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4_BC_A0_E6_80_A7_E8_c22_609332.htm 系常染色体遗传性疾

病，可发生于任何年龄，而多见于成年早期。其病因是患者

血清中c1脂酶抑制因子（一种α2球蛋白）减少或功能缺损，

以致c1过度活化，c4及c2的裂解失控，所生成的补体激肽增

多，以致使微血管通透性增高，引起水肿。【临床表现】反

复发作的急性皮肤粘膜水肿。①反复发作的面、颈、躯干及

四肢局限性皮下水肿。往往在局部受到轻微外伤时发生。起

病突然，局部不痛、不痒，亦无明显潮红，一般持续48～72

小时后自然缓解。②可发生喉头、呼吸道消化道粘膜水肿。

出现呼吸困难、声嘶、窒息，以及腹痛、腹泻、恶心、呕吐

等症状。【辅助检查】①血清c1脂酶物测定：含量低下。少

数（10%～20%）亦可正常偏高，但电泳移动性减慢。②c4

及c2测定：发病时c4及c2均明显降低；非发病时，c2正常而c4

仍低。③50%补体溶血单位（ch50）降低。【治疗措施】1.凝

血酸，1～3g/日，分3次口服。 2.抗组织胺药物，如扑尔敏、

苯海拉明、去氯羟嗪等。3.皮质激素可用强的松口服、氢可

的松静滴、地塞米松口服或静滴。4.输入正常人血浆，可暂

时补充c1脂酶抑制因子。5.局部冷湿敷。6.发生喉头水肿时，

立即给予肾上腺素0.5mg或麻黄素15mg，肌注，并可考虑气管

切开。7.同化激素，如danazol、去氢甲基睾丸素、康力龙等

，可诱导c1脂酶抑制物的合成，从而防止发作。 100Test 下载

频道开通，各类考试题目直接下载。详细请访问
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