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“Οι παρουσιάσεις προορίζονται μόνο για εκπαιδευτικούς σκοπούς και
δεν αντικαθιστούν την ανεξάρτητη επαγγελματική κρίση. Οι δηλώσεις
και οι απόψεις που εκφράζονται είναι αυτές των ομιλητών μεμονωμένα
και, εκτός αν αναφέρεται ρητά στο αντίθετο, δεν είναι η άποψη ή η θέση
της AstraZeneca.
AstraZeneca δεν υποστηρίζει, δεν εγκρίνει, και δεν αναλαμβάνει καμία
ευθύνη για το περιεχόμενο, την ακρίβεια ή την πληρότητα των
πληροφοριών που παρουσιάζονται.”

DISCLAIMER

“ Presentations are intended for educational purposes only and do not
replace independent professional judgment. Statements of fact and
opinions expressed are those of the speakers individually and, unless
expressly stated to the contrary, are not the opinion or position of
AstraZeneca.
AstraZeneca does not endorse or approve, and assumes no responsibility
for, the content, accuracy or completeness of the information
presented.”



Περίγραμμα

• Διαγνωστική προσέγγιση για τη διάγνωση του aHUS σε ασθενείς με ΤΜΑ

• Θεραπεία με αναστολείς του συμπληρώματος στο aHUS

• Εξατομίκευση των θεραπευτικών προσεγγίσεων στο aHUS



Ασθενής #1

Έφηβος 15 ετών με:
• Πολλαπλά επεισόδια εμέτου από 36ώρου

• Eμπύρετο έως 39,6 οC

• Μία διαρροϊκή κένωση χωρίς προσμίξεις

• Ολιγουρία από 24ώρου



Ασθενής #2

Αγόρι 6 ετών με:
• Εμπύρετο από 24ώρου

• Φαρυγγαλγία με Strep-test (+)

• Κοιλιακό άλγος

• Επηρεασμένη νεφρική λειτουργία (Ur 65 mg/dl, Cr 1,1 mg/dl)



Ασθενής #3

Έφηβη 12 ετών με:
• Πολλαπλά επεισόδια εμέτου από 48ώρου

• Μακροσκοπική αιματουρία

• Επηρεασμένη νεφρική λειτουργία



Αρχικός εργαστηριακός έλεγχος…

Ασθενής #1

• Αιμόλυση (LDH 3150 U/L, 
Hb 11,8 g/dl)

• Σχιστοκύτταρα (1,8%)

• Aμ Coombs (-)

• Θρομβοπενία (PLT 21 K/μL)

• Οξεία Νεφρική Βλάβη 
(Ur 217 mg/dl, Cr 7,5 mg/dl)

Ασθενής #2

• Αιμόλυση (LDH 6087 U/L, 
Hb 9,3 g/dl )

• Aμ Coombs (-)

• Σχιστοκύτταρα (2%)

• Θρομβοπενία (PLT 75 K/μL)

• Οξεία Νεφρική Βλάβη (Ur 
240 mg/dl, Cr 3,8 mg/dl)

Ασθενής #3

• Αιμόλυση (LDH 3685 U/L,
απτοσφαιρίνη 0,07 g/L, Hb 
8 g/dl)

• Aμ Coombs (-)

• Σχιστοκύτταρα (3%)

• Θρομβοπενία (PLT 14 K/μL)

• Οξεία Νεφρική Βλάβη 
(Ur 248 mg/dl, Cr 3,1 mg/dl)

Έναρξη εξωνεφρικής κάθαρσης



Αναζητώντας τις ομοιότητες…

1. Οξεία Νεφρική Βλάβη

2. Μικροαγγειοπαθητική Αιμολυτική Αναιμία

3. Θρομβοπενία

Αιμολυτικό Ουραιμικό Σύνδρομο 
(Hemolytic Uremic Syndrome – HUS)

Θρομβωτική
Μικροαγγειοπάθεια



Για τη διάγνωση του aHUS

Making the diagnosis of a TMA:
A. Recognise a haemolytic anaemia
B. Recognise a microangiopathy
(e.g., MAHA)
C. TMA: MAHA + organ dysfunction



