
АТЕРОСКЛЕРОЗ И ДИСЛИПИДЕМИИ

52

Оригинальные статьи

Опыт организации медицинской 
помощи детям с нарушениями 
липидного обмена на примере работы 
Центра липидологии Детской 
республиканской клинической 
больницы в Республике Татарстан

Абстракт
Цель. Повышение доступности высококвалифицированной детской кардиологической помо-
щи пациентам с нарушениями липидного обмена, улучшение диагностики и эффективности 
лечения больных с сердечно-сосудистыми заболеваниями.
Материалы и  методы. Центр липидологии для детей был открыт на  функциональной основе 
на базе Детской республиканской клинической больницы Республики Татарстан (ДРКБ МЗ РТ) 
в 2018 г. В задачи работы центра входит выявление, лечение и наблюдение за пациентами со слож-
ными нарушениями липидного обмена (в т. ч. наследственными формами), ведение федерального 
регистра семейной гиперхолестеринемии (СГХС) и других редких нарушений липидного обмена; 
обучение врачей и пациентов. Продемонстрирована схема работы каскадного скрининга в рамках 
взаимодействия взрослого и детского центров липидологии.
Результаты. При проведении каскадного скрининга на базе Центра липидологии для детей ДРКБ 
МЗ РТ в сотрудничестве с Центром липидологии для взрослых на базе Городской клинической 
больницы № 7 (ГКБ №7) г. Казани было выявлено 203 пациента в возрасте от 0 до 17 лет с отягощен-
ным семейным анамнезом по сердечно-сосудистым заболеваниям. При дальнейшем обследовании 
у  84 детей выявилось повышение уровня общего холестерина и/или ЛПНП выше референсных 
значений. Диагноз семейная гиперхолестеринемия был выставлен 34 пациентам, что составило 
16,8% от всех обследованных. Проведение каскадного скрининга обеспечивает активное выявле-
ние пациентов с нарушениями липидного обмена, как детей, так и взрослых.
Заключение. Центр липидологии для детей позволяет не только проводить лечебную и профи-
лактическую работу, но и обеспечивать слаженное взаимодействие различных структурных под-
разделений здравоохранения в борьбе с атеросклерозом у детей и взрослых. На основании опыта 
работы Центра можно утверждать, что внедрение в структуру медицинских учреждений подоб-
ных подразделений на  территории Российской Федерации позволяет обеспечить эффективную 
организацию диагностики, лечения и профилактики больных с нарушениями липидного обмена 
и имеет очевидную клиническую пользу.
Ключевые слова: атеросклероз, семейная гиперхолестеринемия, центр липидологии, холестерин, 
липидный обмен.
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Abstract
Goal. Increasing the availability of highly qualified pediatric cardiac care for patients with lipid metabo-
lism disorders, improving the diagnosis and effectiveness of treatment of patients with cardiovascular 
diseases.
Materials and methods. The Lipidology Center for Children was opened on a functional basis on the 
basis of the Children's Republican Clinical Hospital of the Republic of Tatarstan (DRKB MH RT) in 2018.
The center's tasks include identifying, treating and monitoring patients with complex disorders of lipid 
metabolism (including hereditary forms), maintaining the federal register of familial hypercholesterol-
emia (FHC) and other rare disorders of lipid metabolism; training of doctors and patients. The scheme 
of cascade screening operation in the framework of interaction between adult and pediatric lipidology 
centers has been demonstrated.
Results. When conducting cascade screening at the Center for Lipidology for Children, DRKB MH RT 
in cooperation with the Center for Lipidology for Adults at the City Clinical Hospital No. 7 (GKB No. 7) 
in Kazan, 203 patients aged 0 to 17 years with a burdened family history were identified on cardiovascu-
lar diseases. Upon further examination, 84 children showed an increase in total cholesterol and / or LDL 
levels above the reference values. Familial hypercholesterolemia was diagnosed in 34 patients, which ac-
counted for 16.8% of all examined patients. Cascade screening provides active detection of patients with 
lipid metabolism disorders, both children and adults.
Conclusion. The Lipidology Center for Children allows not only to carry out medical and preventive 
work, but also to ensure the coordinated interaction of various structural units of health care in the fight 
against atherosclerosis in children and adults. Based on the experience of the Center, it can be argued 
that the introduction of such units in the structure of medical institutions on the territory of the Russian 
Federation allows for the effective organization of diagnostics, treatment and prevention of patients with 
lipid metabolism disorders, has obvious clinical benefits.
Keywords: аtherosclerosis, familial hypercholesterolemia, lipidology center, cholesterol, lipid metabo-
lism.

