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Familial hypercholesterolemia is inherited genetic disease characterized by high cholesterol levels in the blood and high risk 
of cardiovascular disease. There are mutations in the LDL-receptor gene, so the diseases have specifically high levels of low-density 
lipoproteins. Combination of non-drug therapies in with lipid-lowering drugs does not often reach to the steady normalization of the 
lipid profile. However, in Kazakhstan available method for extracorporeal removal of LDL is Heparin-induced Extracorporeal Lipo-
protein Precipitation (HELP therapy). The main step of the process is selective precipitation of LDL with heparin, different values 
of pH and immunoadsorption membrane filtration. This mini review discussed diagnostic approach of familial hypercholesterolemia 
and indications to HELP therapy.
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Жанұялық гиперхолестеринді емдеу кезінде тығыздығы төмен липопротеидтерді 
экстракорпоралды жолмен алып тастау
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Жанұялық гиперхолестеринемия – жүрек-қантамыр жүйесінің ауруларының даму қауіп-қатерін жоғарылататын холестериннің қан 
құрамында көлемінің артуымен жүретін генетикалық ауру. Бұл ауруда ТТЛП рецепторы генінде мутация болғандықтан көп жағдайда қандағы 
ХС-ТТЛП мөлшері жоғарылайды. Қазіргі таңда жанұялық гиперхолестринемияның диагностикасы мен қосарланған емі бойынша өзекті 
сұрақтар бар. Медикаментозды емес ем мен қан құрамындағы липидтерді төмендетуге арналған препараттарды қолдану липидті профильді 
реттеуге мүмкіндік бере бермейді. Бүгінде Қазақстанда ХС-ТТЛП-терді экстракорпоралды түрде алып тастаудың жолы, яғни, HELP терапия 
(Heparin-induced Extracorporeal Lipoprotein Precipitation) емі қолжетімді. Бұл әдіс кезінде гепарин, рН-дің әр түрлі көрсеткіштері қолданылады 
да, соның нәтижесінде қан сарысуында ТТЛП-дің селективті тұнуы болады. Ал ол өз кезегінде мембранды сүзгілеу арқылы алып таста-
лынады. Берілген әдебиеттік шолуда жанұялық гиперхолестринемияның негізгі диагностикалық жолдары мен HELP терапияны қолдануға 
көрсеткіштер айтылған. 
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Семейная гиперхолестеринемия - наследственное генетическое заболевание, при котором  происходит повышение уровня холесте-
рина в крови, что приводит к высокому риску раннего развития сердечно-сосудистых заболеваний. В связи с тем, что происходит мутация 
в гене рецептора ЛПНП, при данном заболевании в основном в крови повышается уровень ХС-ЛПНП. На современном этапе актуальным 
остается вопрос диагностики семейной гиперхолестеренемии и эффективной комбинированной терапии. Применение немедикаментозных 
методов лечения в сочетании с гиполипидемическими препаратами не всегда приводят к стабильной нормализации липидного профиля. 
Сегодня в Казахстане доступен метод экстракорпорального удаления ХС-ЛПНП – HELP терапия (Heparin-induced Extracorporeal Lipoprotein 
Precipitation). При этом используется гепарин и различные значения рН, в результате чего в плазме крови происходит селективное осажде-
ние ЛПНП, которые затем удаляются посредством мембранной фильтрации. В данном обзоре обсуждены основные диагностические под-
ходы семейной гиперхолестеринемии и показания к применению HELP терапии.
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Актуальность
Нарушения липидного обмена являются одним 

из важнейших факторов развития и прогрессирования 
атеросклеротических поражений сосудов [1]. Начальные 
стадии атерогенеза в раннем возрасте характеризуется 
бессимптомным течением до определенного периода 
времени. Клинически выраженные проявления 
атеросклероза свидетельствуют о далеко зашедшей стадии 
заболевания с поражением различных сосудистых бассейнов 
в виде инфаркта миокарда, мозгового инсульта и т.д. [2]. 
Семейная гиперхолестеринемия (далее - СГХ) является 
наследственным заболеванием, в результате генетических 
нарушений происходит повышение уровня холестерина в 
крови, что приводит к высокому риску раннего развития 
атеросклероза в сосудах сердца, мозга, почек и в других 
органах [2-3]. Болезнь называется семейной, так как 
высокий холестерин крови передается из поколения в 
поколение и вызывает проявление болезни уже в молодом 
возрасте [1]. Механизмы наследования и причины раннего 
атеросклероза в некоторых семьях изучены недостаточно, 
также как и возможности и перспективы лечения данного 
заболевания. 

