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Изолированная 
гиперлипопротеидемия(а) как 
фактор, определяющий раннее 
развитие сердечно-сосудистых 
заболеваний у двух братьев-
близнецов

Абстракт
Описан случай изолированной гиперлипопротеидемии(а) у гомозиготных братьев-близнецов 
как единственного липидного фактора ранней манифестации ишемической болезни сердца 
и  быстрого прогрессирования мультифокального атеросклероза, несмотря на  оптимальную 
медикаментозную терапию.
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Abstract
The case of isolated hyperlipoproteinemia(a) in two homozygous male twins as the only risk factor of 
early manifestation of coronary heart disease and rapid progression of multifocal atherosclerosis, despite 
the optimal medical therapy.
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Пациенты В. и С., гомозиготные близнецы 54 лет, 
имеют отягощенный семейный анамнез по сердеч-
но-сосудистым заболеваниям (ССЗ). Пациент В. с 30 
лет страдает артериальной гипертонией. В возрасте 
37 лет он перенес инфаркт миокарда передней 
локализации, при коронарной ангиографии (КАГ) 
выявлен стеноз в инфаркт-связанной передней 

нисходящей артерии (ПНА) до 75%, стеноз в устье 
огибающей артерии до 60%, правая коронарная 
артерия (ПКА) стенозирована до 60%, проводи-
лось консервативное лечение. В предоставленной 
медицинской документации данные о липидном 
профиле отсутствуют, гиполипидемическая терапия 
не назначалась. В 2009 году выставлен диагноз 
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сахарного диабета 2 типа (СД 2 типа), тогда же 
при сцинтиграфии головного мозга выявлено 
снижение кровотока в бассейнах задней и средней 
мозговой артерий слева, косвенно свидетельству-
ющее о значимых стенозах, при ангиосцинтигра-
фии почек получены данные за стенозирующий 
атеросклероз левой почечной артерии. В январе 
2018 года перенес острое нарушение мозгового 
кровообращения по ишемическому типу в левой 

гемисфере. При дуплексном сканировании (ДС) 
выявлены стенозы внутренней сонной артерии 
(ВСА) слева до 80%, справа – до 75%. В липидном 
спектре общий холестерин 7,13 ммоль/л, холесте-
рин липопротеидов низкой плотности (ХС ЛНП): 
не определялся, назначен аторвастатин 20 мг/сут. 
В феврале 2018 года проведена каротидная эвер-
сионная эндартерэктомия (КЭЭ) справа, в мае – 
КЭЭ слева (рис. 1). 
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Рисунок 1. Основные сердечно-сосудистые события и динамика липидного профиля 
и гиполипидемической терапии братьев-близнецов В. (А) и С. (Б)
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Из анамнеза пациента С. известно, что с 34 лет 
страдает артериальной гипертонией с макси-
мальными подъемами АД до 260/120 мм рт. ст. 
В 2007 году диагностирован СД 2 типа, в связи 
с чем проводится терапия метформином 2000 мг/
сут и дапаглифлозином 10 мг/сут, на фоне чего 
уровень гликированного гемоглобина менее 7%. 
С 2009 года – приступы стенокардии напряжения, 
при КАГ выявлено трехсосудистое поражение: 
стеноз ствола левой коронарной артерии до 60% 
с переходом на устье ПНА, субтотальный стеноз 
дистального сегмента артерии тупого края (АТК), 
окклюзия ПКА. В сентябре 2009 года пациенту 
проведена ангиопластика ПНА с имплантацией 
трех стентов с лекарственным покрытием эвероли-
мусом, баллонная дилатация АТК. Через три месяца 
после эндоваскулярного лечения пациент отметил 
возобновление клинических проявлений стено-
кардии напряжения, при контрольной КАГ выявлен 
рестеноз АТК до 80%, проведена ангиопластика 
АТК с имплантацией двух стентов с лекарственным 
покрытием рапамицином. 

В марте 2011 года перенес инфаркт миокарда 
(ИМ) задней стенки левого желудочка, тогда же 
при ДС выявлен субтотальный стеноз правой ВСА. 
В апреле 2011 года выполнена операция маммаро-
коронарного шунтирования ПНА, аортокоронарно-
го шунтирования ПКА и АТК с одномоментной КЭЭ 
из правой ВСА. В январе 2019 года выявлен ресте-
ноз правой ВСА до 90%, стеноз левой ВСА 95%, 
выполнена левосторонняя КЭЭ. В мае 2019 года 
перенес ИМ нижней-боковой локализации. В авгу-
сте 2020 года подтвержJ24

ден рестеноз правой ВСА до 85%, остаточный 
стеноз после КЭЭ в левой ВСА на 30%, в ноябре 
2020 года выполнена баллонная ангиопластика со 
стентированием правой ВСА (рис. 1).

В течение заболевания у обоих пациентов про-
водилась гиполипидемическая терапия без дости-
жения целевого уровня ХС ЛНП (рис. 1).

В ноябре 2020 года пациенты В. и С. консуль-
тированы в ФГБУ «НМИЦ кардиологии» МЗ РФ. 
На фоне гиполипидемической терапии у обоих 
братьев выявлена гиперлипопротеидемия(а) – 354 
и 340 мг/дл соответственно, мелких плотных ЛНП 
не обнаружено. Учитывая экстремально высокий 
уровень липопротеида(а) (Лп(а)), рассчитана 
концентрация корригированного ХС ЛНП (ХС 
ЛНПкорр.) с поправкой на холестерин, входящий 
в состав Лп(а) [1]. Результат свидетельствует, 
что показатель ХС ЛНП был значимо завышен 
за счет Лп(а) (см. рис.1. А и Б). Фенотипирование 
апобелка(а) выявило более атерогенный низ-
комолекулярный фенотип S2, а генотипирова-
ние – гомозиготную мутацию однонуклеотидного 
полиморфизма гена LPA rs3798220, ассоцииро-
ванную с гиперлипопротеидемией(а). Оценка им-
мунного статуса пациентов не выявила значимых 
отклонений от нормы. Следовательно, изолиро-
ванная гиперлипопротеидемия(а) – единственный 
выявленный липидный фактор риска ранней 
манифестации и тяжелого течения ССЗ, что дока-
зывает необходимость определения Лп(а) и расчет  
ХС ЛНПкорр с поправкой на ХС-Лп(а) у больных 
с семейным анамнезом и/или ранней манифе-
стацией ССЗ. Лечение гиперлипопротеидемии(а) 
у больных с тяжелым течением ССЗ методами 
терапевтического афереза показывает максималь-
ную эффективность в снижении сердечно-со-
судистых осложнений у больных с изолированной 
гиперлипопротеидемией(а) [3, 4].
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