Διαχωρίζοντας τις κύριες μορφές θρομβωτικής μικροαγγειοπάθειας (ΤΜΑ)

Thrombocytopenia: Understand 
in the context of TTP vs. HUS

Initial response:
Initiate PE until ADAMTS13 results 
return, unless the diagnosis seems 
clear (see PLASMIC and French 
scoring)

Making the diagnosis of a TMA:
A. Recognise a haemolytic anaemia
B. Recognise a microangiopathy
(e.g., MAHA)
C. TMA: MAHA + organ dysfunction

iTTP
(ADAMTS13 <10%):
PE, steroids
rituximab

DIC
Coagulopathy
Treat cause 
-sepsis
-cancer
Supportive Rx
Do not PE
?LMWH

Cancer
Often adenoca
or metastases
Do not PE
Treat cancer

Drugs
Stop drug
Do not PE
Ravulizumab/Ec
ulizumab?

Post transplant TMA
Do not PE
Alter immunosuppression 
Treat infection & GvHD
Control BP
Ravulizumab/Eculizumab?

Secondary HUS
STEC-HUS

Supportive management, 
r/o aHUS

CM-HUS (i.e., aHUS)
Ravulizumab/Eculizumab

Other causes
Infections
Vitamin B12 deficiency
Malignant hypertension
Autoimmune disorders
Treat cause

Investigations:
CBC, reticulocytes, LDH, haptoglobin, DAT
Peripheral blood smear
Creatinine, troponin, C3 and C4
Clotting screen: INR, aPTT, fibrinogen, D-dimers
Virology: HBV, HCV, HIV
STEC serology/stool PCR
ANA/dsDNA ENA, RF, aPL
Pregnancy test
U/E

Figure adapted from Thomas MR, et al. Blood. 2021;137:1310–1317



To aHUS και η iTTP διαφέρουν στην παθοφυσιολογία και απαιτούν 
διαφορετική διαχείριση

ADAMTS13, a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13; aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; C3, complement component 3; C5, complement component 5; FFP, 

fresh frozen plasma; iTTP, immune thrombotic thrombocytopenic purpura; PE, plasma exchange; PI, plasma infusion; vWF, von Willebrand factor

1. Tsai HM. Int J Hematol. 2010;91(1):1–19. 2. Sadler JE. Blood. 2008;112(1):11–18. 3. Noris M & Remuzzi G. Kidney Int Rep. 2022;8(1):4‒7. 4. Scully M, et al. N Engl J Med. 2019;380:335–346. 5. Laurence J. Clin Adv Hematol

Oncol. 2012;10(10)(suppl 17):1–12 . Figure adapted from1‒5.

iTTP1-2 aHUS3

Insufficient vWF cleaving protease (ADAMTS13) activity 

(<10%) 

leaves vWF ultra-large multimers intact

vWF

ADAMTS13

active

Progressively 

smaller, inactive 

multimers

ADAMTS13 

deficiency

Fully unfolded 

vWF aggregates with 

platelets

Replace ADAMTS13 with PE or PI;4,5

Create space for more FFP with PE; 

Suppress inhibitor autoantibody; 

Block vWF-platelet interaction 

Inhibit ongoing 

complement activation

Management
goals

Genetic defects lead to chronic uncontrolled activation of the 

complement system

Endothelial damage

Platelet activation

Inflammation

Gain of function

• Loss of function

• Autoantibodies

LectinClassical Alternative

C3 convertase

C5 convertase

C5 C5b-9C5a



Πιθανότητα ύπαρξης μεταλλάξεων που επηρεάζουν το συμπλήρωμα ανάλογα με 
την αιτία της ΤΜΑ

Palma LMP, Sridharan M, Sethi S. Complement in Secondary Thrombotic Microangiopathy. Kidney Int Rep. 2021 Jan;6(1):11-23. doi: 10.1016/j.ekir.2020.10.009. 