В доступной нам литературе отсутствует данные о 
заболеваемости и распространенности СГХ в Казахстане, 
хотя в клинической практике часто встречаются пациенты 
с семейным анамнезом сердечнососудистых заболеваний 
и высокими липидами крови. Гетерозиготная СГХ 
весьма распространенное заболевание встречается в 
европейской популяции с частотой от 1:200 до 1:500 
человек, следовательно, в расчете на наше население это 
34000 человек (спекулятивный расчет). Гомозиготная СГХ 
в европейской популяции встречается редко (от 1:160000 
до 1:1000000 человек), однако у жителей Азии данное 
заболевание встречается с более высокой частотой, чем в 
обычной популяции [4-5]. Распространенность СГХ среди 
пациентов с сердечно-сосудистыми заболеваниями очень 
высока. По данным Европейских регистров, доля пациентов 
с СГХ среди кардиологических пациентов мужского и 
женского поля составляет 7,5-8,3% и 11,1% соответственно 
[6-7]. 

СГХ отличается высокой смертностью, особенно 
это характерно для гомозиготной формы [8-9]. При 
последней, уровень холестерина повышается до 16,8–26,9 
ммоль/л (650-1000 мг/дл), ксантомы появляются к 4 году 
жизни и пациенты чаще умирают от сердечно-сосудистых 
заболеваний уже к 20 годам жизни. При гетерозиготных 
формах, холестерин повышается до 6,4–14,2 ммоль/л (250-
550 мг/дл), ксантомы появляются к 20 годам жизни, при этом 
развивается распространенный атеросклероз к 30 годам. 
Липид-снижающие препараты недостаточно эффективны: 
при гомозиготной форме СГХ уровень липидов низкой 
плотности снижается на 10%, а при гетерозиготной форме - 
от 25 до 49% [10]. Поэтому, прогрессирующие случаи СГХ, 
не отвечающие на медикаментозную терапию, требуют более 
агрессивного лечения с применением экстракорпоральных 
методов гемокоррекции [11]. 

Таким образом, в Казахстане недостаточно 
изученными остаются пациенты с гиперхолестеринемией, 
что возможно связано с отсутствием настороженности для 
данной патологии в детской педиатрической практике, 
а так же недостаточным знанием критериев постановки 
диагноза семейной гиперхолестеринемии. Целью данного 

исследования явилось краткий обзор диагностики и лечения 
СГХ из доступных зарубежных рекомендаций и обсуждение 
альтернативных методов терапии с применением 
экстракорпорального метода удаление липидов низкой 
плотности. 

Терминология 
В последние годы в клиническую практику внедрен 

более точный термин - дислипопротеинемия (ДЛП), 
который включает в себя не только расстройства, связанные 
с высокими или низкими уровнями липопротеинов, но и 
нарушения их композиционного состава [12]. Клиническое 
значение этих расстройств связано с непосредственным 
влиянием на атерогенез и прежде всего на развитие 
ишемической болезни сердца [13-14]. В то же время такие 
заболевания, как панкреатит и жировая болезнь печени, 
также обусловлены ДЛП, в связи с чем, ДЛП делятся на 
первичные и вторичные. Первичные ДЛП чаще всего 
являются следствием генетического дефекта в процессах 
синтеза или деградации липопротеинов. При дальнейшей 
дифференциации моногенные заболевания с доминантным 
или рецессивным способами наследования отделяют от 
многофакторных форм с более сложными механизмами 
наследования. 

