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中英文及縮寫對照表

英文全名 英文縮寫 中文全名

50% hemolytic complement CH50

Advisory Committee on Immunization Practices ACIP 美國預防接種諮詢委員會

Alternative complement pathway activity assessment AP100

Antiphospholipid syndrome APS 抗磷脂質症候群

Atypical hemolytic uremic syndrome aHUS 非典型溶血性尿毒症候群

C3 glomerulopathy C3G C3 腎絲球病變

Calcineurin inhibitor CNI 鈣調神經磷酸酶抑制劑

Catastrophic antiphospholipid syndrome catastrophic APS 災難性抗磷脂症候群

Centers for Disease Control and Prevention CDC 美國疾病防控中心

End stage kidney disease ESKD 末期腎臟病

Fresh frozen plasma FFP 新鮮冷凍血漿

Gain-of-function 新增功能性

Hemolysis, Elevated Liver enzymes and Low Platelets syndrome HELLP syndrome HELLP 症候群

Kidney Disease Improving Global Outcomes KDIGO 腎臟病全球改善預後組織

Lactate dehydrogenase LDH 乳酸脫氫酶

Mammalian target of rapamycin mTOR 哺乳動物雷帕黴素標的物

Meningococcal disease 腦膜炎雙球菌病

Microangiopathic hemolytic anemia MAHA 微血管病性溶血性貧血

Paroxysmal nocturnal hemoglobinuria PNH 陣發性夜間血紅素尿症

Thrombotic microangiopathy TMA 血栓性微血管病變

Thrombotic thrombocytopenic purpura TTP 血栓性血小板低下紫斑症



臨床上，許多末期腎臟病 (end stage kidney disease, ESKD) 患者的腎衰竭原因並不明確，使臨床照護難以針對
其根本病因進行治療。根據現有研究，估計每十位成人 ESKD 病患，就有一位病因不明，其中約 10% 至 15% 可能與
基因突變相關疾病有關。在這些基因疾病當中，部分已有藥物可用以治療並延緩疾病惡化；非典型溶血性尿毒症候群
(atypical hemolytic uremic syndrome, aHUS) 即為其中之一例，可透過 C5 補體抑制劑 (如 eculizumab) 進行治療 
[1]。aHUS 是一種罕見且可引發血栓性微血管病變 (thrombotic microangiopathy, TMA) 的疾病。由於診斷工具的
不足以及基因檢測費用高昂，目前臺灣 aHUS 的診斷率低於預期 [2]。未經診斷的 aHUS 患者，一旦進入 ESKD 階段，
因欠缺完整評估與適當治療，於接受腎臟移植後，可能出現新發或復發 aHUS 臨床表現，進而損害移植腎臟功能。

腎臟移植是一項複雜與特別的治療過程，其中包含手術、免疫抑制藥物、排斥反應、以及感染等多種潛在可誘發
TMA 的風險因子。臨床上，要區別這些 TMA 的繼發性誘因與原發性 aHUS 相當困難，但對臨床診治至關重要。對於這
些移植前未被診斷出的 aHUS 患者而言，若在移植後發生 TMA 的臨床表現，被認定為其他 TMA 的繼發性誘因所導致，
僅採取停用相關藥物、治療排斥反應或感染等保守處置，往往無法奏效 [3]。此外，文獻亦顯示，延遲診斷 (在移植後才
確診為 aHUS) 及延後使用 eculizumab 治療，與較低的器官存活率及較高的 aHUS 復發率等不良預後相關 [4]。

因此，本處置共識旨在根據國際專家建議與最新文獻證據，提供非典型溶血性尿毒症候群 (aHUS) 患者，在腎臟移
植前、移植準備期及移植後 (包括術後才確診之患者) 的評估與診療指引，以預防或降低移植後 aHUS 復發風險，並提升
移植腎存活率。本共識依臨床流程分為四部分：移植前、手術期、移植後三個階段的管理，以及其他與 aHUS 患者移植
相關情況的考量與處置 (圖一)：

圖一 本共識內容分為四個部分：移植前、手術期、移植後、以及其他與 aHUS 患者移植相關情況的考量與處置。各部
分目的不同，均旨在為接受腎臟移植的 aHUS 患者提供診療指引，以預防或降低移植後 aHUS 的復發風險，並提升移
植腎存活率。

共識主旨
預防或減少移植後 aHUS復發、提升器官存活率

移植前 手術期 移植後

新發或復發 aHUS患者
移植後治療性

C�補體抑制劑使用
(如 eculizumab)

確診 aHUS患者
移植前預防性

C�補體抑制劑治療
(如 eculizumab)

篩檢與評估
等候名單中的潛在及
已確診 aHUS患者

其他建議 aHUS 患者移植相關情況之考量與處置

《臺灣非典型溶血性尿毒症候群患者腎臟移植處置共識》
前言



本共識之建議以英國專家指引為基礎 [5]，並輔以其他國際專家指引及近期相關研究文獻，依臺灣本土臨床情況加
以修訂。所有指引及文獻證據均摘錄相關內容，供參照其證據品質。每項建議之強度與證據等級分級如下：

本共識建議內容係經由臺灣腎臟醫學會、臺灣移植醫學學會及臺灣兒童腎臟醫學會專家，於 2024 年 10 月 13 日及
12 月 12 日舉行的兩次共識會議中討論與投票產生。每項建議之同意百分比，將與佐證文獻的綜合等級並列，以呈現專家
同意程度。

建議強度分級 具體描述

強   (1) 明確顯示介入措施利大於弊 (進行此介入措施為強烈建議)，或明確顯示介入措施弊大於利 (不進行此介入措
施為強烈建議)。

弱   (2) 大致上可顯示介入措施利大於弊 (進行此介入措施為弱建議)，或大致上顯示介入措施弊大於利 (不進行此介
入措施為弱建議)；但仍可能存在不確定性。

證據等級分級 具體描述

高   (A) 非常有把握觀察值接近真實值。

中   (B) 對觀察值有中等把握：觀察值有可能接近真實值，但也有可能差距很大。

低   (C) 觀察值的把握有限：觀察值可能與真實值有很大差別。

極低 (D) 對觀察值幾乎沒有把握：觀察值與真實值可能有極大差別。



* 自 2025 年 2 月起，健保給付範圍已納入 ravulizumab，與 eculizumab 皆適用於 aHUS 患者 [6]。目前，長效型 ravulizumab 可作為 C5 補體抑制劑
治療選項之一，西班牙部分地區衛生單位亦已制定針對腎臟移植病人使用 ravulizumab 進行預防性治療之相關指引 [7]。然而，其使用仍應依臨床情
況審慎評估，並持續關注最新實證之更新 [8]。此外，關於 ravulizumab 於孕期使用之證據有限；英國國家治療中心建議，對於計畫懷孕或已懷孕之
患者，應改回使用 eculizumab [9]。

《臺灣非典型溶血性尿毒症候群患者腎臟移植處置共識》
建議內容

臨床建議 佐證文獻
綜合等級

同 意 百 分
比

移植前 – 等候名單中潛在及已確診 aHUS 患者之篩檢與評估

1.1 針對已確診之 aHUS 患者，移植前應依基因檢測結果、自體抗體檢出情形及既往移植史，評
估其復發風險。 1B 100%

1.2

對於預計接受腎臟移植的 ESKD 患者，若其原發腎病病因不明、既往臨床表現或腎臟切片檢查
顯示可能存在微血管病性溶血性貧血 (microangiopathic hemolytic anemia, MAHA) 或血栓性
微血管病變 (thrombotic microangiopathy, TMA)，應詳細評估 aHUS 的可能性 (如進行基因檢
測)，以利評估移植後發生 aHUS 的風險。

1B 100%

1.3 復發風險屬高或中度之患者，應接受預防性 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab*)。 1C 100%

1.4 對於復發風險屬低度之患者，應告知其移植後仍可能復發，並於移植後持續監測疾病復發 
情形。 2C 100%

1.5 對於移植前已接受規則 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab*) 之 aHUS 患者，於移植手術前
無須另行血漿置換以預防疾病復發。 2C 71%

1.6 所有接受腎臟移植評估的 aHUS 患者，均應遵循預防腦膜炎雙球菌病 
(meningococcal disease) 之相關指引。 1B 100%

1.7 若考慮為 aHUS 患者進行親屬活體捐贈，所有潛在捐贈者均應接受基因檢測，以評估捐贈者
未來發生新發 aHUS 的風險。 1C 75%

手術期 – 確診 aHUS 患者之移植前預防性 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab*)

2.1 成年患者應於手術開始前完成單劑量 900 毫克 eculizumab 之給藥。 
兒童患者則應依其體重調整劑量與給藥時程，並依兒童給藥方案執行。 1B 100%

2.2 成年患者可於手術後 24 小時內再給予單劑量 900 毫克 eculizumab。 
兒童患者則可依兒童給藥時程，於 24 小時內再給予單劑量 eculizumab。 2C 100%

2.3
成年患者應於手術後再接受每週一次 900 毫克 eculizumab，共三次。於最後一次 900 毫克給
藥後一週 (即第五週)，改為給予 1,200 毫克，此後每兩週給予 1,200 毫克。 
兒童患者則應依兒童給藥方案，根據體重調整劑量與給藥時程。

1B 100%

2.4 如果出現大量失血，需要給予新鮮冷凍血漿 (fresh frozen plasma, FFP) 輸注、血漿置換或其
他相似治療，可考慮增加 C5 補體抑制劑 ( 如 eculizumab*) 劑量。 2C 100%

移植後 – 新發或復發 aHUS 患者之治療性 C5 補體抑制劑使用 (如 eculizumab*)

3.1 移植後出現新發或復發 aHUS 之患者，應考慮啟動 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab*)。 1B 100%

3.2 aHUS 患者於腎臟移植後，應持續接受 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab*)。 1B 100%

3.3

aHUS 患者可如同一般腎臟移植患者，接受以鈣調神經磷酸酶抑制劑 (calcineurin inhibitor, 
CNI) 為基礎的免疫抑制方案。其他免疫抑制藥物之使用可依當地常規治療原則調整。 
對於具有復發 aHUS 風險的患者，移植後可考慮減少哺乳動物雷帕黴素標的物抑制劑
(mammalian target of rapamycin inhibitor, mTOR inhibitor) 之使用。

2B 63%

其他與 aHUS 患者移植相關情況之考量與處置

4.1 對於 aHUS 患者，肝臟移植 (於腎功能仍保留者) 或肝腎聯合移植，不應視為優先治療方式。 2C 100%
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1.1 已確診 aHUS 患者的評估與處置

aHUS 患者的基因型與臨床表現密切相關，基因檢測可協助評估預後、預測疾病進展、治療反應及移植後復發風險 
[10,11]。由於復發風險會因致病補體基因突變類型而異，英國專家指引建議，應綜合基因檢測結果、補體 H 因子自體
抗體檢測、以及既往移植史，來評估 aHUS 患者的復發風險 [5]。

一項多國多中心回溯性世代研究 (「全球 aHUS 登錄計劃」) 對 145 位確診 aHUS 的腎臟移植受贈者進行基因檢測。
結果顯示，成人患者中有 68% (74/109) 檢測出相關基因突變，而兒童患者則為 81% (29/36) [4]。美國近期一項基因分
析研究亦發現，在經腎臟切片檢查確診為 TMA 或 C3G 的患者中，有 44% (33/76) 帶有補體基因突變 [3]。在臺灣，一
項本土研究納入 10 位 aHUS 兒童患者，均檢測出與補體或凝血相關的基因突變 [12]。另外一項針對臺灣 aHUS 成人患
者的研究，對 27 位患者 (包括腎臟移植受贈者) 進行基因分析，其中 14 位檢測出多個基因突變 [13]。

基於此基礎，國際指引、專家共識及文獻回顧均建議 aHUS 患者應接受移植風險評估，其中基因檢測在評估移植後
復發風險上尤為重要 [10-11,14-175]。

《KDIGO 腎臟移植候選者評估與處置臨床實務指引 2020》以 1B 等級建議，對懷疑 aHUS 的患者進行基因檢測以評
估復發風險 [14]。此外，KDIGO 於 2017 年發表關於 aHUS 與 C3 腎絲球病變 (C3 glomerulopathy, C3G) 的會議總結亦
指出，風險評估內容應包括既往復發史、基因及補體 H 因子自體抗體 [10]。

《aHUS 兒童患者國際處置共識》建議所有兒童患者於移植前接受復發風險評估，內容包括基因檢測、既往移植復發
史及補體 H 因子自體抗體，以協助預後判斷、復發風險評估、治療與移植決策，並為患者及其家屬提供遺傳諮詢 [11]。

澳洲及紐西蘭的 TMA 專家共識則認為，基因檢測可納入規劃接受移植之 ESKD 患者的移植前評估 [15]。西班牙專
家共識進一步指出，完整的 aHUS 風險評估應涵蓋基因突變、補體 H 因子自體抗體、aHUS 家族史、TMA 發作史及腎
臟移植史，以協助治療決策 (例如是否停藥) [16]。

在臺灣，本土 aHUS 診療共識建議所有受贈者進行基因檢測以評估復發風險，並將既往移植後復發史、基因與補體
H 因子自體抗體列為重要評估內容，以決定是否使用預防性 C5 補體抑制劑 [17]。

