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Резюме
Наследственный ангиоотек (НАО) относится к группе редких, орфанных, генетически детерминированных дефектов, представля-
ющих значительную медико-социальную проблему из-за выраженного влияния на качество жизни и потенциальной летальности, 
а  также возникающих сложностей, связанных со своевременной постановкой диагноза и назначением адекватного лечения. 
В статье представлены данные о современной классификации НАО, клинических проявлениях заболевания, подходах к верифи-
кации диагноза и принципах лечения. Терапия НАО определяется необходимостью эффективного купирования острых приступов 
заболевания, проведением профилактики отеков перед медицинскими вмешательствами, а также, по показаниям, долговремен-
ной профилактики. В статье обсуждается дифференцированный подход к лечению НАО, дана характеристика различных вари-
антов терапевтических вмешательств. В клиническом случае описана история нескольких поколений семьи с проявлениями НАО. 
Продемонстрирован современный подход к диагностике заболевания на основе детализации анамнеза, клинических симпто-
мов, результатов лабораторных исследований. Проведен анализ эффективности лечения и показана высокая эффективность 
патогенетической терапии НАО препаратом ингибитора С1-эстеразы человека.
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Abstract
Hereditary angioedema belongs to the group of rare, orphan, genetically determined defects that represent a significant medical and 
social problem due to the pronounced impact on the quality of life and potential mortality, as well as the emerging difficulties associ-
ated with timely diagnosis and the appointment of adequate treatment. The article presents data on the modern classification of hered-
itary angioedema, clinical manifestations of the disease, approaches to diagnosis verification and treatment principles. Therapy of hered-
itary angioedema is determined by the need for effective relief of acute attacks of the disease, prevention of edema before medical 
interventions, and, if indicated, long-term prophylaxis. The article discusses a differentiated approach to the treatment of hereditary 
angioedema, characterizes various options for therapeutic interventions. In a clinical case, the history of several generations of a family 
with manifestations of hereditary angioedema is described. A modern approach to the diagnosis of the disease based on detailed history, 
clinical symptoms, and laboratory research results has been demonstrated. The analysis of the effectiveness of treatment was carried out 
and the high efficiency of pathogenetic therapy of hereditary angioedema with human C1-esterase inhibitor was shown.

Keywords: hereditary angioedema, C1-inhibitor, relief of acute attacks of hereditary angioedema, short-term and long-term 
prophylaxis of hereditary angioedema, human C1-esterase inhibitor

For citation: Skorohodkina O.V., Luntsov A.V., Vasileva A.A., Bareycheva O.A. Hereditary angioedema: approaches to diagnosis 
and treatment, analysis of a clinical family case. Meditsinskiy sovet = Medical Council. 2021;(12):34–40. (In Russ.)  
https://doi.org/10.21518/2079-701X-2021-12-34-40.

Conflict of interest: prepared with the support of CSL Bering. This did not affect the opinion of the authors in any way.

https://doi.org/10.21518/2079-701X-2021-12-34-40

© Скороходкина О.В., Лунцов А.В., Васильева А.А., Барейчева О.А., 2021

https://orcid.org/0000-0001-5793-5753
mailto:olesya-27@rambler.ru
https://orcid.org/0000-0003-2552-2107
mailto:luntsov@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-3382-4781
mailto:a-v.doc@mail.ru
mailto:olga-alex21@mail.ru
https://doi.org/10.21518/2079-701X-2021-12-34-40
https://orcid.org/0000-0001-5793-5753
mailto:olesya-27@rambler.ru
https://orcid.org/0000-0003-2552-2107
mailto:luntsov@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-3382-4781
mailto:a-v.doc@mail.ru
mailto:olga-alex21@mail.ru
https://doi.org/10.21518/2079-701X-2021-12-34-40
https://doi.org/10.21518/2079-701X-2021-12-34-40


35MEDITSINSKIY SOVET2021;(12):34–40

Ca
rd

io
lo

gy

ВВЕДЕНИЕ

Наследственный ангиоотек (НАО) – редкое, потенци-
ально жизнеугрожающее генетически детерминирован-
ное заболевание, проявляющееся в  виде отеков кожи 
и  слизистых/подслизистых оболочек, возникающих под 
воздействием брадикинина, относится к  первичным 
иммунодефицитам без проявлений инфекционного син-
дрома. При этом наследование в подавляющем большин-
стве случаев происходит по  аутосомно-доминантному 
типу. Распространенность НАО в  среднем составляет 
1:50 000 [1, 2].