Липопротеины делятся на пять основных классов в 
зависимости от состава липидов, апопротеинов, плотности, 
размера и электрофоретической подвижности:

– хиломикроны;
– липопротеины очень низкой плотности (ЛОНП);
– липопротеины промежуточной плотности (ЛППП);
– липопротеиды низкой плотности (ХС-ЛПНП) 

- т.н. «атерогенный холестерин». ЛПНП переносят 
холестерин из гепатоцитов к другим клеткам организма 
[15-16]. Превышение нормального значение ХС-ЛПНП 
может увеличивать риск развития сердечно-сосудистых 
заболеваний;

- липопротеиды высокой плотности (ХС-ЛПНП) 
- переносят холестерин от клеток обратно в печень, 
и, следовательно, предотвращают развития сердечно-
сосудистых заболеваний. 

Липидный состав отдельных фракций липопротеинов 
очень разный и характеризуется разным атерогенным 
потенциалом, с возрастом отмечается физиологическое 
повышение уровней холестерина и триглицеридов 
в плазме крови. Самый точный способ разделения 
и оценки количественного состава липопротеинов – 
ультрацентрифугирование в градиенте плотности. Этот 
метод - «золотой стандарт», но ввиду его затратности, мало 
применим в лечебной практике.

Кроме того, выделяют триглицериды – это одна из 
основных форм сохранения жиров в организме, источник 
энергии. Триглицериды, в комплексе с холестерином, 
образуют липиды плазмы [16]. 

Диагностика семейной 
гиперхолестеринемии

Базовая диагностика нарушений липидного профиля 
заключается в количественном определении уровней 
общего холестерина и триглицеридов в сыворотке натощак. 
Патологические результаты требуют подтверждения через 
несколько недель. Повторное исследование должно быть 
дополнено определением ХС-ЛПВП и расчетом ХС-ЛПНП 
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по формуле Фридвальда (в ммоль/л или мг/дл): ХС-ЛПНП = 
ОХС – (ХС-ЛПВП + ТГ/2,2) [17-18].

Скорость прогрессирования заболевания 
непредсказуема, кроме того, в основе острых клинических 
проявлений атеросклероза, таких как острый коронарный 
синдром, мозговой инсульт и гангрена, лежит дестабилизация 

атеромы с последующим тромбообразованием [19].
Первичная дислипопротеинемия у родственников 

первой степени родства, а также преждевременное начало 
заболеваний, обусловленных атеросклерозом, - абсолютные 
показания к проведению липидной диагностики. При этом 
в одной и той же семье можно выявить самые различные 

Липидные 
показатели

В популяции 
(низкий риск)

Пациенты с 
умеренным 

риском

Пациенты с 
высоким 
риском

Пациенты с 
очень высоким риском

ОХС ≤5,5 ≤5,0 ≤47,5 ≤4,0

ХС-ЛПНП ≤3,5 ≤3,0 ≤2,5 ≤1,8

ХС-ЛПВП
Муж - >1,0 Муж - >1,0 Муж - >1,0 Муж - >1,0

Жен - >1,2 Жен - >1,2 Жен - >1,2 Жен - >1,2

ТГ ≤1,7 ≤1,7 ≤1,7 ≤1,7

Оптимальные значения липидных параметров (ммоль/л) в зависимости от категории риска развития 
сердечно-сосудистых заболеваний

* ОХС – общий холестерин, ХС-ЛПНП – холестерин липопротеидов низкой плотности, ХС-ЛПВП – холестерин липопротеидов высокой плотности, ТГ – 
триглицериды, муж – мужчины, жен - женщины. 

нарушения липидного обмена с разным атерогенным 
профилем. Согласно рекомендациям Европейского общества 
кардиологов и Европейского общества атеросклероза 
оптимальные уровни липидных показателей крови зависят 
от степени индивидуального сердечно-сосудистого риска 
(Таблица 1) [3].

В отношении диагностики семейной холестеринемии 
важен тот факт, что данное заболевание, во-первых, вызвано 
мутацией гена рецептора ЛПНП, во-вторых, наследуется 
аутосомно-доминантным путем [20]. Проявления семейной 
гиперхолестеринемии зависит от вида наследования: 
гомозиготное, гетерозиготное. Очень редко встречающаяся 
гомозиготная форма имеет 2 мутантных аллеля в 
локусе рецептора ЛПНП, однако, у таких лиц  уровень 
холестерина обычно наблюдается в пределах 16,8–26,9 
ммоль/л (при норме не более 6,2 ммоль/л в популяции), 
ксантоматоз проявляется уже к 4–м годам жизни и смерть 
от ишемической болезни сердца развивается к 20 годам. У 
лиц с гетерозиготной формой имеется один аллель, который 
может провоцировать появление СГХ, примерно половина 
рецепторов ЛПНП остается активной, уровень холестерина 
составляет примерно 6,4-14,2 ммоль/л, ксаноматоз 
развивается к 20 годам, атеросклероз – к 30 годам [8-9].

