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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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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-
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ристиками C1-INH. Тип І НАО является наиболее 
распространенной формой и составляет около 
85% всех случаев. НАО ІІ типа является относи-
тельно редкой формой заболевания, так часто-
та его встречаемости составляет только 15% 
общей структуры НАО. 

В связи с недостаточной осведомленностью 
врачей с клинико-лабораторными признака-
ми функционального дефицита С1-ингибитора 
комплемента приводим случай собственного 
наблюдения данного заболевания, впервые ди-
агностированного в Украине.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Объект исследования – женщина, в возрас-
те 33 лет. Срок наблюдения за пациенткой со-
ставил 1,5 года, включая врачебные осмотры и 
лабораторные исследования. Уровни кортизо-
ла, ТТГ определяли иммуноферментным мето-
дом с использованием тест-систем фирм DBC и 
Mobind, антитела (АТ) класса IgG к тиреоперок-
сидазе определяли при помощи тест-систем 
ООО «Укрмедсервис» (Донецк, Украина). Уровни 
ингибитора С1-эстеразы определялись количе-
ственно и качественно, с использованием тест-
систем фирмы Technoclone. Концентрацию С3, 
С4, С5 компонентов комплемента в сыворотке 
крови устанавливали с помощью иммунофер-
ментных тест-систем ООО «Укрмед-Дон» (До-
нецк, Украина). Определение показателей им-
мунного статуса включало в себя исследование 
содержания в плазме крови Ig G, A, M методом 
иммунодиффузии, уровней экспрессии диф-
ференцировочных антигенов мононуклеаров 
(CD3, CD4, CD8, CD20) реакцией иммунофлюо-
ресценции, а также определение фагоцитарной 
активности нейтрофилов латексом. Концентра-
ция общего IgЕ определялась с помощью имму-
ноферментных тест-систем ООО «Укрмед-Дон» 
(Донецк, Украина). Также исследовались уровни 
Mg, Ca и Zn сыворотки крови, СРБ и протромби-
новое время. В связи с наличием хронического 
гастрита в анамнезе, были исследованы анти-
IgМ Helicobacter Pylori. Клинические, биохими-
ческие исследования выполнялись согласно 
утвержденным методикам.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Родилась первым ребенком в семье, в росте 
и развитии не отставала от сверстников. При-
вивки выполнялись соответственно возрасту, 
без поствакцинальных осложнений. Реакции с 
внутрикожным введением туберкулина отри-
цательные. Семейный анамнез отягощен: отец 
страдал отеками на нервной почве, регистриро-
вались приступы абдоминальных болей вплоть 
до потери сознания, синкопальные состояния. 
У больной в возрасте 5-6 лет несколько раз 
регистрировалась аллергическая реакция на 

цитрусовые (мандарины, апельсины) в виде 
диффузной уртикарной сыпи, после чего выше-
названные продукты были исключены из пище-
вого рациона. C 8 лет регистрируются повтор-
ные эпизоды аналогичной сыпи при отсутствии 
контакта с аллергеном. Частоту, с которой воз-
никала сыпь в то время, назвать затрудняется, 
но утверждает, что эпизоды были редкими и но-
сили стертую форму. В 13 лет у больной после 
незначительной физической нагрузки впервые 
развился отек правой кисти. В возрасте 16 лет в 
зимнее время испытывала трудности при ходьбе 
из-за отечности стоп (ощущение валиков внутри 
сапог), после чего повторный эпизод в 19 лет 
после родов (беременность протекала нормаль-
но, роды первые, срочные, неосложненные). 
Тогда отеки ступней стали более выраженными, 
лишив больную возможности самостоятельно 
передвигаться на 3 дня. В дальнейшем эпизоды 
приняли рецидивирующий характер, повторя-
ясь 2-3 раза в год с преимущественной локали-
зацией в области кистей, стоп, коленных и лок-
тевых суставов, сопровождаясь дискомфортом 
и чувством напряжения в области отека. В 21 год 
начала появляться диффузная уртикарная сыпь 
в воротниковой зоне и на кистях рук, регресси-
рующая в течение двух дней, повторяющаяся с 
периодичностью 1 раз в 2-3 месяца. Через год 
в возрасте 22-х лет эпизоды высыпаний участи-
лись до 2-3 раз в месяц. При этом наблюдалось 
поочередное появление отеков и высыпаний. 
Принимала антигистаминные препараты, обла-
дающие положительным эффектом в отноше-
нии сыпи. В этом же возрасте перенесла тяже-
лый стресс, а через 2 месяца впервые развился 
эпизод острой абдоминальной боли, дливший-
ся в течение трех дней. Последующие приступы 
возникали с частотой 1 раз в 2 месяца. Начиная 
с возраста 27 лет сыпь, сохраняя прежнюю ло-
кализацию (воротниковая зона, кисти), начала 
носить персистирующий характер, не сходила 
неделями, иногда имея светлые промежутки в 
2-3 дня. При этом учащения эпизодов кожных 
отеков не произошло (1 раз в 3-6 месяцев). 
После 30 лет на фоне постоянных обострений, 
больная стала испытывать тревогу, страх смер-
ти. Отмечает угнетенное общее состояние, де-
прессию на фоне субфебрильной температуры 
(37,0-37,1°С). Уртикарная сыпь носила характер 
кружева, которое первично возникало в ворот-
никовой зоне, захватывая постепенно плечи, 
руки, спину и ноги. Высыпания удерживались в 
течение 2-3 дней и регрессировали в обратном 
порядке, затем возобновляясь. В возрасте 32-х 
лет на фоне кожных отеков и абдоминальных бо-
лей впервые развился отек верхних дыхатель-
ных путей (ВДП), сопровождающийся чувством 
удушья и инспираторной одышкой. После чего 
подобные эпизоды стали возникать 1-2 раза в 
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неделю, преимущественно в вечернее время. 
При этом в редких случаях приступы протека-
ли без нарушения функции внешнего дыхания и 
проявлялись только осиплостью голоса. 