Следует отметить, что НАО относится к  хроническим 
заболеваниям с тяжелым бременем болезни для пациен-
та, следовательно, оказывает существенное влияние 
на качество его жизни. Приступы часто непредсказуемые, 
значительно снижают социальную активность пациента, 
ограничивают передвижения, сопровождаются болезнен-
ностью, вызывают снижение работоспособности, что, 
в свою очередь, влияет на успехи в учебе и производи-
тельность труда. Косвенные затраты пациента и  непо-
средственные медицинские затраты также приводят 
к снижению качества жизни [3–5].

В соответствии с Федеральными клиническими реко-
мендациями (2020  г.) на  сегодняшний день предложена 
следующая классификация НАО  [1]. Выделяется форма 
НАО с  дефицитом С1-ингибитора (вследствие мутации 
в  гене SERPING1), который делится на  НАО I  типа (85% 
случаев), обусловленный снижением количества и функ-
циональной активности С1-ИНГ в плазме, и НАО II типа 
(15% случаев), когда уровень С1-ингибитора в пределах 
нормы или повышен, но отмечается снижение функцио-
нальной активности С1-ингибитора. Кроме того, выделя-
ется форма НАО без дефицита С1-ИНГ, т.е. не связанная 
с  нарушениями в  системе комплемента. В  этом случае 
заболевание обусловлено мутацией в  гене XII фактора 
свертывания крови (НАО – FXII), плазминогена (НАО-PLG), 
ангиопоэтина 1  (НАО-ANGPT1), кининогена 1  (НАО  – 
KNG1), а также НАО с неизвестной мутацией (UNK-НАО), 
который устанавливается при нормальном уровне 
С1-ингибитора и  его функциональной активности при 
условии типичной клинической картины в  сочетании 
с положительным семейным анамнезом [6–8].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА НАСЛЕДСТВЕННОГО 
АНГИООТЕКА

Характерными особенностями НАО являются отсут-
ствие зуда, гиперемии кожи, сопутствующей крапивницы, 
а также отсутствие эффекта от лечения системными глюко-
кортикостероидами и  антигистаминными препаратами. 
Субъективно пациенты, как правило, ощущают «напряжен-
ность» кожи, а в особо тяжелых случаях – боль и жжение. 
Отеки нарастают медленно и  медленно регрессируют, 
в среднем сохраняются около 72 ч, но могут персистиро-
вать и  более продолжительное время  [8–10]. Следует 
отметить, что НАО I  и  II типов не  различаются по  своим 
клиническим проявлениям. При этом приступы ангиоотека 

разнообразны и  по  локализации, и  по  степени тяжести. 
Известно, что наиболее частой локализацией ангиоотеков 
являются лицо и конечности (периферические отеки) [11]. 
Несколько реже наблюдаются отеки в  области брюшной 
полости (абдоминальные атаки), при которых клиническая 
картина варьирует от незначительного дискомфорта в про-
екции живота до клиники «острого живота», что нередко 
приводит к диагностическим ошибкам и неверной тактике 
ведения больных [12]. В ряде случаев подобные пациенты 
переносят оперативные вмешательства на органах брюш-
ной полости, и не случайно у таких больных в литературе 
описан так называемый «географический живот» как след-
ствие проведенных операций и  формирования руб-
цов [13]. Следует отметить, что абдоминальные атаки могут 
сопровождаться выраженной слабостью и  снижением 
артериального давления ввиду значительного выпота 
в брюшную полость под действием брадикинина [14]. 