Главным критерий семейной гиперхолестеринемии 
является уровень холестерина в крови выше 8-12 ммоль/л. 
Сложность в том, что высокий уровень холестерина сам 
по себе не вызывает каких-либо симптомов. И к слову, 
при семейной гиперхолестеринемии холестерин в крови 
повышен уже с рождения, это подтверждается путем 
исследования пуповинной крови при рождении ребенка 
[21]. В остальных случаях диагноз обычно ставится на 
обнаружении очень высокого уровня холестерина крови 
среди членов одной семьи и, как правило, не вызывает 
сомнений, если уровень общего холестерина больше 9 

ммоль/л. У таких пациентов появляются дополнительные 
внешние признаки этого заболевания, причем которые 
могут заметить сами пациенты или окружающие. К примеру, 
об отложении холестерина в сухожилиях - ксантомы и в 
области век - ксантелазмы.

Сухожильные ксантомы, более специфичный 
признак СГХ, начинают появляться уже в возрасте 20 
лет и встречаются у 70% взрослых пациентов, они могут 
располагаться на разгибательных поверхностях кистей рук 
и ахилловых сухожилий. Ксантелазмы век и липоидные 
дуги роговицы менее специфичные признаки данного 
заболевания. У больных с гомозиготной формой семейной 
гиперхолестеренемиией образуются багровые сухожильные 
ксантомы и оранжево-желтые подкожные плоские или 
бугристые ксантомы на ягодицах, в локтевых ямках, на 
коленных и руках обычно в межпальцевых промежутках 
[1-2]. Ишемическая болезнь сердца проявляется рано: в 
4-5 декадах жизни у лиц мужского пола и на 10 лет позже 
у лиц женского пола. Преждевременные случаи развития 
инфаркта миокарда могут быть связаны с гетерозиготной 
СГХ. Уровни ХС-ЛПНП у пациентов с гетерозиготной СГХ 
могут быть в пределах от 5 до 10 ммоль/л и увеличиваются 
с возрастом, уровень ХС-ЛПВП обычно снижен, уровень 
триглицеридов может быть слегка повышен. Таким 
образом, СГХ следует заподозрить при наличии высокой 
гиперхолестеринемии, обусловленной ХС-ЛПНЛ, и если 
при этом имеются сухожильные ксантомы [1-2].

Таблица 1
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Диагностические критерии гетерозиготной 
и гомозиготной формы СГХ

Для выявления фенотипа, характерного для семейной 
гетерозиготной СГХ предлагается использовать критерии 
MedRed и ВОЗ (Таблица 2) [22].  

Harada-Shiba и соавторы (Япония), предлагают 
диагностические критерии гетерозиготной формы СГХ в 
зависимости от возраста пациентов до 15 лет (Таблица 3) у 
детей и у взрослых (Таблица 4) после 15 лет [23].

Гомозиготная СГХ диагностируется на основании 

Диагностические критерии гетерозиготной семейной гиперхолестеринемии согласно 
MedPed и ВОЗ

Диагностические критерии гетерозиготной формы СГХ у детей 

Диагностические критерии гетерозиготной формы СГХ у взрослых (от 15 лет и старше) 

Критерий Оценка
Наследственный 
анамнез

• Раннее развитие ССЗ и/или уровень Х-ЛПНП выше 95-ой центили у 
ближайшего родственника;
• Наличие сухожильных ксантом у ближайшего родственника и/или уровень 
Х-ЛПНП выше 95-ой центили у детей младше 18 лет 

1

2
Клинический анамнез • Раннее развитие сердечно-сосудистого заболевания

• Раннее развитие атеросклеротического поражения 
церебральных /периферических артерий

2
1

Физикальное обследование • Сухожильные ксантомы
• Дуга роговицы у пациента младше 45 лет