Введение

В большинстве стран мира заболевания сердеч-
но-сосудистой системы занимают первое место по 
смертности населения. По данным Росстата, на ко-
нец 2019 года смертность от  кардиоваскулярной 
патологии атеротромботического генеза превышает 
1,6 млн человек в  год [1]. В структуре смертности 
трудоспособного населения 35% составляют бо-
лезни системы кровообращения, в том числе ише-
мическая болезнь сердца и  цереброваскулярные 
болезни [1]. Однако следует отметить, что в 12 ев-
ропейских странах  – Бельгии, Дании, Италии, 
Израиле, Испании, Люксембурге, Нидерландах, 
Норвегии, Португалии, Словении, Франции и  Ве-
ликобритании сердечно-сосудистая патология 
уступила онкологическим заболеваниям лидерство 

в  списке причин смерти среди мужчин [2]. Среди 
женщин подобная тенденция наблюдается только 
в Дании и Израиле [2]. Данные статистики убежда-
ют нас в необходимости изучать организационные 
подходы к  лечению и  профилактике заболеваний 
сердца и  сосудов в  этих странах и  сформировать 
собственную программу для увеличения продол-
жительности жизни трудоспособного населения.

В основе борьбы с  сердечно-сосудистыми за-
болеваниями лежат их профилактика и  изучение 
факторов риска. Известно, что преждевременная 
смертность обусловлена семью основными факто-
рами риска, среди которых гиперхолестеринемия 
занимает второе место (23%) [3, 4]. По данным 
эпидемиологических исследований, частота гипер-
липидемии среди пациентов с сердечно-сосудисты-
ми заболеваниями в  различных регионах России 
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достигает 60% [5, 6]. В свою очередь известно, 
что уровень липидов в  40–60% случаев зависит 
от генетических причин [7].

Тяжесть и  скорость течения атеросклероза 
у  больных с  семейной гиперхолестеринемией 
(СГХС) обусловлены не только высоким уровнем 
липопротеидов различных фракций в  крови, но 
и продолжительностью их нахождения в кровенос-
ном русле. Такие нарушения возникают у больных 
в  результате дефекта генов белков, участвующих 
в  метаболизме липопротеидов. В результате му-
тации гена, кодирующего ЛПНП-рецептор на-
рушается захват и  выведение из  плазмы крови 
липопротеидов низкой плотности, в  результате 
чего продолжительное время поддерживается 
их высокий уровень в  крови [8]. Данная мутация 
обнаруживается у 85–90% больных. Для больных 
СГХС характерны также и  другие мутации, такие 
как мутация в  гене, кодирующем аполипопротеин 
В100, что не дает частице ЛПНП связаться с рецеп-
тором, а также миссенс-мутации гена, кодирующего 
пропротеин конвертазу субтилизин/кексин типа 9 
(PCSK9), при наличии которой происходит повы-
шенное разрушение рецепторов ЛПНП в печени [9]. 
Существует большое количество и других мутаций 
генов, отвечающих за  метаболизм липопротеидов 
в организме человека. Особого внимания заслужи-
вает тот факт, что большинство из  генов, обуслов-
ливающих нарушения липидного обмена, являются 
аутосомно доминантными, а это значит, что вероят-
ность наличия заболевания в семье, где болен один 
из родителей, составляет 50% и в семье, где боль-
ны оба родителя – 75%, при том что в 25% случаев 
ребенок будет страдать гомозиготной формой 
заболевания, при которой атеросклероз становится 
фатальным в первые 30 лет жизни человека [10].