Менее часто ангиоотеки локализуются в  области 
верхних дыхательных путей (отек гортани, языка, связоч-
ного аппарата и  мягкого неба). Однако следует подчер-
кнуть, что эта локализация, несмотря на меньшую распро-
страненность, является жизнеугрожающей, так как 
обструкция дыхательных путей и асфиксия могут вызвать 
летальный исход [1, 2]. По данным анамнеза отеки верх-
них дыхательных путей у пациентов с НАО встречаются 
в 56% случаев. Клинически они проявляются нарушением 
дыхания и глотания, осиплостью голоса, дисфонией, стра-
хом смерти, стридором. Несмотря на  медленное нарас-
тание отека время от  появления симптомов нарушения 
дыхания до  полной асфиксии непредсказуемо и  может 
составлять от 20 мин до 14 ч [2, 11, 15].

Среди провоцирующих факторов, приводящих к раз-
витию ангиоотеков при НАО, следует назвать механиче-
ское воздействие, хирургические вмешательства, стома-
тологические манипуляции, физическую нагрузку, стресс, 
инфекции, воздействие холода, а также прием некоторых 
лекарственных препаратов, к  которым могут относиться 
эстрогенсодержащие оральные препараты и ингибиторы 
АПФ [1, 2, 10]. Так, например, у пациентов с НАО хирурги-
ческая стоматология, включая экстракцию зубов, может 
сопровождаться эпизодами отека, включая отек губ, лица, 
языка и  гортани с  обструкцией верхних дыхательных 
путей. В  литературе описаны случаи смерти четырех 
пациентов от  отека гортани, вызванного экстракцией 
зуба, которая (после бессимптомного латентного периода 
от 4 до 30 ч) спровоцировала такой отек. Трое из пациен-
тов умерли от асфиксии в ночь после операции, а четвер-
тый скончался во  вторую ночь. У  трех пациентов отек 
гортани ранее не наблюдался [15].

ДИАГНОСТИКА НАСЛЕДСТВЕННЫХ АНГИООТЕКОВ

Своевременная диагностика при НАО часто имеет 
определяющее значение для прогноза заболевания. При 
подозрении на HАО с целью верификации диагноза сле-
дует проводить исследование, направленное на опреде-
ление количественного и  функционального содержания 
ингибитора C1-эстеразы, а также на содержание компо-
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нентов комплемента C4 и C1q [1, 16, 17]. В ряде случаев, 
в  частности при диагностике НАО без снижения 
С1-ингибитора, необходимо проведение генетического 
обследования [18]. В настоящее время «золотым стандар-
том» диагностики является двукратное исследование 
уровня С1-ИНГ и  его функциональной активности 
с интервалом не менее чем в 1 мес. При этом для НАО 
I  типа, который, как мы уже упоминали, наблюдается 
в 85% случаев, характерны как низкая концентрация, так 
и низкая функциональная активность С1-ИНГ. При HAО II 
типа концентрация С1-ИНГ сохраняется в пределах нор-
мальных значений, а  может быть и  повышенной, 
в то время как функциональная активность С1-ИНГ сни-
жена. Следует отметить, что определение уровня 
С4-компонента комплемента в  диагностике НАО имеет 
лишь вспомогательное значение и  рассматривается как 
дополнительный критерий, подтверждающий диагноз, 
поскольку снижение этого показателя может наблюдаться 
и при других заболеваниях [1, 19, 20]. 

Кроме того, поскольку НАО является генетически обу-
словленным заболеванием, большое значение имеет 
семейное консультирование. Известно, что отягощенная 
наследственность по  клиническим проявлениям НАО 
прослеживается приблизительно в  75% случаях, у  ряда 
пациентов диагностируется НАО в связи с вновь возник-
шей мутацией. Во всех случаях важна ранняя диагностика 
заболевания, в том числе у детей с бессимптомным тече-
нием, при условии отягощенной наследственности. Тем 
не менее, несмотря на существующий алгоритм диагно-
стики НАО, в настоящее время диагноз нередко ставится 
с большой задержкой. Известно, что в мировой практике 
НАО диагностируется лишь через несколько лет после 
возникновения первых симптомов заболевания  [18, 20]. 
К сожалению, Российская Федерация не является исклю-
чением. В частности, в Республике Татарстан, по данным 
статистики, в настоящее время проживает 3 902 642 чело-
века1. Следовательно, с учетом распространенности забо-
левания пациентов с  НАО должно быть 78  человек. 
Фактически же на учете состоит лишь 8 пациентов с НАО, 

1 Численность населения муниципальных образований Республики Татарстан на начало 
2019 года. Режим доступа: https://tatstat.gks.ru/naselenie.

