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Мукополисахаридоз, тип II (МПС II; синдром Хантера) — редкое наследственное заболевание, вызванное изменениями 
в структуре гена IDS и связанным с ними дефицитом лизосомного фермента идуронат-2-сульфатазы (I2S). Основой 
лечения детей с МПС II является ферментозаместительная терапия (ФЗТ) с рекомбинантной человеческой I2S. Одной 
из основных проблем ФЗТ является развитие аллергических, в том числе тяжелых анафилактических, реакций 
на рекомбинантные ферменты. В статье рассмотрены особенности инфузионных реакций гиперчувствительности при 
ФЗТ, описаны патогенез, диагностические критерии и алгоритм лечения анафилаксии. Обоснована необходимость 
дальнейших исследований аллергических инфузионных реакций у детей при ФЗТ.
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Mucopolysaccharidosis type II (MPS II; Hunter syndrome) is rare hereditary disease caused by changes in the IDS gene and associated 
deficiency of lysosomal enzyme iduronate-2-sulfatase (I2S). The main treatment scheme for children with MPS II is enzyme replacement 
therapy (ERT) with recombinant human I2S. The major issue of ERT is development of allergic (sometimes up to severe anaphylaxis) 
reactions to recombinant enzymes. The article covers features of infusion-related reactions to ERT, it describes pathogenesis, 
diagnostic criteria, management algorithm of anaphylaxis. Whereas, there is the need of further studies on allergic infusion-related 
reactions to ERT in children
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ОБОСНОВАНИЕ
Мукополисахаридоз, тип II (МПС II; синдром Хантера) 

является редкой Х-сцепленной лизосомной болезнью 
накопления, вызванной изменениями в структуре ге-

на IDS и связанным с ними снижением активности 
лизосомного фермента идуронат-2-сульфатазы (I2S) 
с последующим накоплением в лизосомах гликозамино-
гликанов (ГАГ). Ферментозаместительная терапия (ФЗТ) 
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с рекомбинантной человеческой I2S применяется 
с 2005 г. и является основой лечения МПС II — прогрес-
сирующего, мультисистемного, хронического и опасного 
для жизни заболевания. Эффективность и безопасность 
терапии идурсульфазой подтверждена в ряде клиниче-
ских исследований [1–3]. Вместе с тем известно, что ФЗТ 
может привести к развитию аллергических, в том числе 
и тяжелых анафилактических, реакций [1, 4].

ИНФУЗИОННЫЕ РЕАКЦИИ 
ПРИ ФЕРМЕНТОЗАМЕСТИТЕЛЬНОЙ ТЕРАПИИ
ФЗТ является единственным патогенетическим мето-

дом лечения для пациентов с МПС II. В настоящее время 
для лечения детей с МПС II доступны два препарата — 
идурсульфаза (Элапраза, «Такеда», США) и идурсульфаза 
бета (Хантераза, Green Cross Corp, Республика Корея), 
которые применяются путем еженедельной внутривен-
ной инфузии в дозе 0,5 мг/кг массы тела продолжитель-
ностью от 1 до 3 ч. ФЗТ с идурсульфазой одобрена в США 
в июле 2006 г., c идурсульфазой бета — в Республике 
Корея в январе 2012 г. В России идурсульфаза при-
меняется с 2008 г., а идурсульфаза бета — с 2018 г. 
Эти два фермента имеют идентичные аминокислотные 
последовательности, полученные из гена IDS челове-
ка (NM_000202). Различия обусловлены особенностями 
производственного процесса [5].

Наиболее частыми побочными эффектами ФЗТ явля-
ются инфузионные реакции, возникающие в течение 24 ч 
после инфузии. Они могут проявляться высыпаниями на 
коже, гипертермией, головной болью и подъемом арте-
риального давления [6, 7]. Большинство инфузионных 
реакций на ФЗТ являются реакциями гиперчувствитель-
ности [8]. Реакции лекарственной гиперчувствительности 
включают в себя все лекарственные реакции, похожие 
на аллергию (ICON on drug allergy, 2014) [9], и составляют 
15% всех побочных реакций на лекарства [9]. Реакции 
лекарственной гиперчувствительности могут быть аллер-
гическими или неаллергическими (псевдоаллергия). 
Лекарственная аллергия — это повышенная чувстви-
тельность организма к лекарственным средствам (ЛС), 
в развитии которой участвуют иммунные механизмы [9].