Infections 
and 

Pregnancy



• Inclusion criteria were met by 349/1947 (17.9%) patients enrolled in the registry



Associated trigger n(%) All Age at aHUS onset Pathogenic complement genetic statusa

N=307 Paediatric
N=78

Adult
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 diseasec 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

Κλινικές καταστάσεις που μπορεί να συνδράμουν στην εκδήλωση του aHUS

Licht C, Al-Dakkak I, Anokhina K, et al. Characterization of patients with aHUS and associated triggers or clinical conditions: A Global aHUS Registry analysis. Nephrology. 2024; 1-9. doi:10.1111/nep.14304



eGFR κατά την εκδήλωση aHUS μετά από «trigger» 

Licht C, Al-Dakkak I, Anokhina K, et al. Characterization of patients with aHUS and associated triggers or clinical conditions: A Global aHUS Registry analysis. Nephrology. 2024; 1-9. doi:10.1111/nep.14304



Εξωνεφρικές εκδηλώσεις σε ασθενείς με aHUS μετά από «trigger»

Licht C, Al-Dakkak I, Anokhina K, et al. Characterization of patients with aHUS and associated triggers or clinical conditions: A Global aHUS Registry analysis. Nephrology. 2024; 1-9. doi:10.1111/nep.14304



Διαχείριση της ΤΜΑ ανάλογα με τις ενδείξεις ενεργοποίησης του 
συμπληρώματος

Approach to thrombotic microangiopathy (TMA) management according to evidence of complement involvement. *Evidence of complement activation, if available: (i) genetics: pathogenic/likely 

pathogenic variant or risk haplotype in alternative complement pathway genes; (ii) antibody: autoantibodies to complement factors (mainly anti–factor H and anti–factor B), (iii) functional assays: soluble C5b-

9, tissue deposition of C5b-9, others; (iv) biopsy: staining for C4d, C5b-9. aHUS, atypical hemolytic uremic syndrome; STEC-HUS, Shiga toxin hemolytic uremic syndrome; TTP, thrombotic thrombocytopenic 

purpura. Palma LMP, Sridharan M, Sethi S. Complement in Secondary Thrombotic Microangiopathy. Kidney Int Rep. 2021 Jan;6(1):11-23. doi: 10.1016/j.ekir.2020.10.009. Epub 2020 Oct 21. PMID: 33102952; 

PMCID: PMC7575444.



C5 blockade in aHUS: the earlier the better…

Η μέση μεταβολή του eGFR ένα έτος μετά την έναρξη
της θεραπείας συγκριτικά με την αρχική τιμή (προ της
χορήγησης eculizumab) ήταν σημαντικά υψηλότερη
στους ασθενείς που έλαβαν eculizumab εντός
≤7 ημερών από την έναρξη της νόσου έναντι όσων
έλαβαν τη θεραπεία μετά από 7 ημέρες

(57 vs 23 ml/min/1.73 m2, p = 0.0098).

Η (πρώιμη) έναρξη του eculizumab εντός 7 ημερών
από την εισαγωγή στο νοσοκομείο σχετίζεται με
χαμηλότερα ποσοστά εξωνεφρικής κάθαρσης,
μικρότερο χρόνο νοσηλείας σε ΜΕΘ και χαμηλότερο
κόστος νοσηλείας συγκριτικά με την όψιμη έναρξη
($US103,557 in late initiators vs $US85,776 in early
initiators; p = 0.0024).



Διερευνώντας την παθογένεια της TMA στους ασθενείς μας: aHUS?

Ασθενής #1 Ασθενής #2 Ασθενής #3

ADAMTS13 102% 61% 55%

Film Array Κοπράνων Αρνητικό
Norovirus, Adenovirus, 

EPEC
Norovirus

Οικογενειακό 
Ιστορικό

Ελεύθερο Θετικό Ελεύθερο

Επίπεδα C3 Φυσιολογικά Φυσιολογικά Ελαττωμένα

Σοβαρή 
ανεπάρκεια  < 10%

S. Stabouli-Data on file



Ασθενής #2

Έγχυση ravulizumab Έγχυση ravulizumab

PD

Διακοπή PD

FFP

eGFR 11

eGFR 32

eGFR 62
eGFR 90

S. Stabouli-Data on file



Ασθενής #3

Έγχυση ravulizumab

eGFR 16 eGFR 43

eGFR 73

Έγχυση ravulizumab
FFP

PD

Διακοπή PD

S. Stabouli-Data on file



Γιατί ravulizimab?