С учетом того факта, что семейная гиперхоле-
стеринемия является генетически обусловленным 
заболеванием, повышение липидов в  крови и  их 
накопление в стенке сосуда начинается с рождения 
и продолжается на протяжении всей жизни челове-
ка. Это вызывает серьезные трудности при оказании 
помощи таким пациентам, так как меры для предот-
вращения клинически значимого атеросклероза 
должны сопровождать пациента пожизненно. За-
болевание передается по  наследству из  поколения 
в поколение, и у врачей есть возможность отследить 
генетические линии, где риск развития атероскле-
роза и сердечно-сосудистых заболеваний особенно 
высок. С целью выявления пациентов с наследствен-
ными нарушениями обмена липидов еще в детском 
возрасте и  наблюдением за  ними до  передачи во 
взрослую сеть в Республике Татарстан был организо-
ван Центр липидологии для детей.

Материалы и методы

Центр липидологии для детей ГАУЗ «Детская 
республиканская клиническая больница Министер-
ства здравоохранения Республики Татарстан» был 

открыт на  функциональной основе на  базе Кон-
сультативной поликлиники №2 в  декабре 2018  г. 
(приказ «О создании на  функциональной основе 
на базе ГАУЗ «ДРКБ МЗ РТ» Республиканского цен-
тра липидологии для детей» №768 от 24 декабря 
2018  г.). В состав Центра липидологии для детей 
включены кабинет липидного обмена и кабинет 
функциональной диагностики. В настоящее время 
прием в центре ведут детский кардиолог, эндокри-
нолог, нефролог, гастроэнтеролог, врач функцио-
нальной диагностики.

Показаниями для направления в  кабинет 
являются увеличение референсных значений 
липидограммы – общего холестерина, липопроте-
идов высокой и низкой плотности, триглицеридов. 
Кроме того, направляются дети пациентов Центра 
липидологии для взрослых ГАУЗ «Городская 
клиническая больница №7» в  возрасте 0–17 лет 
с отягощенным семейным анамнезом по семейной 
гиперхолестеринемии.

На базе Центра липидологии для детей ГАУЗ 
«ДРКБ МЗ РТ» организовано проведение полного 
и углубленного клинического, лабораторного, био-
химического, инструментального обследования 
детей с факторами риска и больных с симптомати-
ческими проявлениями атеросклеротических забо-
леваний; проводится консультирование пациентов 
врачами различных специальностей; выполняется 
подбор адекватной фармакотерапии у  больных 
с  нарушениями липидного обмена и  проведение 
первичной и вторичной профилактики с коррекци-
ей клинических, липидемических, метаболических 
и других нарушений; пациенты с наследственными 
формами нарушений липидного обмена включены 
в группу диспансерного наблюдения и лечения.

В настоящее время в  Центре липидологии для 
детей наблюдается 203 ребенка с  отягощенным 
семейным анамнезом по  сердечно-сосудистым 
заболеваниям, у  84 из  них наблюдаются различ-
ные наследственные нарушения обмена липидов. 
Все пациенты проходят полное клинико-инстру-
ментальное обследование, включающее: сбор 
семейного анамнеза, исследование липидного 
спектра (общий холестерин, ХС-ЛНП, ХС-ЛВП, 
триглицериды, Лп(а)), биохимические анализы  – 
АЛТ, АСТ, КФК, ТТГ, креатинин, билирубин, глюкоза, 
антропометрия с определением массы тела, роста, 
окружности талии, расчетом индекса массы тела, 
осмотр сухожилий, кожи, глаз и  век, измерение 
артериального давления. Также проводятся ин-
струментальные обследования сердца и  сосудов, 
как стандартные  – электрокардиография, эхокар-
диография, так и  специальные  – ультразвуковое 
дуплексное сканирование общей сонной артерии 
с  определением толщины комплекса интима-ме-
диа, суточное мониторирование артериального 
давления с оценкой ригидности сосудов (рис. 1).
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Результаты и обсуждение

