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Гиперхолестеринемия (ГХС)  – бессимптом-
но текущее состояние, которое возникает за 
годы до инфаркта миокарда, инсульта и других 
сердечно-сосудистых заболеваний (ССЗ). Обна-
ружение ГХС в молодом возрасте является важ-
ным профилактическим шагом для предупреж-
дения сердечно-сосудистых событий (ССС). 
Данная информация актуальна для пациентов с 
семейной формой ГХС (СГХС), увеличивающей 
риск развития ишемической болезни сердца 
(ИБС) на 13  % в сравнении с общей популя-
цией [1].

Аутосомно-доминантная СГХС ассоцииро-
вана с мутацией в генах рецептора липопроте-
инов низкой плотности (ЛПНП) LDLR [2, 3], 
аполипопротеина B-100 APOB [4] и пропротеин-
конвертазы 9-го субтилизин-кексинового типа 
PCSK9 [5, 6]. Мутации гена белка-адаптера ре-
цепторов ЛПНП LDLRAP1, унаследованные от 
обоих родителей, приводят к развитию аутосом-
но-рецессивной СГХС [7]. Нарушение функции 
вышеперечисленных генов приводит к увеличе-
нию уровня холестерина разными путями. Му-
тация в гене LDLR, являющаяся наиболее часто 
встречаемым вариантом СГХС, связана с поте-

рей функции рецептора ЛПНП [8–10]. При му-
тации в гене аполипопротеина B-100, который 
является лигандом рецепторов ЛПНП, процесс 
связывания частицы ЛПНП с рецептором на-
рушается, что приводит к увеличению уровня 
холестерина в крови [11, 12]. Мутация в гене 
PCSK9 усиливает функцию белка PCSK9 и, со-
ответственно, увеличивает процесс деструкции 
рецепторов ЛПНП. Количественная составляю-
щая рецепторов падает, что способствует сни-
жению утилизации ЛПНП [13, 14]. Пациенты 
с мутацией в генах LDLR и PCSK9 демонстри-
руют наиболее тяжелый фенотип, связанный с 
высоким уровнем холестерина ЛПНП [15].

Распространенность СГХС в США, по дан-
ным разных авторов, составляет от 1  :  212 до 
1  :  250 [16–18]. Геномный консорциум США 
(Myocardial Infarction Genetics Consortium), 
включивший в общей сложности 26 025 человек, 
выявил случаи тяжелой гетерозиготной СГХС 
у 7  % исследуемых [19]. В  России по данным 
эпидемиологического исследования ЭССЕ-РФ 
распространенность СГХС в различных регио-
нах достигает 60  % [20]. Авторы проведенного 
в России исследования АРГО сообщили о еще 

А т е р о с к л е р о з

2021	 Научно-практический журнал	 Т. 17, № 2

DOI 10.52727/2078-256Х-2021-17-2-83-93

Гиперхолестеринемия в молодом возрасте

А.Н. Спиридонов, Ю.И. Рагино

НИИ терапии и профилактической медицины – 
филиал ФГБНУ ФИЦ Институт цитологии и генетики СО РАН 

630089, г. Новосибирск, ул. Бориса Богаткова 175/1

В настоящем обзоре проведен анализ данных мировой литературы, посвященных про-
блеме семейной гиперхолестеринемии в молодом возрасте; обсуждается ее распространенность 
на территории как Российской Федерации, так и всего мира. Проанализирована проблема 
увеличения риска сердечно-сосудистых событий в зависимости от возраста. Представлены 
результаты исследований, в которых изучены вопросы эффективности существующих шкал 
оценки риска в молодом возрасте, а также критерии фенотипической диагностики, включая 
DLCNC, Simon Broome, MEDPED, японские критерии. Дан обзор исследований, направлен-
ных на изучение эффективности влияния медикаментозной и немедикаментозной терапии на 
уровень холестерина. Анонсированы инновационные методы коррекции гиперхолестеринемии. 
Использованы сведения на основе данных баз данных PubMed, Google Scholar.

