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Сердечно-сосудистые осложнения и эффективность гиполипидемической терапии у пациентов с семейной гиперхолестеринемией

Резюме

Цель. Целью исследования явилась оценка эффективности и приверженности гиполипидемической терапии, частоты развития сердечно<со<

судистых осложнений в течение 3<летнего периода наблюдения в рамках регистра РЕНЕССАНС (Регистр пациентов с СГХС и пациентов очень 

высокого сЕрдечно<Сосудистого риска с недоСтАточной эффективНоСтью проводимой гиполипидемической терапии). 

Материал и методы. РЕНЕССАНС является открытым национальным наблюдательным исследованием и включает больных с семейной ги<

перхолестеринемией (СГХС), а также пациентов очень высокого сердечно<сосудистого риска (ОВССР). Учитывали наличие факторов риска 

атеросклероза, анамнез сердечно<сосудистых заболеваний, гиполипидемическую терапию. В каждом центре выполняли определение концен<

трации: общего холестерина (ОХС), триглицеридов (ТГ), холестерина липопротеидов высокой плотности (ХС ЛВП) в сыворотке крови. Содер<

жание холестерина липопротеидов низкой плотности (ХС ЛНП) рассчитывали по формуле Фридвальда. Уровень липопротеида(а) измеряли 

методом иммуноферментного анализа в некоторых центрах. При оценке частоты конечной точки, включавшей фатальные и нефатальные 

сердечно<сосудистых осложнения (ССО), проводили анализ Каплана — Майера.

Результаты. В регистр включено 1570 (средний возраст 54,0±14,6 лет) пациентов с СГХС и 121 (63,5±10,9 лет) больной с ОВССР. В группе 

СГХС динамическое наблюдение проведено у 594 пациентов (38%) в течение 23,6±14,6 месяцев, конечная точка зарегистрирована у 9% 

больных. Мужской пол (относительный риск 2,1; 95% доверительный интервал 1,13–3,66; p<0,01), гипертония (2,8; 1,4–5,2; p<0,01), ишеми<

ческая болезнь сердца (6,8; 3,5–13,2; p<0,0001), отягощенный анамнез по сердечно<сосудистым заболеваниям (ССЗ) (2,1; 1,1–3,9; p<0,05) 

и концентрация липопротеида(а) ≥ 30 мг/дл (2,8; 1,1–7,7; p<0,05) явились предикторами развития ССО. В группе СГХС отмечено снижение 

уровня ОХС от исходного на 19%, ХС ЛНП на 25% (р<0,001 для обоих), целевых значений ХС ЛНП достигли 2% больных. В группе ОВССР 

динамическое наблюдение проведено у 72 (60%) пациентов в течение 19,7±5,8 месяцев. Ни один больной не достиг целевого уровня ХС ЛНП 

менее 1,4 ммоль/л. 

Заключение. Трехлетнее наблюдение за участниками регистра РЕНЕССАНС демонстрирует усиление приверженности гиполипидемической 

терапии. С увеличением риска развития сердечно<сосудистых осложнений при СГХС ассоциированы мужской пол, наличие гипертонии, ише<

мической болезни сердца, отягощенного анамнеза по ССЗ и высокий уровень липопротеида(а).

Ключевые слова: семейная гиперхолестеринемия, регистр, атеросклеротические сердечно<сосудистые заболевания, очень высокий риск, ги<

полипидемическая терапия.
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Cardiovascular events and effectiveness of hypolipidemic therapy in patients with familial hypercholesterolemia.

Summary 

The aim of the study was to evaluate the effectiveness and adherence to hypolipidemic therapy, the frequency of cardiovascular events (CVE) during 

the 3!year follow!up in the RENAISSANCE registry (Registry of patients with familial hypercholesterolemia and very high cardiovascular risk with 

insufficient effect of hypolipidemic therapy).