需注意，不同實驗室所涵蓋之基因檢測範圍可能有所差異，臨床醫師應與實驗室充分溝通，以釐清檢測結果的臨床
意義 [18]。

1 移植前
目的：篩檢與評估等候移植名單中的潛在及已確診的 aHUS 患者

臨床建議 1.1 佐證資料

針對已確診之 aHUS 患者，移植前應依基因檢測結果、自體抗體檢出情形及既往移植史，評估其復發風險 附表一

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引 在風險評估方面，aHUS 的復發風險會因導致補體調節異常的原因不同而有

所差異，評估內容應包括既往復發史、基因檢測及補體 H 因子自體抗體。

KDIGO 腎臟移植候選者
評估與處置臨床實務指引
2020 [14]

國際指引 建議懷疑 aHUS 之患者進行基因檢測，以評估其復發風險 (1B)。

附表一 建議 1.1 佐證資料

(下頁續)
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指引或文獻 設計 內容摘要

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章 是否使用預防性 eculizumab 應根據復發風險評估決定，而風險評估內容則

包括既往復發史、基因檢測及補體 H 因子自體抗體。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識

•	 所有 aHUS 患者均應進行基因檢測；若患者出現 aHUS 復發、有家族史、
於妊娠或產後發生 aHUS，或於移植後出現新發 aHUS，更應及早進行
檢測。

•	 所有 aHUS 患者移植前均應接受基因檢測。
•	 基因檢測可以確認疾病是否屬於補體相關型 HUS，並協助評估患者的預

後、復發風險及進展至 ESKD 的可能性。同時，基因檢測結果亦可作為
遺傳諮詢的依據，為患者及其家屬提供相關資訊。此外，基因檢測在腎
臟移植決策上亦具有重要參考價值，包括捐贈者的選擇、預防復發治療
計畫的制定、以及是否考慮進行肝腎聯合移植。

•	 移植後復發風險的評估，應作為決定是否使用預防性 eculizumab 的依
據，內容包括既往移植復發史、基因檢測及補體 H 因子自體抗體。

臺灣 aHUS 診療共識 [17] 臺灣專家共識
移植風險評估可根據捐贈者與受贈者之基因檢測結果進行判斷；是否使用預
防性 C5 補體抑制劑，則應依 aHUS 復發風險評估決定。評估內容包括既往
移植後復發史、基因檢測及補體 H 因子自體抗體。

澳洲及紐西蘭 TMA 
診療共識 [18]

澳洲及紐西蘭 
專家共識

•	 基因檢測可協助確立 aHUS 診斷，並用以評估其預後。
•	 基因檢測可考慮應用於多種臨床情境，例如決定 eculizumab 治療期間

的長短，或作為已進入 ESKD 患者計劃接受移植時之移植前評估依據。

Ávila et al [19] 西班牙專家共識

停藥後 TMA 復發的風險因子包括：治療前已出現腎臟以外的臨床表徵、存
在致病性基因突變、具有 aHUS 家族史、檢出補體 H 因子自體抗體、兒童
期發病、多次 TMA 發作史、曾接受腎臟移植或經歷妊娠、以及特定基因突
變 (例如 CFH、C3、CFB、CFI)。完整的風險評估應將上述因子納入考量，
若患者具有這些風險因子，應避免停止治療。

Java A [18] 專家文獻回顧
•	 所有 aHUS 患者應進行基因檢測。
•	 需注意，不同實驗室所提供之基因檢測套組，其涵蓋的基因範圍可能有

所差異。

Ren et al [3] 美國基因分析研究

•	 對 60 位經腎臟切片檢查確診為 TMA (包括移植前或移植後新發者) 及 16
位確診為 C3G 患者進行基因檢測，結果顯示其中 33 位 (44%) 帶有補體
基因突變。

•	 建議 TMA 或 C3G 患者於移植前進行補體基因檢測及補體 H 因子自體抗
體測試，並結合臨床病史、實驗室檢查及病理結果，以評估移植後復發
風險。

Siedlecki et al [4]

多國多中心試驗
(「全球 aHUS 登錄
計劃」)、回溯性世代
研究

•	 在 145 位確診 aHUS 的腎臟移植受贈者 (包括移植前確診及移植後新發
病例)，成人患者有 68% (74/109)，兒童患者有 81% (29/36) 檢測出相
關基因突變。

•	 若移植等候者之臨床表現或腎臟切片檢查顯示可能存在 TMA，應進一步
詳細評估 aHUS 的可能性。

Tseng et al [12] 臺灣基因分析研究
針對 10 位臺灣 aHUS 兒童患者 (6 男、4 女；發病年齡 2 日至 11 歲，平均 
5.2 歲) 進行補體檢測、補體 H 因子自體抗體及基因分析。所有患者皆檢測
出與補體或凝血相關的基因突變，其中 6 位具有多個相關基因突變。

Chen et al [13] 臺灣研究

針對 27 位臺灣 aHUS 成人患者 (14 女、13 男；發病年齡 19 至 91 歲；其
中 5 位由妊娠觸發、1 位由腎臟移植觸發；另有 4 位曾接受肝臟移植及 2
位曾接受腎臟移植，並於移植多年後才確診 aHUS) 進行基因分析，其中 14
位具有多個基因突變。基因檢測可作為預後分析的重要依據，但治療不應
因等候基因檢測結果而延誤。

附表一 建議 1.1 佐證資料 (續)
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1.2 潛在 aHUS 患者的篩檢與評估

已進入 ESKD 階段而在移植前未被明確診斷的潛在 aHUS 患者，因欠缺完整評估與妥善治療，於接受腎臟移植後可
能出現新發或復發 aHUS 臨床表徵，進而對移植腎造成傷害。《KDIGO 腎臟移植候選者評估與處置臨床實務指引 2020》
就以最高等級 1A，建議盡可能釐清受贈者 ESKD 病因，以便告知相關風險並規劃移植後可能所需的處置 [14]。

《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》指出，確診 TMA 後須進行臨床評估與實驗室檢查，以釐清並排除血栓性血
小板低下紫斑症 (thrombotic thrombocytopenic purpura, TTP) 等其他病因，方能診斷 aHUS。同時，所有懷疑 aHUS
的患者都應進行補體相關基因及自體抗體檢測 [10]。然而，臨床上區分 aHUS 與其他繼發性 TMA 並不容易，部分繼發
性 TMA 患者亦可能同時具有與 aHUS 相關的基因突變或自體抗體 [15,17]。

《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》亦指出，許多 aHUS 患者終身皆有復發風險，而致病基因負荷 (mutational 
burden，指患者攜帶的致病基因突變數量或組合) 可能影響疾病的外顯率 (penetrance，即帶有突變後實際出現臨床症
狀的比例)。此外，病理表現有時與臨床表現並不一致，例如腎臟切片顯示 TMA，但臨床上卻未出現血小板減少。目前
仍缺乏針對腎臟切片顯示慢性微血管病變特徵，但無急性發作病史患者的長期追蹤數據 [10]。

另一方面，妊娠相關 TMA 的診斷與治療亦面臨諸多挑戰。aHUS 是其中主要病因之一，其臨床表現與其他常見 
病因，如 TTP、HELLP 症候群及抗磷脂質症候群 (antiphospholipid syndrome, APS) 之間存在高度重疊 [19]。在鑑別
診斷上，嚴重腎損傷於 HELLP 症候群中並不常見，因此若患者出現嚴重腎損傷，應將 aHUS 視為可能的診斷 [19]。

流產或自然流產在妊娠合併 aHUS 的患者中並不罕見。在「全球 aHUS 登錄計劃」研究中，共納入 41 位 aHUS 患
者的 44 次妊娠，其中 7 次妊娠患者屬於功能良好的腎臟移植受贈者或仍規則接受透析治療者；結果顯示，4 次妊娠
(9.1%，4/44) 發生流產 [20]。另一項藥物安全監視數據分析納入 54 位 aHUS 妊娠患者，結果顯示 8 位 (14.8%) 發生流
產或自然流產，11 位 (20.4%) 因醫學因素接受人工流產，另有 3 位 (5.6%) 出現死胎 [21]。

然而，在臨床鑑別上需注意，反覆流產是 APS 的特徵之一。一般女性反覆流產的發生率約為 1%，但在 APS 女性
患者中可高達 10-15% [19]。至於流產史與其他妊娠相關併發症 (如妊娠高血壓) 的關聯，目前仍存在不確定性 [22]； 
同時，目前亦無證據顯示流產史與 aHUS 相關。

臨床建議 1.2 佐證資料

對於預計接受腎臟移植的 ESKD 患者，若其原發腎病病因不明、既往臨床表現或腎臟切片檢查顯示可能存在
微血管病性溶血性貧血 (microangiopathic hemolytic anemia, MAHA) 或血栓性微血管病變 (thrombotic 

microangiopathy, TMA)，應詳細評估 aHUS 的可能性 (如進行基因檢測)，以利評估移植後發生 aHUS 的風險。
附表二

指引或文獻 設計 內容摘要

KDIGO 腎臟移植候選者
評估與處置臨床實務指引
2020 [14]

國際指引 建議應盡可能釐清 ESKD 病因，以便告知相關風險並規劃移植後可能所需的
處置 (1A)。

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章

•	 確診 TMA 後須進行臨床評估及實驗室檢查，以釐清並排除血栓性血小
板低下紫斑症 (thrombotic thrombocytopenic purpura, TTP) 等其他
病因。

•	 所有懷疑 aHUS 的患者均應接受補體相關基因與自體抗體檢測。
•	 aHUS 急性發作與慢性疾病的關係：許多 aHUS 患者終生存在復發

風險，而致病基因負荷 (mutational burden) 可能影響其外顯率
(penetrance)。此外，病理表現有時與臨床表現不一致，例如腎臟切片
顯示 TMA，但臨床上卻未出現血小板減少。

•	 研究建議：應對腎臟切片顯示有慢性微血管病變特徵、但沒有急性發
作病史的患者進行縱向研究，以釐清其與臨床特徵、病因及預後之間
的關聯。

附表二 建議 1.2 佐證資料

(下頁續)
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1.3 高或中度復發風險 aHUS 患者的處置

在 aHUS 患者中，若存在一個或多個影響補體系統調節的基因突變，將增加腎臟移植後復發的風險 [18]。英國專家
指引建議，對於高或中度復發風險的 aHUS 患者，應給予預防性 eculizumab [5]。

目前已有多國回顧性世代研究顯示，在高或中度復發風險的 aHUS 患者中，預防性使用 eculizumab 可改善移植相
關預後。

在「全球 aHUS 登錄計劃」中，共納入 188 位接受過 eculizumab 的腎臟移植 aHUS 患者。結果顯示，在移植手
術後 5 年內需要再次進入透析治療的風險，於「移植後才確診並開始使用 eculizumab」的組別顯著增加 (HR 4.6, 95% 
CI 1.7-12.4)。同時，腎功能亦有差異：在移植前或移植期間即接受 eculizumab 的組別，其腎功能較佳 (60.6 mL/
min/1.73m2)，明顯優於移植後才開始接受 eculizumab 的兩個組別 (移植前確診組 31.5 mL/min/1.73m2, p=0.004； 
移植後確診組 9.6 mL/min/1.73m2, p=0.0001)，顯示及早治療能改善移植腎存活率 [4]。

英國的一項研究比較 38 位在移植前接受預防性 eculizumab 的 aHUS 患者、與 32 位未接受預防性治療的中高度風
險患者，結果顯示預防性治療能顯著改善移植腎存活率 (一年存活率分別為 97% 及 64%, p=0.006) [23]。

法國一項多中心研究，52 次中高度風險 aHUS 患者的腎臟移植並給予預防性 eculizumab，與 74 次未給予預防性
治療 (其中 87.8% 為中高度風險) 相比，結果顯示預防性治療組的 aHUS 復發率 (1.9% vs 40.5%, p <0.001) 及移植腎衰
竭率 (3.8% vs 37.8%, p <0.001) 皆顯著較低 [24]。

西班牙一項研究納入 14 位中高度風險患者，其中 9 位在移植時接受預防性 eculizumab 的患者，於追蹤期間均未
復發，而 3 位未接受預防性治療的患者則於移植後 2 月至 10 年內發生復發 [25]。

巴西的一項研究追蹤 38 位接受腎臟移植的 aHUS 患者，結果顯示：11 位未曾接受 eculizumab 的患者中，因
TMA 導致移植腎衰竭率為 91%，10 位在移植前已確診並接受預防性治療的患者，因 TMA 導致移植腎衰竭率僅為 10% 
(HR 0.07, 95% CI 0.01-0.55)；另有 17 位於移植後發生 TMA 才開始接受治療的患者，因 TMA 導致移植腎衰竭率為 

臨床建議 1.3 佐證資料

復發風險屬高或中度之患者，應接受預防性 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab)。 附表三

指引或文獻 設計 內容摘要

澳洲及紐西蘭 TMA
診療共識 [15]

澳洲及紐西蘭 
專家共識

區分繼發性與原發性 TMA 在臨床上相當困難，甚至不可能完全區別，因為
在 TTP 或 aHUS 的患者中 (包括具有補體相關基因變異者)，往往可能同時
存在一種或多種與 TMA 相關的病況或藥物暴露。因此，所有 TMA 患者都需
要考慮潛在 TTP 或 aHUS 診斷的可能性。

