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Введение. Наследственный ангиоотек (НАО) — редкое генетиче­
ское заболевание, характеризующееся болезненными, изнуряющими 
и потенциально жизнеугрожающими отеками, вызванными мутаци­
ей в гене SERPING1. В настоящее время известно более 450 мутаций, 
ведущих к дефициту или снижению функциональной активности ин­
гибитора d -эстеразы человека (О -И Н Г). При отсутствии С1-ИНГ 
происходит неконтролируемое превращение прекалликреина в калли- 
креин, под воздействием которого расщепляется высокомолекуляр­
ный кининоген с образованием брадикинина. В результате реализации 
биологических действий брадикинина у пациентов могут наблюдаться 
ангиоотеки различных локализации: от самых частых (ангиоотеки ко­
нечностей) до жизнеугрожающих (ангиоотеки гортани и дыхательных 
путей). Добиться полного контроля над заболеванием — это основная 
цель терапии НАО. При отсутствии симптомов НАО улучшается и ка­
чество жизни. Ланаделумаб является в настоящее время единственным 
доступным препаратом для долгосрочной профилактики.

Цель — изучить в течение года эффективность ланаделумаба и влия­
ние терапии на качество жизни у пациентов с исходно тяжелым некон­
тролируемым течением НАО.
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Материалы и методы. В регистр первичных иммунодефицитов 
на 2025 г. включено 30 пациента с разными типами НАО. В течение 
года 7 пациентов получали ланаделумаб. Валидизированные опрос­
ники AAS 28, AECT, AE-QoL * использовались для оценки динамики 
активности, контроля над заболеванием и качества жизни пациен­
тов. Статистический анализ проводился с использованием програм­
мы StatTech 4.6.1 (ООО «Статтех», Россия).

Результаты. У всех пациентов до начала терапии ланаделумабом 
наблюдались частые продолжительные периферические ангиоооте- 
ки, абдоминальные атаки, что свидетельствует о высокой активности 
заболевания.

По шкале AAS 28 до начала терапии активность НАО составляла 
в среднем 46 баллов. На фоне терапии к 4 месяцу активность заболе­
вания снизилась до 0 баллов и сохранялась на таком уровне в течение 
года (различия показателей статистически значимы, р = 0,001) (рис. 1).

Рис. 1. Анализ динамики активности НАО за год (по шкале AAS 28)

Шкала АЕСТ позволяет оценить степень контроля над симптома­
ми НАО. До начала терапии средний показатель составлял 4 балла, 
что говорит о неконтролируемом течении заболевания. Хорошим кон­
тролем над ангиоотеками считается показатель 10 баллов и выше, что 
достигнуто к 4 месяцу терапии. Контроль не утерян и даже улучшил­

* AAS 28 — шкала активности ангиоотека 28 (а н гл . Angioedema Activity Score 28); AECT — 
контроль ангиоотека (а н гл . Angioedema Control Test); AE-QoL — опросник качества жизни 
при ангиоотеке (а н гл . Angioedema Quality of Life Questionnaire).
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ся на фоне лечения в течение года (изменения статистически значи­
мы, р < 0,001).

Рис. 2. Динамики контроля симптомов НАО за год 
(по шкале АЕСТ)

При уменьшении активности заболевания, улучшении контроля 
над симптомами ожидаемо возросли показатели качества жизни паци­
ентов с (68,9±18,4) % до (14,3±5,3) % к 12 месяцу терапии (р < 0,001). 
Оценка производилась по шкале AE-Qol.

Обсуждение. Эффективность и безопасность ланаделумаба под­
тверждены в двойном слепом рандомизированном исследовании HELP 
OLE*, результаты которого подкрепляются опубликованными в 2025 г. 
выводами международного (Греция, Франция, Германия, Австрия) 
изучения эффективности лекарственного средства в реальной кли­
нической практике. В ходе проведенного исследования у пациентов 
в Свердловской области также показано положительное влияние ла- 
наделумаба на количество атак, контроль над симптомами и качество 
жизни пациентов.

Заключение. В условиях реальной клинической практики назна­
чение ланаделумаба позволяет достичь контроля над симптомами 
НАО, значимо снизив активность заболевания, что в дальнейшем ве­
дет к улучшению качества жизни. Терапия в течение года способству­
ет закреплению полученных результатов.

* HELP OLE — долгосрочная профилактика наследственного ангионевротического от­
ека — открытое расширение (а н гл . Hereditary Angioedema Long-Term Prophylaxis Open-Label 
Extension).
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