Одним из основных осложнений, возникающим 
при инфузии рекомбинантных ферментов пациентам 
с ли зо сомными болезнями накопления, является реакция 
иммунной системы на замещающий белок. Выражен-
ность иммунного ответа на ФЗТ зависит от вводимого 
замещающего белка (происхождения клеточной линии-
продуцента, особенностей процесса культивирования 
и очистки клеток, структуры и посттрансляционных моди-
фикаций рекомбинантного белка), а также от особен-
ностей гуморального иммунитета конкретного пациента. 
Реакции гиперчувствительности, образование нейтрали-
зующих антител к замещающему белку являются потен-
циальной проблемой для пациентов с иммунным ответом 
на ферментозаместительную терапию [8].

Продуцентом идурсульфазы является клеточная линия 
HT-1080, которая была создана из клеток ткани, взя-
той при биопсии фибросаркомы [10]. Этим могут быть 
обусловлены вариабельность гликозилирования идур-
сульфазы [11] и возникновение иммунных реакций на 
препарат, даже притом что фермент продуцируется клет-
ками человека. Кроме того, для создания идурсульфа-
зы используются материалы животного происхождения, 
такие как бычья сыворотка, которая необходима как 
компонент клеточной среды. Производство идурсульфа-
зы бета проводится без сыворотки животного или чело-
века, поскольку клетки яичников китайского хомячка 

(СНО), используемые для продуцирования идурсульфа-
зы бета, могут расти в бессывороточных синтетических 
средах [12]. Как идурсульфаза бета, так и идурсуль-
фаза содержат сложные гибридные и высокоманноз-
ные типы олигосахаридных цепей, но в идурсульфазе 
количество цепей маннозного типа сравнительно выше. 
Маннозная часть препарата распознается рецептором 
маннозы — макрофага, который инициирует эндоцитоз 
фермента [5, 13]. Белок, поступающий в макрофаги, 
перерабатывается в короткие пептиды с последующим 
представлением молекулами главного комплекса гисто-
совместимости класса I или II на поверхности клетки [5]. 
Экспонированные пептиды могут распознаваться иммун-
ными T- или B-клетками как антигены, что способно 
привести к выработке антител B-клетками [5]. Низкая 
доля олигосахаридных цепей высокоманнозного типа 
в идурсульфазе бета может способствовать снижению 
иммуногенности препарата по сравнению с аналогич-
ным профилем идурсульфазы [5]. Кроме того, в сравни-
тельном исследовании активность поглощения клетками 
идурсульфазы бета была значительно выше, чем идур-
сульфазы [14]. Это означает, что идурсульфаза бета оста-
ется в крови в течение более короткого времени, снижая 
риск распознавания рекомбинантного фермента иммун-
ными клетками [5], таким образом, возможно, уменьшая 
иммунный ответ на введение препарата.

Инфузионные реакции могут возникать уже при пер-
вом введении ферментного препарата и обычно являются 
дозозависимыми [7]. Признаки и симптомы инфузионной 
реакции обычно проявляются в течение 5–60 мин после 
введения препарата и, как правило, купируются после 
прекращения инфузии. Однако в некоторых случаях инфу-
зионные реакции могут развиться только через несколько 
часов. Также сообщалось о двухфазных реакциях, при кото-
рых признаки и симптомы возвращались через некоторое 
время после купирования клинических проявлений [7].

По данным клинического исследования фазы II/III, 
инфузионные реакции в ответ на введение идурсульфазы 
возникли у 22 пациентов с МПС II в группе еженедель-
ных инфузий препарата, и у 22 пациентов в группе, где 
инфузии идурсульфазы проводились раз в две недели, 
у 21 пациента в группе плацебо также отмечались инфу-
зионные реакции. Вместе с этим IgG к идурсульфазе 
были обнаружены у 15 (47%) пациентов в группе еже-
недельной терапии идурсульфазой [2]. Анализ историй 
болезни пациентов с МПС II (n = 104; данные собраны 
до 16 октября 2009 г.), включенных в базу данных HOS 
(Hunter Outcome Survey), показал, что введение идурсуль-
фазы сопровождалось возникновением 65 инфузионных 
реакций у 33 (32%) пациентов в первый год лечения. IgG 
к идурсульфазе были обнаружены у 32 (51%) из 63 паци-
ентов, у которых были взяты образцы крови для иссле-
дования [7]. Однако связь между образованием/концен-
трацией антител против препарата и возникновением 
инфузионных реакций остается неясной: не все инфу-
зионные реакции опосредованы антителами и не все 
пациенты, у которых формируются антитела, развивают 
инфузионные реакции. Как правило, против ферментов 
вырабатываются антитела класса IgG [7]. Вместе с тем 
показано, что антитела к идурсульфазе могут ограничи-
вать долгосрочную эффективность препарата [7].

АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ РЕАКЦИИ И АНАФИЛАКСИЯ 
ПРИ ФЕРМЕНТОЗАМЕСТИТЕЛЬНОЙ ТЕРАПИИ 
ИДУРСУЛЬФАЗОЙ
Образование антител к идурсульфазе происходит 

в течение 4–8 нед от начала терапии [5]. Истинная 
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анафилаксия из-за IgE-опосредованной реакции наблю-
дается нечасто и, как правило, в начале инфузии [15]. 
Характерными симптомами являются [15]:
• покраснение кожи, сыпь;
• отек губ, языка, мягкого неба;
• нарушение дыхания (одышка, свистящее дыхание / 

бронхоспазм, стридор, снижение максимальной ско-
рости выдоха, гипоксемия);

• снижение артериального давления или сопутствую-
щие симптомы (обморок, недержание мочи);

• персистирующие желудочно-кишечные симптомы 
(спазмы в животе, рвота).
В наблюдательном исследовании J. Kim и соавт. 

34 пациента с МПС II получали идурсульфазу в дозиров-
ке 0,5 мг/кг в/в 1 раз в неделю [16]. Скорость инфузии 
начиналась с 0,04 мг/кг/ч в течение первых 15 мин 
и увеличивалась до 0,08 мг/кг/ч в течение следующих 
15 мин. Если инфузия переносилась удовлетворительно, 
скорость увеличивали до 0,135 мг/кг/ч до введения 
полного объема препарата. Общая продолжительность 
ФЗТ составила 154 ± 34 нед (диапазон — 13–180 нед). 
IgE к идурсульфазе определяли с помощью кожных 
прик-тестов и иммуноферментного анализа (ИФА). 
У 3 (9%) пациентов развилась анафилаксия при введе-
нии идурсульфазы, у 4 (12%) — крапивница/ангиоотек. 
Первая реакция возникала в среднем через 67 ± 46 нед 
(диапазон — 3–109 нед) после первого введения пре-
парата. Кожные прик-тесты с идурсульфазой были поло-
жительными у всех пациентов с анафилаксией. У 2 паци-
ентов с крапивницей и отрицательными прик-тестами 
были положительные внутрикожные тесты. У 27 паци-
ентов, не имевших побочных/инфузионных реакций на 
ФЗТ, были отрицательные результаты кожного тести-
рования. Положительные результаты прик-тестов были 
статистически значимо связаны с IgE-опосредованными 
аллергическими реакциями. Вместе c тем связи между 
обнаружением IgE к идурсульфазе методом ИФА и аллер-
гическими реакциями выявлено не было. Медиана кон-
центрации общего IgE у пациентов с аллергическими 
реакциями составила 130 кЕ/л (диапазон — 26–385), 
у пациентов без аллергических реакций — 56 кЕ/л (диа-
пазон — 6–1228). В исследовании был сделан вывод, 
что анафилаксия при инфузии идурсульфазы опосредо-
вана IgE, синтезируемыми de novo [16]. По результатам 
наблюдательного открытого исследования J. Kim и соавт. 
не удалось выявить факторы риска развития инфузи-
онных аллергических реакций немедленного типа при 
анализе семейного аллергического анамнеза, сенсиби-
лизации к аэроаллергенам, тяжести течения болезни. 
Было сделано заключение, что кожные прик-тесты могут 
быть полезны для прогнозирования возникновения ана-
филаксии, опосредованной IgE к идурсульфазе во время 
инфузии. При последующих инфузиях с целью предотвра-
щения анафилаксии у пациентов с МПС II, нуждающихся 
в непрерывной ФЗТ, вводить препарат необходимо мед-
леннее [16].

В другом многоцентровом открытом клиническом 
исследовании c участием взрослых пациентов с МПС II 
(n = 10) в возрасте 21–53 лет, которые получали еже-
недельные внутривенные инфузии 0,5 мг/кг идурсуль-
фазы в течение 12 мес, зафиксировано 11 нежелатель-
ных явлений (чаще всего — крапивница), связанных 
с введением препарата, у 50% больных. Антитела против 
идурсульфазы были выявлены у 60% пациентов. У двух 
пациентов наблюдались серьезные нежелательные явле-
ния (крапивница и вазовагальный обморок), один из них 
умер по причинам, не связанным с идурсульфазой [17].