臺灣 aHUS 診療共識 [17] 臺灣專家共識 少數 HUS 患者可能因基因異常或補體 H 因子自體抗體而實際屬於 aHUS。

Urra et al [19] 專家文獻回顧

•	 妊娠相關 TMA 的四個主要病因：TTP、HELLP 症候群、aHUS 及抗磷脂
質症候群 (antiphospholipid syndrome, APS) 之間，存在高度重疊的臨
床表現。完整的病史詢問、實驗室檢查，以及對其腎損傷模式的辨識，
皆有助於協助診斷。

•	 反覆流產是 APS 的典型特徵之一。一般人群中反覆流產的發生率約為
1%，但在 APS 女性患者中則可高達 10-15%。

•	 在 HELLP 症候群中，嚴重腎損傷並不常見；若患者出現嚴重腎損傷，應
將 aHUS 視為可能的診斷。

Rondeau et al [20] 「全球 aHUS 登錄計
劃」回溯性世代研究

在 41 位 aHUS 患者的 44 次妊娠中，其中 7 位患者於妊娠期間為功能良好
的腎臟移植受贈者，或仍規則接受透析治療者；結果顯示，4 次妊娠 (9.1%, 
4/44) 發生流產。

Socié et al [21] 藥物安全監視 
數據分析

在 54 位 aHUS 妊娠患者中，8 位 (14.8%) 發生流產或自然流產、11 位
(20.4%) 因醫學因素接受人工流產、另外 3 位 (5.6%) 出現死胎。

附表二 建議 1.2 佐證資料 (續)
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5.9% (HR 0.04, 95% CI 0.00-0.28) [26]。

美 國 的 一 項 研 究 則 納 入 19 位 aHUS 患 者 共 36 次 腎 臟 移 植， 其 中 10 位 在 最 近 一 次 移 植 時 接 受 預 防 性
eculizumab，後續均未出現復發 [27]。

目前已有兩篇系統性文獻回顧及統合分析論文分析評估了 aHUS 患者使用預防性 eculizumab 的效果 [28,29]。 
第一篇研究納入 380 位接受腎臟移植的 aHUS 成人患者，結果顯示接受預防性 eculizumab 的患者，移植後 TMA 復發
率為 6.3% (95% CI 2.8-13.4%)，因 TMA 導致的移植腎衰竭率為 5.5% (95% CI 2.9-10.0%)，低於「移植後復發 aHUS 
時才接受治療性 eculizumab 患者」的移植腎衰竭率 22.5% (95% CI 13.6-34.8%) [28]。

另一篇研究納入 618 位接受腎臟移植的 aHUS 成人患者，顯示 eculizumab 治療與較低的 aHUS 復發風險 (OR 
0.05, 95% CI 0.00-0.13)、移植腎衰竭風險 (OR 0.13, 95% CI 0.01-0.32) 及排斥風險 (OR 0.09, 95% CI 0.01-0.22) 相關。
然而，此研究是將預防性與治療性治療合併分析，並未分別呈現其效果 [29]。需注意，這兩篇統合分析皆未依 aHUS 患
者的復發風險程度進行分層，因此無法提供針對高或中度風險患者的專屬分析結果 [28,29]。

《KDIGO 腎臟移植候選者評估與處置臨床實務指引 2020》以 1B 等級建議，對於檢測出補體調節基因異常、而可能
導致高度復發風險的 aHUS 患者，應將使用補體抑制劑治療或進行肝腎聯合移植，視為進行腎臟移植的先決條件 [14]。

《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》則建議，應依復發風險評估決定是否使用預防性 eculizumab：高度風險患
者應接受預防性 eculizumab；中度風險者則可接受預防性 eculizumab 或血漿置換 (表一) [10]。

《aHUS 兒童患者國際處置共識》亦提出類似建議，但對於風險等級的定義略有不同，高度風險包括帶有 CFH、
C3、CFB 基因突變，或曾因復發導致移植腎衰竭 (無論是否檢測到突變)；中度風險則包括 CFI 突變、或 CFH/CFI/C3 基
因突變合併 MCP 突變 [11]。

西班牙專家指引同樣建議，高或中度復發風險患者應於移植手術當天接受預防性 C5 補體抑制劑治療 [16]。

另有一篇專家文獻回顧則主張，除帶有致病性 MCP 突變的患者外，所有具致病性補體基因突變的 aHUS 患者皆應
於移植前接受預防性 eculizumab 治療；甚至部分潛在 aHUS 患者 (過去腎臟切片確認 TMA、已排除其他可導致 TMA 病
因，但未檢測出基因突變) 亦應考慮給予預防性治療 [18]。

綜合以上，目前針對高度復發風險 aHUS 患者使用預防性 C5 補體抑制劑 (如 eculizumab) 的證據最為充足；相較
之下，中度風險患者的支持證據則相對有限。此外，關於其他 C5 補體抑制劑的研究證據仍然稀少，但可預期隨時間累
積將逐步增加，需持續關注後續發展。

aHUS 復發風險 評估內容 預防性治療方案

高度風險
•	 過去曾出現早期復發
•	 攜帶致病性突變^

•	 攜帶功能增益型 (gain-of-function) 突變
預防性 eculizumab#

中度風險

•	 未檢出基因突變
•	 單獨 CFI 突變
•	 意義未明的補體基因變異
•	 持續檢出低濃度之補體 H 因子自體抗體

預防性 eculizumab 或
血漿置換†

低度風險 •	 單獨 MCP 突變
•	 持續未檢出補體 H 因子自體抗體 不需要預防性治療

^ 應篩檢目前已知所有與 aHUS 相關的基因。
# 由於目前尚無臨床試驗證實哪一方案較優，預防性 eculizumab 治療方案可依各治療中心之標準流程執行。若患者帶有由肝臟產生的補體調節蛋白相

關基因突變、已為腎臟移植受贈者、其病情即使接受 eculizumab 治療仍無法控制、或因長期治療成本考量，可以考慮進行肝臟移植。
†是否進行預防性血漿交換或使用補體抑制劑，應由臨床醫師依個別病情決定。

表一 依照 aHUS 復發風險評估給予預防性治療方案 [10]
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指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

疾病復發風險會因導致 aHUS 的補體調節異常而有所不同。對於高或中度復
發風險的 aHUS 患者，應給予預防性 eculizumab，目前已有相關使用經驗
的報告。

KDIGO 腎臟移植候選者
評估與處置臨床實務指引
2020 [14]

國際指引
建議對於檢測出補體調節基因異常，且可能導致高度復發風險的患者，若
無法獲得補體抑制劑治療，或無法進行肝腎聯合移植，不應進行腎臟移植 
(1B)。

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章

應根據復發風險評估以決定是否使用預防性 eculizumab：
•	 高度風險患者：包含曾出現早期復發、攜帶致病性突變、或具功能增益

型 (gain-of-function) 突變者；應接受預防性 eculizumab。
•	 中度風險患者：包括未檢出基因突變、僅有單獨 CFI 突變、帶有意義未

明的補體基因變異、或持續檢出低濃度之補體 H 因子自體抗體；應接受
預防性 eculizumab 或血漿置換。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識

應根據復發風險評估以決定是否使用預防性 eculizumab：
•	 高度風險患者：包括帶有 CFH、C3、CFB 基因突變、或過去曾因復發導

致移植腎衰竭 (無論基因檢測結果)；應接受預防性 eculizumab；
•	 中度風險患者：包括 CFI 突變、或 CFH/CFI/C3 基因突變合併 MCP 突變；

應接受預防性 eculizumab 或血漿置換。

Ávila et al [16] 西班牙專家共識 高度及中度復發風險患者，應於移植手術當天接受預防性 C5 補體抑制劑 
治療。

Java A [18] 專家文獻回顧

除帶有致病性 MCP 突變的 aHUS 患者外，所有具致病性補體基因突變的患
者應於移植前接受預防性 eculizumab 治療。至於腎臟切片檢查確認 TMA、
已排除其他可致 TMA 病因但未檢測出基因突變的患者，亦可考慮給予預防
性 eculizumab 治療。

Siedlecki et al [4] 「全球 aHUS 登錄計
劃」回溯性世代研究

•	 在 188 位曾使用 eculizumab 的腎臟移植 aHUS 患者中，88 位於移植前
或移植期間即使用 eculizumab (第 1 組)；其餘 100 位是移植後才開始
治療，其中 52 位為移植前已確診 aHUS (2a 組)，48 位為移植後才確診
(2b 組)。結果顯示，移植手術後 5 年內需要再次進入透析治療的風險，
在 2b 組顯著增加 (HR 4.6, 95% CI 1.7-12.4)；2a 組風險亦較高 (HR 2.3; 
95% CI 0.9-6.2)。

•	 移植後腎功能方面，第 1 組平均腎絲球過濾率為 60.6 mL/min/1.73m2，
顯著優於 2a 組 (31.5 mL/min/1.73m2, p=0.004) 及 2b 組 (9.6 mL/
min/1.73m2, p=0.0001)。此研究結果顯示，腎臟移植患者若延遲確認
aHUS 診斷，其移植腎預後越差；而及早給予 eculizumab 則能改善移
植腎存活率。

Glover et al [23] 英國
回溯性世代研究

38 位 aHUS 患者於移植前接受預防性 eculizumab 治療，並與對照組 
(32 位未接受預防性治療的中度及高度風險 aHUS 患者) 比較。結果顯示，
預防性 eculizumab 可顯著改善移植腎存活率 (p=0.006)，一年存活率分別
為 97% 及 64%。

Zuber et al [24] 法國多中心
回溯性研究

本研究分析 aHUS 患者接受腎臟移植共 126 次，其中 52 次在中度或高度 
風險患者使用預防性 eculizumab，與 74 次未使用者 (其中 87.8% 為中度或
高度風險者) 相比，預防治療組的 aHUS 復發率 (1.9% vs 40.5%, p <0.001)
及移植腎衰竭率 (3.8% vs 37.8%, p <0.001) 均顯著較低。

Portoles et al [25] 西班牙
回溯性研究

本研究納入 14 位中度與高度風險 aHUS 患者，其中 9 位於移植時接受預
防性 eculizumab (其中 2 位中度風險患者於術後 1 個月與 1 年後停藥，
其餘皆持續治療)，追蹤期間均未發生復發。相對地，5 位未接受預防性
治療的患者中，有 3 位於移植後 2 個月至 10 年發生復發；其中 2 位接受
eculizumab 補救治療後移植腎功能恢復，而未接受補救治療者則很快進入
移植腎衰竭，該名患者於後續移植時接受預防性 eculizumab 後未再復發。

附表三 建議 1.3 佐證資料

(下頁續)
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1.4 低度復發風險 aHUS 患者的處置

英國專家指引建議，對於低度復發風險的 aHUS 患者，應提醒其仍存在復發可能，並進行密切監測；目前使用預防
性藥物的證據主要針對高及中度風險患者 [5]。《KDIGO 腎臟移植候選者者評估與處置臨床實務指引 2020》則以 1A 最高
等級建議，所有 ESKD 患者均應盡可能釐清病因，以便告知風險及移植後可能的處置；同時也建議應讓患者了解疾病復
發及移植腎衰竭的風險 (未評等) [14]。韓國的 aHUS 實務指引亦指出，應告知患者復發風險與其基因突變狀況相關 [30]。

然而，雖然基因和自體抗體等檢測可協助確診 aHUS 並評估預後，但其臨床相關性仍存在不確定性 [31]。目前對
於 aHUS 發作的風險、時間進程及外顯性，與基因或其他病理因子之間的關聯，尚未完全釐清 [10]。接受腎臟移植的
aHUS 患者若於移植後出現 TMA，鑑別診斷仍具挑戰性。除了 aHUS 復發，TMA 也可能由器官摘取過程中造成的損傷、
感染症 ( 如巨細胞病毒等 )、免疫抑制藥物或排斥反應等因素引發 [31]；此外，在先前未被檢測出致病性基因變異的患者，
亦可能於術後發生 TMA [15]。因此，即便是低風險患者，移植後仍需監測復發情形。

臨床建議 1.4 佐證資料

對於復發風險屬低度之患者，應告知其移植後仍有可能復發，並於移植後持續監控疾病復發情形。 附表四

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引 對於低風險患者，應提醒其仍存在復發可能，並進行密切監測。

KDIGO 腎臟移植候選者評估與
處置臨床實務指引 2020 [14] 國際指引 •	 建議盡可能釐清 ESKD 病因，以便告知風險及並規劃移植後的處置 (1A)。

•	 建議告知患者疾病復發及移植腎衰竭的潛在風險 (未評等)。

韓國 aHUS 實務指引 [30] 韓國專家共識 應說明復發風險與基因突變類型相關。

指引或文獻 設計 內容摘要

Nga et al [26] 巴西多中心 
回溯性研究

本研究追蹤 38 位接受腎臟移植的 aHUS 患者。結果顯示，未曾接受
eculizumab 的 11 患者，因 TMA 導致的移植腎衰竭率高達 91%；相較之
下，10 位移植前已確診 aHUS 並接受預防性 eculizumab 治療的患者，其
移植腎衰竭率僅為 10% (HR 0.07, 95% CI 0.01-0.55)。另有 17 位於移植後確
診 TMA 才開始接受 eculizumab 治療，其衰竭率為 5.9% (HR 0.04, 95% CI 
0.00-0.28)