Ключевые слова: семейная гиперхолестеринемия, молодой возраст, ишемическая болезнь 
сердца.

© Спиридонов А.Н., Рагино Ю.И., 2021

Спиридонов Александр Николаевич  – врач-ординатор по специальности «кардиология», ORCID0000-0003- 
4892-0861, e-mail: Spiridonov.al16@yandex.ru

Рагино Юлия Игоревна – д-р мед. наук, проф., чл.-корр. РАН, руководитель НИИТПМ – филиал ИЦиГ 
СО РАН, ORCID0000-0002-4936-8362, e-mail: ragino@mail.ru



84

Атеросклероз. 2021. Т. 17, № 2

большей распространенности СГХС. В  данное 
исследование были включены 18  273  пациента 
(58,9  % женщин) высокого и очень высокого 
сердечно-сосудистого риска, посетившие поли-
клинику по различным причинам и давшие со-
гласие на определение уровня общего холесте-
рина; ГХС выявлена у 81,3 % женщин и 78,9 % 
мужчин [21]. Предположительное количество 
случаев гетерозиготной СГХС в РФ – не менее 
300 000, гомозиготной – 140–280, учитывая от-
сутствие клинических проявлений, большинство 
этих случаев не подтверждено [21]. В Европе 
данное заболевание встречается у 8  % пациен-
тов, госпитализированных с диагнозом «острый 
коронарный синдром» [1]. Проблемы с диагно-
стикой возникают не только в России, но и по 
всему миру. По данным разных авторов, в мире 
насчитывается около 15  млн человек с СГХС, 
тем не менее подтверждено только 10 % из них 
[22–25].

СГХС является одним из факторов ри-
ска развития ССЗ. Благодаря регистру Simon 
Broome сделан вывод, свидетельствующий о 
том, что наличие СГХС при условии отсутствия 
лечения увеличивает риск смерти от ССЗ в 
100 раз в возрасте 20–39 лет и в 4 раза – в воз-
расте 40–59  лет [26]. Влияние уровня ЛПНП 
на частоту ССС у пациентов с СГХС изучено в 
нескольких работах [27–29]. Поскольку данные 
пациенты имели высокий уровень холестерина 
ЛПНП с рождения [30], дебют острого коро-
нарного синдрома у них происходил в более 
молодом возрасте, чем у пациентов без СГХС 
[1,  22]. В  исследованиях, выполненных с ис-
пользованием коронарной ангиографии и коро-
нарной компьютерной томографии, сообщалось 
о большем количестве случаев многососуди-
стого поражения коронарного русла [31, 32], а 
также об увеличении риска разрыва коронарной 
бляшки у данной когорты больных [18, 33, 34]. 

P. Rubba et al. сообщают о преждевременном 
образовании каротидных атеросклеротических 
бляшек у пациентов с СГХС [35], что доказы-
вает опасность данного заболевания не только 
для сердечно-сосудистой, но и для централь-
ной нервной системы. В настоящее время нет 
данных о повышении риска ишемического ин-
сульта при СГХС в силу противоречивости по-
лученных результатов, особенно для пациентов 
молодого возраста [36–41]. В  данном вопросе 
постарались разобраться авторы исследования 
[42], сделав вывод, что СГХС не увеличивает 
риск ишемического инсульта. Положительная 
связь с ишемическим инсультом, наблюдаемая 
в некоторых работах, возможно, связана с нали-
чием в анамнезе ИБС, а не с высоким уровнем 
холестерина ЛПНП как таковым.

