝ
�ƱŚưƬĜưĩ�ŶƋ�źŝC5ƾƯ�ƪưƗ�ŵŹřƹ���ŵƺƃEculizumab)���Źŵ�ƹ�ƱŚƯŹŵ

ŹŚưǀŝƶŝ�ǈŤŞƯ�Ʊř�Paroxysmal nocturnal hemoglubinuria �ƵŵŚƠŤſř�
� Źŵ� ŵƺƃ�ƾƯ� ƱŚƯŹŵŵŹřƺƯ nonstx-HUS�� żǀƳŢſř� ŶǀƠƯ���ŶƴģźƷ

Ɩƿźſ�ƵŵŚƠŤſř�ƶŝ�ƾƳŚƯŹŵ�ŢǀƤƟƺƯ�Żř�eculizumabŵŹřŵ�ƾĮŤƀŝ���èå���
ƵŶƴƴĩ� ŵŚŬƿř� ƽŚƷ� ƶǀƴƯŻ� żǀƳ� ƹ� ƾƴǀƫŚŝ� ƮŗǈƗ� Ʊŵƺŝ� ƵŵźŤƀĭ�

ƺƃ�ƾƯ�ŜŞſ�ĨǀţƺŞƯźţ�ƾţŚěƺƿĦƳřƹźĪǀƯ�ƽŚƷ�ƶŤƃŹ�ƲǀƈƈŴŤƯ�ƶĩ�ŵ
ŶƴƿŚưƳ� ŵŹƺųźŝ� ƾƴǀƫŚŝ� ƭƹŹŶƴſ� Ʋƿř� Śŝ� ƞƬŤŴƯ� ��Żř� ƲŤƟŚƿ� ƾƷŚĭō

�ŜŞſ�ĨǀŝƺƯźţ�ƾţŚěƺƿĦƳřƹźĪǀƯ�ƵŶƴƴĩ�ŵŚŬƿř�ƞƬŤŴƯ�ƽŚƷ�ƮƀǀƳŚĪƯ
�Ţſř� ƵŶƃ�ƶƴǀƯŻ�Ʋƿř� Źŵ�ƾƳŚƯŹŵ�ƽŚƷ�ŢƟźƄǀě� ƹ�ƾƷŚĭō�ƂƿřżƟř

� ŶƴƳŚƯ� ƽŵŹřƺƯ� ƽřźŝ� ŻƺƴƷ� ŶƴģźƷHTX-HUS�ƾƇŚƈŤųř� ƱŚƯŹŵ�
Źŵ�ƹŶƳŹřŶƳ�ŵƺūƹ�ŶƴƳŚƯ�ƱŚưƬĜưĩ�ŶƋ�ƽŚƷ�ƽŵŚŝ�ƾŤƳō�ŶƴƳŚƯ�ƾƿŚƸƳŚƯ

EculizumabŶƳŹřŵ�ƾƿǇŚŝ�ŹŚǀƀŝ�ƶƴƿżƷ����

��
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