Больная В. поступила в Центр клиниче-
ской иммунологии, аллергологии Донецкого 
национального медицинского университета 
им. М. Горького в состоянии средней тяжести, 
тревожна, подавлена, сознание не нарушено. 
Температура тела – 37,0°С, частота дыхания –18 
в минуту, пульс – 72 в минуту, АД – 100/70 мм.рт.
ст. (с раннего возраста имеется склонность к 
гипотонии) . Женщина правильного телосложе-
ния, умеренного питания. Масса – 52кг, рост – 
160 см. При осмотре кожных покровов на фоне 
диффузной уртикарной сыпи, распространяю-
щейся на все тело, определяются участки более 
выраженной гиперемии и отечности, особенно 
в воротниковой зоне. Рост волос и ногтей не 
нарушен. Периферические лимфоузлы не паль-
пируются. При пальпации щитовидная железа 
не увеличена, однородной консистенции. При 
аускультации лёгких выслушивается везикуляр-
ное дыхание, хрипов нет. Тоны сердца чистые, 
ритмичные. При поверхностной пальпации жи-
вот мягкий, безболезненный. Печень не увели-
чена. Селезёнка не пальпируется. Вне присту-
пов абдоминальной боли стул оформленный, 
один раз в день, во время приступов отмечает 
послабление. Дизурических явлений нет.

Лабораторное обследование: при иссле-
довании кортизола и ТТГ зарегистрированы 
нормальные концентрации гормонов (502,7 
нмоль/л и 1,12 мкМЕ/мл соответственно). Об-
наружены антитела к тиреопероксидазе – 6,26 
Ед/мл. При проведении количественной оцен-
ки содержания С3, С4, С5 компонентов ком-
племента в сыворотке крови было установле-
но что их концентрации находятся в пределах 
допустимых норм (Табл.1). Количественное 
определение С1-INH также показало нормаль-
ное содержание его в плазме крови – 22,3 г/дл. 
В то же время функциональная активность С1-
INH, определяемая кинетически и по конечной 
точке равнялась нулю. При иммунологическом 
обследовании (Табл.2) уровень: IgA-2,29 г/л; 