Инфаркт миокарда в молодом возрасте при-
водит к замедленному восстановлению функции 
левого желудочка и ассоциирован с неблагопри-
ятными клиническими исходами [43, 44]. Уве-
личение содержания ЛПНП у молодых людей 
с инфарктом миокарда установлено благодаря 
реестру YOUNG-MI [45]. Концентрация Lp(a) 
50  мг/дл (≈125  нмоль/л) соответствует 80-му 
процентилю и представляет собой порог, при 
котором его влияние на атеросклеротическое 
ССЗ становится клинически значимым [15]. 
Содержание Lp(a) было измерено у 441 (21  %) 
из 2097 пациентов, перенесших ИМ в молодом 
возрасте. Среди 352 человек, у которых уровень 
Lp(a) оценивался с помощью иммунохимическо-
го анализа, у 101 (29 %) он составлял 50 мг/дл 
и более, что соответствует 80-му процентилю в 
общей популяции. Из оставшихся 89  обследо-
ванных, у которых содержание Lp(a) определяли 
электрофоретически, 31 (35 %) имел концентра-
цию ≥6,9  мг/дл (85-й процентиль). Примеча-
тельно, что 71  % пациентов с уровнем Lp(a) 
≥80-го процентиля имели оценку риска атеро-
склеротического ССЗ < 7,5 % до инфаркта мио-
карда. Более того, даже когда данный риск был 
стандартизован по возрасту, 55  % пациентов с 
повышенным содержанием Lp(a) по-прежнему 
имели риск атеросклеротического ССЗ < 7,5 %. 
Наконец, среди 132  пациентов с повышенным 
уровнем Lp(а) у 84 (64  %) не было семейного 
анамнеза преждевременного ССС.

Дислипидемия является фактором риска 
развития ИБС для молодых пациентов, но есть 
небольшая разница в распространенности ли-
пидных аномалий у молодых и пожилых па-
циентов [46]. В  2011  г. в Иране проведено ис-
следование, продемонстрировавшее, что у лиц с 
ИБС старше 55 лет содержание ЛПНП больше, 
чем у пациентов моложе 55  лет [46, 47]. Бла-
годаря данной работе, можно сделать вывод о 
большом влиянии дислипидемии как этиологи-
ческой причины ИБС именно в возрасте стар-
ше 55 лет, связав это с возрастными изменени-
ями сосудов. Напротив, в исследовании 2019  г. 
выявлена высокая распространенность липид-
ных аномалий у молодых пациентов с ИБС по 
сравнению с более старшей группой [48]. Эти 
различия в липидных параметрах могут быть 
связаны с влиянием диетических, генетических 
и экологических факторов на липидный обмен.

Исследование [48] определило риски пре-
ждевременного (в  возрасте до 55  лет) атеро-
склеротического заболевания у пациентов с 
моногенной и полигенной СГХС. В данной ра-
боте у 626  пациентов, разделенных с помощью 
критериев голландской сети клиник по лече-
нию липидных нарушений на группы с «воз-
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можной», «вероятной» и «определенной» СГХС, 
проведено секвенирование генов. Больные с 
полигенным показателем ≥80  процентиля счи-
тались страдающими полигенной СГХС. У всех 
обследованных определялся риск нестабильной 
стенокардии, инфаркта миокарда, коронарной 
реваскуляризации или инсульта. Результаты по-
казали, что моногенная причина СГХС связа-
на со значительно более высоким риском ССЗ, 
тогда как риск ССЗ у пациентов с полигенной 
СГХС и у тех, у которых генетическая причи-
на СГХС не выявлена, не различается. Данное 
исследование демонстрирует важность генетиче-
ского тестирования для определения прогноза 
пациентов с СГХС, что доказано в ряде других 
работ [29, 49–51].