Всего за  время работы Центра детской липи-
дологии было выполнено более 900 консультаций 
детского кардиолога. Для выявления пациентов 
детского возраста с  семейной гиперхолестерине-
мией и  направления их на  консультацию в  Центр 
липидологии для детей были проанализированы 
3714 историй болезни пациентов кардиологи-
ческих отделений ГАУЗ «Городская клиническая 
больница №7». Среди них выявлено 182 индекс-
ных пациента с  соответствующими критериями – 
мужчины моложе 55 лет, женщины моложе 60 лет, 
перенесшие острый коронарный синдром, острые 
нарушения мозгового кровообращения по  атеро-
тромботическому типу или имеющие подтверж-
денный значимый атеросклероз периферических 
артерий. Диагноз СГХС у взрослых устанавливался 
на  основании Нидерландских диагностических 
критериев Dutch Lipid Clinic Network (DLCN) при 
сумме баллов ≥6 [11]. Среди всех обследованных 
мужчины оказались в  большинстве и  составили 
87%, женщины – 13%. Средний возраст диагности-
рованных пациентов у мужчин составил 34,9 года, 
у  женщин  – 45,6 года, при этом самый молодой 
мужчина оказался 28 лет, а женщина – 32 лет. С ин-
дексными пациентами проводилась беседа, целью 
которой являлось определение наличия у них род-
ственников 1-й и 2-й линии родства от 0 до 17 лет 
включительно и  приглашение их на  консультацию 
в  Центр липидологии для детей. Средний возраст 
родителей, обратившихся впервые со своими 
детьми с  жалобами на  повышение общего холе-
стерина и/или липопротеидов низкой плотности, 
составил 44,5 года, из них у женщин – 48,2 года, 
у  мужчин  – 40,9 года. Всего было обследовано 

203  ребенка выявленных индексных пациентов. 
На основании результатов анализов липидного об-
мена было зарегистрировано 84 (41,4%) ребенка 
с  повышением уровня общего холестерина и/
или ЛПНП выше референсных значений. В соот-
ветствии с Британскими критериями Simon Broome 
диагноз семейная гиперхолестеринемия был вы-
ставлен у 34 пациентов (16,8%). Средний возраст 
детей составил 8,6  года, у  мальчиков  – 9,0  лет, 
у  девочек  – 8,8  года.Самый маленький ребенок 
оказался в возрасте 2 лет. Анализ уровня липидов 
у  пациентов показал статистически достоверную 
разницу в  показателях общего холестерина среди 
мальчиков (8,03 ± 1,53) и  девочек (7,24 ± 1,34; 
p  <  0,05). Аналогичные результаты были полу-
чены при сравнении уровня ЛПНП  – 5,8 ± 1,51 
и 5,25 ± 1,39, p< 0,01 соответственно. Следует от-
метить, что у 4 детей (11,7%) при ультразвуковом 
дуплексном сканировании общей сонной артерии 
уже было зарегистрировано утолщение комплекса 
интима-медиа выше 95 перцентиля [12–14].

Трудности диагностики заболеваний обмена 
липидов в  педиатрической практике заключаются 
в  том, что клиническая манифестация во многих 
случаях наступает в зрелом возрасте, а начало ак-
тивной профилактики и лечения у таких пациентов 
нельзя откладывать[15, 16]. Все дети индексных 
пациентов вне зависимости от  результатов ис-
следования липидного профиля находятся под 
наблюдением специалистов Центра. Это связано 
с  тем, что изменения в  липидограмме могут ма-
нифестировать в  любом возрасте, а доказать или 
опровергнуть наличие заболевания в ряде случаев 
можно, лишь проведя генетическое тестирование 
[8, 10, 11]. При установленном диагнозе «возмож-
ная» или «определенная» СГХС пациенты получают 

Рисунок 1.	 План обследования детей при подозрении на семейную гиперхолестеринемию

Примечания: ОХ – общий холестерин, ХС-ЛНП – холестерин-липопротеиды низкой плотности, ХС-ЛВП – холесте-
рин-липопротеиды высокой плотности, Лп(а) – липопротеин(а), АЛТ  – аланинаминотрансфераза, АСТ  – аспар-
татаминотрансфераза, КФК  – креатинфосфокиназа, ТТГ  – тиреотропный гормон, Эхо-КГ  – эхокардиография, 
УЗИ – ультразвуковое исследование, ОСА – общая сонная артерия, СМАД – суточное мониторирование артериаль-
ного давления.