6
4

Уровень Х-ЛПНП • >8,5 ммоль/л (больше ~ 330 мг/дл)
• 6,5-8,4 (~ 250-329 мг/дл) 
• 5 5,0-6,4 ммоль/д (~ 190-249 мг/дл) 
• 3 4,0-4,9 ммоль/л (~ 155-189 мг/дл)

 8
5
3
1

Определенная СГ Оценка >8
Предположительная СГ Оценка 6-8
Возможная СГ Оценка 3-5
Нет диагноза Оценка <3

*ССЗ – сердечно-сосудистые заболевания, Х-ЛПНП – холестерин липопротеидов низкой плотности, Х-ЛПВП – холестерин липопротеидов высокой 
плотности, СГ- семейная гиперхолестеренемия.

Примечание: У детей с гетерезиготной формой СГХ отсутствуют такие 
симптомы как сухожильные ксантомы, поэтому наличие этих симптомов 
в их семье очень важно. Так как уровень ЛПНП колеблится с возростом 

детей, требуется его частый контроль. Наличие ИБС у мужчин моложе 55 
лет и у женщин моложе 65 лет считается ранним развитием ИБС.

Примечание: Диагноз должен быть выставлен после исключения 
возможной вторичной гиперлипидемии. Пациенты, соответствующие 
2 пункту должны рассматриваться как СГХ. Когда подозревается СГХ, 
чтобы поставить диагноз, должны быть проведены генетические тесты. 
Узловые ксантомы на коже не включают в себя окологлазные ксантомы. 
Пациентов с утолщением ахиллова сухожилия (≥9 мм) на рентгенографии 

следует рассматривать как имеющие ксантомы. Если уровень ЛПНП ≥250 
мг/дл (≥6,47 ммоль/л), то следует решительно предполагать СГХ. Во время 
лекарственной терапии, начальный уровень должен быть использован  в 
качестве опорного значения. Наличие ИБС у мужчин моложе 55 лет и у 
женщин моложе 65 лет считается ранним развитием ИБС. При установки 
диагноза СГХ семья пациента также должна быть обследована.

таких клинических признаков, как уровень общего 
холестерина ≥600 мг/дл (≥15,4 ммоль/л), наличие ксантом 

на коже, раннего развития ИБС в детстве, и наличие 
гетерозиготной СГХ в семейном анамнезе родителей. 

Диагностические критерии 

1. Гиперхолестеринемия: предварительный уровень ЛПНП ≥140 мг/дл (≥3,62ммоль/л). Когда уровень общего холестерина ≥220 мг/дл 
(≥5,69 ммоль/л), тогда необходимо измерить уровень ЛПНП

2. Семейный анамнез СГХ или ранний ИБС у родственников второй степени родства

Диагностические критерии 

1. Гипер ЛПНП холестеринемия (предварительный уровень ЛПНП ≥180 мг/дл (≥4,66 ммоль/л)) 

2. Сухожильные ксантомы (сухожильные ксантомы на плече, локтях, колени и/или в ахилловых сухожилиях) или узловые ксантомы на коже

3. Семейный анамнез СГХ или ранний ИБС у родственников второй степени родства

Таблица 2

Таблица 3

Таблица 4
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Кожные ксантомы в детстве более характерны для 
этого заболевания. Во многих случаях, эти пациенты 
первоначально обращаются к дерматологам. Когда 
трудно отличить гомозиготную форму СГХ от тяжелой 
гетерозиготной формы, можно поставить окончательный 
диагноз на основании обнаружения пониженной 
активности генов, кодирующих синтез рецепторов ЛПНП в 
фибробластах/лимфоцитах (20% или менее от нормальной 
активности), мутация генов ApoB или фермента пропротеин 
конвертазы субтилизин/кексин 9 (PCSK9) (24-25). 

Если при неоднократном измерении выявляется 
нормальное содержание холестерина крови, то это 
свидетельствует о том, что семейной гиперхолестеринемии 
у данного пациента нет и она не появится в течение всей 
его жизни, и данный индивидуум передаст своим детям 

нормальный ген ЛПНП-рецепторов. Преимущество 
генетического метода еще в том, что мы можем выявить детей, 
у которых еще нет данной патологии, но есть ген, который 
может вызвать ее, чтобы провести профилактические 
мероприятия.