В начале клинического исследования фазы I/II с при-
менением идурсульфазы бета у 10 из 31 пациента с МПС II 
были обнаружены IgG против идурсульфазы. Эти антитела 
могли быть результатом предыдущего лечения идурсуль-
фазой, которую все пациенты получали в среднем в тече-
ние 15 мес до начала клинического исследования. На 
12-й и 24-й нед применения идурсульфазы бета в разных 
режимах результаты скрининговых тестов на антитела 
были такими же, как и в начале исследования. IgG и IgE 
к идурсульфазе бета после начала применения препара-
та обнаружено не было. Наиболее частыми побочными 
эффектами были крапивница и кожная сыпь, которые 
купировали снижением скорости инфузии и приемом 
антигистаминных препаратов [3].

ОСОБЕННОСТИ ПАТОГЕНЕЗА АНАФИЛАКСИИ
IgE-опосредованная анафилаксия считается класси-

ческим и наиболее частым механизмом. IgE связывается 
с высокоаффинным Fc�RI-рецептором на поверхности 
базофилов и тканевых резидентных тучных клеток, а так-
же других типов клеток, включая нейтрофилы, эозино-
филы, моноциты, дендритные клетки и тромбоциты [18]. 
При воздействии би- или мультивалентного аллергена 
(как правило, белка) перекрестное связывание c IgE, 
фиксированным на Fc�RI клеток-мишеней, вызывает 
активацию тучных клеток и базофилов и немедленное 
высвобождение предварительно сформированных меди-
аторов, таких как гистамин и различные протеазы, а так-
же синтез de novo многих воспалительных медиаторов — 
лейкотриенов, простагландинов и цитокинов [18, 19]. 
Формирование аллерген-специфических IgE рассматри-
валось как ключевой фактор риска развития аллер-
гии и/или анафилаксии при последующем воздействии 
аллергена [20]. Действительно, определение концентра-
ции специфических IgE используется для диагностики 
сенсибилизации у пациентов с подозрением на аллерги-
ческие болезни и выявления потенциальных триггеров 
анафилаксии у пациентов с анафилаксией в анамнезе 
[20]. Вместе с тем ясно, что сам по себе уровень специфи-
ческих IgE не объясняет предрасположенность человека 
к анафилаксии. У некоторых пациентов может развиться 
анафилаксия, близкая к фатальной, несмотря на низкие 
или неопределяемые уровни циркулирующих аллерген-
специфических IgE [21]. И наоборот, аллерген-специфи-
ческие IgE могут быть обнаружены в плазме людей, 
у которых не развиваются клинические симптомы при 
воздействии этого аллергена [22].

Не-IgE-опосредованная анафилаксия может быть 
иммунологической или неиммунологической. Наиболее 
важные иммунологические механизмы, не опосредован-
ные IgE, могут включать активацию системы комплемента 
(анафилатоксины C3a и C5a) [23] и IgG-опосредованную 
анафилаксию [24, 25].

ОПРЕДЕЛЕНИЕ И ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ КРИТЕРИИ 
АНАФИЛАКСИИ
В настоящее время Европейская академия аллерго-

логии и клинической иммунологии (EAACI) и Всемирная 
организация по вопросам аллергии (WAO) определя-
ют анафилаксию как тяжелую, потенциально леталь-
ную системную реакцию гиперчувствительности, которая 
характеризуется быстрым возникновением жизнеугро-
жающих нарушений функции дыхательной системы или 
системы кровообращения и обычно, но не всегда сопро-
вождается поражением кожи и слизистых оболочек 
[26, 27]. Согласно определению Российской ассоци-
ации аллергологов и клинических иммунологов, ана-
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филактический шок — наиболее тяжелое проявление 
заболевания — представляет собой острую, тяжелую, 
угрожающую жизни системную реакцию гиперчувстви-
тельности с выраженными нарушениями гемодинамики 
(снижение систолического артериального давления ниже 
90 мм рт. ст. или на 30% от исходного уровня), приводя-
щими к недостаточности кровообращения и гипоксии во 
всех жизненно важных органах [28, 29]. Для клинической 
картины анафилаксии характерно наличие одного из 
двух приведенных ниже диагностических критериев [29].
1. Острое начало заболевания (от нескольких минут 

до нескольких часов) с вовлечением кожи и/или 
слизистых оболочек (генерализованная крапивница, 
зуд или гиперемия, отек губ, языка, небного язычка) 
в сочетании с [27, 29]: 
а) респираторными проявлениями (диспноэ, брон-

хоспазм, свистящие хрипы, стридор, снижение 
пиковой скорости выдоха, гипоксемия);

б) снижением артериального давления или ассо-
циированными с ним симптомами поражения 
органов-мишеней (гипотония (коллапс), потеря 
сознания, недержание вследствие расслабления 
сфинктеров);

в) персистирующими гастроинтестинальными нару-
шениями в виде спастических болей в животе, 
рвоты, особенно после воздействия непищевых 
аллергенов.