Kant et al [27]
美國單一中心  
(John Hopkins) 
回溯性研究

本研究納入 19 位 aHUS 患者，共 36 次腎臟移植。其中，10 位在最近一次
移植時接受預防性 eculizumab，後續均未出現復發。其餘在 24 次未給予
預防性治療的腎臟移植中，有 17 次 (涉及 13 位患者) 發生復發。其中 3 位
於復發後接受 eculizumab 治療：一位因治療啟動過晚而無反應；一位治療
反應良好但因其他原因導致移植腎衰竭：最後一位則移植腎功能恢復。

Suarez et al [28] 系統性文獻回顧及
統合分析

本統合分析納入 13 篇世代研究文章與 5 篇病例系列，共 380 位接受腎
臟移植的成人 aHUS 患者。結果顯示，接受預防性 eculizumab 的患者
(n=188)，移植後 TMA 復發率為 6.3% (95% CI 2.8–13.4%)，因 TMA 造成
移植腎衰竭率為 5.5% (95% CI 2.9-10.0%)；相較之下，於復發後才接受治
療性 eculizumab 的患者 (n=192)，其移植腎衰竭率為 22.5% (95% CI 13.6-
34.8%)。

Tang et al [29] 系統性文獻回顧及
統合分析

本統合分析涵蓋 18 篇文章，共 618 位成人 aHUS 患者接受腎臟移植。 
結果顯示，eculizumab 治療與較低 aHUS 復發風險 (OR 0.05, 95% CI 0.00-
0.13)、移植腎衰竭風險 (OR 0.13, 95% CI 0.01-0.32) 及排斥風險 
(OR 0.09, 95% CI 0.01-0.22) 相關，並能有效降低血清肌酸酐、改善腎絲球
濾過率及血小板與乳酸脫氫酶 (lactate dehydrogenase, LDH) 水平。

附表四 建議 1.4 佐證資料

附表三 建議 1.3 佐證資料 (續)
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1.5 已接受規則預防性治療之 aHUS 患者的處置

血漿置換的主要原理在於替換異常的補體調節蛋白。在 C5 補體抑制劑尚未問世之前，血漿置換是 aHUS 唯一有效
的治療方式，同時也用於預防復發。英國專家指引指出，根據現有文獻，在導入補體抑制劑治療中無論是否包括血漿置
換，患者預後並無顯著差異；因此，若已使用 eculizumab，aHUS 患者在移植前不需要再進行血漿置換 [5]。

《KDIGO 關 於 aHUS 及 C3G 會 議 總 結 》則 提 醒， 在 eculizumab 可 取 得 的 情 況 下 使 用 血 漿 置 換， 可 能 延 誤
eculizumab 的啟動，導致最終療效不理想 [10]。另有一篇專家文獻回顧也建議，確診 aHUS 後應立即停用血漿置換，
並改用 C5 補體抑制劑 [31]。在一項西班牙回溯性研究中，所有患者在開始 eculizumab 治療時均已停止血漿置換 [25]。

在臺灣，為 aHUS 患者在移植手術前進行血漿置換以預防疾病復發並非常規作法。然而，血漿置換在特定 TMA 的
治療中仍具重要角色。《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》建議，對於補體 H 因子自體抗體相關的 aHUS，以及
高度懷疑 TTP 的 TMA，可考慮血漿置換 [10]。此外，在懷孕或免疫相關 TMA、確診 TTP，或災難性抗磷脂質症候群
(catastrophic anti-phospholipid syndrome, APS) 的患者中，血漿置換亦為專家建議的治療選項之一 [19,32]。

需 要 注 意 的 是， 血 漿 置 換 可 能 清 除 循 環 中 的 藥 物 而 影 響 其 療 效； 因 此， 若 同 時 使 用 C5 補 體 抑 制 劑 (如
eculizumab)，應考慮增加劑量 (見建議 2.4) [11]。

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

•	 血漿置換曾被用於預防 aHUS 復發，其原理在於替換血液中異常的補體
調節蛋白。然而文獻顯示，在導入補體抑制劑治療中無論是否包括血漿
置換，患者預後並無顯著差異。

•	 在已使用 eculizumab 的情況下，aHUS 患者在移植前無須再進行血漿
置換。

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章 雖然在 eculizumab 可取得時使用血漿置換，仍可能帶來病況的短暫改善，

但也存在延誤 eculizumab 治療而導致最終療效不佳的風險。

Fakhouri et al [31] 專家文獻回顧 一旦確診 aHUS，應立即停止進行血漿置換，並開始使用 C5 補體抑制劑。

Portoles et al [25] 西班牙回溯性研究 所有患者在開始 eculizumab 治療時即停止血漿置換。

1.6 預防腦膜炎雙球菌感染

英國專家指引建議，所有接受腎臟移植評估的 aHUS 患者均應遵守預防腦膜炎雙球菌病的指引 [5]。過去已知補體
抑制會顯著增加腦膜炎雙球菌感染風險，「全球 aHUS 登錄計劃」回溯性世代研究即收錄過一例於 eculizumab 治療後
發生腦膜炎雙球菌感染的患者。雖然該患者在抗生素治療後症狀緩解，但該研究強調，在開始 eculizumab 治療之前及
治療期間，必須透過疫苗接種或給予預防性抗生素來降低感染風險，且需持續警覺感染相關症狀 [4]。

《KDIGO 腎臟移植候選者評估與處置臨床實務指引 2020》以 1B 等級建議，所有在移植手術期間或移植後需要使用
補體抑制劑的患者應接種腦膜炎雙球菌疫苗，並指出接受 eculizumab 或其他補體抑制劑的患者應接種兩劑四價結合
型 (涵蓋 A、C、Y 及 W-135 四種血清型)，以及針對血清型 B 的疫苗 [14]。《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》亦
建議，aHUS 患者應接種包括包含血清型 B 的腦膜炎雙球菌疫苗，並於治療的最初兩週使用預防性抗生素，不應因等
待疫苗接種而延誤 eculizumab 治療 [10]。

臨床建議 1.6 佐證資料

所有接受腎臟移植評估的 aHUS 患者，均應遵循預防腦膜炎雙球菌病 (meningococcal disease) 之相關指引。 附表六

臨床建議 1.5 佐證資料

對於移植前已接受規則 C5 補體抑制劑 (如 eculizumab) 治療之 aHUS 患者， 
於移植手術前無須另行血漿置換以預防疾病復發。 附表五

附表五 建議 1.5 佐證資料



16

若情況許可，疫苗應儘早接種。《aHUS 兒童患者國際處置共識》特別提醒，因 aHUS 造成 ESKD 的患者應在登錄
移植等候清單前完成疫苗接種，並可考慮為家庭中密切接觸者 (如兄弟姊妹及父母等) 接種疫苗 [11]。臺灣本土 aHUS 專
家診療共識亦建議，患者應於開始治療兩週前接種疫苗；若因緊急情況而未能接種，應給予預防性抗生素 [17]。臺灣兒
童感染症醫學會則指出，正接受或準備接受 eculizumab 治療者，以及先天性補體缺損或原發性免疫缺損患者，應接種
針對血清型 B 的四成份重組蛋白疫苗，因臺灣主要流行情況以血清型 B 為主 [33]。臺灣疾病管制署也建議，高危險群如
持續性補體缺損的成人、以及接受類固醇或其他免疫抑制劑治療的兒童與青少年，應接種腦膜炎雙球菌疫苗 [34,35]。

美國預防接種諮詢委員會 (Advisory Committee on Immunization Practices, ACIP) 則指出，使用 eculizumab 會
使腦膜炎雙球菌感染發病率增加約 2,000 倍，且即使已接種疫苗後仍存在感染風險。因此，建議所有使用補體抑制劑 (包
括 eculizumab 及 ravulizumab)、10 歲或以上的高風險族群，每 5 年接種一次四價結合型疫苗 (涵蓋 A、C、Y、W-135)，
並每 2 至 3 年接種一次針對血清型 B 的四成份重組蛋白疫苗 (但屬於仿單標示外使用) [36]。

由於疫苗接種無法提供完全保護，美國疾病防控中心 (Centers for Disease Control and Prevention, CDC) 建議醫
療團隊在 eculizumab 治療期間考慮持續使用預防性抗生素，並提醒患者與醫療團隊對感染症狀保持高度警覺 [37]。
兩篇專家文獻回顧同樣建議，接受 eculizumab 治療的 aHUS 患者 (包括兒童) 在治療期間應長期使用預防性抗生素 (以
penicillin 為主，如對 penicillin 過敏則改用 macrolides 類藥物) [31,38]，並於停藥後持續抗生素使用兩個月 (直至藥物
完全代謝) [31]。值得注意的是，即使在治療期間發生感染 (包括腦膜炎雙球菌感染)，也不建議停止 eculizumab 使用，
因為感染本身亦可能誘發補體活化，進而導致 aHUS 復發 [31]。

(下頁續)

附表六 建議 1.6 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引 補體抑制會增加感染腦膜炎雙球菌的風險。所有接受腎臟移植評估的 aHUS 患者均

應遵守預防腦膜炎雙球菌病的指引。

KDIGO 腎臟移植候選者
評估與處置臨床實務指引
2020 [14]

國際指引
•	 建議手術期間或移植後需要使用補體抑制劑的患者接種腦膜炎雙球菌疫苗 (1B)。
•	 接受 eculizumab 或其他補體抑制劑的患者，應接種兩劑四價結合型 (涵蓋血清

型 A、C、Y、W-135)，以及針對血清型 B 的疫苗。

KDIGO 關於 aHUS 及
C3G 會議總結 [10]

國際會議總結
文章

Eculizumab 會增加腦膜炎雙球菌感染風險。患者應接種包括血清型 B 在內的疫苗，
但不應因等待疫苗接種而延誤 eculizumab 治療。在治療的最初兩星期必須使用預
防性抗生素。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識

接種腦膜炎雙球菌疫苗是必要措施，應在開始 eculizumab 治療前完成；若是因
緊急情況須立即使用 eculizumab 治療，則應於治療後儘快接種。由於在補體抑
制或免疫抑制治療下疫苗效力有限，因此建議另行使用預防性抗生素。aHUS 造成
ESKD 的患者應在登錄移植等候清單前完成疫苗接種，並可考慮為家庭密切接觸者
(如兄弟姊妹及父母等) 接種疫苗。

臺灣 aHUS 診療共識 [17] 臺灣專家共識 Eculizumab 會增加腦膜炎雙球菌感染風險，患者應於開始治療兩週前接種疫苗；
若因緊急情況未能接種，則應給予預防性抗生素。

臺灣兒童感染症醫學會
[33]

B 型流行性腦脊
髓膜炎四成份
疫苗接種建議

凡有以下健康狀況者，建議接種 B 型流行性腦脊髓膜炎四成份疫苗。
•	 先天或後天脾臟缺損、鐮型血球貧血或是其他血紅蛋白病 (hemoglobinopathy)

或是合併 T 細胞及 B 細胞免疫缺損。
•	 人類免疫不全病毒疾病或感染。
•	 先天性補體缺損或是原發性免疫缺損。
•	 正在接受或是準備接受補體抑制劑 eculizumab 治療者。
•	 正在接受或是準備接受造血幹細胞移植者。

臺灣衛生福利部 
疾病管制署 [34]

成人預防接種
建議時程表

流行性腦脊髓膜炎感染高危險群建議自費接種，包括持續性補體缺損患者、脾臟功
能缺損者、人類免疫缺乏病毒感染患者，及居住或往返於流行地區等對象。
•	 腦膜炎雙球菌四價接合型疫苗 (MCV4) 之血清型為 A、C、Y 及 W135，適用於滿

2 歲以上兒童、青少年與成人 (≤55 歲)， 接種 1 劑。
•	 B 型流行性腦脊髓膜炎四成份疫苗 (MenB) 針對血清型 B，適用於 2 個月以上嬰

幼童、青少年與成人 (≤50 歲)，接種 2 至 3 劑。
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1.7 潛在親屬活體捐贈者的風險評估

親屬活體捐贈在 aHUS 患者接受腎臟移植的情境下存在雙重風險：受贈者可能面臨 aHUS 復發，而捐贈者若帶有
致病性基因突變，也可能發生新發 aHUS [10]。此外，腎臟切除手術本身可能誘發 TMA，特別是在帶有相關基因突變的
捐贈者中。雖然基因檢測可協助識別潛在的 aHUS 風險，但仍有其侷限；部分受贈者可能帶有多重基因變異，而多達三
分之一的 aHUS 患者並未檢出補體調節基因異常 [3]。因此，即使基因檢測結果陰性，也無法完全排除捐贈者未來罹患
aHUS 的可能性 [39]。