Methods. The RENAISSANCE registry is an open, national, observational study and includes patients with familial hypercholesterolemia (FH), as 

well as patients of very high cardiovascular risk (VHR). We took into consideration atherosclerosis risk factors and history of cardiovascular diseases 

(CVD), adherence to hypolipidemic therapy. Concentrations of total cholesterol (TC), triglycerides (TG), high density lipoprotein cholesterol (HDL!C) 

were measured in blood serum in all centers. Low density lipoprotein cholesterol (LDL!C) level was defined according to Friedewald formula. 

The concentration of lipoprotein(a) was measured by enzyme!linked immunosorbent assay in serum in some centers. Kaplan!Mayer analysis was 

performed to assess the frequency of fatal and nonfatal CVE. 

Results. The Registry consisted of 1570 (mean age 54.0±14.6 years) FH patients and 121 (63.5±10.9 years) VHR patients. Data of 594 patients (38%) 

who had follow!up visits were obtained in FH patients, follow!up duration 23.6±14.6 months, 54 (9%) patients experienced CVE. Male sex (hazard 

ratio 2.1; 95% confidence interval 1.13!3.66, p<0.01), hypertension (2.8;1.4–5.2; p<0.01), ischemic heart disease (6.8;3.5!13.2; p<0.0001), family 

history of CVD (2.1;1.1–3.9, p<0.05) and lipoprotein(a) level ≥30 mg/dl (2.8;1.1–7.7; p<0.05) were predictors of CVE. In FH patients the level of TC 

decreased by 19%, LDL!C by 25% (p<0.001 for both). Data on 72 VHR patients (60%) were obtained with follow!up duration of 19.7±5.8 months. 

No patient achieved the target LDL!C level of less than 1.4 mmol/L.

Conclusion. Three!year follow!up of participants in the RENAISSANCE registry shows an enhanced adherence to hypolipidemic therapy. In FH 

patients the increased risk of new CVE is associated with male sex, hypertension, CHD, family history of CVD and lipoprotein(a) level ≥30 mg/dl.

Key words: familial hypercholesterolemia; registry; atherosclerotic cardiovascular diseases; very high risk, lipid!lowering therapy. 

Актуальность

Ведущей причиной смертности в Российской Феде-
рации (РФ), как и в большинстве стран мира, являются 
сердечно-сосудистые заболевания (ССЗ), в том числе 
у лиц трудоспособного возраста [1]. Вклад нарушений 
липидного обмена в смертность от ССЗ атеросклероти-
ческого генеза был показан при анализе данных Фра-
мингемского исследования [2]. 

В РФ более половины лиц трудоспособного воз-
раста имеют повышенный уровень общего холестерина 
(ОХС) [3, 4]. Более того, при сравнении распространен-
ности ГХС в исследовании ЭССЕ-РФ (Эпидемиология 

сердечно-сосудистых заболеваний и факторов риска 
в некоторых регионах России) с результатами програм-
мы мониторинга артериальной гипертонии выявлено 
увеличение ГХС в стране [5] при низком охвате гиполи-
пидемической терапией [6]. Наследственные причины 
ГХС в реальной клинической практике недооценивают 
[7]. Семейная гиперхолестеринемия (СГХС) является 
самым частым моногенным заболеванием [8], и в мире 
насчитывается 13 миллионов пациентов [9]. По данным 
исследования ЭССЕ-РФ, распространенность СГХС 
в Кемеровской и Тюменской областях достигает 1:125, 
исходя из чего можно предполагать, что в нашей стране 
пациентов с СГХС может быть более 1 000 000 [10].
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Рисунок 1. Регионы!участники регистра РЕНЕССАНС

Примечание. Более темный цвет отражает большее количество включенных пациентов. Список регионов!участников: 
Волгоградская область, Воронежская область, Ивановская область, Кемеровская область, Краснодарский край, Москва, 
Новосибирская область, Пензенская область, Приморский край, Республика Карелия, Республика Татарстан, Самарская область, 
Санкт!Петербург, Свердловская область, Ставропольский край, Ханты!Мансийский автономный округ, Челябинская область.

Рис. 2. Динамика включения пациентов в регистр РЕНЕССАНС

Примечание. ОВССР — очень высокий сердечно!сосудистый риск.