Концентрация холестерина при СГХС колеб- 
лется от 8 до 15  ммоль/л, при гомозиготной 
СГХС  – от 12 до 30  ммоль/л [52, 53]. В  ряде 
стран проведено когортное исследование с по-
пуляционной оценкой содержания ЛПНП у па-
циентов с СГХС и их родственников [54]. По-
добных крупных работ в России не так мно-
го, одним из примеров является исследование, 
цель которого заключалась в изучении диапазо-
на концентраций ЛПНП в зависимости от воз-
раста и пола у больных с СГХС, на примере 
выборки пациентов, проживающих в Республи-
ке Карелия [55]. По результатам работы были 
определены следующие интервалы уровня холе-
стерина в зависимости от возраста: до 20 лет – 
4,8–6,2 ммоль/л; у лиц от 20 до 29  лет – 5,9–
8,2 ммоль/л; в возрастном диапазоне 30–39 лет 
верхнее значение концентрации ЛПНП достига-
ло 9,6 ммоль/л; у лиц от 40 до 49 лет наблюда-
лась стабилизация – «плато» уровня ЛПНП (он 
значимо не менялся по сравнению с предыду-
щим десятилетием и составил 5,4–9,0 ммоль/л). 

Главная роль ЛПНП в развитии атероскле-
ротических заболеваний была поставлена под 
сомнение в исследовании PREDIMED [56]. 
В  данном исследовании изучался основной 
фактор развития атеросклеротических ССЗ. По 
итогам работы основным фактором риска ока-
зался ремнантный холестерин (входящий в со-
став липопротеинов очень низкой (ЛПОНП) и 
промежуточной (ЛППП) плотности), увеличе-
ние содержания которого на каждые 10  мг/дл 
оказалось связано с 21%-м ростом риска небла-
гоприятных ССС. Ремнантный холестерин на 
уровне 30  мг/дл и выше позволял определить 
участников с высоким риском неблагоприятных 
ССС, независимо от того, достигнут целевой 
уровень ЛПНП или нет.

Copenhagen General Population Study [57] 
подтверждает выводы предыдущей работы, вы-
яснив, что основным фактором риска инфаркта 

миокарда является накопление ЛПОНП. Такие 
факторы риска, как систолическое давление, 
курение, суммарный уровень ЛППП и ЛПНП, 
также оказывают влияние, но уступают в про-
центном соотношении риска развития ССЗ 
ЛПОНП. Данная тема требует дальнейшего из-
учения у пациентов молодого возраста, тем не 
менее крупных исследований такого рода нет.

Изменение содержания холестерина при на-
личии сопутствующих заболеваний в молодом 
возрасте изучалось во многих работах [58–60]. 
Авторы работы [61] пришли к выводу, что лица с 
впервые выявленным сахарным диабетом 2 типа 
в возрасте от 25 до 45  лет имеют показатели 
липидного профиля, сравнимые с показателями 
лиц с нормогликемией натощак, и характери-
зуются высокой частотой ГХС (63  % в группе 
контроля и 55 % в группе сравнения) и гипер-
триглицеридемии (33 и 27  % соответственно). 
Повышение концентрации ЛПНП обнаружено 
у 67  % пациентов с гипергликемией и у  67  % 
лиц с нормогликемией, снижение уровня липо-
протеинов высокой плотности (ЛПВП)  – у  27 
и 32  % соответственно. Данная работа отража-
ет высокую распространенность ГХС у лиц, не 
имеющих сопутствующие заболевания в моло-
дом возрасте.

Оценка сердечно-сосудистого риска при 
субклиническом атеросклерозе у молодых лю-
дей имеет важное прогностическое значение 
[62–65]. В  настоящее время клиницисты могут 
рассмотреть возможность оценки риска ССЗ у 
пациентов по шкале риска Фрамингема или по 
шкале систематической оценки коронарного ри-
ска (SCORE) с использованием данных об уров-
не липидов, артериальном давлении и курении 
[66]. Разработаны и другие модели прогнозиро-
вания рисков, такие как шкала Финриска [67], 
Рейнольдса [68, 69] и PROCAM. Как правило, 
данные шкалы использовались для оценки ве-
роятности клинически очевидного сосудистого 
заболевания у лиц среднего и пожилого воз-
раста [70, 71]. Однако, так как субклинические 
изменения развиваются в молодом возрасте, из-
учение связи между риском ССЗ и степенью 
тяжести субклинического атеросклероза имеет 
прогностическое значение.

