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Проблеми діагностики й раціональної тера-
пії пневмоній не втрачають своєї актуальності 
багато років. Це обумовлено їхньою широкою 
поширеністю, помилками в діагностиці й тера-
пії, високими показниками летальності. Часто-
та випадків пневмонії становить 5-20 на 1000 
населення, причому найбільш високі показни-
ки захворюваності припадає на осіб літнього й 
старечого віку. Летальність становить 5%, а в 
пацієнтів похилого віку та при важкому перебі-
гу пневмонії досягає 20%. Слід зазначити, що 
основу ефективного лікування пневмоній стано-
вить антибактеріальна хіміотерапія, і правильне 
визначення етіології захворювання є вирішаль-
ним при виборі препарату. 

Епідеміологічна ситуація на рубежі XX-XXI ст. 
характеризується перевагою внутрішньоклітин-
них збудників бронхолегеневих інфекцій, під-
вищеною резистентністю мікроорганізмів до 
широко застосовуваних антибактеріальних за-
собів, розповсюдженою сенсибілізацією насе-
лення до похідних пеніциліну й сульфаніламідих 
препаратів. 

Дослідження останніх років привели до розу-
міння того, що майже будь-яка патологія є при-
чиною або наслідком імунологічних порушень, 
що сприяють розвитку й (або) хронізації осно-
вного захворювання й розвитку ускладнень. 
Крім того, хронічні рецидивуючі захворювання 
бронхолегеневої системи є одним з маркерів 
імунної дисфункції (імунодефіцитного стану).

Доведено, що переважну роль у розвитку й 
перебігу захворювань бронхолегеневої систе-
ми відіграють порушення місцевої ланки імун-
ної системи, яка захищає респіраторний тракт 
від впливу патогенних факторів зовнішнього 
середовища, та забезпечує санацію бронхоле-
геневої тканини. Враховуючі специфічність за-
хисних функцій, органи імунної системи раціо-
нально розподілені в організмі таким чином, що 
найбільша кількість імуннокомпетентних клітин 
розташовуються в місцях, що контактують із 
зовнішнім середовищем й слугують «анато-
мічними вхідними воротами» для інфекції. Су-
купність лімфоїдних тканин, які розташовані в 
слизових оболонках позначається терміном 
«MALT» (mucosal-associated lymphoid tissue), 
що позначає лімфоїдну тканину, асоційовану зі 
слизовою. MALT являє собою субепітеліальні 
скупчення лімфоїдної тканини, які не обмежені 
капсулою. 

Зазначимо, що легені в силу анатомо-
топографічних і функціональних особливостей 
піддаються впливу численних несприятливих 
факторів навколишнього середовища. Щодня 
через легені проходить близько 10000 л повітря, 
що містить пил, органічні й неорганічні частки, 
мікроорганізми, що вимагає постійної напруги 
всіх факторів захисту.

У нормі, лімфоїдний апарат бронхоальве-
олярного дерева представлений як неспеци-
фічними факторами захисту, так і специфічною 
ланкою імунної системи.

До гуморальної ланки місцевого захисту від-
носяться імуноглобуліни IgG, IgA, IgM. Захист 
від патогенів у верхніх відділах трахеобронхіаль-
ного дерева здійснює IgA, у нижніх переважна 
роль приділяється IgG, IgM. Непрямим показни-
ком активності локальної ланки імунної системи 
є зміст цих класів імуноглобулінів у сироватці 
крові. Наступним фактором неспецифічного за-
хисту є система комплементу. Активацію комп-
лементу викликають IgG, IgM, імунні комплек-
си, С-реактивний білок, мікробні полісахариди. 
Особливе значення приділяється С3 компоненту 
системи компліменту, при порушенні активності 
якого спостерігаються часті інфекційні усклад-
нення. Також до неспецифічних факторів захис-
ту відносяться лізоцим, лактоферин, фібронек-
тин, інтерферон, інгібітори протеаз. Клітинна 
ланка місцевого захисту включає альвеолярні 
макрофаги, нейтрофільні й еозинофільні грану-
лоцити.

Специфічна ланка імунної системи пред-
ставлена як Т-, так і В-лімфоцитами. Особли-
вістю В-лімфоцитів є переважний синтез Ig А – 
основного фактора гуморальної ланки місцево-
го захисту; Т-лімфоцити слизової мають гама й 
дельта рецептори, що розпізнають антиген (- и 
- Т-лімфоцити). Порушення функції лімфоцитів 
бронхоальвеолярної лімфоїдної тканини при-
зводить до порушення активації альвеолярних 
макрофагів і порушенню процесів клітинної ко-
операції, що супроводжується недостатньою 
продукцією антитіл.