Национальные регистры играют важную роль в мо-
ниторинге пациентов, оценке объема необходимой меди-
цинской помощи с планированием финансовых ресурсов 
и обучении специалистов, пациентов и населения в це-
лом. В 2013 году Национальным обществом атеросклероза 
была инициирована Российская научно-исследователь-
ская программа по своевременной диагностике и лечению 
больных СГХС [11], которая в 2017 году была преобразо-
вана в регистр РЕНЕССАНС (Регистр пациентов с СГХС 
и пациентов очень высокого сЕрдечно-Сосудистого риска 
с недоСтАточной эффективНоСтью проводимой гиполи-
пидемической терапии) [13]. РЕНЕССАНС охватывает не 
только лиц с гетерозиготной СГХС, но и больных с имею-
щимися атеросклеротическими ССЗ, у которых современ-
ная гиполипидемическая терапия (ГЛТ) не позволяла до-
биться целевого уровня холестерина (ХС) липопротеидов 
низкой плотности (ЛНП). Регистр РЕНЕССАНС является 
частью всемирной инициативы FH Studies Collaboration 
(FHSC), созданной Европейским обществом атероскле-
роза (EAS) и включающей более 70 стран-участников [12]. 
Представленная работа посвящена 3-летнему периоду на-
блюдения за пациентами в регистре РЕНЕССАНС, оценке 
частоты сердечно-сосудистых осложнений (ССО), эффек-
тивности и приверженности ГЛТ.

Материалы и методы
Анализ проведен на основании данных регистра РЕ-

НЕССАНС [14], который является открытым националь-
ным наблюдательным исследованием и включает больных 
с гетерозиготной и гомозиготной СГХС, а также пациен-
тов очень высокого сердечно-сосудистого риска (ОВССР).

В данное исследование были включены пациенты стар-
ше 18 лет с определенной и вероятной гетерозиготной СГХС, 
диагностированной с использованием критериев Dutch Lipid 
Clinic Network (DLCN) и Simon Broome Registry, и пациенты 
ОВССР с недостижением целевого уровня ХС ЛНП. Кри-
териям ОВССР соответствовало отсутствие диагноза СГХС, 
неэффективность ГЛТ и наличие одного из нижеперечислен-
ных состояний: ССЗ атеросклеротического генеза; сахарный 
диабет с поражением органов-мишеней или несколькими 
факторами риска атеросклероза; тяжелая хроническая бо-
лезнь почек и относительный риск развития в ближайшие 10 
лет первого фатального атеросклеротического ССО по шкале 
SCORE (Systematic COronary Risk Evaluation)≥10%. Больные 
включались в 30 центрах-участниках из 17 регионов РФ за пе-
риод с 2017 по I квартал 2020 года (рисунок 1).

 После подписания информированного согласия па-
циенты были опрошены и осмотрены врачами — участни-
ками регистра. Были разработаны 2 регистрационных фор-
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Таблица 1. Общая характеристика пациентов

Показатель ОВССР
(n=121)