из них 7 взрослых и 1 ребенок, при этом интервал между 
дебютом заболевания и  установлением диагноза у  раз-
ных пациентов с НАО составляет от 6 до 36 лет. 

ПРИНЦИПЫ ЛЕЧЕНИЯ НАСЛЕДСТВЕННОГО 
АНГИООТЕКА

Своевременно назначенное лечение по поводу НАО 
может обеспечить хорошее качество жизни пациентов, 
так как позволяет не только эффективно купировать сим-
птомы заболевания, но и обеспечить профилактику обо-
стрений. При этом профилактика может быть краткосроч-
ной, например перед оперативными вмешательствами 
и  стоматологическими манипуляциями, и  долгосрочной, 
т.е. профилактикой рецидивов [1, 21, 22]. 

Согласно актуальным клиническим рекомендациям 
по диагностике и лечению НАО отеки дыхательных путей, 
отеки в области лица и шеи, тяжелые абдоминальные атаки, 
а в ряде случаев и тяжелые периферические отеки требуют 
активной терапии в связи с риском развития неблагопри-
ятных исходов  [1, 2]. С  целью купирования атак НАО 
в настоящее время возможно применение двух препара-
тов патогенетической терапии: ингибитора С1-эстеразы 
человека, а также блокатора рецепторов к брадикинину – 
икатибанта. В  случае отсутствия указанных препаратов 
по жизненным показаниям при тяжелом ангиоотеке необ-
ходимо введение свежезамороженной плазмы. Таким 
образом, краткосрочная профилактика атак НАО проводит-
ся предварительным введением препарата ингибитора 
С1-эстеразы, и также, в экстренных случаях, при отсутствии 
препарата, – введением свежезамороженной плазмы [23]. 
При плановом оперативном вмешательстве с  целью кра-
ткосрочной профилактики возможно назначение даназола. 
В  свою очередь, терапия, направленная на долгосрочную 
профилактику атак НАО, должна быть персонифицирована, 
ее вариант определяется особенностями течения заболева-
ния, наличием индивидуальных противопоказаний, а также 
возможностями реализации той или иной терапии в каж-
дом конкретном случае (табл.) [1, 24].

Таким образом, патогенетическая терапия с использо-
ванием препарата ингибитора С1-эстеразы человека 

 Таблица. Принципы лечения наследственного ангиоотека [1]
 Table. Principles of treatment of hereditary angioedema [1]

Направление терапии Препараты для взрослых Препараты для детей

Купирование отеков
1. Икатибант.

2. Ингибитор С1-эстеразы человека.
3. Свежезамороженная плазма*

1. Икатибант (у детей старше 2 лет).
2. Ингибитор С1-эстеразы человека (у детей старше 2 лет).

3. Свежезамороженная плазма*

Краткосрочная профилактика
1. Ингибитор С1-эстеразы человека. 

2. Даназол.
3. Свежезамороженная плазма*

1. Ингибитор С1-эстеразы человека (у детей старше 2 лет).
2. Свежезамороженная плазма*.

3. Даназол

Долгосрочная профилактика

1. Даназол.
2. Транексамовая кислота.

3. Прогестагены**.
4. Ингибитор С1-эстеразы человека

1. Ингибитор С1-эстеразы человека (у детей старше 2 лет).
2. Транексамовая кислота.

3. Даназол (только детям, достигшим V стадии полового 
созревания)

*Cвежезамороженная плазма должна использоваться только при отсутствии быстрого доступа к терапии с доказанной эффективностью (икатибант, концентрат ингибитора С1-эстеразы 
человека) и не может рассматриваться как эквивалент патогенетической терапии (как в контексте купирования отеков, так и в контексте краткосрочной профилактики), так как 
не стандартизирована по количеству ингибитора С1-эстеразы и компонентов, потенциально способных вызвать ангиоотек у пациента.
**Прогестагены могут быть использованы только у женщин детородного возраста.

