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ПРОБЛЕМНЫЕ ВОПРОСЫ ДИАГНОСТИКИ И ЛЕЧЕНИЯ  

НАСЛЕДСТВЕННОГО АНГИООТЕКА У ДЕТЕЙ 
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Ярцева Д.А., dr.yartseva@mail.ru 
Запорожский государственный медицинский университет 

Кафедра факультетской педиатрии 
Наследственный ангиоотек – редкое аутосомно-доминантное заболевание, в 

основе которого лежит дефицит продукции С1-ингибитора, являющегося регулятором 
активности системы комплемента, калликреин-кининовой системы, процессов 
коагуляции и фибринолиза. Основным эффектом нарушений, равивающихся 
вследствие дефицита С1-ингибитора, выступает синтез большого количества 
брадикинина, который опосредует развитие изолированных отеков кожи и/или 
слизистых оболочек. Огромной проблемой в случае брадикинин-опосредованных 
отеков является отстуствие эффекта от антигистаминных препаратов, 
глюкокортикостероидов и адреналина. Летальность при этом заболевании достигает 
33% (в основном за счет отека гортани). Известно 3 клинических варианта: отек кожи, 
абдоминальная форма, отек гортани. Скрининговым диагностическим тестом 
является определнеие С4-компонента комплемента в сыворотке крови, затем 
определяют количество и функцию С1-ингибитора, С1q, проводят генетическую 
верификацию типа дефекта. Лечение организовано в зависимости от частоты и 
тяжести обострений: лечение в остром периоде, краткосрочная и долговременная 
(постоянная заместительная терапия) профилактика. Золотой стандарт лечения – С1-
ингибитор (нативный и рекомбинантный) – в Украине не доступен. Кроме того, 
применяют блокаторы брадикиновых рецепторов и ингибиторы калликреина. В 
Украине применяют «облегченные андрогены», антифибринолитики, 
свежезамороженную плазму. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 