СГХС
(n=1570) Р

Мужской пол 82 (68%) 632 (40%) <0,001

Возраст, лет 63,5±10,9 54,0±14,6 <0,001

Ожирение 89 (74%) 1024 (65%) 0,06

Индекс массы тела, кг/м2 29,8±3,7 30,3±12,0 0,2

Курение 49 (41%) 468 (30%) 0,01

Артериальная гипертония 99 (82%) 986 (63%) <0,001

Сахарный диабет 78 (65%) 71 (5%) <0,001

Ишемическая болезнь сердца 104 (86%) 509 (32%) <0,001

Инфаркт миокарда 59 (49%) 286 (18%) <0,001

Чрескожное коронарное вмешательство 46 (38%) 274 (17%) <0,001

Коронарное шунтирование 20 (17%) 115 (7%) <0,001

Транзиторная ишемическая атака 9 (7%) 24 (2%) <0,001

Острое нарушение мозгового кровообращения 17 (14%) 47 (3%) <0,001

Реваскуляризация сонных артерий 9 (7%) 18 (1%) <0,001

Реваскуляризация артерий нижних конечностей 2 (2%) 7 (0,1%) 0,07

ОХС, ммоль/л 5,2±1,9 8,0±2,3 <0,001

ХС ЛНП, ммоль/л 3,1±1,6 5,7±3,2 <0,001

ХС ЛВП, ммоль/л 1,2±0,4 1,4±0,4 <0,001

ТГ, ммоль/л 1,8±1,8 1,8±1,1 0,9

Лп(а), мг/дл 30 [26;15] 44[20;95] <0,001

Примечание. Данные представлены в виде n (%), среднее±стандартное отклонение или медиана [25%; 75%]. ОВССР — очень 
высокий сердечноNсосудистый риск, СГХС — семейная гиперхолестеринемия, ОХС — общий холестерин, ХС ЛНП — холестеN
рин липопротеидов низкой плотности, ХС ЛВП — холестерин липопротеидов высокой плотности, ТГ — триглицериды, Лп(а) — 
липопротеид(а).



мы: для больных СГХС и ОВССР. Врачи заполняли формы 
в бумажном и электронном виде. Сбор анамнеза включал 
наличие факторов риска атеросклероза и имеющиеся ССЗ, 
соблюдение диеты и прием ГЛТ. Лица, включенные в ис-
следование, проходили исходное и контрольное обследо-
вание в медицинских центрах — участниках программы. 
В каждом центре выполняли определение концентрации: 
ОХС, триглицеридов (ТГ), ХС липопротеидов высокой 
плотности (ЛВП) в сыворотке крови. Содержание ХС ЛНП 
рассчитывали по формуле Фридвальда: ХС ЛНП=ОХС‒ХС 
ЛВП�ТГ/2,2 (ммоль/л). В некоторых центрах определяли 
уровень липопротеида(а) [Лп(а)]. Сбор и анализ данных 
осуществляет компания «Астон Групп» (г. Москва, Россия).

Динамический визит проводился при личном контак-
те врач — пациент или посредством телефонного интервью 
для оценки эффективности принимаемой ГЛТ и частоты 
развития сердечно-сосудистых осложнений (ССО). Конеч-
ная точка включала случаи фатальных и нефатальных ССО, 
в том числе операции реваскуляризации и госпитализации 
по ухудшению течения ИБС.

Статистическая обработка проводилась с помощью 
программного обеспечения IBM SPSS Staistics, версия 24; 
IBM USA.

Результаты
Общая характеристика больных
В общий анализ были включены данные 1691 пациен-

та в период с 2017 года по март 2020 года. Динамика вклю-

чения пациентов показана на рисунке 2. Большая часть 
(93%) включенных пациентов относилась к потенциаль-
ной СГХС (n=1570), из них доля больных с определенной 
и вероятной СГХС составила 65% (n=1013). Категории 
ОВССР соответствовал 121 пациент (7%). Согласно кри-
териям DLCN, распределение по вероятности диагноза 
СГХС было следующим: у 520 человек — определенный 
(33%), 493 — вероятный (31%), 393 — возможный (25%) 
и 164 пациента имели маловероятный диагноз (10%). По-
средством каскадного скрининга индексных пациентов 
идентифицировано 83 родственника с потенциальной 
СГХС (5%). Ежегодная динамика включения пациентов 
в регистр составила 323±54 пациента.

Клинические характеристики участников регистра пред-
ставлены в таблице 1. В группу ОВССР чаще включались 
мужчины, тогда как в группе СГХС превалировали женщи-
ны. Лица с СГХС были значимо моложе пациентов ОВССР. 