Следующий метод - метод семейного скрининга, 
основанный на выявлении заболеваний с установленным 
диагнозом семейной гиперхолестеринемии у ближайших 
родственников. В рисунке 1 продемонстрировано возможные 
варианты наследования болезни..

Тщательно собранный семейный анамнез может 
убедительно показать наличие преждевременной ИБС, 
гиперхолестеринемии и сухожильных ксантом примерно у 
половины родственников первой степени родства (родители, 
родные сестры и братья). Тщательное обследование 
родственников в таких случаях обязательно, так как половина 
из них потребует агрессивной гиполипидемической терапии. 
Возможна пренатальная диагностика данного заболевания. 
При планировании беременности партнеру человека с 
известным заболеванием также необходимо проверить 
уровень холестерина для исключения наличия у него 
наследственной гиперхолестеринемии, чтобы уменьшить 
риск рождения ребенка с более серьезной гомозиготной 
формой семейной гиперхолестеринемией [26].

 

Лечение семейной гиперхолестеринемии  
Лечение семейной гиперхолестеринемии комплексное, 

направленно на снижение высокого уровня холестерина и 
риска развития сердечно-сосудистых осложнений, таких 
как инфаркт миокарда и инсульт. Для данной категории 
пациентов строгий отказ от курения, снижение избыточной 
массы тела, управление сопутствующими заболеваниями, 
таких как – артериальная гипертензия и сахарный диабет, 
так как присутствие этих факторов значительно повысит 
риск развития сердечно-сосудистой патологии при высоком 
уровне холестерина в крови [3]. 

Основные принципы немедикаментозного лечения: 
•	 диета, богатая фруктами и овощами, с низким 

содержанием твёрдых жиров и общего жира; 
•	 регулярная физическая нагрузка, как минимум 

30 минут ежедневно, она не только снижает уровень 
холестерина, но и предотвращает развитие сахарного 
диабета, нормализует вес. Эта рекомендация является очень 
важной в лечении данного заболевания;

•	 отказ от  курения, поскольку никотин и другие 
вредные вещества сигареты повреждают кровеносные 
сосуды, способствуя образованию атеросклероза. Отказ от 
курения на 36% снижает сердечно-сосудистую смертность 
независимо от пола, возраста и национальности [27]. 

Лекарственная терапия должна проводиться довольно 
интенсивно, но с осторожностью у женщин детородного 
возраста. Согласно рекомендациям Европейского общества 
кардиологов и Европейского общества атеросклероза 
для лечения  семейной холестеринемии рекомендуется 
использовать препараты группы ингибиторов редуктазы 
ГМГ-КоА (статины) в высоких дозах, при необходимости в 
комбинации с ингибиторами всасывания холестерина и/или 
секвестрантами желчных кислот [3]. 

Лечение должно быть пожизненным с целью снижения 
уровня ХС-ЛПНП менее 3,0 ммоль/л у лиц с умеренным 
риском, менее 2,5 ммоль/л у лиц с высоким риском и менее 
1,8 ммоль/л у лиц с очень высоким риском (например, 
ИБС). Рекомендуется титрование аторвастатина или 
розувастатина до достижения максимальной дозы. При 
невозможности достичь целевых значений максимального 
снижения уровня ХС-ЛПНП следует добиваться при 
помощи комбинированного использования лекарственных 
средств в переносимых дозах. Следует отметить, что при 
использовании лекарственных препаратов в максимальных 
дозах у пациентов с особенно высоким исходным уровнем 
ХС-ЛПНП нельзя ожидать снижения этого показателя 
до значений < 1,8 ммоль/л, нужно ориентироваться на 
максимальное снижение уровня ХС-ЛПНП, которого удастся 
достичь без развития нежелательных явлений. Тем не менее, 
статины являются относительно безопасными препаратами 
даже при применении максимально рекомендованной 
дозы, при этом частота побочных эффектов обычно менее 
5%. Редко может наблюдаться поражение печени (поэтому 
необходимо 1 раз в 3-6 месяцев проверять с помощью 
лабораторных анализов функцию печени) или мышц [3, 23], 