IgG-13,76 г/л; IgM-1,52 г/л. Обнаружено по-
вышение уровня общего  IgЕ-302,9 нг/мл (при 
норме 0 – 240 нг/мл). Экспрессия дифференци-
ровочных антигенов мононуклеаров составила: 
CD3+-1,88109/л (65%), CD4+-1,04109/л (36%), 
CD8+-0,81109/л (28%), CD20+-0,32109/л 
(11%). Фагоцитарная активность нейтрофилов 
равнялась 50% (индекс с NST-1,4). Антитела к 
вирусам гепатита А, В и С не обнаружены. Ти-
моловая проба, уровни холестерина, общего 
белка, хлориды, кальций, магний, цинк крови в 
пределах нормы. Протромбиновое время – ниж-
няя граница нормы. СРБ – 0,84 мг/л. Анти-IgМ 
Helicobacter Pylori в сыворотке крови обнаруже-
ны не были. При ультразвуковом исследовании 
щитовидная железа не увеличена, нормальной 
эхогенности, однородной структуры. При рент-
генологическом исследовании органов грудной 
клетки патологических изменений в легких и 
сердце не выявлено. Больной было назначено 
лечение ингибиторами протеолиза (аминока-
проновая кислота), в результате чего удалось 
предупредить приступы абдоминальных болей 
и отека верхних дыхательных путей, однако вы-
сыпания на теле сохранялись, и к лечению был 
добавлен дексаметазон, однократный прием 
которого вызывал регресс сыпи с длительным 
эффектом (до 10 дней). Повышение доз инги-
биторов протеолиза и их постоянный прием по-
зволил добиться устойчивого положительного 
результата: отсутствие отеков, приступов абдо-
минальных болей и приступов обструкции ВДП. 
Сыпь стала носить ограниченный характер (во-
ротниковая зона), удерживается в течение 2-3 
дней, имеются длительные светлые промежут-
ки, эмоциональный фон не снижен. Несмотря 
на то, что был рекомендован постоянный прием 
поддерживающих доз ингибиторов протеолиза, 
больная перестала следовать данным рекомен-
дациям после стабилизации состояния, и при-
нимает лекарственные средства не регулярно, 
руководствуясь субъективными критериями 
необходимости их приема. Однако следует от-
метить, что нарушение режима лечения суще-
ственно не отразилось на результатах, и у боль-
ной наблюдается стойкая ремиссия.

Таблица 1

Показатели системы комплемента больной В.

Результаты 

С3 С4 С5 С1-ингибитор:

(мг/мл)
кол-во

(г/дл)

активность:

кинетическая 

(%)

по конечной 

точке (U/ml)

Больная В. 0,77 0,31 0,12 22,3 0 0

Норма 0,75 – 1,35 0,09- 0,36 0,06 – 0,2 3 – 41 70-130 0,7-1,3
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Таблица 2

Показатели иммунного статуса больной В.

Иммуноглобулины 
Уровни экспрессии СD 

(%)

Показатели

фагоцитарной

активности 

нейтрофилов 

G(г/л) A(г/л) M(г/л) E(нг/мл) 3 4 8 20
Индекс с 

NST
(%)

13,76 2,29 1,52 302,9 65 36 28 11 1,4 50

ОБСУЖДЕНИЕ И ВЫВОДЫ.

Таким образом, нами выявлен случай НАО ІІ 
типа. У данной больной наследственный ангио-
невротический отек манифестировал типичным 
кожным отеком в возрасте 13 лет. Необходимо 
указать, что с 22-х лет кожные отеки сочетались 
с приступами абдоминальных болей, также яв-
ляющимися характерным признаком НАО. С 
32-х лет наблюдалось периодическое возник-
новение острой обструкции ВДП, которое также 
указывается как один из симптомов описанной 
болезни [2]. Диагноз НАО ІІ типа был подтверж-
ден лабораторно (функциональная активность 
С1-INH, определяемая кинетически и по конеч-
ной точке равнялась нулю), при этом, обращает 
на себя внимание отсутствие связи между сте-
пенью снижения функциональной активности 
С1-INH и тяжестью клинических проявлений. 
Интересной особенностью данной больной яв-
ляется нормальный уровень С4 компонента ком-
племента в плазме крови, который по данным 
литературы должен быть снижен в большин-
стве случаев [4,5]. Важно сказать, что у данной 
больной уровень С4 компонента комплемента 
определялся вне обострения, в то время как 
ряд авторов указывает на необходимость его 
определения в острый период [6]. Следует так-
же отметить наличие отягощенного семейного 
анамнеза, являющегося важным диагности-
ческим критерием НАО [7].Типично появление 
первых симптомов заболевания в детстве [2], 
хотя имеются данные, что манифестация может 
произойти в любом возрасте, и даже в течение 
первого года жизни [7,8]. Весьма характерным 
является ухудшение состояния после полового 
созревания [9], прогрессирование симптома-
тики с возрастом [2], а также присоединение 
таких неспецифических симптомов заболева-
ния как перепады настроения, утомляемости, 
тревожности, подавленности [2].

