
Äåôèöèò ïðîòåèíà Ñ

Âðîæä¸ííûé äåôèöèò ïðîòåèíà Ñ îáóñëîâëåí ðàçëè÷íûìè ãåíåòè÷åñêèìè äåôåêòàìè è 

âñëåäñòâèå ýòèõ äåôåêòîâ ïðîèñõîäèò íåäîñòàòî÷íûé ñèíòåç ýòîãî áåëêà ãåïàòîöèòàìè èëè 

ñèíòåçèðóþòñÿ àíîìàëüíûå (ôóíêöèîíàëüíî íåïîëíîöåííûå) ìîëåêóëû ïðîòåèíà Ñ. Äåôèöèò 

ïðîòåèíà Ñ ñîçäàåò íàêëîííîñòü ê ðåöèäèâèðóþùèì ôëåáîòðîìáîçàì è òðîìáîýìáîëèÿì. Ýòî 

çàáîëåâàíèå íàñëåäóåòñÿ àóòîñîìíî. Ãîìîçèãîòû ïîãèáàþò â ðàííåì äåòñêîì âîçðàñòå îò 

òðîìáîçîâ. Ïðèíÿòî äåëèòü ýòó ãåííóþ àíîìàëèþ íà äâà òèïà. Ïðè ïåðâîì òèïå íàðóøåí 

ìîëåêóëÿðíûé ñèíòåç ïðîòåèíà Ñ, âñëåäñòâèå ÷åãî ñíèæàåòñÿ åãî ôóíêöèîíàëüíàÿ àêòèâíîñòü è 

êîíöåíòðàöèÿ, îïðåäåëÿåìàÿ èììóíîëîãè÷åñêèìè ìåòîäàìè. Ýòî íàèáîëåå ÷àñòûé âàðèàíò 

äåôèöèòà ïðîòåèíà Ñ. Ïðè âòîðîì òèïå ñèíòåçèðóåòñÿ àíîìàëüíàÿ ìîëåêóëà ïðîòåèíà Ñ, 

ïîýòîìó ïðè òàêîì âàðèàíòå íàðóøåíèÿ óðîâåíü åãî àíòèãåíà íîðìàëüíûé, à ôóíêöèîíàëüíàÿ 

àêòèâíîñòü íèçêàÿ. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ñòåïåíü òÿæåñòè êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé äåôèöèòà 

ïðîòåèíà Ñ çàâèñèò, ïðåæäå âñåãî, íå îò òèïà äåôèöèòà ïðîòåèíà Ñ, à îò âûðàæåííîñòè 

ñíèæåíèÿ åãî àêòèâíîñòè â ïëàçìå.  

Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ýòîãî çàáîëåâàíèÿ äîìèíèðóþò âåíîçíûå òðîìáîçû è 

òðîìáîýìáîëèè ëåãî÷íîé àðòåðèè, êîæíûå íåêðîçû, çëîêà÷åñòâåííàÿ ïóðïóðà íîâîðîæäåííûõ. 

Êðîìå òîãî, âñòðå÷àåòñÿ íåâûíàøèâàíèå áåðåìåííîñòè ïðè ýòîé òðîìáîôèëèè.

Ïðèîáðåòåííûé äåôèöèò ïðîòåèíà Ñ ìîæåò áûòü îáóñëîâëåí íåäîñòàòî÷íûì åãî ñèíòåçîì 

ïðè çàáîëåâàíèÿõ ïå÷åíè, ïîâûøåííûì ðàñõîäîì âñëåäñòâèå âíóòðèñîñóäèñòîãî ñâåðòûâàíèÿ 

è ïðè ëå÷åíèè íåïðÿìûìè àíòèêîàãóëÿíòàìè.

Èçâåñòíû äâà âèäà èììóíîëîãè÷åñêèõ ìåòîäîâ îïðåäåëåíèÿ ïðîòåèíà Ñ: ñ ïîìîùüþ 

ìå÷åííûõ ðàäèîàêòèâíûìè èçîòîïàìè àíòèòåë ê ïðîòåèíó Ñ è èììóíîôåðìåíòíûé ñïîñîá.

Ôóíêöèîíàëüíóþ àêòèâíîñòü ïðîòåèíà Ñ îïðåäåëÿþò àìèäîëèòè÷åñêèìè èëè 

êîàãóëîìåòðè÷åñêèìè ñïîñîáàìè. Îáà ôóíêöèîíàëüíûõ ìåòîäà îïðåäåëåíèÿ àíòèêîàãóëÿíòíîé 

àêòèâíîñòè ïðîòåèíà Ñ îñíîâàíû íà ïðèìåíåíèè àêòèâàòîðà ïðîòåèíà Ñ èç ÿäà ùèòîìîðäíèêà 

Agkistrodon contortrix. Âåñüìà âàæíîé îñîáåííîñòüþ êîàãóëÿöèîííîãî ìåòîäà Martinoli ÿâëÿåòñÿ 

âëèÿíèå íà åãî ïîêàçàíèÿ Ê-âèòàìèííîé íåäîñòàòî÷íîñòè (ïðè îáòóðàöèîííîé æåëòóõå è ïðè 

ëå÷åíèè íåïðÿìûìè àíòèêîàãóëÿíòàìè). Ïðè íåäîñòàòêå âèòàìèíà Ê íåêàðáîêñèëèðîâàííûå 

ìîëåêóëû ïðîòåèíà Ñ òåðÿþò àíòèêîàãóëÿíòíóþ àêòèâíîñòü, îïðåäåëÿåìóþ êîàãóëÿöèîííûì 

ìåòîäîì Martinoli, îäíàêî ñîõðàíÿþò àìèäîëèòè÷åñêóþ ñïîñîáíîñòü è àíòèãåííóþ 

ñïåöèôè÷íîñòü. Îòìå÷åíî, ÷òî ó áîëüíûõ ñ äåôèöèòîì ïðîòåèíà Ñ íàáëþäàåòñÿ áîëåå âûñîêàÿ 

àìèäîëèòè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü ýòîãî áåëêà ïî ñðàâíåíèþ ñ àíòèêîàãóëÿíòíîé.


	Page 1