Экстракорпоральное удаление липидов 
низкой плотности

Альтернативное лечение СГХ - H.E.L.P терапия 
(селективный аферез ХС-ЛПНП). Как уже отмечалось 
выше, соблюдение диеты и применение статинов могут 

Рисунок 2. Процедура экстракорпорального удаления 
липидов низкой плотности с применением HELP терапии
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значительно снизить уровень холестерина у больных с 
семейной холестеринемией. Но те пациенты, которые 
имеют сразу 2 гена, ответственные за развитие данной 
патологии (т.н. гомозиготы) скорее всего, будут либо 
менее, либо совсем не восприимчивы к медикаментозной 
терапии. Поэтому, впервые 1975 году был применен метод 
удаление холестерина через плазмы аппаратным путем, так 
называемым – терапевтическим плазмаферезом. Однако 
данный метод не только удаляет холестерин, он также 
удаляет и другие необходимые вещества, содержащиеся в 
плазме человека. Это и вызвало необходимость разработать 
более селективные методы удаления холестерина [11]. 

В настоящий момент в мире существует несколько 
методов избирательного (селективного) удаление 
холестерина, особенно ХС-ЛПНП. Из них в Казахстане 
доступен один метод – экстракорпоральное удаление 
липидов низкой плотности. Метод основан по механизму 
каскадной плазмафильтрации, липопреципитации и 
плазмасорбции. При этом используется гепарин и различные 
значения рН, в результате этого в плазме крови происходит 
селективное осаждение ЛПНП, которые удаляются 
посредством мембранной фильтрации, а плазма очищается 
от гепарина и возвращается в кровь пациента. В литературе 
чаще встречается термин H.E.L.P терапия (Heparin-induced 
Extracorporeal Lipoprotein Precipitation) (Рисунок 2) [28]. 

Цель данной терапии состоит в снижении общего 
усредненного уровня холестерина на 45-55%, ХС-ЛПНП на 
40-60%, ЛП (А) на 40-60%. 

На сегодняшний день опубликовано множество 
критериев лечения. Критерии для назначения и проведения 
H.E.L.P терапии, рекомендованные различными 
международными организациями и основанные на 
многочисленных исследованиях [11].

Следующие показания для проведения одобрены FDA 
(Американское управление по санитарному надзору за 
качеством пищевых продуктов и медикаментов): 

- функциональные гомозиготы с ХС-ЛПНП > 13 

ммоль/л 
- функциональные гетерозиготы без диагностичекого 

сердечно-сосудистого заболевания, но ХС-ЛПНП > 7,77 
ммоль/л 

- функциональные гетерозиготы, но с 
диагностированными сердечно - сосудистыми 
заболеваниями, и ХС-ЛПНП > 5,18 ммоль/л. 

Показания Международной экспертной группы по 
СГХ (Испания) включают: 

- гомозиготы СГХ и гетерозиготы с симптомами 
ишимической болезни сердца, у которых ХС-ЛПНП 
> 4,2 ммоль/л или уменьшается на < 40% несмотря на 
максимальное медицинское вмешательство. 

Критерии Немецкого федерального комитета врачей и 
фондов медицинского страхования включают: 

- гомозиготы ХСГ и тяжелую гиперхолестеринемию, 
при которой максимальная диета и медикаментозное 
лечение в течении более чем 1 года не помогли в достаточной 
степени понизить холестерин. 

Критерии HEART-UK включают (Великобритания): 
- гомозиготы ХСГ, у которых ХС-ЛПНП уменьшен на 

< 50% и/или > 9 ммоль/л медикаментозным лечением; 
- гетерозиготы ХСГ или генетическая 

предрасположенность, подтвержденная объективными 
признаками прогрессирования ИБС и ХС-ЛПНП > 5,0 
ммоль/л или уменьшается на < 40% на медикаментозное 
лечение; 

- прогрессирующая ИБС, тяжелая гиперхолестеренемия, 
и ЛП (а) > 3,3 ммоль/л, у которых ХС-ЛПНП остаются 
высокими, несмотря на медикаментозное лечение; 

Критерии Европейского общества атеросклероза: 
- невозможность достичь уровня ЛП (а) менее чем 2,77 

