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АННОТАЦИЯ
Наследственный ангиоотёк ― редкое (орфанное) заболевание, связанное с развитием отёков различной лока-

лизации, обусловленных действием брадикинина. Основными симптомами заболевания являются перифери-

ческие ангиоотёки; абдоминальные атаки (сопровождающиеся выраженным болевым синдромом); отёки верх-

них дыхательных путей, способные привести к асфиксии и гибели пациента. Периферические отёки нарушают 

социальную и профессиональную активность; возникновение отеков лица затрудняет социальную адаптацию; 

непредсказуемость и потенциальная угроза для жизни отёков в области гортани, а также отсутствие эффекта 

от стандартных (системные глюкокортикостероиды и антигистаминные препараты) схем терапии приводят 

к низкому качеству жизни больных, большому числу дней нетрудоспособности и госпитализаций, а в ряде 

случаев преждевременной гибели больных. 

По данным международных исследований, терапия «по требованию» не позволяет снизить бремя болезни, 

в связи с чем международные и отечественные позиционные документы делают акцент на важности свое-

временного и индивидуализированного подбора долгосрочной профилактики пациентам с наследственным 

ангиоотёком. С учётом появления нового препарата долгосрочной профилактики проведён Совет экспертов 

для оценки бремени болезни российских пациентов; определения доли пациентов, нуждающихся в долгосроч-

ной профилактике, и критериев выбора базисного препарата.
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ABSTRACT
Hereditary angioedema is a rare (orphan) disease associated with the development of angioedema of various localization 

caused by the action of bradykinin. The main symptoms of the disease are peripheral angioedema, abdominal attacks 

(accompanied by severe pain syndrome), edema of the upper respiratory tract, which may lead to asphyxia and death of 

the patient. Peripheral edema disrupts social and professional activity, the occurrence of facial edema complicates social 

adaptation, the unpredictability and potential threat to life of edema in the larynx, as well as the lack of eff ect from stan-

dard (systemic glucocorticoid and antihistamines) therapy regimens lead to a low quality of life of patients, a large number 

of days of disability, hospitalizations, in some cases, premature death of patients.

According to international studies, “on-demand” therapy does not reduce the burden of the disease, and therefore inter-

national guidelines emphasize the importance of timely and individualized selection of long-term prevention for patients 

with hereditary angioedema. Taking into account the appearance of a new drug for long-term prevention in Russia, an 

Expert Council was held to assess the burden of the disease in Russian patients, determine the proportion of patients who 

need long-term prevention, criteria for choosing a medication for prophylaxis and the place of Lanadelumab in it.

Keywords: hereditary angioedema; long-term prevention; criteria for prescribing long-term prevention; lanadelumab

For citation: Bodnya OS, Demina DV, Kuzmenko NB, Latysheva EA, Latysheva TV, Milichkina AM, Pampura AN, 

Sizyakina LP, Totolyan AA, Ukhanova OP, Fedotova NV, Fomina DS. Long-term prophylaxis therapy in patients with 

hereditary angioedema in Russia: resolution of the expert Council. Russian Journal of Allergy. 2021;18(3):126–130. DOI: 

https://doi.org/10.36691/RJA1485

Статья поступила 19.09.2021 Принята к печати 20.09.2021 Опубликована 22.09.2021

Received: 19.09.2021 Accepted: 20.09.2021 Published: 22.09.2021



ПИСЬМА В РЕДАКЦИЮ DOI: https://doi.org/10.36691/RJA1485

Российский аллергологический журнал. 2021. Т. 18. № 3128

Ланаделумаб: перспектива долгосрочной 
профилактики  НАО

В Совете экспертов принимало участие 12 рос-

сийских экспертов в области диагностики и лечения 

наследственного ангиоотёка (НАО). 

На сегодняшний день нет общепризнанных 

критериев для назначения и определения сроков 

долгосрочной профилактики НАО, не разработаны 

чёткие алгоритмы выбора базисных препаратов. 

Появление на российском рынке новых опций 

для долгосрочной профилактики НАО диктует 

необходимость отказа от эмпирического подхода. 

С целью поиска ответов на нерешённые вопросы 

в декабре 2020 года в формате онлайн был проведён 

Совет экспертов с участием ведущих специалистов 

в данной области. Обсуждались «портреты» паци-

ентов, нуждающихся в проведении долгосрочной 

профилактики, выбор критериев её назначения, 

а также определение места препарата ланаделумаб 

в качестве долгосрочной профилактики НАО с де-

фицитом С1-ингибитора эстеразы. 

В рамках научной части были представлены 

следующие доклады:

1. Экономическое и социальное бремя НАО в Рос-

сийской Федерации: как улучшить исходы и ка-

чество жизни. 

2. Клинические рекомендации по лечению наслед-

ственного ангионевротического отёка (НАО), 

цели и особенности долгосрочной профилак-

тической терапии НАО, определение тяжести 

заболевания и методы оценки качества жизни 

пациентов. 

3. Оценка значимости долгосрочной профилак-

тической терапии НАО. Особенности реальной 

клинической практики ведения пациентов 

с НАО в Российской Федерации.