В обеих группах распространенными факторами ри-
ска были ожирение и артериальная гипертония. В группе 
ОВССР сахарный диабет был у 65% пациентов, курили 
41% больных, в группе СГХС эти факторы риска отмече-
ны у 5% и 30% соответственно. Среди пациентов с СГХС 
отягощенный наследственный анамнез по ССЗ имели 970 
(62%) пациентов, по гиперхолестеринемии — 1073 (68%) 
больных. Атеросклеротические ССЗ исходно чаще отме-
чены в группе ОВССР. На момент включения пациенты 
из группы СГХС имели более высокие уровни ОХС, ХС 
ЛНП, Лп(а) и ХС ЛВП.
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Таблица 2. Характеристики больных с СГХС в зависимости от развития новых ССО

Показатель Без ССО n=540 ССО n = 54 Р

Возраст, лет 55,2±13,2 59,2±11,2 <0,05

Мужчины 184 (34%) 29 (54%) <0,01

СГХС

 — определенный 193 (36%) 20 (37%) 0,8

 — вероятный 140 (26%) 21 (39%) <0,05

 — возможный 166 (31%) 12 (22%) 0,2

 — маловероятный 39 (7%) 1 (2%) 0,1

Артериальная гипертония 328 (61%) 43 (80%) <0,01

Сахарный диабет 23 (4%) 4 (7%) 0,3

Отягощенная наследственность 

 — наследственность по ССЗ 331 (61%) 41 (76%) <0,05

 — наследственность по гиперхолестеринемии 321 (59%) 27 (50%) 0,2

Ожирение (ожирение/избыточный вес) 355 (67%) 41 (76%) 0,1

Курение (курит/курил ранее) 158 (30%) 19 (37%) 0,4

Липидный профиль (на момент первого визита)

Общий холестерин, ммоль/л 8,3±2,4 7,3±2,4 <0,01

Холестерин ЛНП, ммоль/л 5,9±2,3 5,1±2,3 <0,01

Холестерин ЛВП, ммоль/л 1,4±0,4 1,3±0,4 0,1

Триглицериды, ммоль/л 1,7±1,0 2,0±0,9 <0,05

Липопротеид(а), мг/дл 25,4 [9; 70] 78,9 [6;152] <0,001

Примечание. ССО — сердечноJсосудистые осложнения, СГХС — семейная гиперхолестеринемия, ИБС — ишемическая болезнь 
сердца. Данные представлены как среднее±стандартное отклонение, или медиана [25%; 75%], или n (%).



Проспективное наблюдение в группе СГХС
За период наблюдения 23,6±14,6 месяца зарегистри-

ровано 64 ССО у 54 пациентов: инфаркт миокарда пере-
несли 7 (2,9%) пациентов, транзиторную ишемическую 
атаку — 6 (1,0%), ишемический инсульт — 6 (1,0%), 1 
(0,2%) протезирование аортального клапана, операции 
реваскуляризации выполнены 44 (7,4%) больным: 17 
(2,9%) чрескожных коронарных вмешательств, 19 (3,2%) 
операций коронарного шунтирования, 6 (1,0%) каротид-
ных эндартерэктомий и 2 (0,3%) реваскуляризации арте-

рий нижних конечностей. В таблице 2 представлена ха-
рактеристика больных с СГХС в зависимости от наличия 
ССО (таблица 2).

Пациенты с развитием ССО были старше, чаще отме-
чены мужской пол, гипертония и отягощенный по ССЗ на-
следственный анамнез, исходно у них ОХС, ХС ЛНП были 
ниже на фоне более частого приема гиполипидемических 
препаратов, но более высокий уровень Лп(а). На рисунке 3 
представлены кривые Каплана — Майера, демонстрирую-
щие значимую связь мужского пола, наличия гипертонии, 
ИБС, отягощенного семейного анамнеза по ССЗ, концен-
трации Лп(а)≥30 мг/дл с развитием новых ССО.

Проспективное наблюдение в группе ОВССР
За средний период наблюдения 19,7±5,8 меся-

ца нефатальные ССО зарегистрированы у 6 больных 
из 72 (8%). Пациенты с развитием ССО были старше 
(73,8±8,9 против 65,5±8,0 лет, р<0,05). Различий в тра-
диционных факторах риска атеросклероза и показате-
лей липидного профиля, видах терапии между группа-
ми не выявлено. 