Таким чином, лікарю – клініцисту необхідно 
враховувати стан та особливості реагування 
імунної системи для постановки діагнозу і про-
ведення відповідної іммунокорекції. 

Як видно з вищесказаного, імунна система 
досить добре представлена в бронхолегеневій 
системі, і, здавалося б, вона здатна захистити 
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нас від практично всіх несприятливих факторів 
зовнішнього середовища, що надходять через 
легені, однак, як видно, захворювання органів 
дихання відіграють провідну роль у структурі 
загальної захворюваності. Чому?

Серед численних причин, що викликають 
важкий перебіг бронхолегеневих захворювань, 
особливе місце займає імунна дисфункція (іму-
нодефіцит).

Головні причини важкого перебігу пневмонії 

при імунодефіцитному стані (ІДС):

Порушення / послаблення сили й специфічності імунної відповіді;

Неповна елімінація збудника;

Розвиток деструктивних процесів у легеневій тканині.

Поліклональна активація лімфоцитів з формуванням аутоімунних процесів. 

У результаті цих змін відбувається дисбаланс 
імунної системи, що сприяє заселенню організ-
му незвичайними сполученнями мікроорганіз-
мів й активації опортуністичної (атипової) мі-
крофлори. Слід зазначити, що в осіб з імунною 
дисфункцією збудниками пневмонії найчастіше 
можуть бути наступні мікроорганізми:

Атипова мікрофлора ( Mykoplasma pneu-
moniae, Chlamydia pneumoniae, Nocardia, 
Pseudomonas aerugenosae, Pneumocystis 
carini, Klebsiella pneumoniae, Legionella)

Особливості перебігу бронхолегеневих

 захворювань у імунноскомпрометованих осіб:

 Важкий перебіг захворювання;

Рецидивуючий і прогресуючий характер захворювання;

Резистентність до традиційної терапії;

Схильність до формування абсцесів;

Наявність супутніх поразок ЛОР - органів (синусіти, гайморити);

Генералізованна лімфаденопатія, спленомегалія;

Розвиток деструктивних процесів у легеневій тканині;

Швидке формування бронхоектазів;

Симетричність ураження слизової оболонки бронхів;

Наявність продуктивного кашлю із густим гнійним мокротинням;

Поліорганність ураження;

Різке погіршення процесу після оперативного втручання;

Швидкий розвиток пневмосклерозу;

Виражена резистентність до традиційної терапії;

Низькі показники імуноглобулінів на фоні нормальної імунної відповіді. 

Варто враховувати, що до варіанта імуноде-
фіцитного стану можна віднести й відсутність 
значимих змін в іммунограмі при наявності пнев-

монії (неадекватна відповідь імунної системи).
Клініцистам також необхідно враховувати 

особливості імунного статусу при пневмонії. 
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Зміни імунограми при бактеріальній інфекції:

Виражений лейкоцитоз;

Підвищена ШОЕ;

Наявність токсогенної зернистості нейтрофілів (ТЗН);

Здвиг лейкоцитарної формули вліво;

В - лімфоцитоз;

Підвищення кількості імуноглобулінів класу M й G, циркулюючих імунних 
комплексів;

Підвищення поглинальної активності нейтрофілів (Фч, Фі), їхньої бактери-
цидності (НСТ - тест);

Виражене підвищення вмісту гострофазних білків (СРБ, компонентів систе-
ми комплементу - СН 50);

N.B.  Варто пам’ятати, що при хронічному затяжному перебігу запального процесу можливе зниження 
функціональної активності нейтрофілів)! 

Особливістю перебігу пневмоній у імунос-
компрометованих осіб є швидкий розвиток де-
структивних процесів. При цьому відзначається 
значне підвищення кількості циркулюючих імун-
них комплексів, поглинальної активності ней-
трофілів, зниження гемолітичної активності сис-
теми комплементу (активація системи зі спожи-
ванням компонентів комплементу) на фоні мож-
ливої тромбоцитопенії та еритропенії (розвиток 
системного запального процесу).