英國專家指引建議，若受贈者帶有致病性基因突變，潛在親屬捐贈者必須接受進行基因檢測；若檢測出相同突變，
則為捐贈禁忌症；若無突變，則可考慮捐贈，但必須告知無法完全排除新發 aHUS 的風險 [5]。《KDIGO 關於 aHUS 及
C3G 會議總結》則建議，應排除所有具有補體替代路徑異常的捐贈者，只有在無致病性基因突變、且無異常補體活化證
據，方可進行親屬活體捐贈 [10]。歐洲腎臟移植捐贈者與受贈者照護指引進一步指出，除非已確定捐贈者不帶有致病性
突變，否則不建議懷疑 aHUS 患者進行親屬活體捐贈 (證據評等為 1D) [40]。

《aHUS 兒童患者國際處置共識》亦提出風險分級的概念：若捐贈者未帶有受贈者的致病基因突變，屬於低度風險；
若帶有相同基因突變，則為高度風險；若變異意義不明或雙方均未檢出突變，則列為中度風險 (圖二) [11]。另一篇專家
文獻回顧及病例系列也有類似的建議：若受贈者帶有致病性或意義不明的補體基因突變，應對潛在捐贈者進行篩檢；若

附表六 建議 1.6 佐證資料 (續)

指引或文獻 設計 內容摘要

臺灣衛生福利部 
疾病管制署 [35]

免疫不全病人
預防接種建議
與指引

兒童及青少年接種時程工作小組：
•	 免疫不全分類及定義涵蓋其他影響免疫功能的疾病，包括腎臟病、糖尿病、肝

硬化及慢性肝病、無脾症及自體免疫疾病正接受類固醇或其他免疫調節劑治療
者。

•	 即使先前有臨床試驗證實可在免疫不全病人身上產生夠好的抗體濃度或保護力，
但這類病人的個別差異性仍然很大，抗體消失速度也往往比一般人快。因此，
對疫苗接種效果的評估則需審慎，必要時可進行抗體濃度檢測或追加劑接種。

•	 流行性腦脊髓膜炎疫苗為不活化疫苗，非常規疫苗接種建議之一。

Mbaeyi et al [36] 美國 ACIP 
接種建議

•	 使用 eculizumab 會使腦膜炎雙球菌感染發病率增加約 2,000 倍。即使已接種
疫苗，患者仍存在感染風險。美國疾病控制與預防中心 (CDC) 建議醫療提供者
於治療期間考慮使用預防性抗生素。

•	 高風險族群應每 5 年接種一次四價接合型疫苗疫苗 (A、C、Y、W-135)，並每 2
至 3 年接種一次針對血清型 B 型四成份重組蛋白疫苗 (屬於仿單標示外使用)。

McNamara et al [37] 美國 CDC 專家
回顧及建議

•	 醫療提供者可考慮在 eculizumab 治療期間使用預防性抗生素，以降低感染 
風險。

•	 無論是否接種疫苗或使用預防性抗生素，所有接受 eculizumab 治療的患者及
其醫療團隊均應保持對感染症狀的高度警覺。

Fakhouri et al [31] 專家文獻回顧

接種疫苗無法提供完全保護，建議在補體抑制劑治療期間全程使用預防性抗生素 
(主要為 penicillin)，停藥後再持續給予抗生素兩個月 (直至藥物完全代謝)。
若在 eculizumab 治療期間出現感染 (包括腦膜炎雙球菌感染)，亦不建議停止
eculizumab，以避免感染本身誘發補體活化而導致 aHUS 復發。

Gurevich et al [38] 專家文獻回顧
接受 eculizumab 治療的兒童患者應接種 4 價結合型 (針對血清型 A、C、Y 及
W-135) 及針對血清型 B 之腦膜炎雙球菌疫苗，並在治療期間長期使用預防性抗生素
(penicillin 為主，若對 penicillin 過敏則改用 macrolides 類藥物)。

Siedlecki et al [4]
「全球 aHUS 登

錄計劃」回溯性
世代研究

全球性登錄研究收錄了一例 aHUS 患者在 eculizumab 治療後發生腦膜炎雙球菌感
染，經抗生素治療後緩解。根據本案例的經驗，該研究強調在治療前與治療期間，
必須透過疫苗或預防性抗生素以降低風險，並提高對感染症狀的警覺。

臨床建議 1.7 佐證資料

若考慮為 aHUS 患者進行親屬活體捐贈，所有潛在捐贈者均應接受基因檢測， 
以評估捐贈者未來發生新發 aHUS 的風險。 附表七
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雙方帶有相同致病性突變，則不建議進行親屬活體腎臟移植 [41]。

不過，也有個案報告顯示，帶有 CFH 致病性基因突變的患者接受未帶突變之父親的活體捐贈，並合併使用預防性
C5 補體抑制劑治療、移植三年後器官功能維持良好且未發生 aHUS 復發 [31]。因此，移植團隊應確保捐贈者充份理解
所有資訊，包括風險評估結果、捐贈的潛在風險與益處、以及受贈者的替代治療選項，並在完全自願的前提下作出決定 
[39]。

(下頁續)

附表七 建議 1.7 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

•	 若受贈者帶有已知的致病相關基因突變，可針對潛在親屬捐贈者進行基
因檢測；若檢測出相同的致病相關基因突變，則為捐贈禁忌症。

•	 若潛在捐贈者未帶有致病相關基因突變，可考慮捐贈，但需告知捐贈者
無法完全排除未來新發 aHUS 的風險。

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章

親屬活體捐贈對於受贈者存在 aHUS 復發風險；若捐贈者帶有致病性基因突
變，也可能有新發 aHUS 的風險。建議排除所有具有補體替代路徑異常證據
的潛在捐贈者；若無致病性補體基因突變，且未見異常補體活化的證據，則
可進行親屬活體捐贈。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識

受贈者與捐贈者接受基因檢測是親屬活體捐贈的先決條件，並需進行 aHUS
風險分級。若捐贈者無受贈者的致病相關基因突變，屬於低度風險，可考慮
活體捐贈；若捐贈者帶有相同基因突變，屬於高度風險，不建議捐贈；若突
變意義不明或雙方均未檢出基因變異，屬於中度風險，不建議捐贈。

Ren et al [3] 美國基因分析研究
•	 腎臟切除手術可能誘發 TMA，尤其在本身帶有相關基因異常的捐贈者中。
•	 基因檢測雖可識別部分潛在 aHUS 患者，但部分受贈者可能帶有多個基

因變異，且約三分之一 aHUS 患者在檢測中未檢出補體調節基因異常。

Lentine et al [39] KDIGO 照護活體 
捐贈者實務指引

•	 即使已知受贈者的特定基因突變型別，目前的基因檢測仍無法完全排除
潛在捐贈者實際上是 aHUS 患者的可能性。

•	 移植團隊需確保潛在捐贈者已充分理解風險評估結果、捐贈可能的風險
與益處，以及受贈者可替代的治療方案，並在充分理解與自願的前提下
作出決定。

圖二 aHUS 患者考慮進行親屬活體捐贈時潛在捐贈者之風險評估 [11]

捐贈者中度風險 捐贈者高度風險 捐贈者低度風險

aHUS患者考慮進行親屬活體捐贈

aHUS 受贈者進行基因檢測

受贈者未檢測出可偵測之基因變異

捐贈者未檢測出
可偵測之基因變異

捐贈者基因變異
致病角色不確定

捐贈者
有相同基因突變

捐贈者
無相關基因突變

受贈者基因變異致病角色不確定 受贈者帶有致病相關基因突變

潛在捐贈者進行基因檢測以評估未來新發 aHUS風險
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附表七 建議 1.7 佐證資料 (續)

指引或文獻 設計 內容摘要

Abramowicz et al [40] 歐洲腎臟移植捐贈者
與受贈者照護指引

•	 在已知帶有致病性 MCP 突變及檢出補體 H 因子自體抗體的 aHUS 患者，
腎臟移植為可接受的選擇。(未評等)

•	 除非已確認捐贈者未帶有致病性基因突變，否則不建議進行親屬活體捐
贈。(1D)

Kurup et al [41] 專家文獻回顧及 
病例系列

•	 若受贈者檢出致病性或意義不明突變，應對捐贈者進行基因檢測。
•	 若雙方均未檢出突變，或捐贈者未帶有突變，可考慮進行親屬活體腎臟

移植。
•	 若捐贈者與受贈者帶有相同突變，則不建議進行親屬活體腎臟移植。

Fakhouri et al [31] 專家文獻回顧及 
病例系列

一名帶有 CFH 致病性基因突變的 37 歲女性患者，接受未帶有相同突變之父
親的活體腎臟捐贈，並合併使用預防性 C5 補體抑制劑治療。移植後追蹤三
年，移植腎功能維持良好，且未發生 aHUS 復發。
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2 手術期
目的：確診 aHUS 患者之移植前預防性 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab)

2.1 手術前單劑量預防性 C5 補體抑制劑給藥

針對 aHUS 患者在移植前的預防性 C5 補體抑制劑使用，英國專家指引建議成年患者應於手術前給予單劑量 900 毫
克 eculizumab，並在手術開始前完成給藥；兒童患者則應依體重調整與給藥計畫，並依兒童方案執行 (表二)。對於已
經規則使用 eculizumab 治療的患者，指引建議於手術前四週加強給藥 [5]。

不同國家的專家建議或研究方案稍有差異，《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》指出，目前沒有臨床試驗證明哪
一方案較為優越，因此可依各治療中心所自訂的標準方案執行 [10]。KDIGO 會議總結與西班牙專家共識均建議於移植當
天開始給予預防性 eculizumab [10,16]；韓國專家共識註明移植第 0 天給予 [42]；另有專家文獻回顧建議於手術前 24
小時給藥 [18]。

臨床建議 2.1 佐證資料

成年患者應於手術開始前完成單劑量 900 毫克 eculizumab 之給藥。 
兒童患者則應依其體重調整劑量與給藥時程，並依兒童給藥方案執行。 附表八

表二 aHUS 兒童及成人患者進行腎臟移植手術期 eculizumab 劑量與療程 [5]

*  腎臟移植患者體重極少低於 10 公斤；如遇此罕見情況，建議與相關專家討論治療方案。
†手術後 24 小時內可考慮再給予一劑 eculizumab。
^ 手術開始前應完成給藥。如手術過程中出現大量失血並需輸注新鮮冷凍血漿 (fresh frozen plasma, FFP)、血漿置換或其他等效治療，則應考慮追加

eculizumab 劑量。

體重 10* - <20 公斤 體重 20 - <30 公斤 體重 30 - <40 公斤 體重 ≥40kg 及成人

第 0 天 600 mg^ 第 0 天 600 mg^ 第 0 天 600 mg^ 第 0 天 900 mg^

第 1 天 300 mg† 第 1 天 600 mg† 第 1 天 600 mg† 第 1 天 900 mg†

第 7 天 300 mg 第 7 天 600 mg 第 7 天 600 mg 第 7 天 900 mg

第 21 天 300 mg 第 14 天 600 mg 第 14 天 900 mg 第 14 天 900 mg

其後開始
維持劑量
(每 14 天)

300 mg 第 21 天 600 mg
其後開始
維持劑量
(每 14 天)

900 mg 第 21 天 900 mg

其後開始
維持劑量
(每 14 天)

600 mg 第 28 天
(維持劑量) 1,200 mg

第 42 天
(其後開始
每 14 天

維持劑量)

1,200 mg
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2.2 手術後追加 C5 補體抑制劑的考量

英國專家指引建議，aHUS 成年患者應於手術後 24 小時內再給予單劑量 900 毫克 eculizumab；兒童患者應依兒童
給藥時程在 24 小時內追加一劑。對於已經規則使用 eculizumab 的患者，仍應依指引於手術後的前四週加強治療 [5]。

韓國專家共識同樣建議，預防性 eculizumab 應在手術前 (即移植手術第 0 天) 給藥，並指出三份文獻支持於手術
後一天內 (手術第 1 天) 再追加一劑 [42]。其中，法國一項多中心回溯性研究納入 9 位高度風險 aHUS 患者，其中 4 位
在手術前數小時內給予第一劑 eculizumab，並於 24 小時內追加一劑；追蹤其間 3 位未出現復發，另一位因動脈栓塞
導致移植腎衰竭 [43]。該研究的作者亦在一篇文獻回顧中建議，高度風險患者應於手術前 (第 0 天) 開始治療，並於第
1 天追加一劑 [44]。另外有一項類似臨床情況的研究，美國一項開放標籤試驗針對帶有高濃度捐贈者特異性異體抗體
(donor-specific alloantibody, DSA) 的腎臟移植患者進行研究，共 26 位患者於移植手術前接受 1,200 毫克、手術後
第 1 天再給予 600 毫克 eculizumab，可顯著降低抗體介導性排斥 (antibody-mediated rejection, AMR) 的發生率 (7.7% 
[2/26] vs 41.2% [21/51], p=0.0031) [45]。

綜合以上，我們建議 aHUS 患者應於手術前完成第一劑 eculizumab，並可考慮於手術後 24 小時內再追加一劑
(表二)。

(下頁續)

臨床建議 2.2 佐證資料

成年患者可於手術後 24 小時內再給予單劑量 900 毫克 eculizumab。 
兒童患者則可依兒童給藥時程，於 24 小時內再給予單劑量 eculizumab。 附表九