В исследовании [65] выполнена оценка сер-
дечно-сосудистого риска у молодых людей (24–
39  лет) с помощью шкал Framingham, SCORE, 
Finrisk, PROCAM. Определялись толщина ком-
плекса «интима – медиа» сонной артерии, рас-
тяжимость сонной артерии и расширение пле-
чевой артерии, опосредованное кровотоком. 
«Согласно нашим результатам, риск субклини-
ческого атеросклероза у молодых лиц можно 
оценить с помощью любой из рассмотренных 
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шкал риска. Поскольку наши результаты свя-
зывают риск ССЗ в молодом возрасте с сосу-
дистыми изменениями, необходимо корректи-
ровать факторы риска на ранней стадии», – за-
явили авторы.

По данным разных авторов, клинически 
данный процесс начинает проявлять себя после 
17–20 лет [72]. В результате выраженной гипер-
липидемии развивается атеросклеротическое по-
ражение сосудов, в первую очередь коронарных, 
что в дальнейшем приводит к раннему возник-
новению ИБС [73]. Избыток ЛПНП откладыва-
ется в коже и сухожилиях, формируя ксантомы, 
локализующиеся, как правило, в области сухо-
жилий разгибателей пальцев рук и ахилловых 
сухожилий [74]. Накопление холестерина в ра-
дужке глаза формирует липоидную дугу рогови-
цы, являющуюся патогномоничным признаком 
СГХС только в случае ее выявления в возрасте 
до 45 лет [52]. У юношей с гетерозиготной ГХС 
первые случаи ИБС описаны начиная с 17-лет-
него возраста, а у девушек – несколько позже, 
с 25 лет. По данным исследований молодых па-
циентов от 20 до 29  лет с СГХС, при отсут-
ствии лечения риск развития фатальных ССЗ 
увеличивается у женщин в 125 раз, у мужчин – 
в 48 раз [75, 76].

ГХС – это состояние, которое требует мас-
сового скрининга в молодой популяции лиц. 
Существует три принципиальных метода скри-
нинга СГХС: оппортунистический, универсаль-
ный и каскадный (таргетный, прицельный). 
Оппортунистический скрининг ассоциирован с 
низкой выявляемостью, так как основан на са-
мостоятельном обращении пациентов после вы-
полнения липидограммы. Универсальный скри-
нинг предполагает проведение исследования в 
определенных возрастных группах. Примером 
может послужить опубликованный в США до-
кумент Национального института сердца, легких 
и крови, одобренный Национальной академией 
педиатрии. В данной работе рекомендуется про-
водить универсальный скрининг уровня липи-
дов в возрастных диапазонах 9–11 и 17–21  лет 
[77, 78]. В настоящее время наиболее популяр-
ным в плане выявления гетерозиготной СГХС 
является каскадный скрининг, основанный на 
выявлении индексного пациента с последую-
щим обследованием всех его родственников.

На сегодняшний день существует несколько 
критериев фенотипической диагностики семей-
ной ГХС, однако ни один из них не получил 
повсеместного международного признания и 
применения.

Все большую распространенность получают 
критерии голландской сети клиник по лече-
нию липидных нарушений (Dutch Lipid Clinic 