Також, лікарю – клініцисту доводитися ви-
рішувати питання про призначення адекватної 
антибактеріальної терапії. Варто врахувати, що 
при внутрішньоклітинній локалізації збудника 
(віруси, найпростіші) застосування ряду антибі-
отиків не впливає на вагу запального процесу.

Епідеміологічна ситуація в останні роки ха-
рактеризується зростанням етиологичною 
значимістю таких збудників, як мікоплазма та 
хламідії, а також розповсюдженою сенсибіліза-
цією населення до похідних пеніциліну та суль-
фаніламідам, значним ростом резистентності 
багатьох мікроорганізмів до антибіотиків, що 
найбільше часто застосовуються. У чимало-
му ступені зростання резистентності є наслід-
ком шаблонного застосування в амбулаторній 
практиці ко-тримоксазолу й напівсинтетичних 
тетрациклінів протягом багатьох років. В остан-
ні роки в поліклініках ширше стали застосову-
ватися фторхинолони, результатом чого стало 
формування штамів, стійких до цих препаратів. 
Так само, з огляду на особливості збудників не-
типової пневмонії рекомендоване застосування 
антибактеріальних препаратів, що впливають 
переважно на внутрішньоклітинні форми мікро-
організмів. До таким препаратом і ставляться 
макроліди.

Основу хімічної структури макролідів стано-
вить макроциклічне лактонне кільце. Залежно 
від числа атомів вуглецю в лактонном кільці ви-
діляють 14-членні (еритроміцин, кларитроми-
цин, рокситромицин), 15-членні (азітроміцин) 
і 16-членні (джозамицин, мидекаміцин, спірамі-
цин) макроліди.

Азітроміцин відноситься до підкласу аза-
лидів, тому що один атом вуглецю в його кільці 
замінений атомом азоту. Азитроміцин харак-
теризується унікальною клітинною кінетикою, 
швидким й інтенсивним проникненням у клітки 
та інтерстициальні тканини, високими рівня-
ми розподілу антибіотика в тканинах і відносно 
низькими – у крові.

Азітроміцин добре пригнічує грампозитивні 
(пневмококи, стрептококи, стафілококи) і грам-
негативні (моракселла, гемофильні палички) мі-
кроорганізми й внутрішньоклітинні агенти (хла-
мідії, мікоплазму, легионеллу, уреаплазму). Інші 
макроліди (крім кларитромицину) менш активні 
у відношенні гемофильних паличок Якщо враху-
вати, що в етіиологічній структурі позалікарня-
них пневмоній лідируючі позиції займають пнев-
мококи, гемофільні палички, мікоплазма, хламі-
дії, а загострення хронічного бронхіту (хронічної 
обструктивної хвороби легенів), як правило, 
викликані пневмококами, гемофильними па-
личками, та моракселлою (рідше мікоплазмою 
і хламідіями), стає зрозуміло, що азітроміцин 
нерідко є кращим антибіотиком для лікування 
пульмонологічних хворих.

У країнах Західної й Південної Європи ши-
роке застосування макролідів привело до рос-
ту (до 30%) резистентності до них пневмоко-
ків. Особливості азітроміцину визначаються не 
тільки широким спектром дії, але й створенням 
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високих концентрацій у легеневій паренхімі й 
альвеолярних макрофагах. Порівняння концен-
трацій, створюваних у різних біосередовищах, 
показує, що концентрації азітроміцину в легене-
вій паренхімі в 8-10 разів, а в альвеолярних ма-
крофагах в 800 разів вище, ніж у сироватці крові. 
Таким чином, цей препарат є високоефективний 
саме при лікуванні легеневої патології.

Азітроміцин зберігається у вогнищі інфекції 
протягом 4-5 і більше днів залежно від дози й 
структури тканин. Завдяки вивільненню антибіо-
тика з фагоцитів при їхній деструкції концентра-
ція азітроміцину у вогнищі інфекції швидко зрос-
тає. Високе внутрішньоклітинне проникнення й 
накопичення в клітинах й інфікованих тканинах 
обумовлює ефективність азітроміцину, що пе-
ревищує таку інших антибіотиків, при інфекціях, 
викликаних внутрішньоклітинними патогенами, 
у тому числі збудниками небезпечних інфекцій-
них захворювань (бруцельоз, туляремія й ін.).