附表八 建議 2.1 佐證資料

附表九 建議 2.2 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

•	 成年患者應於手術前給予單劑量 900 毫克 eculizumab，並於手術開始
前完成給藥。兒童患者則需依體重調整劑量與給藥時程，並依兒童方案
執行。

•	 已規則使用 eculizumab 的 aHUS 患者，仍應依指引於手術前四週加強
治療。

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章

高度風險患者建議於手術當天開始使用預防性 eculizumab。
備註：目前無臨床試驗證明哪一方案較為優越，預防性治療可依各治療中心
自訂之標準方案執行。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識 為達到最佳移植後器官功能，高風險患者應接受預防性 eculizumab，劑量

依藥品仿單及兒童體重調整。

Ávila et al [16] 西班牙專家共識 高度與中度復發風險患者應於移植手術當天開始接受預防性 C5 補體抑制劑
治療。

Java A [18] 專家文獻回顧

•	 非親屬活體捐贈：手術前 24 小時給予 900 毫克 eculizumab、並於 
手術後的第 7 天、14、21 天給藥；之後於第 5 週及其後每兩週給予 1,200
毫克。

•	 大愛捐贈：手術當天給予 900 毫克 eculizumab，並於術後連續三週每
週給予一次 900 毫克；之後於第 5 週及其後每兩週給予 1,200 毫克。

韓國 aHUS 診療共識 [42] 韓國專家共識 預防性 eculizumab 應於手術前開始給藥 (即移植手術第 0 天)。

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

•	 成年患者應於手術後 24 小時內再給予單劑量 900 毫克 eculizumab。 
兒童患者則應依兒童給藥時程於 24 小時內追加一劑。

•	 已經規則使用 eculizumab 治療的 aHUS 患者，仍應依指引於手術後的
前四週加強用藥。
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2.3 手術後 C5 補體抑制劑的治療方案

英國專家指引建議，aHUS 成年患者於手術後應持續接受每週一次 900 毫克的 eculizumab，共三次。於最後一
次 900 毫克給藥後的一週 (即第五週)，劑量調整為 1,200 毫克，此後每兩週給予 1,200 毫克維持治療。兒童患者則
應依兒童給藥方案，根據體重調整劑量與給藥間隔 (表二) [5]。

一篇專家文獻回顧亦提出類似相似建議，但依捐贈來源不同而稍有差異：非親屬活體捐贈移植，於手術前 24 小時
給予 900 毫克 eculizumab，術後的第 7、14、21 天再給予 900 毫克，第 5 週起改為每兩週 1,200 毫克；大愛捐贈移植，
手術當天給予 900 毫克 eculizumab，術後連續三週給予每週 900 毫克，第 5 週起改為每兩週 1,200 毫克 [18]。

附表九 建議 2.2 佐證資料 (續)

附表十 建議 2.3 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

韓國 aHUS 診療共識 [42] 韓國專家共識 預防性 eculizumab 應於移植手術前 (第 0 天) 給藥，部分文獻建議於手術後
一天內 (第 1 天) 再追加一劑。

Zuber et al [43] 法國多中心 
回溯性研究

9 位高度風險的 aHUS 患者，於移植時接受 eculizumab 治療以預防復發，
其中 4 位在手術前數小時內完成第一劑 eculizumab，並於 24 小時內再追
加一劑；追蹤期間 3 位未出現復發，另一位則因動脈栓塞導致移植腎衰竭。

Zuber et al [44] 專家文獻回顧 對於高度復發風險 aHUS 患者，建議接受預防性 eculizumab，於手術前 (第
0 天) 開始治療，並於術後第 1 天追加一劑。

Stegall et al [45] 美國開放標籤試驗

本研究納入 26 位高敏感性、血液中帶有高濃度捐贈者特異性異體抗體
(donor-specific alloantibody) 的腎臟移植患者，於手術前接受 1,200 毫
克 eculizumab，並於手術後第 1 天再給予 600 毫克，以預防抗體介導
性排斥 (antibody-mediated rejection, AMR)。結果顯示，AMR 發生率
治療組為 7.7% (2/26)，遠低於對照組 (51 位歷史病例) 的 41.2% (21/51)
(p=0.0031)。

臨床建議 2.3 佐證資料

成年患者應於手術後再接受每週一次 900 毫克 eculizumab，共三次。 
於最後一次 900 毫克給藥後的一週 (即第五週)，改為給予 1,200 毫克，此後每兩週給予 1,200 毫克。 

兒童患者則應依兒童給藥方案，根據體重調整劑量與給藥時程。
附表十

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

成年患者應再接受每週一次 900 毫克的 eculizumab 治療總共三次。在最後一次
900 毫克後的一週 (第五週)，給予 1,200 毫克，此後每兩週給予 1,200 毫克。對於
兒童患者，應按照兒童給藥方案根據體重調整劑量和給藥時程。

Java A [18] 專家文獻回顧

•	 非親屬活體捐贈移植手術前 24 小時給予 900 毫克 eculizumab、以及在手術後
的第 7 天、第 14 天及第 21 天，接著在第 5 週及隨後的每兩週給予 1,200 毫克
eculizumab。

•	 大愛捐贈移植手術時給予 900 毫克 eculizumab、術後連續三週給予每週一次
900 毫克，接著在第 5 週及隨後的每兩週給予 1,200 毫克 eculizumab。
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2.4 手術期增加 C5 補體抑制劑劑量的考量

英國專家指引建議，若在移植手術中發生大量失血並需輸注新鮮冷凍血漿 (FFP) 或類似治療時，應考慮增加
eculizumab 劑量 [5]。《aHUS 兒童患者國際處置共識》亦指出，血漿置換會清除部分循環中的藥物，因此若同時進行
血漿置換。需追加劑量 [11]。

綜合以上，建議在移植手術期間，若患者因大量失血而接受 FFP 輸注、血漿置換或其他類似治療，應考慮增加 C5
補體抑制劑 (如 eculizumab) 劑量。

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引 如果移植手術期間出現大量失血，需要給予 FFP 或類似治療，應考慮增加

eculizumab 劑量。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識 由於血漿置換會清除循環中的藥物，因此在同時進行血漿置換時，需追加

eculizumab 劑量。

附表十一 建議 2.4 佐證資料

臨床建議 2.4 佐證資料

如果出現大量失血，需要給予新鮮冷凍血漿 (fresh frozen plasma, FFP) 輸注、血漿置換或其他相似治療， 
可考慮增加 C5 補體抑制劑 (如 eculizumab) 劑量。 附表十一
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3 移植後
目的：針對新發或復發的 aHUS 患者，於移植後給予治療性 C5 補體抑制劑 

(如 eculizumab*)

3.1 移植後啟動 C5 補體抑制劑治療

腎 臟 移 植 本 身 是 一 項 複 雜 的 治 療 過 程， 其 中 包 含 多 種 可 能 誘 發 TMA 的 風 險 因 素， 例 如 缺 血 － 再 灌 流 損 傷
(ischemia-reperfusion injury)、免疫抑制藥物如鈣調神經磷酸酶抑制劑 (calcineurin inhibitor, CNI) 或哺乳動物雷帕黴
素標的物抑制劑 (mammalian target of rapamycin inhibitor, mTOR inhibitor)、抗體介導性排斥 (抗原－抗體複合體可
活化補體系統) 以及感染 (如巨細胞病毒) [3,18]，同時移植也可能誘發 aHUS。因此，若移植後出現 TMA，需先排除這
些可能原因，方能確診為新發或復發 aHUS [18]。

英國專家指引指出，大多數 aHUS 復發發生於移植後三個月內，但亦有多年後才復發的病例。移植後及早使用
eculizumab 可預防早期復發 [5]。《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》則建議，所有臨床確診 aHUS 的患者都應考
慮補體抑制劑治療 [10]。西班牙專家共識同樣建議，移植後新發 aHUS 患者應使用 C5 補體抑制劑，至少治療至腎功能
恢復並排除致病性基因變異為止；若基因檢測顯示高度復發風險，則應持續治療 12 個月以上，甚至考慮終身 [16]。專
家文獻回顧也支持及早開始使用 eculizumab，以降低復發並改善移植腎功能的預後 [18]。

多國的回溯性世代研究亦支持移植後治療性使用 eculizumab。西班牙的一項研究納入 5 位中高度風險 aHUS 患
者，未接受預防性 eculizumab 有 3 位於移植後 2 月至 10 年發生復發，其中 2 位接受 eculizumab 補救治療後移植
腎功能恢復，未補救治療者則進展至移植腎衰竭 [25]。巴西的一項研究納入 17 位接受移植的 aHUS 患者，移植後出
現 TMA 後才開始接受 eculizumab 治療的患者，其因 TMA 導致移植腎衰竭率僅為 5.9%，遠低於未治療者的 91%  
(HR 0.04, 95% CI 0.00-0.28) [26]。美國一項單一中心研究追蹤 19 位 aHUS 患者共 36 次移植，共有 17 次移植 (於 13
名患者中) 發生復發，當中有 3 位於接受 eculizumab 治療：兩位反應良好但其中一位因其他原因導致移植腎衰竭；一
位很晚才開始治療而沒有反應 [27]。「全球 aHUS 登錄計劃」研究顯示，移植後才確診並開始 eculizumab 治療的患者，
相較於移植前開始治療、或移植前已確診 aHUS 的患者，移植腎預後顯著較差；及早確診並給予 eculizumab 能改善移
植腎存活率 [4]。荷蘭一項研究納入 15 位移植後發生 aHUS 復發並使用 eculizumab 的患者，14 位腎功能改善或漸趨
穩定。其中 7 位嘗試停藥，但 4 位患者停藥後復發需重啟治療 [46]。

系統性文獻回顧及統合分析提供了更廣泛的證據。第一篇研究整合了 13 篇世代研究文章與 5 篇病例系列報告共
380 位成人 aHUS 患者接受腎臟移植，192 位於移植後復發時接受治療性 eculizumab，其因 TMA 造成移植腎衰竭率
為 22.5% (95% CI 13.6-34.8%) [28]，遠低於 eculizumab 面世前的超過 50% 復發率與 80-90% 移植失敗率 [18]。另一
篇研究分析了 18 篇文章共 618 位成人 aHUS 患者接受腎臟移植，使用 eculizumab 與較低 aHUS 復發風險 (OR 0.05, 
95% CI 0.00-0.13)、移植腎衰竭風險 (OR 0.13, 95% CI 0.01-0.32) 及排斥風險 (OR 0.09, 95% CI 0.01-0.22) 相關，同時
能改善血清肌酸酐、腎絲球過濾率、血小板及乳酸脫氫酶 (lactate dehydrogenase, LDH) 水平 [29]。

另一方面，有越來越多證據支持，在妊娠期或產後使用 C5 補體抑制劑治療 aHUS 的有效性與安全性，部分資料與
移植後新發或復發相關。「全球 aHUS 登錄計劃」納入了 41 位 aHUS 患者 44 次懷孕，在妊娠期間為腎臟移植受贈者或
規則透析患者，其中 6 位接受 eculizumab 治療，4 位順利活產 [20]。其他病例與回溯性研究亦顯示，eculizumab 可
提高疾病緩解率、降低腎衰竭與死亡風險 [47–49]。專家共識建議，產後低風險患者至少治療 6 至 12 個月，高風險者則
需超過 12 個月甚至終身治療 [16]。部分文獻亦認為，懷孕期間可能需增加劑量或頻率並監測 CH50，以確保足夠的補體
阻斷效果 [31,50]。

臨床建議 3.1 佐證資料

移植後出現新發或復發 aHUS 之患者，應考慮啟動 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab)。 附表十二
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(下頁續)

附表十二 建議 3.1 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 
患者的治療方案 [5] 英國專家指引 大多數 aHUS 復發發生在移植後的前三個月內，但亦有多年後復發的報告。

移植後使用 eculizumab 可預防早期復發。

KDIGO 關於 aHUS 及 
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章 所有臨床確診 aHUS 的患者都可考慮補體抑制劑治療。

Ávila et al [16] 西班牙專家共識

移植後新發 aHUS 患者應使用 C5 補體抑制劑，至少治療至腎功能恢復，
且基因檢測確認無致病性基因變異為止；對於高度復發風險者 (包含 CFH、
C3、CFB、CFI 或 MCP 致病性基因突變；多基因突變；CFH 基因重組或補
體 H 因子自體抗體；基因檢測呈現多型性合併其他突變等)，建議治療 12 個
月以上，甚至終身。

Java et al [18] 專家文獻回顧 aHUS 患者應及早啟動 eculizumab 治療，以預防復發並提升復發後腎功能
恢復機會。

Portoles et al [25] 西班牙 
回溯性研究

在 14 位中度或高度風險 aHUS 患者中，9 位於移植時接受給予
eculizumab 治療，其中 2 位中度風險患者分別於移植後 1 個月與 1 年停藥，
其餘皆持續治療；9 位用藥患者於追蹤期間均未復發。另外 5 位中度或高度
風險 aHUS 患者未接受預防性 eculizumab， 3 位於移植後 2 個月至 10 年
間先後出現復發；其中 2 位接受 eculizumab 補救治療後移植腎功能恢復，
未接受補救治療者很快進入移植腎衰竭，該名患者於後續移植時有接受預
防性 eculizumab，未再遭遇復發。