4. Выбор лечебной тактики и ведение пациентов 

с тяжёлым течением НАО в реальной клиниче-

ской практике в Российской Федерации. 

5. Ланаделумаб в клинических исследованиях 

III фазы и опыт применения в реальной клини-

ческой практике. 

Итоги открытого голосования

После обсуждения научных докладов было про-

ведено открытое голосование по следующим во-

просам (для достижения консенсуса принималось 

значение голосов ≥70%):

1) более 50% пациентов старше 18 лет нуждают-

ся в проведении долгосрочной профилактики 

(80% голосов);

2) определить процент пациентов с НАО в возрасте 

от 12 до 18 лет, нуждающихся в долгосрочной 

профилактике, на сегодняшний день не пред-

ставляется возможным. Имеющиеся инстру-

менты для оценки активности заболевания 

и влияния его на качество жизни не валидизи-

рованы для детей и подростков, что делает уни-

фицированную обработку данных невозможной 

(консенсус достигнут ― 100% голосов);

3) требуется валидизация опросников и шкал 

активности для пациентов в возрасте до 18 лет 

(консенсус достигнут ― 100% голосов);

4) перечень препаратов долгосрочной профилакти-

ки, представленных на фармацевтическом рынке 

к декабрю 2020 года, недостаточен (консенсус 

достигнут ― 100% голосов);

5) основными причинами неназначения долгосроч-

ной профилактики пациентам с НАО названы 

следующие:

•  недоступность для региона имеющихся на 

рынке препаратов (63% голосов);

•  развитие побочных эффектов/наличие про-

тивопоказаний к имеющимся терапевтиче-

ским опциям (63% голосов);

•  отсутствие технической возможности введе-

ния препаратов (50% голосов);

•  нежелание пациента (38% голосов);

•  неэффективность терапии (25% голосов);

6) причинами отказа от проведения долгосрочной 

профилактики являются:

•  отказ пациента использовать рекомендован-

ную терапию, т.е. несоответствие ожиданий 

(10% голосов);

•  технические сложности в процессе проведе-

ния терапии (20% голосов);

•  невозможность достижения контроля (50% го-

лосов);

7) в популяции пациентов есть категория больных, 

у которых по объективным причинам невоз-

можно достичь контроля над симптомами забо-

левания с помощью имеющихся на российском 

рынке терапевтических опций (консенсус до-

стигнут ― 70% голосов);

8) в качестве критериев принятия решения о назна-

чении долгосрочной профилактики пациентам 

с НАО были рекомендованы следующие:

•  опросники и шкалы: AAS28; AECT; 

AEQoL; ВАШ (консенсус достигнут ― 

100% голосов);

•  частота ангиоотёков, включая перифериче-

ские (50% голосов);

•  частота жизнеугрожающих отёков в год 

(40% голосов);

•  оценка тяжести течения заболевания паци-

ентом и врачом на основании жалоб (30% го-

лосов);

•  субъективная оценка пациента о влиянии 

заболевания  на социальную активность 

(20% голосов);

9) необходима разработка единых критериев на-

значения долгосрочной профилактики при НАО 

(консенсус достигнут ― 100% голосов);
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10) относительно периода, достаточного для реше-

ния вопроса о возможности снижения дозы/

изменения графика приёма препаратов долго-

срочной профилактики, консенсус не достигнут;

11) критериями отбора пациентов к назначению 

ланаделумаба названы следующие:

•  неэффективность всех имеющихся в насто-

ящее время опций для долгосрочной про-

филактики (консенсус достигнут ― 70% го-

лосов);

•  ланаделумаб может быть назначен только 

в случае противопоказаний/наличии побоч-

ных эффектов к имеющимся на рынке пре-

паратам (60% голосов);

•  ланаделумаб должен быть препаратом пер-

вой линии терапии пациентов в возрасте 

от 12 до 18 лет при тяжёлом течении НАО 

(40% голосов);

•  режим введения ланаделумаба должен быть 

пересмотрен в сторону уменьшения по-

сле достижения стабильного состояния че-

рез 3 мес терапии (консенсус достигнут ― 

100% голосов).

Заключение

Полученные результаты обсуждения в ходе засе-

дания являются ключевым аспектом к пониманию 

текущей ситуации с долгосрочной профилактикой 

НАО в России. Определены основные проблемы 

оценки степени тяжести течения заболевания, выяв-

лена необходимость формирования критериев ини-

циации и пересмотра долгосрочной профилактики. 

В настоящее время ввиду отсутствия специфи-

ческих опросников для детей следует оценивать 

необходимость долгосрочной профилактики у лиц 

в возрасте до 18 лет по совокупности критериев 

(частоте, локализации и выраженности присту-

пов), а также использовать общетерапевтические 

опросники по качеству жизни, валидизированные 

для разных возрастных групп.

Сформулированы критерии обоснования назна-

чения нового типа терапии ланаделумабом с учётом 

тяжести течения НАО с дефицитом С1-ингибитора 

эстеразы. 

Материалы Совета экспертов послужат основой 

для внесения корректировок при очередном пере-

смотре федеральных клинических рекомендаций 

по диагностике и лечению НАО. 
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