Network Criteria, DLCNC), позволяющие опре-
делять численный показатель, с помощью ко-
торого можно прогнозировать вероятность диа-
гностики СГХС [79]. Он зависит не только от 
уровня холестерина ЛПНП в плазме крови, но 
и от клинических проявлений заболевания, обе-
спечивая большую чувствительность при вы-
явлении индексных случаев и указывая на вы-
сокую вероятность наличия заболевания при 
величине больше 5. Критерии Simon Broome 
также довольно популярны, но, в отличие от 
DLCNC, не включают оценку роговичной дуги, 
поэтому могут не выявить истинную СГХС у 
пациентов, не имеющих явную ГХС [80]. Также 
известны и применяются критерии MEDPED и 
японские критерии [81, 82]. Благодаря данным 
регистра CASCADE FH можно сделать вывод 
о наибольшей распространенности в западных 
странах критериев Simon Broome (55,0 %), далее 
следуют MEDPED и DLCNC [82, 83]. В  Рос-
сии скрининг СГХС проводится не во всех 
регионах, тем не менее следует отметить, что 
в последние годы диагностика заболевания за-
метно улучшается благодаря работе Нацио-
нального общества по изучению атеросклероза. 
Программа РЕНЕССАНС (Регистр пациентов с 
семейной гиперхолестеринемией и пациентов с 
очень высоким сердечно-сосудистым риском, 
с недостаточной эффективностью проводимой 
гиполипидемической терапией) также играет 
большую роль, являясь регистром пациентов с 
СГХС [84, 85].

Тактика ведения данных пациентов должна 
быть мультидисциплинарной. Первоначальным 
мероприятием по рекомендациям врачебного 
сообщества является изменение образа жизни. 
Тем не менее его влияние на различные липид-
ные биомаркеры не одинаково, это следует из 
выводов азиатских ученых [86]: разделив паци-
ентов на две подгруппы (медикаментозного ле-
чения и пациентов, соответствующих 4–5  фак-
торам здорового образа жизни (отсутствие ку-
рения, алкоголя, нормальная масса тела, диета, 
регулярные физические нагрузки)), исследова-
тели установили, что снижающие уровень хо-
лестерина лекарства оказывали ожидаемый эф-
фект на содержание холестерина ЛПНП, но в 
отношении ЛПОНП, которые также повышают 
риск болезней сердца, их эффект был намного 
слабее, чем у пациентов, ведущих здоровый об-
раз жизни. Авторы приходят к выводу о макси-
мальной эффективности комплексной терапии 
ГХС, сочетающей наличие 4–5 факторов здоро-
вого образа жизни и приема медикаментов. 

Недавние результаты национального репре-
зентативного исследования NHANES (National 
Health and Nutrition Examination Survey) по-
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зволяют предположить, что молодые пациенты 
с СГХС не следуют назначенному лечению, и 
только 13 % из них получают гиполипидемиче-
скую терапию в необходимых дозах [87]. Такая 
модель клинического ведения противоречит но-
вому руководству по контролю уровня холесте-
рина в крови от 2018 г., которое признает тяже-
лую ГХС (ЛНП ≥190 мг/дл) как группу с очень 
высоким риском будущих событий и рекомен-
дует назначать максимально переносимые дозы 
статинов без дополнительных расчетов риска 
[88]. В  долгосрочном наблюдении за молоды-
ми людьми с СГХС, в котором изучались отда-
ленные результаты пациентов, участвовавших в 
клинических испытаниях гиполипидемической 
терапии в детстве [89], установлено, что в этой 
популяции статины используются недостаточно: 
в 48 (72 %) случаев больные принимали статины 
при последующем наблюдении, 8  участников 
(12  %) также принимали эзетимиб, 19 (28  %) 
не использовали гиполипидемическую тера-
пию. Среднее содержание холестерина ЛПНП 
ммоль/л у лиц, принимавших и не принимав-
ших статины, составляло 3,68 и 6,08  ммоль/л 
соответственно, таким образом, большинство 
пациентов не достигли цели лечения. Больные, 
которые регулярно имели контакт с медицин-
ским персоналом в виде консультаций, имели 
более низкий уровень ЛПНП и чаще принима-
ли статины. Вышесказанное свидетельствует о 
том, что ежегодные консультации молодых лю-
дей с СГ кажутся оправданными и необходимы-
ми для достижения необходимого комплаенса.