Nga et al [26] 巴西多中心 
回溯性研究

在 38 位接受移植的 aHUS 患者中比較其因 TMA 導致移植腎衰竭率，未曾
接受 eculizumab 治療 (共 11 位) 為 91%；移植前已確診 aHUS 並接受預防
性 eculizumab 治療 (共 10 位) 為 10% (HR 0.07, 95% CI 0.01-0.55)，移植
後出現 TMA 才啟動 eculizumab 治療 (共 17 位) 為 5.9% (HR 0.04, 95% CI 
0.00-0.28)。

Kant et al [27]
美國單一中心  
(John Hopkins)  
回溯性研究

本研究納入 19 位 aHUS 患者共 36 次腎臟移植。其中 10 位在最近一次移
植時接受預防性 eculizumab 治療，後續皆未復發。在 24 次未接受預防性
eculizumab 治療的移植中，發生 17 次復發 (於 13 名患者)，當中有 3 次復
發後啟動 eculizumab 治療；一位很晚才開始治療而無反應，一位治療反應
良好但因其他原因導致移植衰竭：一位治療反應良好且移植腎功能恢復。

Siedlecki et al [4] 「全球 aHUS 登錄計
劃」回溯性世代研究

本研究 188 位曾使用 eculizumab 之 aHUS 腎臟移植患者。
88 位患者於移植前或期間即開始治療 (第 1 組)；其餘 100 位於移植後給予
治療性 eculizumab。其中 52 位為移植前即確診 (2a 組)，48 位為移植後才
確診 (2b 組)。移植後 5 年內需透析之風險在 2b 組顯著增加 (HR 4.6, 95% 
CI 1.7-12.4; 2a 組 HR 2.3, 95% CI 0.9-6.2)。移植後腎絲球過濾率於第 1 組
為 60.6 mL/min/1.73m2，明顯高於 2a 組 31.5 mL/min/1.73m2 (p=0.004)
及 2b 組 9.6 mL/min/1.73m2 (p=0.0001)。本研究顯示確診越晚，移植腎
預後越差；及早給予 eculizumab 則可改善移植腎存活率。

Duineveld et al [46] 荷蘭回溯性世代研究
15 位於移植後疑似 aHUS 復發者接受 eculizumab 補救治療，其中 14 位腎
功能改善或漸趨穩定。7 位嘗試停藥僅 3 位成功，其餘 4 位停藥後疑似復發
並重啟治療。

Suarez et al [28] 系統性文獻回顧及 
統合分析

統合 13 篇世代研究文章與 5 篇病例系列報告，共 380 位成人 aHUS 患者接
受腎臟移植；預防性 eculizumab 治療組 (共 188 位)，移植後 TMA 復發率
為 6.3% (95% CI 2.8–13.4%)，因 TMA 導致移植腎衰竭率為 5.5% (95% CI 
2.9-10.0%)；治療性 eculizumab 組 (共 192 位)，其因 TMA 導致移植腎衰
竭率為 22.5% (95% CI 13.6-34.8%)。

Tang et al [29] 系統性文獻回顧及 
統合分析

本研究分析 18 篇文章，共 618 位成人 aHUS 患者接受腎臟移植： 
使用 eculizumab 治療與較低 aHUS 復發風險 (OR 0.05, 95% CI 0.00-0.13)、
移植腎衰竭風險 (OR 0.13, 95% CI 0.01-0.32) 及排斥風險 (OR 0.09, 95% CI 
0.01-0.22) 相關，並能降低血清肌酸酐、改善腎絲球濾過率、血小板及 LDH
水平。
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附表十二 建議 3.1 佐證資料 (續)

指引或文獻 設計 內容摘要

妊娠期或產後 aHUS 患者相關佐證資料

Ávila et al [16] 西班牙專家共識

產後 aHUS 的 C5 補體抑制劑使用建議：
•	 低度 TMA 復發風險者：治療至少 6 至 12 個月。
•	 高度 TMA 復發風險者 (包含 CFH、C3、CFB、CFI 或 MCP 致病性突變；

多基因突變；CFH 基因重組或補體 H 因子自體抗體；基因檢測呈現多型
性合併其他突變等)：治療 12 個月以上，甚至終身。

英國國家治療中心 [9] 英國專家建議

•	 有限的證據顯示，妊娠期間發生補體相關 aHUS 可能需要較高劑量或較
密集之 eculizumab 治療；建議在下列時間點進行評估，監測血液指標
如 CH50 或 AP100，以確保達到充分補體抑制：

	- 首次產檢 / 告知懷孕時即進行評估。
	- 妊娠第 17 週至產後 6 週，每兩週監測，若阻斷不足則考慮增加劑量

或頻率，並加強監測。
	- 產後 6 週時如無法順利減回標準劑量 (每兩週 1,200 mg)，持續監測

血液指標直至可回復標準劑量為止。
	- 每次回診建議檢查全血球計數 (complete blood cell count, CBC)、

血液及尿液生化檢驗、及 LDH 等溶血相關指標，以偵測 aHUS 
是否發作。

•	 無證據顯示 eculizumab 危害新生兒。
•	 有限證據顯示接受治療之哺乳女性，其乳汁多檢測不出含有

eculizumab，推測在哺乳期接受治療對於嬰幼兒應屬安全。

Fakhouri et al [31] 專家文獻回顧

•	 妊娠期 / 產後 HUS 皆屬補體相關之 aHUS，其治療原則與非妊娠期相近，
藥物的效用也相近。

•	 現有陣發性夜間血紅素尿症 (paroxysmal nocturnal hemoglobinuria, 
PNH) 與 aHUS (資料有限) 之妊娠期經驗顯示，C5 補體抑制劑對母嬰皆
無顯著不良影響。

•	 妊娠期可能需提高給藥劑量或頻率以達理想抑制效果。
•	 C5 補體阻斷劑無法預防妊娠高血壓等相關併發症；因此潛在的腎功能受

損 (也許臨床上並不顯著)，與 aHUS 復發與否同樣值得關注。
•	 aHUS 病史已非妊娠禁忌症，但若疾病緩解未滿四至六個月，仍不建議

懷孕。
•	 若在妊娠期已接受 C5 補體抑制劑，應監測血液 CH50 (目標為低於 20%)

並按其需要增加給藥劑量或頻率；若未使用 C5 補體抑制劑，建議每個
月密切監測直至產後 3 個月，期間一旦復發即啟動治療。

•	 無論是否接受 C5 補體抑制劑治療，皆屬孕期中發生子癇症 (eclampsia)、
子癇前症 (preeclampsia) 及 HELLP 症候群的高危險群。

Duval et al [47] 病例報告及 
專家文獻回顧

含病例報告在內，共 11 位 aHUS 患者於 eculizumab 治療過程中共 13 次
妊娠；6 次於受孕前即已用藥 (一例為移植後第 6 天開始治療、21 個月後 
成功受孕)，7 次為妊娠期間開始用藥；腎功能皆改善或穩定，12 次活產。
部分新生兒有輕微發展遲緩或其他併發症。

Gupta et al [49] 專家文獻回顧

回顧 1975-2018 年間 796 篇文獻，54 位妊娠期或產後初次確診診 aHUS 患
者，其中 17 位於血漿置換療效不佳下，接受 eculizumab 做為第二線或第
三線治療 (妊娠期 2 位、產後 15 位)。相較於未使用 eculizumab 者，用藥
組疾病緩解率較高 (88% vs 57%, p=0.02)，且未出現任何 ESKD 或死亡等嚴
重不良結果 (未用藥組則為 24%, 9/37)。

Bruel et al [48] 多國回溯性世代研究
87 位妊娠相關 HUS 患者中，4 位接受 eculizumab 治療 (3 位於產後發病、
1 位於妊娠期發病但於產後才開始治療)；這 4 位患者皆遭遇嚴重急性腎損傷
需透析，其中 3 位腎功能完全恢復，但一位仍需長期透析。

Rondeau et al [20] 「全球 aHUS 登錄計
劃」回溯性世代研究

41 位 aHUS 患者共 44 次妊娠中，7 位於妊娠期間是功能正常之腎臟移植受
贈者 (4 位) 或規則透析患者 (共 3 位，2 位曾接受腎臟移植)；其中 6 位接受
eculizumab 治療， 4 位順利活產 (包含兩位移植受贈者與 1 位規則透析而
過去曾接受腎臟移植者)。
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3.2 移植後繼續 C5 補體抑制劑治療

目前有關在 aHUS 患者中使用 C5 補體抑制劑 (如 eculizumab) 後是否能安全停藥的證據，大多來自原腎 (native 
kidney) 的研究 [51]，移植腎發生的 aHUS 常常被研究列為排除標準 [52]。然而，多數專家與研究均指出，停藥存在一
定風險的復發風險，尤其在腎臟移植患者需更加謹慎。

荷蘭一項有關使用 eculizumab 作為補救治療的研究，15 位疑似於移植後出現 aHUS 復發的患者接受治療，其中
14 位腎絲球過濾率改善或漸趨穩定。7 位患者嘗試停藥，但只有 3 位成功，其餘 4 位停藥後復發而須重啟治療 [46]。法
國一項多中心前瞻性世代研究追蹤 55 位 aHUS 患者 (含 3 位移植受贈者)，結果 13 位 (7 位成人、6 位兒童，其中包括 1
名成人移植受贈者) 於停藥後復發 [52]。「全球 aHUS 登錄計劃」回溯性世代研究，納入 1,147 位接受 eculizumab 治療
的 aHUS 患者，結果顯示持續治療者的 TMA 復發率明顯低於停藥者 (每 100 位患者年 3.6 vs 10.7 例) [50]。西班牙一項
回溯性研究中，9 位患者移植後出現早發性新發 aHUS 且血漿置換療效不佳，其中 8 位接受 7 至 473 天 eculizumab 治
療後停藥，皆未復發，作者因此建議替患者進行基因檢測以評估風險，未帶基因突變者於疾病緩解後可考慮停藥 [25]。

各國與國際指引則普遍持審慎立場。英國專家指引建議應持續使用 eculizumab，除非在臨床研究中並配合密切
監測方可嘗試停藥 [5]。《KDIGO 關於 aHUS 及 C3G 會議總結》明確指出，對於移植後的 aHUS 患者，尤其是曾移植
腎衰竭者，不建議停藥 [10]。《aHUS 兒童患者國際處置共識》亦建議若為移植後復發的兒童患者不應停藥；此外，
即使是在原生腎臟而非移植腎，初發病或復發時出現危及生命的表現 (如嚴重神經學症狀、心肌衰竭等) 或是腎功能
未完全恢復者，也不應停藥 [11]。

西班牙專家共識進一步指出，停藥後約有 20 至 35% 患者會在中位數三個月左右復發，且 90% 復發發生於停藥後
一年內。其中腎臟移植是復發的重要風險因子之一，因此應避免在移植的情況下停藥 [16]。澳洲與紐西蘭 TMA 診療共
識則認為，目前停藥相關證據有限，但有復發病史或補體基因突變者，其停藥後復發風險似乎更高 [15]。另有專家文獻
回顧亦建議，對於帶有致病性基因突變的高度復發風險患者，應持續使用 C5 補體抑制劑 [31]。

(下頁續)

臨床建議 3.2 佐證資料

aHUS 患者於腎臟移植後，應持續接受 C5 補體抑制劑治療 (如 eculizumab)。 附表十三

附表十三 建議 3.2 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS
患者的治療方案 [5] 英國專家指引 應持續使用 eculizumab 治療，除非作為臨床研究的一部分且在密切監測下

停藥。

Ariceta et al [50] 「全球 aHUS 登錄計
劃」回溯性世代研究

在 1,147 位接受 eculizumab 治療的 aHUS 患者中，持續接受治療者其
TMA 復率低於停止治療的患者 ( 分別為每 100 患者年 3.6 例對比 10.7 例 )，
大部分復發患者在重新開始 eculizumab 治療後可以獲得緩解。

KDIGO 關於 aHUS 及
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章 在已進行腎臟移植的 aHUS 患者，尤其是曾經移植腎衰竭者，不建議停藥。

aHUS 兒童患者國
際處置共識 [11] 國際專家共識

•	 用於治療移植後復發 aHUS 的兒童患者不應停藥。
•	 關於原生腎臟 (native kidney) 的建議中提及，初發病或復發時出現危

及生命的表現 (如嚴重神經學症狀、心衰竭等)、或腎功能未完全恢復的
患者不應停藥。除了帶有 MCP 基因變異患者外，停藥時機應延遲至 3
至 5 歲後 (此時易誘發復發的季節性感染已較不頻繁發生)。

Ávila et al [16] 西班牙專家共識

停藥有 20 至 35% 患者會在中位數三個月左右復發，而 90% 復發發生在
停藥後一年內。在開始用藥前有腎外症狀、帶有致病性基因突變、具有
aHUS 家族史等是停藥後復發的危險因子。其他危險因子包括補體 H 因子
自體抗體、兒童期發病、多次 TMA 復發、懷孕、腎臟移植、以及慢性腎功
能不全等。CFH、C3、CFB 及 CFI 等基因突變也與疾病復發相關。因此若
帶有以上條件之患者，應避免停藥。
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3.3 移植後免疫抑制治療方案之考量