Достаточно хорошо прослеживается связь с 
типичными пусковыми факторами. Так развитие 
первого кожного отека произошло в 13 лет в пе-
риод становления менструальной функции. По-
вторные эпизоды с 19 лет после родов, разви-
тие абдоминального отека в 22 года отмечены 
после тяжелого стресса [4,10]. Важно указать, 

что наряду с типичными проявлениями, такими 
как развитие отека в течение 12-24 часов и фик-
сацией его до 3 суток [11], с преимущественной 
локализацией на конечностях, при его безбо-
лезненности [9,12] и выраженном болевом син-
дроме при абдоминальных отеках [9], а также 
возникновение обструкции ВДП как наиболее 
позднего симптома [7,8], в клинической картине 
больной присутствуют определенные особен-
ности. Так, несмотря на то, что наличие урти-
карной сыпи и общей температурной реакции 
не характерно для НАО [9,12], у данной больной 
данный симптомокомплекс носил выраженный 
характер, и периодами даже доминировал над 
типичными проявлениями заболевания. Учиты-
вая вышеназванные симптомы, отягощенный 
аллергологический анамнез а также повышен-
ное содержание в плазме крови общего IgE, 
можно предположить наличие двух патогенети-
ческих механизмов заболевания у данной боль-
ной: функционального дефицита ингибитора С1 
компонента комплемента и атопически изме-
ненной реактивности организма. 

ВЫВОДЫ 

У больной В. с диагностированным функцио-1. 
нальным дефицитом С1-INH (НАО ІІ типа) при-
сутствовали характерные клинические черты 
заболевания с манифестацией кожного оте-
ка в школьном возрасте, прогрессирование 
симптоматики со временем с присоединени-
ем приступов острых абдоминальных болей 
и обструкции ВДП при наличии типичных пу-
сковых факторов: гормональной перестрой-
ки организма, родов, психоэмоциональных 
стрессов. Среди других характерных призна-
ков болезни можно выделить присоединение 
неспецифических симптомов (перепадов на-
строения, повышенной утомляемости, тре-
вожности, депрессии) и наличие отягощенно-
го семейного анамнеза.
Наличие уртикарной сыпи, субфебрильной 2. 
температурной реакции, а также нормаль-
ные уровни С4 компонента комплемента в 
плазме крови явились необычными чертами 
описаного случая НАО.
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Данные настоящей работы свидетельству-3. 
ют о возможном сочетании НАО ІІ типа с 
атопически измененной реактивностью ор-
ганизма, и указывают на необходимость ее 
диагностики при проведении клинических и 
лабораторных исследований в случае нали-
чия вышеуказанных клинических проявле-
ний.
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РЕЗЮМЕ

ОПИС ВИПАДКУ СПАДКОВОГО 

АНГІОНЕВРОТИЧНОГО НАБРЯКУ ІІ ТИПУ

Прилуцький О. С., Лєсніченко Д. О.,  Ткаченко К. Є.

Донецький національний медичний
університет ім. М. Горького.

Описаний випадок спадкового ангіоневротичного 
набряку (САН) ІІ типу у жінки 33 років мав свої клініко-
лабораторні особливості перебігу. Поряд із типови-
ми проявами хвороби (шкірний ангіоневротичний 
набряк, виражений абдомінальний біль та го-
стра обструкція верхніх дихальних шляхів) у жінки  
періодично з’являлася уртікарна висипка, що первин-
но охоплювала коміркову зону, а потім розповсюджу-
валась майже по всій поверхні тіла, крім того епізоди 
САН супроводжувалися  відчуттям дискомфорту, на-
пруги у місці набряків. З інших порушень  пацієнтка 
мала  підвищену втомлюваність, різкі зміни настрою, 
занепокоєння.

SUMMARY

DESCRIPTION OF THE CASE OF HEREDITARY 

ANGIOEDEMA TYPE II.

Prilutsky A.S., Lesnichenko D.A., Tkachenko K.Y.

M. Gorkiy’s Donetsk  national medical university. 

The described case of hereditary angioedema 
(HAE) in a of woman 33 years old had its clinical and 
laboratory features of a course. In addition to the typical 
manifestations of the disease (cutaneous angioedema, 
severe abdominal pain, or acute airway obstruction) the 
woman had periodically appeared urticaria covering the 
upper part of the chest at first and than almost all body 
surface, besides that HAE episodes were accompanied 
by discomfort feelings and tension at the place of 
oedema. Of other disorders the patient had exhaustion, 
sudden mood changes, anxiety.