Эффективная помощь требует ориентиро-
ванного на пациента подхода, включающего 
обучение посредством регулярных амбулаторных 
посещений, соблюдение здорового образа жиз-
ни, фармакотерапию, коррекцию сопутствую-
щих факторов риска и поддержку сообщества со 
стороны средств массовой информации [90–92]. 
Педиатры должны быть знакомы с диагности-
кой и лечением СГХС. Данные свидетельствуют 
о том, что статины безопасны и эффективны 
у детей и подростков [93]. Оправдано и назна-
чение ингибиторов PCSK9, доказавших свою 
эффективность и безопасность в исследовании 
ODISSEY-KIDS [94]. HAUSER-RCT  – круп-
нейшее рандомизированное плацебо-контро-
лируемое исследование ингибиторов PCSK9, 
проводимое в педиатрической популяции с це-
лью предоставления данных об эффективности, 
безопасности и переносимости эволокумаба в 
качестве дополнения терапии у детей [95]. Ре-
зультаты данного исследования показали, что 
средний уровень ЛПНП снизился на 44,5  % 
(77,5  мг/дл) по сравнению с 6,2  % (9,0  мг/дл) 
в группе плацебо. Эффект был достигнут всего 

за 24  недели лечения. Кроме того, уровень хо-
лестерина ЛПВП был увеличен, как и уровень 
аполипопротеина B [96].

На данный момент идет разработка инно-
вационных методов коррекции ГХС. Компания 
Verve Therapeutics объявила о подготовке пер-
вой фазы исследования исправления геномных 
нарушений при СГХС с помощью применения 
технологии CRISPR-Сas9, которая уже исполь-
зуется для терапии бета-талассемии и транстире-
тиновой полинейропатии [97, 98]. Суть данного 
метода заключается в идентификации «дефект-
ного» участка молекулы ДНК и его удаления 
с последующей репарацией по «правильной» 
матрице другой хромосомы, несущей нормаль-
ный аллель. В  случае, если мутация оказывает-
ся гомозиготной, технология позволяет внести 
в клетку «образец» для синтеза «правильного» 
участка ДНК. По заявлению авторов, компо-
ненты системы CRISPR-Cas9 будут доставлять-
ся в клетку с помощью липидных наночастиц, 
аналогичных тем, что используются в вакцинах 
против COVID-19 [99–101].

Таким образом большая, распространен-
ность СГХС во всем мире в сочетании с дли-
тельным бессимптомным периодом и наличием 
ССС в молодом возрасте обусловливает высо-
кую опасность данного заболевания. Раннее 
обнаружение СГХС позволяет использовать эф-
фективные методы лечения, включая изменения 
образа жизни и гиполипидемическую терапию 
уже с детского возраста [102–105]. Выявление 
причин, вызывающих СГХС, также дает воз-
можность выявить пациентов с наибольшим 
риском ССЗ [29, 106]. У  данной категории па-
циентов может возникнуть необходимость в 
применении наиболее интенсивной гиполипи-
демической терапии ингибиторами PCSK9 уже 
в молодом возрасте [107, 108].
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Hypercholesterolemia at a young age
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In the present review the analysis of the world literature devoted to the problem of familial 
hypercholesterolemia at a young age was carried out. Its prevalence both on the territory of the Russian 
Federation and on the territory of the whole world is discussed. The problem of increased risk of 
age-dependent cardiovascular events is analyzed. The results of research examining the effectiveness of 
existing risk assessment scales at a young age, as well as the phenotypic diagnostic criteria, including 
DLCNC, Simon Broome, MEDPED and Japanese criteria are presented. An overview of studies 
aimed at investigation of the drug and non-drug therapy positive effect on cholesterol levels is given. 
Innovative methods of hypercholesterolemia correction were announced. The information on the topic 
from publications based on PubMed and Google Scholar data were used
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