Так само, особливістю фармакодинаміки ма-
кролідів є тривалий післяантибіотичний ефект, 
внаслідок якого при використанні антибіотика 
в мінімальних інгибующих концентраціях після 
його відміни дія препарату триває. У відношенні 
азітроміцину вважається доведеним післяанти-
біотичний ефект тривалістю до 90 годин, і це до-
зволяє скоротити тривалість антибактеріально-
го лікування.

Алергійна сенсибілізація до макролідів по-
рівняно рідка. Серед побічних ефектів пере-
важають шлунково-кишкові прояви, можливо, 
частина з них обумовлена здатністю макролідів 
підсилювати моторику кишечнику. Побічні ефек-
ти більше часті при використанні еритроміцину. 
Токсичні й алергійні побічні ефекти при викорис-
танні азітроміцину рідкі.

Особливості фармакокінетики дозволяють 
застосовувати азітроміцин один раз у добу. 
Природно, що препарати, застосовувані один-
два рази 3 на добу, володіють більшої компла-
йентністтю й охоче використовуються хворими. 
Існують різні схеми перорального застосуван-
ня азітроміцину. Найпоширенішої при лікуван-
ні легеневих захворювань є дозування 500 мг 
у першу добу лікування й 250 мг кожні 24 годи-
ни на наступні 4 дні. При такій схемі тривалість 
лікування пневмонії становить 5 днів. Строки 
лікування пневмоній, викликаних звичайними 
бактеріальними агентами (пневмококи, стреп-
тококи, гемофільні палички й ін.), можуть бути 
скорочені до трьох днів, якщо добова доза ста-
новить 500 мг. Тривалість лікування пневмоній, 
викликаних микоплазмою та/або хламідіями, 
– 14 днів, а пневмоній, що спричинені легіонел-
лою – 21 день.

По даним мікробіологічних досліджень мо-
кротиння в якості провідного етіологичного 
агента інфекцій органів дихання, як і раніше до-

мінує (52,1%) пневмокок. Крім пневмокока з мо-
кротиння виділялися культури стрептокока, ге-
мофільної палички. Рідко виявлялися грамнега-
тивні мікроорганізми і стафілококи. Слід зазна-
чити, що в останні роки значно зросла частота 
мікоплазмених і хламідійних інфекцій, причому 
внутрішньоклітинні агенти нерідко є причиною 
епідемічних вогнищ у родинах і колективах.

Показаннями до призначення азітроміцину є 
інфекції верхніх дихальних шляхів (тонзиллофа-
рингит, гострий середній отит, синусит), а також 
бронхіти та позагоспітальні пневмонії. Заува-
жимо, що атипові пневмонії викликаються вну-
трішньоклітинними агентами – вірусами, міко-
плазмою (50% всіх випадків), хламідіями, легіо-
неллою. Інфекція часто передається від людини 
людині (в останні роки довелося спостерігати 
кілька сімейних і службових спалахів мікоплаз-
менних і хламідійних пневмоній). Етіологічний 
діагноз можливо встановити шляхом виявлення 
специфічних антитіл класу IgМ та IgG у сироват-
ці крові або сероконверсії (при дослідженні пар-
них сироваток).

Зазначимо, що розвиток пневмонії швид-
кий, іноді поступово з появою лихоманки або 
субфебрилитету. Озноб й задишка не харак-
терні. Кашель, часто непродуктивний або з ви-
діленням слизуватого мокротиння, є доміну-
ючим симптомом. В 30-50% хворих типовим є 
приступоподібний, непродуктивний, болісний, 
кашель низького тембру, що іноді супроводжу-
ється утрудненням вдиху. Ці пароксізми кашлю 
нерідко обумовлені розвитком феномену трахе-
обронхіальної дискинезії, при якій значно зрос-
тає рухливість pars membranacea трахеї й круп-
них бронхів. При аускультації вислуховуються 
сухі й/або локальні вологі хрипи. Крепітація й 
ознаки ущільнення легеневої тканини відсутні. 
Плевральний ексудат розвивається рідко. Не-
рідкі позалегеневі симптоми: міалгії (за звичай 
біль в м’язах спини й стегон), рясна пітливість, 
м’язова слабість, артралгії, ураження шкіри й 
слизуватих, шлунково-кишкові порушення, го-
ловні болі, іноді безсоння.

Лейкоцитарна формула периферичної крові 
звичайно не змінена. Можливий невеликий лей-
коцитоз або лейкопенія. Зрідка відзначають не-
вмотивовану анемію. Посіви крові стерильні, а 
мокротиння – неінформативні.