Динамика липидов крови при проспективном наблюде-
нии

На рисунке 4 представлена динамика показателей ли-
пидного профиля у пациентов с СГХС и ОВССР.

 У пациентов с СГХС отмечено снижение уровня ОХС 
на 19%, ХС ЛНП на 25% (р<0,001 для обоих). В группе 
ОВССР не было значимой динамики показателей липид-
ного профиля: снижение ОХС на 2% и ХС ЛНП на 3%.

На рисунке 5 представлена ГЛТ и частота достижения 
целевых уровней ХС ЛНП у пациентов с СГХС и ОВССР.

В группе ОВССР доля пациентов, которые принимают 
ГЛТ, за длительный период наблюдения сохранилась на уров-
не 97%: терапию статинами получали 92% пациентов, из них 

33КАРДИОЛОГИЧЕСКИЙ ВЕСТНИК, 3, 2020
www.cardioweb.ru

Chubykina U.V., Ezhov M.V., Ershova A.I. et al.  

Cardiovascular events and effectiveness of hypolipidemic therapy in patients with familial hypercholesterolemia.

Рисунок 3. Кривые Каплана — Майера для нефатальных 
сердечно!сосудистых осложнений в зависимости от 
пола (А), наличия ишемической болезни сердца (Б), 
отягощенного наследственного анамнеза по сердечно!
сосудистым заболеваниям (В), гипертонии (Г) и концентрации 
липопротеида(а) (Д)

Рисунок 4. Динамика показателей липидного профиля 
для группы ОВССР и СГХС при включении в регистр и на 
последнем визите

Рисунок 5. Гиполипидемическая терапия и частота достижения 
ЦУ ХС ЛНП у пациентов с СГХС и ОВССР

Примечание. ОВССР — очень высокий сердечно!сосудистый 
риск, СГХС — семейная гиперхолестеринемия, ОХС — общий 
холестерин, ХС ЛНП — холестерин липопротеидов низкой 
плотности, ХС ЛВП — холестерин липопротеидов высокой 
плотности, ТГ — триглицериды

Примечание. ОВССР — очень высокий сердечно!сосудистый 
риск, СГХС — семейная гиперхолестеринемия, ЦУ ХС ЛНП — 
целевые уровни холестерина липопротеидов низкой плотно!
сти, иPCSK9 — ингибиторы пропротеин конвертазы субтили!
зин/кексин 9 типа. Комбинированная терапия со статинами 
учитывает режим высокой интенсивности: аторвастатин — 
40–80 мг, розувастатин — 20–40 мг.



71% в максимальной дозе. Отмечено увеличение количе-
ства пациентов, которые получали терапию эзетимибом с 10 
до 21% (p=0,06), комбинированной терапии со статинами 
в режиме высокой интенсивности придерживались 8% па-
циентов к повторному визиту. Ни один пациент из группы 
ОВССР не получал терапию ингибиторами пропротеин кон-
вертазы субтилизин/кексин 9 типа (иPCSK9), и ни у кого не 
достигнуто целевого уровня ХС ЛНП менее 1,4 ммоль/л.

При СГХС количество пациентов, получающих ГЛТ, 
увеличилось на 13%, p<0,001. Среди пациентов с СГХС 
также отмечена положительная динамика в отношении 
инициации терапии статинами (на 13%, p<0,001), в том 
числе в максимальной дозе (на 9%, p<0,001), и эзетимибом 
(на 7%, p<0,001). Комбинированной терапии статинами 
с эзетимибом придерживались 13% пациентов. Доля па-
циентов с СГХС, которые получали иPCSK9, увеличилась 
с 2% до 3%, а трехкомпонентную ГЛТ — с 1% до 2%. От-
мечена положительная динамика в достижении целевого 
уровня ХС ЛНП у пациентов с СГХС (менее 1,8 ммоль/л 
для высокого риска и менее 1,4 ммоль/л для ОВССР): 
с 0,2% до 2%.