ммоль/л. (5,6,8).
Лечение также могут получать пациенты без СГХ, но с 

очень высоким ХС-ЛПНП, не отвечающие на традиционную 
терапию или не переносящие ее. Во время беременности, 
уровень ХС-ЛПНП у людей с СГХ может повышаться до 
критического уровня, что может поставить под угрозу 
маточно-планцетарное кровоснабжение. В Японии 
министерство здравоохранения, утвердило применение 
селективного афереза ХС-ЛПНП при периферических 
сосудистых заболеваниях (10 процедур не менее 8 недель) 
по классификации Фонтена II и выше (перемежающаяся 
хромота 2 стадии и выше), или когда хирургическое 
лечение недоступно или традиционная терапия не является 
эффективными.

Остановимся на противопоказаниях к проведению 
экстракорпорального удаления ХС-ЛПНП: 

•	 Непереносимость экстракорпорального 
кровообращения; 

•	 Пациенты (дети) весом менее 20 кг; 
•	 Кровоточивость или невозможность использования 

гепарина; 
•	 Аллергия на компоненты процедуры; 
•	 Выраженные нарушения гемодинамики, сердечная 

недостаточность, тяжелая аритмия, аневризма аорты, 
декомпенсированные пороки сердца.

Отметим, что все методы лечения должны быть в 
применены комплексно, гармонично дополняя друг друга 
с минимальным риском развития побочных эффектов и 
направленные главным образом на улучшение качества 
жизни пациентов. 

Приводим предварительные результаты нашего 

Рисунок 2. Процедура экстракорпорального удаления 
липидов низкой плотности с применением HELP терапии



21
№2 (36) 2015 Clinical Medicine of Kazakhstan

собственного исследования [29] в применении данной 
методики при лечении гиперхолестеренемии у 23 пациентов, 
из них 13 пациентов с ишемической болезнью сердца 
(группа ИБС), и 10 пациентов с нефротическим синдромом 
(группа НС), где до проведения одной процедуры афереза 
ХС-ЛППН и после нее через 12 часов у каждого пациента 
проводилось определение  уровень общего холестерина, 
ХС-ЛПВП, ХС-ЛПНП, уровень триглицеридов (ТГ), 
получили ниже приведенные  данные. После проведения 
одной процедуры H.E.L.P терапии значительно снизился 
уровень общего холестерина: снижение до 54,1 ± 16,5% (р = 
0,008) в ИБС группе и 36,0 ± 8,96% (р = 0,018) в группе НС. 
Значение ХС-ЛПН снизился на 47,50 ± 14,09% (р = 0,012) в 
группе ИБС и на 30,1 ± 8,96% в НС, при р = 0,066. Уровень 
ТГ снизился в среднем на 64,6 ± 31,3% (р = 0,012) в группе 
ИБС и 55,9 ± 18,9% (р = 0,042) у пациентов с НС. Несмотря 
на селективное удаление ХС-ЛПНП при ЛПНП - аферезе, 
мы также наблюдали удаление ХС-ЛПВП в группе ИБС на 
56,6 ± 23,5% (р = 0,028) и в группе НС до 55,0 ± 9,12% (р = 
0,066) [29].

Методика экстракорпорального удаление липидов 
низкой плотности был одобрен и официально разрешен к 
применению в клиниках Казахстана на заседании экспертной 
комиссии по вопросам развития здравоохранения 
Министерстве здравоохранения и социального развития 
Республики Казахстан от 12 декабря 2014 года (протокол 
№6) [30]. 

Таким образом, несмотря на довольное тяжелое 
течение семейной гиперхолестеринемии и прогрессирующее 
развитие атеросклероза и его осложнений, сочетание 
немедикаментозных и медикаментозных методов лечения 
с альтернативной экстракорпоральной поддержкой 
может стать реальной возможностью для лечения такой 
категории пациентов, что позволит контролировать 
развитие осложнений и значительно улучшить качество 
жизни наших пациентов. Необходимо дальнейшее изучение 
проблемы семейной гиперхолестеринемии в Казахстане, 
с целью ранней диагностики и профилактики отдаленных 
осложнений со стороны сердечно-сосудистой системы.
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