https://tatstat.gks.ru/naselenie
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может быть назначена для купирования атак НАО, про-
ведения краткосрочной профилактики, а  также с  целью 
долговременной профилактики отеков  [25–27]. Следует 
отметить, что препарат ингибитора С1-эстеразы человека 
в  проведенных клинических исследованиях продемон-
стрировал наивысшую эффективность при купировании 
атак НАО, полный эффект от введения препарата просле-
живается в  99% случаях. При использовании  же икати-
банта для лечения возникших тяжелых отеков полный 
эффект однократного введения препарата отмечается 
приблизительно в 90% случаях, в ряде ситуаций требует-
ся его повторное введение [28]. В связи с этим использо-
вание препарата ингибитора С1-эстеразы при купирова-
нии отека может быть предпочтительно, особенно в слу-
чаях абдоминальных атак, при которых быстрое насту-
пление терапевтического эффекта не только обеспечива-
ет положительную динамику клинической картины 
и облегчает состояние пациента, но и позволяет эффек-
тивно провести дифференциальную диагностику НАО 
с другими патологическими состояниями в спектре кли-
нических проявлений «острого живота» [2, 29]. В настоя-
щее время в РФ зарегистрирован единственный препа-
рат ингибитора С1-эстеразы человека – Беринерт®.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

В продолжение представляем результаты клиническо-
го наблюдения за семьей, в которой проявления ангиоо-
тека имели место в нескольких поколениях.

Пациентка К., 38  лет, обратилась на  консультацию 
к врачу аллергологу-иммунологу в ноябре 2017 г. с жало-
бами на возникновение отеков, преимущественно в обла-
сти конечностей, реже – в области туловища, лица, с часто-
той эпизодов до 1–2 раз в месяц. В большинстве случаев 
отеки возникали без видимой причины, но при этом про-
воцирующим фактором могла быть травматизация и меха-
ническое воздействие на кожу. При детализации клиниче-
ских характеристик обращало на себя внимание сохране-
ние отеков у пациентки до 3–4 дней и отсутствие влияния 
на выраженность и длительность персистирования отека 
приема антигистаминных препаратов и глюкокортикосте-
роидов. Важно отметить, что ангиоотек не сопровождался 
уртикарными высыпаниями и зудом. 

Из анамнеза известно, что первые симптомы у пациент-
ки возникли в  возрасте 18  лет, таким образом, период 
времени с  момента начала заболевания до  обращения 
к аллергологу-иммунологу составил 20 лет. Первыми про-
явлениями в дебюте заболевания был отек лица, а  также 
эпизоды абдоминального синдрома с  болью в  области 
живота, рвотой, жидким стулом, которые отмечались неод-
нократно, требовали обращений за неотложной помощью 
в стационар хирургического профиля (во всех случаях сим-
птомы разрешались, диагностические и лечебные хирурги-
ческие вмешательства не проводились). Кроме того, отдель-
ные эпизоды отека в области лица у пациентки сопрово-
ждались возникновением затрудненного дыхания, при 
котором отмечалась осиплость голоса или афония. Однако, 
несмотря на  тяжесть симптомов, эпизоды ларингеальных 

атак в анамнезе не прогрессировали до степени асфиксии 
и не требовали проведения трахеотомии или интубации. 

Важно отметить, что у пациентки не было клинических 
проявлений атопических заболеваний, непереносимости 
пищевых продуктов, лекарственных средств, а также ука-
заний на использование препаратов группы ингибиторов 
ангиотензин-превращающего фермента. В  анамнезе 
у  пациентки до  обращения была одна беременность, 
которая протекала без патологии и  завершилась есте-
ственным родоразрешением. 

При первичном объективном осмотре отклонения 
от нормы отсутствовали. Проведенное общеклиническое 
лабораторное обследование также не выявляло патоло-
гических изменений. Так, в общем анализе крови уровень 
эозинофилов был в пределах нормы (3% в лейкоформу-
ле, 80 клеток в мкл), параметры биохимического анализа 
крови, уровень С-реактивного белка также были в преде-
лах референсных значений. В свою очередь, по результа-
там аллергологического обследования (кожные пробы 
с неинфекционными аллергенами) специфическая гипер-
чувствительность не  выявлялась, уровень IgE общего 
соответствовал норме. 