Κλινικές μελέτες ravulizumab στο aHUS

Study 311 was a Phase 3 single-arm multicentre study to evaluate the efficacy and safety of ravulizumab in adults with aHUS naïve to complement inhibitors (N=58) Study 312 was a Phase 3, global, single arm study 

in evaluating efficacy and safety of ravulizumab in paediatric patients previously treated with eculizumab through an initial evaluation period of 26w (n=10) and the long-term extension period up to 4.5 years 

(n=10); Red triangles represent dosage – loading dose on day 1, followed by maintenance doses starting on day 15 and thereafter q8w in patients weighing ≥20kg and q4w in those weighing <20kg
aComplete TMA response was the primary endpoint, defined as platelet count normalisation (≥150×109/L), LDH normalisation (≤246 U/L), and ≥25% improvement in serum creatinine from baseline. Patients had to 

meet all TMA criteria concurrently, and each criterion had to be met at 2 separate assessments obtained at least 28 days apart, and at any measurement in-between. 

aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; FAS, full analysis set; pt, patient; TMA, thrombotic microangiopathy; q4/8w, every 4/8 weeks; w, week

Figure adapted from 1. Syed YY. Drugs. 2021;81(5):587–594; 2. Rondeau E, et al. Kidney Int 2020;97(6):1287–96; 3. Ariceta G, et al. Kidney Int 2021;100:225–37; 4. Tanaka K, et al. Pediatr Nephrol 2021;36:889–98; 5. 

Barbour T, et al. Kidney Int Rep. 2021;6:1603–1613

Complete TMA response ratea

Primary endpoint assessed

(treatment-naïve pts only)

Ravulizumab (n = 56)

Ravulizumab (n = 18)

Ravulizumab (n = 10)

4.5-year extension

Study 311

Study 312

Weeks

10 children stable

on eculizumab

21 treatment-

naïve children

58 treatment-

naïve adults
4.5-year extension

Treatment (FAS) ExtensionScreening

Complete TMA response ratea

0 26



Μελέτη 311: τυχαιοποιημένη, πολυκεντρική μελέτη σε πρωτοθεραπευόμενους ενήλικες 
ασθενείς με aHUS

Study 311 was a Phase 3 single-arm multicentre study to evaluate the efficacy and safety of ravulizumab in adults with aHUS naïve to complement inhibitors (N=58)*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; 311 study group. Kidney Int. 2020;97(6):1287–1296

Who was studied?

56 patients with aHUS

• All patients with acute TMA
• 88% with eGFR <29*
• 52% on dialysis
• 48.2% in ICU whilst receiving ravu.
• 14.3% were postpartum

Platelets 
<150 x 109/L

Increased 
SCr

Reduced 
haemoglobin

Increased 
LDH

What was done?

Ravulizumab
induction dose

Ravulizumab
maintenance 

dose

Day 1

Day 15
Day 71
Day 127



Μακροχρόνια δεδομένα αποτελεσματικότητας και ασφάλειας του Ravulizumab σε ενήλικες 
ασθενείς με aHUS

*% 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



Μακροχρόνια δεδομένα αποτελεσματικότητας και ασφάλειας του Ravulizumab σε ενήλικες 
ασθενείς με aHUS

*% 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

83.9% → 85.7% 76.8% → 83.9%

73.2% → 80.4%

58.9% → 62.5%

Platelet (x109 / L)

LDH (U/L)

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

Πλήρης απόκριση στην TMA: 54% των ασθενών την εβδομάδα 261 και 61% των ασθενών την εβδομάδα 522

