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Резюме
Актуальность. Семейная гиперхолестеринемия (СГХС) сопровождается значительным повышением 

уровня холестерина липопротеидов низкой плотности в крови. Актуальность своевременной диагностики 
и лечения обусловлена риском преждевременного развития атеросклероза. Среди пациентов с СГХС до 30 
лет встречается ишемическая болезнь сердца вследствие атеросклероза коронарных артерий. В настоящее 
время недостаточно сведений о сердечной морфологии и функции миокарда при СГХС в детском возрасте. 
Цель. Оценить глобальную, сегментарную продольную деформацию левого желудочка и функцию эндо-
телия у детей с семейной гиперхолестеринемией. Материалы и методы. В исследовании участвовали 59 
детей, из них 25 здоровых ребят (контрольная группа) и 34 человека с диагнозом «гетерозиготная семейная 
гиперхолестеринемия». Эндотелин-1 и оксид азота определяли методом иммуноферментного анализа. Эхо-
кардиографическое исследование проводилось по стандартной методике. Оценка глобальной и сегментар-
ной продольной деформации левого желудочка проводилась в 4-х камерной апикальной, 3-х камерной и 2-х 
камерной проекциях с использованием автоматизированного инструмента измерения TOMTEC Autostrain 
LV. Результаты. Статистически значимых различий глобальной продольной деформации (ГПД) между 
детьми контрольной группы и с СГХС не выявлено. Индивидуальный анализ показал, что у 2 пациентов 
с СГХС отмечалось снижение ГПД. Анализ сегментарной продольной деформации выявил статистически 
значимое снижение показателей у пациентов с СГХС на уровне базального и апикального передне-перего-
родочных, базального нижнего сегментов. Оценка эндотелина-1 и оксида азота в сыворотке крови выявила 
статистически значимое повышение показателей при СГХС относительно контрольной группы. Заклю-
чение. Применение спекл-трекинг эхокардиографии позволило выявить среди детей с СГХС пациентов 
со снижением глобальной и сегментарной продольной деформации левого желудочка.

Ключевые слова: глобальная продольная и сегментарная деформация левого желудочка, семейная 
гиперхолестеринемия, эндотелиальная дисфункция.
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Abstract
Background. Familial hypercholesterolemia (FHC) is accompanied by a significant increase in the level of 

low-density lipoprotein cholesterol in the blood. The relevance of early diagnosis and treatment is due to the 
risk of premature development of atherosclerosis. Coronary heart disease due to atherosclerosis of the coronary 
arteries occurs among FHC patients up to 30 years. Currently, cardiac morphology and myocardial function in 
children with FHC are poorly understood. Objective. To assess global, segmental longitudinal deformation of 
the left ventricle and endothelial function in children with familial hypercholesterolemia. Design and methods. 
The study involved 25 healthy children and 34 children with FHC. Endothelin-1 and NO were determined by 
enzyme immunoassay. Echocardiographic study was carried. Assessment of global and segmental longitudinal 
deformation of the left ventricle was carried out in 4-chamber apical, 3-chamber and 2-chamber projections. 
Results. There were no statistically significant differences in global longitudinal strain (GLD) between groups. 
Individual analysis showed that 2 patients with FHC had a decrease in GLD. There was a statistically significant 
decrease in parameters in FHC patients at the level of the basal and apical anterior-septal, basal lower segments. 
Endothelin-1 and NO were increased in FHC compared to the control group. Conclusion. Speckle-tracking 
echocardiography allowed identifying patients with a decrease in global and segmental longitudinal deformation 
of the left ventricle among children with FHC.

Key words: endothelial dysfunction, familial hypercholesterolemia, global longitudinal and segmental 
deformation of the left ventricle.
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Список сокращений: ГПД — глобальная про-
дольная деформация, ГПС  — глобальный про-
дольный стрейн левого желудочка, ИБС  — ише-
мическая болезнь сердца, ЛПВП — липопротеины 
высокой плотности, ЛПНП  — холестерин липо-
протеидов низкой плотности, ММЛЖ  — масса 
миокарда левого желудочка, СГХС  — семейная 
гиперхолестеринемия.

Введение
Семейная гиперхолестеринемия (СГХС) — мо-

ногенное заболевание с  преимущественно ауто-
сомно-доминантным типом наследования, сопро-
вождающееся значительным повышением уровня 
холестерина липопротеидов низкой плотности 
(ЛПНП) в  крови [1]. Распространенность СГХС 
в  общей популяции оценивается примерно в  1 
на  200–250 человек [2]. Согласно эпидемиологи-
ческим исследованиям, проведенным в некоторых 
регионах Российской Федерации, распространен-
ность СГХС составляет от 1 на 108 [3] до 1 на 322 
человека [4]. Актуальность своевременной диа-
гностики и лечения заболевания обусловлена мно-
гократным риском преждевременного развития 
атеросклероза в сравнении с общей популяцией [5, 
6]. При этом процессы атеросклеротического по-
вреждения сосудов при семейной гиперхолестери-
немии могут начинаться уже в детском возрасте.

В ряде случаев среди молодых людей в возрас-
те до 30 лет, страдающих СГХС, зарегистрирова-
на ишемическая болезнь сердца (ИБС) вследствие 
атеросклероза коронарных артерий [7, 8]. У детей 
с  СГХС повышенный уровень ЛПНП приводит 
к формированию эндотелиальной дисфункции [9] 
и  ремоделированию артериальных сосудов [10]. 
При этом в настоящее время недостаточно сведе-
ний о сердечной морфологии и функции миокар-
да при семейной гиперхолестеринемии в детском 
возрасте.