Для мікоплазменних пневмоній характерна 
дисоціація деяких клінічних ознак: висока ли-
хоманка в сполученні з нормальною лейкоци-
тарною формулою й слизуватим мокротинням; 
низький субфебрілітет із заливним потом і ви-
раженною астенізацією. Таким чином, мікоплаз-
менна пневмонія має певні клінічні особливості, 
зіставлення яких з епідеміологічною ситуацією 
дозволяє прийняти правильне рішення про ви-
бір антибактеріального препарату.
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При хламідийної інфекції розвитку пневмонії 
нерідко передує респіраторний синдром у ви-
гляді нездужання й фарингіту, що протікає із су-
хим кашлем при нормальній або субфебрильній 
температурі тіла. Початок пневмонії підгострий 
з появою ознобу й лихоманки. Кашель швидко 
стає продуктивним з відділенням гнійного мо-
кротиння. При аускультації в ранній термін ви-
слухують крепітацію, більше стабільною ознакою 
є локальні вологі хрипи. При часткових пневмо-
ніях визначають укорочення перкуторного зву-
ку, бронхіальний подих, посилення бронхофонії. 
Хламідійні пневмонії можуть ускладнюватися 
плевритом, що проявляється характерними 
плевральними болями, шумом тертя плеври. 
При наявності плеврального ексудату перкутор-
но визначається тупість, а при аускультації - різ-
ке ослаблення подиху. Деякі хворі переносять 
високу лихоманку відносно легко. У дітей описа-
ний кашлюкоподібний перебіг хламідійних пнев-
моній, що пов’язано з нерідким розвитком тра-
хеобронхіальної дискінезії, що є характерною 

ознакою й при легеневому хламідіозі у дорос-
лих. Із позалегеневих проявів частіше (5 %) зу-
стрічаються синусіти, значно рідше – міокарди-
ти й ендокардити. Рентгенологічні знахідки над-
звичайно вариабельні. Виявляють інфільтратив-
ні зміни в обсязі однієї й більше часток, нерідко 
інфільтрація носить інтерстиціальний характер. 
У типових випадках лейкоцитарна формула не 
змінена, однак нерідко відзначається лейкоци-
тоз із нейтрофильним зрушенням.

ЗМІНИ ІМУНОГРАМИ ПРИ ВНУТРІШНЬОКЛІ-

ТИННІЙ (ХЛАМІДІЙНОЇ) ІНФЕКЦІЇ:

Головними ефекторними клітинами, що бе-
руть участь у формуванні резистентності ор-
ганізму до внутрішньоклітинних збудників, є 
макрофаги, N-клітини й Т-лімфоцити. Їх мікро-
бицидні та цитотоксичні властивості різко підви-
щуються під впливом - і -інтерферонів, кахек-
тину, ІЛ-1, ІЛ-2, ІЛ-12 й інших цитокінів, які про-
дукуються після активації антигенами збудника 
цих же трьох популяцій клітин. 

При внутрішньоклітинному інфікуванні спостерігаються 

наступні зміни в іммунограммі:

 Виражений лімфоцитоз

Незначне підвищення ШОЭ

 Високий зміст цитотоксичних лімфоцитів (СD 8, СD 16) 

Активація Т-лімфоцитів

Активація фагоцитозу (поглинальної активності нейтрофілів, спонтанної бак-
терицидності).

Помірне підвищення концентрації циркулюючих імунних комплексів, імуно-
глобулінів класу М

Помірне підвищення змісту гострофазних білків (СРБ, компонентів системи 
комплементу - СН 50)

Особливість перебігу пневмоній при імунній 
дисфункції на тлі внутрішньоклітинного інфіку-
вання проявляється в пригніченні активності 
клітинних імунних реакцій, значному підвищен-
ні рівня циркулюючих імунних комплексів (ЦІК), 
імуноглобулінів всіх основних класів (M, A, G), 
що свідчить про неадекватності імунної відпові-
ді на внутрішньоклітинну інфекцію, тенденції до 
хронизації інфекційно-запального процесу, за-
тяжному його перебігу.

ПАТОГЕНЕТИЧНА ТЕРАПІЯ

При важкому перебігу пневмонії антибіотики 
застосовуються внутрішньовенно. При внутріш-
ньовенному використанні азітроміцин дозуєть-
ся по 500 мг кожні 24 години.