Необходимые обследования при подозрении на семейную 
гиперхолестеринемию

•	 Сбор семейного анамнеза
•	 Липидный спектр (ОХ, ХС-ЛНП, ХС-ЛВП, триглицериды, Лп(а))
•	 АЛТ, АСТ, КФК, ТТГ, креатинин, билирубин, глюкоза
•	 Масса тела, рост, окружность талии
•	 Артериальное давление
•	 Осмотр кожи, сухожилий, глаз и век
•	 Эхо-КГ
•	 УЗИ сосудов шеи с определением толщины комплекса 

интима-медиа ОСА
•	 СМАД с функцией анализа ригидности сосудов
•	 Генетический анализ
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рекомендации, в основе которых лежит изменение 
образа жизни и питания [8, 10, 11]. При необходи-
мости рассматривается назначение лекарственной 
липидснижающей терапии согласно Российским 
рекомендациям по  диагностике и  лечению семей-
ной гиперхолестеринемии с 8-летнего возраста [10]. 
В отсутствие должного эффекта от  консервативной 
терапии или при высоких стартовых значениях 
липидов крови возможно использование экстракор-
поральных методов очищения крови [8, 10, 14–16]. 

В Центре липидологии для детей есть возможность 
проведения данного метода лечения, и к настояще-
му моменту он был предоставлен троим пациентам.

Одной из важных составляющих Центра являет-
ся организация эффективной маршрутизации де-
тей Республики Татарстан с нарушением липидного 
обмена, обеспечение преемственности между Цен-
трами липидологии для взрослых и детей (рис. 2). 
Эффективное выявление детей с  семейной СГХС 
возможно при условии слаженного взаимодействия 

Рисунок 2.	 Схема маршрутизации пациентов с дислипидемиями

Первичное звено – врачи – педиатры участковые муниципальных территорий 
Республики Татарстан

Центр липидологии для детей ГАУЗ «ДРКБ МЗ РТ» 

Центр липидологии для взрослых ГАУЗ «ГКБ № 7»

структурных подразделений здравоохранения. 
Дети с повышенным уровнем общего холестерина, 
выявленные в  условиях амбулаторного приема, 
направляются в «Центр детской липидологии». При 
исследовании семейного анамнеза таких детей их 
взрослые родственники направляются в  «Центр 
липидологии для взрослых» [15].

Для эффективной профилактики развития сер-
дечно-сосудистых заболеваний в  зрелом возрасте 
пациенты Центра находятся под контролем специ-
алистов. С целью оптимизации оказания помощи 
и систематизации информации данные пациентов 
вносятся в  Регистр пациентов с  семейной гипер-
холестеринемией и  пациентов очень высокого 
сердечно-сосудистого риска с  недостаточной эф-
фективностью проводимой гиполипидемической 
терапии (РЕНЕССАНС) [17], который позволяет 
улучшить диагностику заболевания, оценить эф-
фективность лечения и  выделить группы больных 
высокого риска.

Заключение

Опыт работы Центра липидологии для детей 
ДРКБ МЗ РТ показывает, что внедрение в структуру 
медицинских учреждений подобных подразде-
лений на  территории Российской Федерации, ак-
тивное взаимодействие взрослых и детских служб 
между собой позволит обеспечить эффективную 
организацию диагностики и  лечения пациентов 
с  нарушениями липидного обмена и  будет иметь 
очевидную клиническую пользу.

Таким образом, существует необходимость наи-
более раннего выявления нарушений липидного 

обмена у детей. Ранняя постановка диагноза и по-
следующие лечебные мероприятия позволяют про-
филактировать развитие атеросклероза и улучшать 
качество жизни пациентов [8, 12, 16]. В  процессе 
работы Центра липидологии для детей удалось 
выявить детей с  нарушениями обмена липидов, 
которые нуждаются в активном наблюдении и тера-
пии с целью профилактики клинически значимого 
атеросклероза. В процессе проведения каскадного 
скрининга были выявлены дети с  отягощенным 
семейным анамнезом по  сердечно-сосудистым 
заболеваниям. Все дети, как физически здоровые 
с  отягощенным анамнезом, так и  с изменениями 
в  липидограмме, активно наблюдаются и при на-
личии показаний получают терапию. Для наиболее 
эффективного выявления детей с наследственными 
дислипидемиями целесообразно применение ка-
скадного скрининга на  базе центров липидологии 
для детей [12]. Главными задачами таких центров 
должны быть не только лечебная и  профилакти-
ческая работа, но и  организация взаимодействия 
структурных подразделений здравоохранения, 
направленная на оптимизацию работы программы 
скрининга[12].
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