2. Острое снижение артериального давления, или брон-
хоспазм, или вовлечение гортани (стридор, измене-
ние голоса, одинофагия) после контакта с известным 
для данного пациента аллергеном (от нескольких 
минут до нескольких часов), даже при отсутствии 
каких-либо типичных кожных проявлений.
Гипотонией у детей считается снижение систолического 

артериального давления более чем на 30% от индивиду-
альных показателей пациента или низкое систолическое 
артериальное давление у детей < 70 мм рт. ст. в возрасте 
от 1 мес до 1 года; [< 70 мм рт. ст. + (возраст � 2)] — 
c 1 до 10 лет; < 90 мм рт. ст. — от 11 до 17 лет. Первым 
признаком гипотонии у детей может быть быстро нарас-
тающая тахикардия [27, 29, 30].

При анафилаксии через 15 мин после воздействия 
аллергена может повышаться активность триптазы в сы-
воротке крови, уровень которой достигает пика между 
1 и 2 ч и может сохраняться высоким в течение � 3 ч 
[27, 31]. Рекомендуется определять активность триптазы 
через 15 мин – 3 ч после начала реакции, а также оце-
нивать базальный уровень триптазы не менее чем через 
24 ч после разрешения симптомов анафилаксии, даже 
если концентрация триптазы во время эпизода остава-
лась в пределах нормы. Несмотря на то что измерение 
триптазы в сыворотке крови не всегда поможет устано-
вить диагноз анафилаксии в неотложной клинической 

ситуации, ее повышенный уровень в течение 2 ч после 
реакции по сравнению с базальным уровнем (измерен-
ным до или после реакции) может быть полезным для 
подтверждения диагноза анафилаксии во время после-
дующей консультации аллерголога [26].

ЛЕЧЕНИЕ ИНФУЗИОННЫХ РЕАКЦИЙ 
ПРИ ФЕРМЕНТОЗАМЕСТИТЕЛЬНОЙ ТЕРАПИИ
Инфузию препаратов для ФЗТ следует проводить 

в условиях, которые позволяют осуществить неотлож-
ную терапию и обеспечить клинический мониторинг. 
Развитие инфузионных реакций при ФЗТ можно преду-
предить и купировать замедлением скорости инфузии 
или ее прерыванием, а также применением антигиста-
минных и жаропонижающих средств, глюкокортикосте-
роидов в низких дозах, бета-2-агонистов через небулай-
зер [4]. При необходимости применения лекарственного 
препарата по абсолютным показаниям, при подтверж-
денном аллергическом механизме реакции, в условиях 
стационара врачом аллергологом-иммунологом может 
проводиться десенситизация (в Российской Федерации 
не проводится). Ранее был описан клинический случай 
успешной десенситизации к идурсульфазе по оригиналь-
ному протоколу ребенка в возрасте 10 лет с реакци-
ей гиперчувствительности на препарат, проявившейся 
в виде крапивницы во время 6-го введения [32]. Кроме 
того, при наличии реакции гиперчувствительности к идур-
сульфазе оправдан переход к идурсульфазе бета, что 
может помочь оптимизировать лечение и сохранить каче-
ство жизни пациента [15].

Успешный опыт переключения пациентов с инфузион-
ными реакциями с препарата идурсульфаза на препарат 
идурсульфаза бета имеется и у российских врачей. В част-
ности, описан клинический пример ведения пациента 
с МПС II и реакцией гиперчувствительности на введе-
ние идурсульфазы. Переключение пациента на препарат 
идурсульфаза бета позволило контролировать течение 
заболевания без развития аллергических  реакций [33].