На основе характерной клинической картины, анам-
неза заболевания, проведенного общеклинического 
и аллергологического обследования был выставлен пред-
варительный диагноз: НАО. В  последующем с  целью 
верификации диагноза было назначено исследование 
уровня С1-ингибитора и его функциональной активности, 
которое выявило резкое снижение количественного 
параметра (0,0381 г/л, при нормальных значениях 0,21–
0,43  г/л). Повторное определение показателя выявило 
аналогичные результаты, что позволило на  этом этапе 
подтвердить у пациентки диагноз: НАО I типа.

Таким образом, установленный окончательный диагноз 
позволил определить дальнейшую тактику лечения. 
С  целью купирования отека с  локализацией в  области 
лица, горла, дыхательных путей, особенно с  симптомами 
нарушения их проходимости, а также при абдоминальных 
атаках пациентке было рекомендовано использовать два 
альтернативных препарата неотложной помощи: икати-
бант в дозе 30 мг для подкожного введения или ингибитор 
С1-эстеразы в дозе 1500 МЕ для внутривенного введения. 
На первом этапе также было проведено обучение само-
стоятельному подкожному введению препарата икатибант. 
Кроме того, в индивидуальном плане лечения было пред-
усмотрено проведение краткосрочной профилактики воз-
никновения отека при проведении инвазивных процедур, 
стоматологических, оперативных вмешательствах 
с использованием ингибитора С1-эстеразы в дозе 1000 МЕ 
внутривенно менее чем за 6 ч перед процедурой. В плане 
долговременной профилактики НАО был назначен дана-
зол в дозе 200 мг 1 раз в сутки внутрь [1, 2]. 

Дальнейшее наблюдение за  пациенткой показало 
высокую эффективность терапии в  плане достижении 
контроля над заболеванием, тяжелые эпизоды отека уда-
валось своевременно купировать назначенными препа-
ратами неотложной помощи. Так, в течение прошедшего 
года потребность в купировании тяжелых отеков возни-
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кала 4  раза. В  двух случаях  – при локализации отека 
в  области лица с  симптомами затрудненного глотания, 
а также при возникновении абдоминальной атаки – был 
использован препарат ингибитора С1-эстеразы, пациент-
ка отмечала полный эффект купирования симптомов 
во  всех случаях, при этом уменьшение интенсивности 
проявлений НАО отмечалось уже в  течение 1-го часа 
после введения препарата. Нами также было прослежено 
у  пациентки К. течение второй беременности, которая 
наступила весной 2018 г. Начиная с I триместра и в после-
дующем частота возникновения отеков уменьшилась, 
за весь период беременности на сроке 9–10 нед. одно-
кратно наблюдался ангиоотек мягких тканей живота, 
в связи с чем пациентка была госпитализирована в гине-
кологическое отделение центральной районной больни-
цы, при этом отек разрешился самостоятельно в течение 
72 ч. В период беременности долгосрочная профилакти-
ка НАО не  требовалась. В  декабре 2018  г. пациентка 
родила девочку, роды были срочные, с  естественным 
родоразрешением, в  период родовой деятельности 
и родов отеки не наблюдались. 

Одновременно в  ноябре 2017  г. на  консультацию 
к аллергологу-иммунологу обратился родной брат паци-
ентки К., пациент Ф., 42 года, с аналогичными жалобами 
на  рецидивирующие отеки, со  сходной клинической 
характеристикой и  частотой 1–2  раза в  месяц, которые 
беспокоят с 20 лет. Таким образом, и у сестры, и у брата 
дебют заболевания отмечался приблизительно в  одном 
возрастном периоде. 

Первым проявлением заболевания у  пациента Ф. 
была тяжелая форма абдоминальной атаки, с  выражен-
ными схваткообразными болями в  животе, наличием 
жидкого стула. Симптомы послужили причиной неотлож-
ной госпитализации и  были расценены как проявления 
«острого живота». В  связи с  этим была проведена диа-
гностическая лапаратомия. Важно отметить, что впослед-
ствии у пациента также отмечались неоднократные эпи-
зоды отеков с  затрудненным дыханием и  развитием 
афонии. При возникновении отеков больной неоднократ-
но самостоятельно принимал антигистаминные препара-
ты, при этом эффекта от их приема не наблюдалось. 