目前有關腎臟移植後免疫抑制藥物與 aHUS 復發風險相關的證據有限。

法國一項回溯性世代研究分析 57 位 aHUS 患者共 71 次腎臟移植的資料，顯示 mTOR 抑制劑的使用與復發風險顯
著相關 (RR 2.21, p=0.043)，而 CNI 類藥物則無明顯相關性 (RR 0.67, p=0.294) [53]。美國一項回溯性分析 USRDS 資
料庫的研究也顯示，腎移植患者共有 14 位被診斷為 aHUS，高達 35.7%(共 5 位) 使用 sirolimus，顯著高於非 aHUS
患者 (20,593/179,069, 11.5%, p=0.015)。tacrolimus 的使用比例在兩組患者間則相近 (85.0% vs 81.3%) [54]。荷蘭
的一項關於 eculizumab 補救治療的回溯性世代研究，提及腎臟移植之免疫抑制方案包含了較低劑量的 tacrolimus，
以避免誘發血管內皮受損 [46]。

英國專家指引建議，考慮到 CNI 類藥物在降低排斥的顯著優勢、且缺乏其增加 aHUS 復發風險的證據，因此在
aHUS 患者移植後應選用 CNI 類藥物作為主要免疫抑制劑。特別是 tacrolimus 的移植後 TMA 發生率相對較低，因此建
議患者應接受以 tacrolimus 為基礎的免疫抑制方案。其他免疫抑制藥物的使用則可依循當地一般治療原則；對於有復
發風險的患者，建議應減少使用 sirolimus [5]。

《aHUS 兒童患者國際處置共識》則指出，CNI 類藥物本身不是復發的獨立風險因子，但須密切監測血中濃度以避免
藥物過量。同時也建議避免使用不含 CNI 類藥物、而以 mTOR 抑制劑為基礎的免疫抑制治療方案 [11]。

指引或文獻 設計 內容摘要

澳洲及紐西蘭 
TMA 診療共識 [15]

澳洲及紐西蘭 
專家共識

終身治療所帶來的持續回診需求、腦膜炎雙球菌感染風險及可觀的醫療費
用，促使臨床上考慮應在可行或適當情況下停藥。然而，停藥相關證據有
限，而有復發病史或補體基因突變者，停藥後復發風險似乎更高。

Fakhouri et al [31] 專家文獻回顧
具有 CFH、C3、CFB 致病性基因突變的患者建議持續使用 C5 補體抑制劑治
療；具有 MCP 及 CFI 致病性基因變異則應按個案情況決定。在 C5 補體抑制
劑治療下，若患者之血漿 sC5b-9 較高者，在停藥後似乎有較高的復發風險。

Fakhouri et al [52] 法國多中心
前瞻性世代研究

追蹤 55 位 aHUS 患者 (包括 3 位移植受贈者) 停藥後情況，13 位患者 (7
位成人、6 位兒童，包括 1 位成人移植受贈者) 出現復發，其中 12 位帶有
補體相關基因突變。這 13 位患者重新啟動治療後，11 位腎功能回到原本
的水平，其餘 2 位腎功能則較停藥前惡化。此研究顯示根據基因突變情況
制定停藥策略較為合理且安全。

Duineveld et al [46] 荷蘭
回溯性世代研究

15 位懷疑於移植後復發的患接受 eculizumab 補救治療，14 位腎功能改善
或漸趨穩定。其中 7 位嘗試停藥，僅 3 位成功，其餘 4 位停藥後復發並重啟
治療。

Portoles et al [25] 西班牙
回溯性研究

•	 9 位移植後早發性新發 aHUS 患者，且接受血漿置換後療效不佳，8 位
接受 7 至 473 天 eculizumab 治療後停藥，全部沒有出現復發。

•	 建議完成基因檢測以評估風險，若無基因突變於疾病緩解後可考慮停藥。

附表十三 建議 3.2 佐證資料 (續)

臨床建議 3.3 佐證資料

aHUS 患者可如同一般腎臟移植患者，接受以以鈣調神經磷酸酶抑制劑 (calcineurin inhibitor, CNI) 為基礎的免疫
抑制方案，其他免疫抑制藥物之使用可依當地常規治療原則調整。對於具有復發風險的患者，移植後可考慮減少

哺乳動物雷帕黴素標的物抑制劑 (mammalian target of rapamycin inhibitor, mTOR inhibitor) 之使用。
附表十四
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附表十四 建議 3.3 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS 患
者的治療方案 [5] 英國專家指引

•	 考慮到 CNI 抑制劑在降低排斥的顯著優勢、且目前缺乏證據顯示其會 
增加 aHUS 復發風險，因此建議移植後應使用 CNI 類藥物。報告顯示，
移植後使用 tacrolimus 的 TMA 發生率相對較低，且在預防排斥方面效
果更佳。

•	 患者應接受以 tacrolimus 為基礎的免疫抑制方案。其他免疫抑制藥物則
應依循當地一般治療原則。對於有復發 aHUS 風險的患者，應考慮在移
植後減少使用 sirolimus。

aHUS 兒童患者國際處置共
識 [11] 國際專家共識

•	 CNI 類藥物並不被視為禁忌 (非復發的獨立風險因子)，但需要密切 
監測血中濃度以避免用藥過量。

•	 應避免使用不含 CNI 類藥物、而以 mTOR 抑制劑為基礎的免疫 
抑制方案。

Duineveld et al [46] 荷蘭
回溯性世代研究

為避免誘發血管內皮受損，腎臟移植之免疫抑制方案包括使用較低劑量的
tacrolimus。

Le Quintrec et al [53] 法國
回溯性世代研究

本研究分析了 57 位 aHUS 患者共 71 次腎臟移植，mTOR 抑制劑與復發風
險顯著相關 (RR 2.21, p=0.043)；而 CNI 類藥物則無顯著相關性 (RR 0.67, 
p=0.294)。

Raina et al [54] 美國
回溯性數據庫分析

USRDS 資料庫中腎臟移植患者有 14 位診斷為 aHUS，其中 5 位 (35.7%)
使用 sirolimus, 明顯高於其他非 aHUS 患者 (20,593/179,069, 11.5%, 
p=0.015)。tacrolimus 的使用比例在兩組患者間則相近 (85.0% vs 81.3%)。
14 位 aHUS 患者中，無人使用 everolimus。
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4.1 有關進行肝臟移植的考量

由於大部分與 aHUS 機轉相關的補體蛋白或調節蛋白均在肝臟中產生，在帶有補體調節基因異常的患者中，肝臟移
植有可能恢復正常的補體調控。英國專家指引建議，對於腎功能尚保留的患者可考慮肝臟移植，對於腎衰竭的患者則可
考慮肝腎聯合移植，作為 aHUS 的潛在治療選項。早期的研究並不支持肝臟移植，但近期研究顯示若在手術前進行預防
性血漿置換可獲得良好結果。治療方式的選擇必須在 eculizumab 長期治療的可接受性及花費，與肝臟或雙器官移植可
能造成的病患死亡間做出權衡 [5]。

《KDIGO 腎臟移植候選者評估與處置臨床實務指引 2020》以 1B 等級建議，對於因補體調節基因異常而屬高復發風
險的 aHUS 患者，肝腎聯合移植與補體抑制劑治療一樣，均可視為讓這些患者接受腎臟移植的先決條件 [14]。《KDIGO
關於 aHUS 及 C3G 會議總結》則認為，若患者的致病基因突變主要是影響肝臟所產生的補體調節蛋白，尤其是已接受腎
臟移植，但病情即使在 eculizumab 治療下仍難以控制、或因長期成本考量無法持續接受 eculizumab 治療時，可以考
慮進行肝臟移植 [10]。

《aHUS 兒童患者國際處置共識》也指出，肝腎聯合移植應被視為治療選項之一，治療選擇應根據個案情況、與風險
效益評估而決定，並需考慮當地健康保險是否給付移植後的長期使用 eculizumab 的治療費用。該共識也提及，對於仍
保有一定腎功能但病情嚴重或反覆復發，帶有 CFH、CFB 或 C3 基因突變、血漿置換療效不佳或產生治療相關併發症，
或無法取得 eculizumab 的患者，可以考慮預防性 (pre-emptive) 肝臟移植 [11]。

在臺灣，依衛生福利部現行肝移植適應症標準，aHUS 並不符合適應症 [55]。考量器官短缺、肝移植可能產生之併
發症、以及 eculizumab 的優異療效，本土 aHUS 診療共識建議肝腎聯合移植僅可作為部分患者的第二選擇，尤其適用
於血漿置換療效不佳且無法獲得 eculizumab 治療時。而由於 eculizumab 的安全性與有效性，單獨肝臟移植在 aHUS
患者已較少被建議 [17]。此外，本土案例分析顯示，亦有患者在接受肝臟移植後多年仍被確診為 aHUS，說明肝臟移植
的療效可能僅限於部分帶有特定補體調節基因異常的患者 [13]。

綜合以上，肝臟移植 (於腎功能保留者) 或肝腎聯合移植不應視為 aHUS 的優先治療方式。

4 其他建議
目的：aHUS 患者移植相關情況之考量與處置

臨床建議 4.1 佐證資料

對於 aHUS 患者，肝臟移植 (於腎功能仍保留者) 
或肝腎聯合移植，不應視為優先治療方式。 附表十五
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附表十五 建議 4.1 佐證資料

指引或文獻 設計 內容摘要

英國接受腎臟移植 aHUS
患者的治療方案 [5] 英國專家指引

肝臟移植 (在腎功能保留的病人中) 或肝腎聯合移植是 aHUS 的一種
潛在治療方法，在手術前使用預防性血漿置換的報告顯示可獲得良
好結果。但必須權衡 eculizumab 長期治療的可接受性和成本，以
及與肝臟或雙器官移植相關的死亡率。

KDIGO 腎臟移植候選者
評估與處置臨床實務指引
2020 [14]

國際指引
建議基因檢測出補體調節基因異常導致高復發風險的患者，除非可
獲得補體抑制劑治療、或可進行肝腎聯合移植，否則不應進行腎臟
移植 (1B)

KDIGO 關於 aHUS 及
C3G 會議總結 [10] 國際會議總結文章

aHUS 患者若其基因突變為肝臟所產生的補體調節蛋白 (如 CFH、
CFB、C3 等基因)，尤其是已接受腎臟移植，但在 eculizumab 治
療下仍無法控制病情，或是考量 eculizumab 長期治療的所產生
的醫療花費，可以考慮進行肝臟移植。

aHUS 兒童患者 
國際處置共識 [11] 國際專家共識

•	 雖然在接受 eculizumab 治療下進行腎臟移植可能是多數患者的
選擇，肝腎聯合移植仍應視作治療選項之一，不應完全排除。所
有治療選項都應與患者及家屬討論，並根據個案情況與風險效益
評估而決定；部分患者的選擇亦取決於當地健康保險是否給付腎
臟移植後的 eculizumab 長期治療。

•	 預防性 (pre-emptive) 肝臟移植對以下患者可能也是治療選項：
仍保有一定程度腎功能但病情嚴重或反覆復發，帶有 CFH、CFB
或 C3 基因變異，血漿置換療效不佳或產生治療相關併發症，或
無法取得 eculizumab 者。

臺灣 aHUS 診療共識 [17] 臺灣專家共識

•	 考量器官短缺、肝移植相關併發症、與 eculizumab 的優越療
效，肝腎聯合移植僅可作為部分患者的第二選擇，尤其適用於
血漿置換療效不佳及無法獲得 eculizumab 治療時。

•	 由於 eculizumab 的安全性與有效性，限制了單獨肝臟移植在
aHUS 患者的角色，目前不建議針對 aHUS 患者進行單獨肝臟
移植。

Chen et al [13] 臺灣病例分析研究 本研究納入 27 位臺灣 aHUS 成人患者析，其中 4 位曾接受肝臟移
植，並於移植多年後方確診為 aHUS。
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結語

對於 aHUS 此一罕見疾病，其致病機轉與治療策略在近年已有重大進展。C5 補體抑制劑的應用 (包括預防性與治療
性使用 eculizumab)，大幅降低了 aHUS 患者腎臟移植後的復發風險，為過去因高復發風險而無法接受移植的患者帶來
新的契機。

然而，部分 ESKD 患者，特別是未被診斷出的潛在 aHUS 患者，若缺乏完整評估與妥善治療，仍可能在移植後發生
新發或復發的 aHUS，進而造成移植腎損傷。《臺灣非典型溶血性尿毒症候群患者腎臟移植處置共識》結合國際專家建議
與近期國內外研究成果，針對移植前、手術期及移植後三個臨床階段提出建議，涵蓋篩檢、評估及治療方案，目的在於
降低移植後 aHUS 的復發風險並提升移植腎存活率。

儘管如此，aHUS 相關的補體調節蛋白機制，包括基因致病性、異質性、外顯率、以及 C5 補體抑制劑的最適治療
期限等議題，均有待進一步釐清。本共識是在既有臺灣 aHUS 診療共識的基礎上 [14]，延續並深化針對腎臟移植情境的
專家建議。隨著基因檢測技術的進步與補體療法的持續創新，未來有望為 aHUS 患者提供更精準且個人化的治療選擇。
同時，臨床醫師應與患者及家屬共同決策，以確保治療方針兼顧科學證據與個別需求。
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