Лечение анафилаксии проводится в соответствии 
с принятым алгоритмом действий. Необходимо прекра-
тить поступление аллергена (остановить введение лекар-
ственного препарата), оценить проходимость дыхательных 
путей, дыхание, кровообращение, неврологический ста-
тус, состояние кожи и массу тела, одновременно вызвать 
скорую помощь. Препаратом выбора для лечения анафи-
лаксии является эпинефрин (раствор адреналина гидро-
хлорида 0,1%), который вводится внутримышечно в перед-
нюю поверхность бедра в средней трети в дозировке 
0,01 мг/кг, максимально — 0,5 мг (см. таблицу). Это экви-
валентно 0,5 мл 1 мг/мл (1 : 1000) эпинефрина (адренали-
на) [27]. При необходимости повторное введение эпинеф-
рина проводится через 5–15 мин (до 3 раз). Большинство 
пациентов отвечают на первую или вторую дозу эпинеф-

Таблица. Дозы эпинефрина (адреналина), рекомендованные для в/м введения*
Table. Epinephrine (adrenaline) doses recommended for IV administration*

Масса тела, возраст Доза

Дети с массой тела до 10 кг 0,01 мг/кг = 0,01 мл/кг 1 мг/мл (1 : 1000)

Дети в возрасте 1–5 лет 0,15 мг = 0,15 мл 1 мг/мл (1 : 1000)

Дети в возрасте 6–12 лет 0,3 мг = 1 мг/мл (1 : 1000)

Подростки и взрослые 0,5 мг = 1 мг/мл (1 : 1000)

Примечание. <*> — 0,01 мг/кг массы тела; максимальная доза 0,5 мг, что эквивалентно 0,5 мл 1 мг/мл (1 : 1000) эпинефрина 
(адреналина).  
Note. <*> — 0.01 mg/kg of body weight; maximum dose is 0.5 mg that is equal 0.5 ml 1 mg/ml (1 : 1000) of epinephrine (adrenaline).
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рина. Также необходимо расположить пациента в соот-
ветствии с его особенностями. Большинство пациентов 
во время анафилаксии должны находиться в положении 
лежа на спине с приподнятыми нижними конечностями. 
Нельзя резко поднимать или сажать пациента (возмож-
ность летального исхода в течение нескольких секунд). 
При наличии показаний необходимо обеспечить поступле-
ние высокопоточного кислорода (6–8 л/мин) через маску, 
носовой катетер или воздуховодную трубку; обеспечить 
внутривенный доступ. При необходимости проводится 
сердечно-легочная реанимация. Необходимо монитори-
ровать артериальное давление, частоту сердечных сокра-
щений, дыхание и сатурацию [27–29].

В нескольких исследованиях пришли к выводу, что 
использование омализумаба — рекомбинантного гума-
низированного моноклонального IgG1k — против IgE 
в качестве дополнительного лечения во время аллерген-
специфической иммунотерапии (АСИТ) может снизить 
риск развития тяжелых аллергических реакций, вклю-
чая анафилаксию на АСИТ [34]. Омализумаб селективно 
связывается со свободным IgE и одобрен для лечения 
хронической идиопатической крапивницы, резистент-
ной к терапии блокаторами H1-гистаминовых рецепто-
ров, у пациентов в возрасте 12 лет и старше, тяжелой 
неконтролируемой бронхиальной астмы у детей старше 
6 лет и тяжелого аллергического ринита у детей старше 
12 лет. Потенциально омализумаб может быть использо-
ван в лечении и других IgE-опосредованных состояний, 
например тяжелой лекарственной аллергии, что пред-
ставляется перспективным и требует дальнейших иссле-
дований. Омализумаб был эффективен в предотвраще-
нии лекарственной аллергии на инсулин при сахарном 
диабете 1-го типа [35–37]. Омализумаб вводился перед 
десенситизацией и был эффективен для предотвраще-
ния анафилаксии, вызванной применением элосульфа-
зы А у пациента с МПС, тип IVA [38].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Пациентам с тяжелыми или рефрактерными анафи-

лактическими реакциями при ФЗТ может потребоваться 
длительное клиническое наблюдение. Если в прошлом 
отмечались анафилактические реакции на введение 
ферментов, назначать препарат повторно следует с осто-
рожностью, в период введения препарата необходимо 
присутствие специально обученного медицинского пер-
сонала и наличие оборудования для проведения реани-
мационных мероприятий. Тяжелые и опасные для жизни 
реакции гиперчувствительности в случаях, когда состоя-
ние пациентов не поддается контролю, являются проти-
вопоказанием для повторного применения препарата. 
Необходимы дальнейшие исследования для формиро-
вания новых подходов к ведению пациентов с аллерги-
ческими реакциями на ферментозаместительные пре-
параты, являющиеся жизненно важными для пациентов 
с лизосомными болезнями накопления.
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