Обсуждение

Данная работа является вторым отчетом работы РЕ-
НЕССАНС и включает трехлетний период наблюдения 
за пациентами с СГХС и ОВССР. При первичном анали-
зе данных был выявлен ряд проблем, а именно: половина 
пациентов с выраженной ГХС не желали принимать ста-
тины; сложности в проведении каскадного скрининга род-
ственников ввиду низкой заинтересованности индексных 
пациентов с СГХС; низкая приверженность к ГЛТ и часто-
та достижения целевого уровня ХС ЛНП [11; 13].

Трехлетнее наблюдение за участниками регистра РЕ-
НЕССАНС демонстрирует увеличение приверженности 
гиполипидемической терапии. Данные изменения можно 
связать с увеличением доступности получения специали-
зированных знаний по средствам интерактивных ресурсов 
от ведущих специалистов (онлайн-семинаров и веб-кон-
ференций), в том числе семинаров для пациентов, заин-
тересованных данной проблемой. Также отмечено увели-
чение доли пациентов, получающих комбинированную 
терапию статинами в режиме высокой интенсивности 
и эзетимибом до 13% и трехкомпонентной терапии, вклю-
чающей иPCSK9, до 2%. 

В августе 2019 года European Society of Cardiology 
и European Atherosclerosis Society представили обновлен-
ные рекомендации по дислипидемиям, которые опреде-
лили более низкие целевые уровни ХС ЛНП для паци-
ентов высокого (<1,8 ммоль/л) и очень высокого риска 
(<1,4 ммоль/л) [14]. В нашем исследовании доля таких па-
циентов с СГХС составила 2%. 

Полученные нами данные сопоставимы по боль-
шинству показателей с регистрами других стран, кото-
рые, как и РЕНЕССАНС, включены в крупнейший про-
ект Европейского общества атеросклероза EAS Familial 
Hypercholesterolaemia Studies Collaboration (FHSC), насчи-
тывающий 70 стран-участников [12].

В 2015 году в США был инициирован регистр па-
циентов с СГХС CASCADE-FH (Cascade Screening for 
Awareness and Detection of Familial Hypercholesterolemia). 
Недавно опубликованы данные за период наблюдения 
20±11 месяцев за 1900 пациентами с потенциальной 
СГХС [15]. В исследовании были проанализированы 
приверженность к ГЛТ, достижение целевого уровня 
ХС ЛНП и частота ССО (инфаркт миокарда, коронарная 
реваскуляризация, инсульт или транзиторная ишеми-
ческая атака). Возраст (56±15 лет), пол (39% мужчины) 
и распространенность атеросклеротических ССЗ (37%) 
были сопоставимы с данными нашего регистра. На мо-
мент включения в регистр 93% пациентов принимали 
ГЛТ. В течение последующих 20±11 месяцев наблюдения 
увеличилась доля пациентов, принимающих ГЛТ, од-
нако только 48% участников достигли уровня ХС ЛНП 
<100 мг/дл (2,6 ммоль/л) и 22% достигли концентрации 
ХС ЛНП<70 мг/дл (1,8 ммоль/л). По данным нашего ис-
следования, частота развития ССО была выше среди 
пациентов с предшествующим атеросклеротическими 
ССЗ в сравнении с пациентами без диагностирован-
ных заболеваний. Полученные результаты согласуются 
с данными регистра CASCADE-FH, где риск повторных 
ССО был выше в 6 раз (4,6 против 0,8/100 пациенто-лет) 
[15]. Экстраполированный 10-летний риск ССО (ин-
фаркт миокарда, реваскуляризация, инсульт и транзи-
торная ишемия атака) составил 46% для пациентов с уже 
имеющимися атеросклеротическими ССЗ и почти 10% 
для тех, у кого при включении под наблюдение данных 
заболеваний не диагностировано [15]. Результаты этого 
исследования аналогичны тем, которые были получе-
ны из других регистров, включая испанский регистр 
SAFEHEART (Spanish Familial Hypercholesterolemia 
Cohort Study), который имеет самый продолжительный 
период наблюдения и самое большое количество участ-
ников [16]. Выявление очень высоких показателей ССО 
в этой популяции пациентов подчеркивает важность 
ранней диагностики и инициации ГЛТ, а также контро-
ля других факторов риска атеросклероза. 

