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Severe hyperlipoproteinemia(a) as a factor of rapidly progressive coronary artery disease  
in a young woman with heterozygous familial hypercholesterolemia

Chubykina U. V., Afanasieva O. I., Khachatryan N. T., Kukava N. G., Vasiliev V. P., Ezhov M. V.

Гетерозиготная семейная гиперхолестеринемия 
(геСГХС) является наследственным заболеванием 
липидного обмена, характеризующимся значитель-
ным повышением холестерина липопротеидов низ-
кой плотности (ХС ЛНП), вследствие мутаций 
в  генах, кодирующих белки, определяющие рецеп-
торный катаболизм ЛНП-гены LDLR, APOB и PCSK9. 
Заболевание характеризуется высоким риском разви-
тия сердечно-сосудистых осложнений (ССО) в моло-
дом возрасте. Каждый третий пациент с  геСГХС 
имеет повышенную концентрацию липопротеида(а) 
(Лп(а)) [1]. Лп(а) представляет собой сложный над-
молекулярный комплекс, в  котором молекула белка 
апоВ100 частицы подобной ЛНП ковалентно связана 
с  высокогликозилированным апобелком(a) (aпo(a)), 
гомологичным молекуле плазминогена [1]. Крупные 
эпидемиологические и  генетические исследования 
доказали независимую причинную роль Лп(а) в раз-
витии сердечно-сосудистых заболеваний (ССЗ) [1].

Больная М., 52 лет, родилась и выросла в Москве, 

единственный ребенок в семье, в январе 2019г посту-
пила в  НМИЦ кардиологии с  диагнозом острый 
коронарный синдром. Отец умер в 64 года от инфарк-
та миокарда (ИМ), мать имеет гиперлипидемию 
и  перенесла два ИМ и  3 эпизода нарушения мозго-
вого кровообращения после 60 лет. Больная имеет 
двоих детей 28 и  19 лет без нарушений липидного 
обмена.

С 23 лет выявлено повышение концентрации 
общего холестерина (ОХС) крови до 10 ммоль/л, ХС 
ЛНП до 7 ммоль/л. Лечение липидснижающими пре-
паратами до госпитализации не проводилось.

В июне 2018г, в  возрасте 51 года, развился ИМ; 
впоследствии, несмотря на  различную антитромбо-
цитарную терапию в  виде комбинации аспирина 
с  клопидогрелом, ривароксабаном, прасугрелом, 
тикагрелором, было пять госпитализаций по  поводу 
ИМ или нестабильной стенокардии (рис. 1). После-
довательно были имплантированы 9 стентов нового 
поколения в переднюю нисходящую артерию (ПНА) 
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в связи с тем, что в данном случае алирокумаб даже 
в удвоенной дозе (150 мг) не приведет к нормализа-
ции уровня Лп(а), применительно к  этой больной 
показано назначение афереза липопротеидов, так как 
известно, что после 1 процедуры содержание Лп(а) 
снижается на 70-80%, а длительные курсы экстракор-
порального лечения ассоциированы со  снижением 
риска ССО на 97% [5].

Конфликт интересов: все авторы заявляют об отсут-
ствии потенциального конфликта интересов, требую-
щего раскрытия в данной статье.

и  правую коронарную артерию (ПКА), в  том числе 
и стент в стент, и в феврале 2019г проведено бимам-
марное шунтирование ПНА и ее диагональной ветви 
и аутовенозное шунтирование ПКА.

В анализе крови выявлено повышение уровня 
Лп(а) до 200 мг/дл. Для верификации геСГХС приме-
нены критерии голландских липидных клиник: 
семейный анамнез атеросклеротических ССЗ 
(1  балл), манифестация ИБС  в молодом возрасте 
(2 балла), ХС ЛНП — 7 ммоль/л (5 баллов), в сумме 
8  баллов соответствует определенному диагнозу 
 геСГХС. С осени 2018г, на фоне терапии розувастати-
ном 40 мг, уровень ХС ЛНП сохранялся высоким, 
к терапии был присоединен ингибитор PCSK9 — али-
рокумаб 75 мг 2 раза в месяц подкожно. Концентрация 
ХС ЛНП снизилась до 2,2 ммоль/л, а содержание ХС 
ЛНП с учетом ХС Лп(а) — 0,9 ммоль/л (табл. 1).

Согласно международным и российским рекомен-
дациям концентрацию Лп(а) нужно определять всем 
пациентам с ранней манифестацией ССЗ, диагнозом 
СГХС, семейным анамнезом ранних ССЗ, повтор-
ными эпизодами ССО, несмотря на  оптимальную 
гиполипидемическую терапию [2, 3]. Наша больная 
относится ко всем перечисленным категориям. Ста-
тины и  эзетимиб не  оказывают влияния на  концен-
трацию Лп(а), тогда как алирокумаб как представи-
тель нового поколения гиполипидемических препа-
ратов снижает уровень Лп(а) на  30% [4]. Однако 
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Таблица 1
Показатели Лп(а) и липидного спектра в процессе лечения

Показатели липидного профиля Розувастатин Розувастатин и алирокумаб Целевой уровень
ОХС, ммоль/л 7,4 3,9 <4,0
ХС ЛВП, ммоль/л 1,4 1,4 >1,2
ТГ, ммоль/л 1,5 0,7 <1,7
ХС ЛНП, ммоль/л 5,5 2,2 <1,5
ХС ЛНП корр*, ммоль/л 3,9 0,9 <1,5
Лп(а), мг/дл 200 170 <30

Примечание: * — корригированный ХС ЛНП=ХС ЛНП — 0,3хЛп(а)/38,5 (ммоль/л).

Рис. 1. История заболевания больной М.
Сокращения: ИМ  — инфаркт миокарда, НС  — нестабильная стенокардия, 
ПКА  — правая коронарная артерия, ПНА  — передняя нисходящая артерия, 
КШ — коронарное шунтирование.
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