Διάμεση τιμή του χρονικού διαστήματος έως την πλήρη απόκριση στην ΤΜΑ: 86 μέρες1†

Μέγιστο κλινικό όφελος με τη μακροχρόνια χορήγηση

Έλεγχος της νόσου καθόλη τη διάρκεια χορήγησης της θεραπείας 



Μεταβολή του eGFR σε ενήλικες ασθενείς με aHUS που έλαβαν 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



Μεταβολή του eGFR σε παιδιατρικούς ασθενείς με aHUS που έλαβαν ravulizumab

Kidney International (2021) 100, 225–237; https://doi.org/10.1016/j.kint.2020.10.046
eGFR, estimated glomerular filtration rate; n/a, not applicable.
Ariceta G, et al. Kidney Int. 2021;100(1):225–237.

• Improvement in eGFR in 100% of patients by week 50†
• Dialysis discontinuation from baseline: 100%; initiation: 0% by week 50

https://doi.org/10.1016/j.kint.2020.10.046


Ravulizumab in pediatric patients with aHUS naïve to complement inhibitors

aHUS, atypical haemolytic uraemic syndrome; eGFR, estimated glomerular filtration rate; LDH, lactate dehydrogenase; SCr, serum creatinine;TMA, thrombotic microangiopahy; ULN, upper limit of normal
Ariceta G, et al. Kidney Int. 2021;100:225–37 [



Κλινικές μελέτες ravulizumab στο aHUS

Syed YY. Drugs. 2021



Κλινικές μελέτες ravulizumab στο aHUS
Προφίλ ασφάλειας 



Οδηγίες Εμβολιασμού

https://www.ema.europa.eu/documents/product-information/ultomiris-epar-product-information_el.pdf

https://www.ema.europa.eu/documents/product-information/ultomiris-epar-product-information_el.pdf


Oικονομικές επιπτώσεις της θεραπείας με ραβουλιζουμάμπη έναντι εκουλιζουμάμπης
στο aHUS

Adrian R. Levy, Peter Chen, Karissa Johnston, Yan Wang, Evan Popoff & Ioannis Tomazos (2022) Quantifying the economic effects of ravulizumab versus eculizumab treatment in patients with atypical hemolytic uremic syndrome, Journal of Medical Economics, 25:1, 249-259, 
DOI: 10.1080/13696998.2022.2027706 



Ασθενής #1

Έφηβος 16 ετών με:
• Πολλαπλά επεισόδια εμέτου από 36ώρου

• Eμπύρετο έως 39,6 οC

• Μία διαρροϊκή κένωση χωρίς προσμίξεις

• Ολιγουρία από 24ώρου

• 9η ΗΝ: Εκ νέου εμπύρετο και 
εξάνθημα

• M. pneumoniae IgM (+), Αρνητικές 
κ/ες

• Λευκοπενία

• Πτώση C3, aCLM (+) – Συστηματικό 
νόσημα;

• Έναρξη Solumedrol IV

• Ανοσολογικός έλεγχος: κ.φ. 

• Διακοπή της αιμοκάθαρσης 2 ημέρες αργότερα

• Σταδιακή αποκατάσταση της νεφρικής λειτουργίας και της διούρησης Εculizumab την 18η ημέρα νοσηλείας

Έναρξη 
αιμοκάθαρσης



Ασθενής #1

Έγχυση eculizumab

FFP

Διακοπή RRTCCRT IHD

Πτώση C3

Εμπύρετο

Έγχυση eculizumab

Διακοπή RRT

eGFR 36

eGFR 88

eGFR 74

S. Stabouli-Data on file



Διερευνώντας την παθογένεια της TMA στους ασθενείς μας: aHUS?