Варто зважати на витрати на антибактеріаль-
ну терапію, які можуть бути досить значними. В 
останні роки успішно застосовується [1, 3-5] так 
називана східчаста терапія. При використанні 
азітроміцина за цією методикою лікування по-
чинається із внутрішньовенного застосування 
антибіотика по 500 мг кожні 24 години. Після до-
сягнення клінічного ефекту (звичайно через 2-3 
дні), коли антибактеріальна терапія забезпечила 
поліпшення стану хворого, що супроводжуєть-
ся зниженням або нормалізацією температури 
тіла, зменшенням лейкоцитозу, можливий пе-
рехід на пероральне застосування азітроміцина 
(якщо передбачається гарна усмоктуваність) по 
0,25-0,5/24 години. При високій ефективності 
подібної методики вона відрізняється меншою 
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вартістю не тільки внаслідок розходження цін 
на парентеральні та таблетовані препарати, але 
й за рахунок зменшення витрати шприців, кра-
пельниць, стерильних розчинів. Така терапія 
легше переноситься пацієнтами й рідше супро-
воджується побічними ефектами.

Внутрішньовенна й східчаста терапія азітро-
міцином звичайно використається при лікуванні 
пневмоній важкого плину. При лікуванні інших 
бронхолегочных інфекцій, як правило, можна 
обмежитися пероральною терапією.

Слід так же зазначити, що з огляду на осо-
бливості імунологічних порушень при затяжно-
му плині запального процесу необхідна супутня 
іммунокоррекція. Необхідно пам'ятати, що при 
персистуючій хламідійній або микоплазменної 
інфекції спостерігається збільшення активнос-
ті гуморальної ланки імунної системи, що може 
привести до розвитку аутоиммунного проце-
су (за рахунок підвищеного синтезу аутоанти-
тел). Тому в схему терапії захворювань бронхо-
легеневої системи ми включили препарати, що 
активують переважно клітинну ланку імунітету. 
До таким препаратів відноситься Кагоцел – ін-
дуктор інтерферону. Застосовується по 24 мг 
однократно в добу протягом 5 днів.

Наведені дані й власний багаторічний досвід 
свідчать про те, що в цей час азітроміцин займає 

одну з основних позицій у лікуванні бронхолеге-
невих інфекцій.
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ОПИСАНИЕ СЛУЧАЯ НАСЛЕДСТВЕННОГО АНГИОНЕВРОТИЧЕСКОГО

ОТЕКА II ТИПА 

ПРИЛУЦКИЙ А.С., ЛЕСНИЧЕНКО Д.А., ТКАЧЕНКО К.Е.

Донецкий национальный медицинский университет им. М. Горького 

Наследственный ангионевротический 
отек (НАО) является редким аутосомно-
доминантным заболеванием, обусловленным 
дефицитом ингибитора С1 компонента компле-
мента, проявляющимся сочетанием кожного 
ангионевротического отека (неэритематозное, 
незудящее, безболезненное набухание подсли-
зистой основы, собственно дермы и подкожно-
жировой клетчатки), как правило выраженной 
абдоминальной боли, и (или) острой обструкции 
дыхательных путей. НАО составляет 2% среди 
всех клинических случаев ангионевротическо-
го отека, и встречается с частотой 1 на 50000 
населения [1]. Это потенциально опасное для 
жизни заболевание, смертность от которого по 
некоторым сведеньям составляет до 33% сре-
ди госпитализированных больных[1]. Имеются 

данные, что НАО регистрируется с одинаковой 
частотой во всех расовых группах, и не зависит 
от пола[1]. Известны три типа НАО, обозначае-
мые как типы І-ІІІ. Классическими формами яв-
ляються типы І и ІІ, возникающие в результате 
мутации гена, кодирующего ингибитор С1 ком-
понента комплемента (C1-INH, SERPING1) [2], 
в то время как тип ІІІ обусловлен мутацией в 
F12 гене, кодирующем ХІІ фактор свертывания 
крови (фактор Хагемана) [3]. Тип І характеризу-
ется низким содержанием в плазме крови нор-
мального C1-INH, а тип ІІ наличием нормальных 
или повышенных уровней функционально неак-
тивного C1-INH. Тип ІІІ в свою очередь опреде-
ляется как эстроген-зависимая форма ангио-
невротического отека, наблюдающаяся пре-
имущественно среди женщин с нормальными 
функциональными и количественными характе-