Недавно опубликованы данные 6-летнего наблюде-
ния за 2648 пациентами с СГХС в регистре SAFEHEART 
[17]. И общая частота ССО составила 1,3 случая на 100 
пациенто-лет. Однако отмечена положительная динамика 
в снижении предполагаемого 10-летнего риска ССО с 1,6% 
до 1,3% (р<0,001), что связано с увеличением доли пациен-
тов, которые достигли целевого уровня ХС ЛНП за время 
наблюдения в регистре [17].

Ранняя диагностика и начало ГЛТ у пациентов с СГХС 
ассоциируются со снижением частоты ССО. Своевремен-
ное и адекватное лечение статинами приравнивает паци-
ентов с СГХС к лицам общей популяции по заболеваемо-
сти ИБС [18]. 

По данным регистра SAFEHEART, максимальную 
ГЛТ принимали 71,8% больных с СГХС и целевого уровня 
ХС ЛНП <100 мг/дл (2,6 ммоль/л) достигли только 11,2% 
пациентов [17]. По данным регистра CASCADE-FH, толь-
ко 48% достигли снижения уровня ХС ЛНП <100 мг/дл (2,6 
ммоль/л) и у 22% наблюдалось снижение уровня ХС ЛНП 
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<70 мг/дл (1,8ммоль/л) [15]. В нашем исследовании еще 
меньшая доля пациентов достигла целевого уровня, от-
носительно новых рекомендуемых уровней ХС ЛНП. Эти 
данные напрямую взаимосвязаны с частотой ССО и свиде-
тельствуют о необходимости интенсификации ГЛТ у дан-
ной категории больных.

В соответствии с российскими рекомендациями 
2020 года [19], которые согласуются с европейскими ре-
комендациями 2019 года по ведению дислипидемии [14], 
для достижения целевого уровня ХС ЛНП применяются 
статины, эзетимиб и иPCSK9, для которых повышен класс 
доказательности (IA) для вторичной профилактики атеро-
склероза. Как эзетимиб, так и иPCSK9 (алирокумаб и эва-
локумаб) в России включены в список жизненно важных 
лекарственных средств, и больные с СГХС и атеросклероти-
ческими ССЗ имеют право на бесплатное обеспечение ими 
за счет федерального или регионального бюджета.

Заключение

Трехлетнее наблюдение за участниками регистра РЕ-
НЕССАНС демонстрирует увеличение приверженности 
гиполипидемической терапии. С увеличением риска раз-

вития сердечно-сосудистых осложнений ассоциированы 
мужской пол, гипертония, ишемическая болезнь сердца, 
отягощенный анамнез по ССЗ и концентрация липопро-
теида(а) ≥30 мг/дл. Эффективное своевременное сниже-
ние концентрации ХС ЛНП является важной стратегией 
для предотвращения манифестации ССЗ и риска развития 
ССО, однако количество пациентов, получающих адекват-
ную ГЛТ и достигших целевого уровня ХС ЛНП, остается 
низким. Впервые продемонстрирована важность динами-
ческого наблюдения за пациентами с СГХС и ОВССР вви-
ду очень высокого риска развития как новых атеросклеро-
тических ССЗ, так и повторных ССО. В настоящее время 
существуют возможности улучшения подхода к снижению 
концентрации ХС ЛНП с использованием 2- и 3-компо-
нентной ГЛТ с включением в схему лечения иPCSK9, ко-
торые в большинстве регионов РФ при наличии клиниче-
ских показаний предоставляются бесплатно.

Научная работа выполнена при поддержке компа-
ний «Амджен» и «Санофи». Авторы благодарят компанию 
Aston Health за техническую организацию и ведение реги-
стра «РЕНЕССАНС», а также Дмитриеву Наталию Юрьев-
ну за статистическую и аналитическую подготовку данных 
для статьи.
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