Ασθενής #1 Ασθενής #2 Ασθενής #3

ADAMTS13 102% 61% 55%

Film Array Κοπράνων Αρνητικό
Norovirus, Adenovirus, 

EPEC
Norovirus

Οικογενειακό 
Ιστορικό

Ελεύθερο Θετικό Ελεύθερο

Επίπεδα C3 Φυσιολογικά Φυσιολογικά Ελαττωμένα

Ενεργοποίηση της 
εναλλακτικής οδού 

συμπληρώματος 

(Μέτρηση C5b9)

3201 ng/ml
2240 ng/ml 1088 ng/ml

ΦΤ < 245 ng/ml

Σοβαρή 
ανεπάρκεια  < 10%

1  Μήνα αργότερα
S. Stabouli-Data on file



Το γενετικό υπόβαθρο των ασθενών μας

Ασθενής #1 Ασθενής #2 Ασθενής #3

Παθογόνες μεταλλάξεις C3 p.Ile1157Thr (het.) C3 p.Ile1157Thr (het.) deletion of CFHR1 and 
CFHR3 (hom.)

anti-FH αυτοαντισώματα (ref <110) Αρνητικά Αρνητικά >2000 AU/mL

S. Stabouli-Data on file



Follow-Up…

Ασθενής #1

• Έλαβε συνολικά 7 δόσεις 
eculizumab

• Έπειτα θεραπεία με 
ravulizumab, εξασφαλίζοντας 
μεγαλύτερα μεσοδιαστήματα 
μεταξύ των εγχύσεων…

• eGFR: 88 ml/min/1,73m2

• Ελεύθερος υποτροπών

Ασθενής #2

• Συνεχίζει τις εγχύσεις 
ravulizumab

• Αρτηριακή υπέρταση υπό 
λισινοπρίλη

• eGFR: 94 ml/min/1,73m2

• Ελεύθερος υποτροπών

Ασθενής #3

• 4 ημέρες μετά τη 2η έγχυση 
ravulizumab:

• Anti-FH IgG >2000AU/mL

• Haptoglobin <0,07 g/L

• Απόφαση για χορήγηση 
rituximab και έναρξη 
πρεδνιζολόνης

• Συνεχίζει τις εγχύσεις 
ravulizumab

• eGFR: 87 ml/min/1,73m2

• Ελεύθερη υποτροπών



Ποιος ο ρόλος του γενετικού ελέγχου στο aHUS?

1. Η διάγνωση του aHUS
βασίζεται στην κλινική εικόνα

2. Θεραπεία

Έναρξη? 

Διάρκεια?

Διάγνωση Θεραπεία
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From a Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) Controversies Conference. Kidney Int. 2024 Jun 4:S0085-2538(24)00389-2. doi: 10.1016/j.kint.2024.05.015. Epub ahead of print. PMID: 38844295.

Brodsky RA. Eculizumab and aHUS: to stop or not. Blood. 2021 May 6;137(18):2419-2420. doi: 10.1182/blood.2020010234. PMID: 33956069; PMCID: PMC8109016.

Διακοπή θεραπείας



Ετήσια επίπτωση και συχνότητα

Yan et al, Clinical epidemiology 2020;12:295-305

2023-2024  σε 
περίοδο 13
μηνών:

4 παιδιατρικοί 
ασθενείς με 
aHUS στη Β. 
Ελλάδα

Ετήσια 
επίπτωση
2,5 ανά 
εκατομμύριο 
πληθυσμού < 
18 ετών



Συμπερασματικά..

✔Η έγκαιρη διάγνωση του άτυπου αιμολυτικού ουραιμικού συνδρόμου είναι 
καίριας σημασίας για την πρόγνωση των ασθενών

✔Η διάγνωση του aHUS με σχετιζόμενα “triggers” σε ασθενείς που 
παρουσιάζουν TMA μπορεί να επιτρέψει ταχύτερη και καταλληλότερη θεραπεία

✔Η πρώιμη έναρξη εξατομικευμένης στοχευμένης θεραπείας με ravulizumab 
μειώνει σημαντικά τα απειλητικά για τη ζωή συμβάματα και την πιθανότητα 
σοβαρής υπολειπόμενης νεφρικής νόσου

✔Η μακροχρόνια χορήγηση ravulizumab έδειξε πώς είναι καλώς ανεκτή  με 
κλινικά οφέλη σε νεφρολογικές και αιματολογικές παραμέτρους των ασθενών