После оценки объективного статуса, проведения 
общеклинического и  аллергологического обследования, 
которые не  выявили отклонений от  нормы, пациенту 
с  учетом наличия подтвержденного диагноза НАО 
у  сестры был выставлен предварительный диагноз НАО. 
С целью подтверждения диагноза было назначено иссле-
дование концентрации и  функциональной активности 
С1-ингибитора. По  результатам 2-кратного определения 
было выявлено снижение (0,0785  г/л, при нормальных 
значениях 0,21–0,43  г/л), характерное для наследствен-
ного НАО I типа. 

Дальнейшее назначение адекватной терапии с  при-
менением препаратов для купирования тяжелых отеков 
(икатибант в  дозе 30  мг для подкожного введения или 
ингибитор С1-эстеразы в дозе 1500 МЕ для внутривенно-
го введения), краткосрочной (с использованием ингиби-
тора С1-эстеразы в дозе 1000 МЕ внутривенно менее чем 

за 6 ч менее чем за 6 часов перед медицинской, стомато-
логической или хирургической процедурой) и долговре-
менной профилактики (даназол 200  мг 1  раз в  сутки 
внутрь) также продемонстрировало высокую эффектив-
ность лечения. В течение прошедшего года пациент триж-
ды использовал препараты неотложной терапии при 
локализации отека в области лица и горла, был отмечен 
полный эффект в  плане купирования проявлений при 
применении как икатибанта, так и ингибитора С1-эстеразы.

Несомненно, представляет клинический интерес 
семейных анамнез пациентов, представленных в клини-
ческом случае. Из  семейной истории известно, что мать 
пациентов страдала рецидивирующими отеками. Отеки 
также характеризовались различной локализацией, 
и  тяжелая ларингеальная атака с  клиникой асфиксии 
послужила причиной летального исхода 10  лет назад. 
Консультации аллерголога-иммунолога не  осуществля-
лись и диагноз НАО не был установлен как прижизненно, 
так и по результатам медицинского заключения о смерти. 
В  свою очередь, у  бабушки по  линии матери также 
наблюдались ангиоотеки. Заболевание не было иденти-
фицировано как НАО и  в  возрасте 51  года привело 
к летальному ангиоотеку гортани после экстракции зуба. 

Наконец, у пациентки К. имеется 2 ребенка: у мальчи-
ка 12 лет в настоящее время нет и не было клинических 
проявлений НАО, тем не менее ребенку было проведено 
определение эстеразного ингибитора С1  (функциональ-
ного и количественного) с выявлением снижения уровня 
С1-ингибитора, что позволило верифицировать диагноз 
НАО на этапе до клинической манифестации симптомов. 
У младшего ребенка пациентки, девочки 2-летнего воз-
раста, эпизодов отека не было, в настоящее время запла-
нировано лабораторное исследование показателей 
системы комплемента.

Таким образом, представленные клинические случаи 
демонстрируют особенности течения НАО, который 
наблюдался в 4 поколениях в одной семье (рис.).

 Рисунок. Генеалогическая карта семьи представленных 
клинических случаев 

 Figure. Genealogical family chart of the presented clinical cases

Пациентка К.

I

II

III

IV Бессимптомное 
течение НАО

Пацинт Ф.

Запланирована 
диагностика
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В заключение следует отметить, что НАО представляет 
собой серьезную медико-социальную проблему, так как 
в значительной степени влияет на качество жизни паци-
ентов, может быть потенциально летальным и  требует 
комплекса лечебных и реабилитационных мероприятий. 
Низкая врачебная настороженность, во многом связанная 
с относительно невысокой частотой встречаемости НАО, 
определяет в  подавляющем большинстве случаев позд-
нюю диагностику заболевания и, как следствие, принятие 

неправильных решений в  тактике лечения. В  свою оче-
редь, проведенное целенаправленное обследование 
пациентов с характерной клинической картиной рециди-
вирующего ангиоотека, особенно при наличии семейной 
истории заболевания, позволяет своевременно верифи-
цировать диагноз НАО, назначить адекватную терапию 
и  тем самым значительно снизить риски неблагоприят-
ных исходов заболевания.�
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