На сегодняшний день методом выбора для вы-
явления субклинической дисфункции сердечной 
мышцы является спекл-трекинг эхокардиогра-
фия. Метод основан на анализе движения так на-
зываемых спеклов (speckle) — черных или белых 
вкраплений, пятен, возникающих в  результате 
взаимодействия ультразвука с  тканью миокарда. 
Специализированное программное обеспечение 
способно идентифицировать вкрапления и  от-
слеживать их кадр за кадром в  течение сердеч-
ного цикла, определяя расстояние и  скорость, 
с  которой перемещается пятно. По  их движению 
получают данные о  деформации миокарда в  раз-
личных направлениях: удлинение, укорочение 
и утолщение [11]. Под деформацией или стрейном 

(strain) понимают изменение длины мышечного 
волокна в  течение сердечного цикла, измеряемое 
в  процентах (%). Для оценки функции миокарда 
ЛЖ используют показатель глобальной продоль-
ной деформации (ГПД, global longitudinal strain), 
который определяется в 17 или 18 сегментах ЛЖ 
из стандартных апикальных позиций и выражает-
ся в виде так называемого бычьего глаза [11, 12]. 
В  2015 году P. T. Levy и  соавторы представили 
результаты метаанализа, включающего 43 иссле-
дования [13], согласно которым норма глобальной 
продольной деформации ЛЖ в  детском возрасте 
составляет -20,2 %, нижняя граница нормы -18 % 
[13]. В литературе представлены данные по иссле-
дованию ГПД у  детей с  врожденными пороками 
сердца [14, 15], ожирением [16], мультисистемным 
воспалительным синдромом [17‒19].

Цель исследования: провести оценку глобаль-
ной, сегментарной продольной деформации левого 
желудочка и функции эндотелия у детей с семей-
ной гиперхолестеринемией.

Материалы и методы
Исследование проводилось на  базе Детского 

центра липидологии при ГАУЗ «Детская респу-
бликанская клиническая больница» (г. Казань) 
в период с июля по сентябрь 2022 года. В исследо-
вании участвовали 59 детей. Из них 25 здоровых 
детей составили контрольную группу (средний 
возраст 10,1 (7,3‒14,1) лет) и 34 ребенка с диагно-
зом «гетерозиготная семейная гиперхолестерине-
мия» вошли в основную группу (средний возраст 
10,5 (7,0‒14,3) лет) (табл. 1). Диагноз СГХС выстав-
ляли в  соответствии с  Британскими критериями 
Simon Broome [20]. Критерии исключения: вто-
ричная дислипидемия, курение, дети со  струк-
турной патологией сердца. У всех пациентов было 
получено письменное информированное согласие 
на участие в исследовании.

Общий холестерин, триглицериды, ЛПНП 
и  липопротеины высокой плотности (ЛПВП) из-
меряли с  использованием коммерческих наборов 
(Beckman Coulter, USA) на автоматическом биохи-
мическом анализаторе (Au5800 Beckman Coulter, 
USA). Эндотелин-1 и оксид азота определяли ме-
тодом иммуноферментного анализа с использова-
нием диагностических наборов реактивов фирмы 
Cloud-Clone Corp (США) на  иммуноферментных 
анализаторах Sunrise Tecan (Австрия) и Multiscan 
EX Thermo Electron (Китай).

Клиническое обследование включало тщатель-
ный сбор анамнеза жизни, семейного анамнеза, 
физикальный осмотр, оценку индекса массы тела 
(ИМТ), оценку артериального давления.
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Эхокардиографическое исследование проводи-
лось на аппарате Philips Epiq Elite (США) с исполь-
зованием секторного датчика S5-1 по стандартной 
методике. Оценка глобальной и  сегментарной 
продольной деформации левого желудочка про-
водилась в  4-камерной апикальной, 3-камерной 
и 2-камерной проекциях с использованием автома-
тизированного инструмента измерения TOMTEC 
Autostrain LV.

Статистический анализ проводили с использо-
ванием программы StatTech v.1.2.0 (разработчик 
ООО «Статтех», Российская Федерация). Количе-
ственные данные были подвергнуты статистиче-
ской обработке с использованием параметрических 
или непараметрических методов в  зависимости 
от результатов проверки на нормальность распре-
деления, проводимой с  помощью критерия Ша-
пиро–Уилка. Количественные данные описывали 

при помощи значений медианы (Me) и  нижнего 
и верхнего квартилей (Q1–Q3) (при распределении, 
отличном от  нормального) или средних значений 
со стандартными отклонениями (M±SD) (при нор-
мальном распределении). Сравнение количествен-
ных показателей между двумя независимыми 
группами выполнялось с помощью критерия Ман-
на-Уитни (при распределении, отличном от  нор-
мального) или t-критерия Стьюдента (при нор-
мальном распределении). Различия показателей 
считали статистически значимыми при p < 0,05.

Результаты
Нами проведен анализ возрастно-половых 

и  физических характеристик обследованных де-
тей (табл. 1). Как видно из приведенных данных, 
количество мальчиков и  девочек было сопоста-
вимо по  полу и  возрасту. Оценка физического 

Таблица 1. Возрастно-половые и физические характеристики обследуемых детей, Me (Q1-Q3)

Table 1. Age-sex and physical characteristics of the examined children, Me (Q1-Q3)

Характеристика Здоровые СГХС P

Возраст 10,1 (7,3‒14,1) 10,5 (7,0‒14,3) 0,803

Пол 0,749

Ж 12/25 (48 %) 17/34 (50 %)

М 13/25 (52 %) 17/34 (50 %)

Рост, см 144 (126‒163) 145 (126‒162) 0,825

Вес, кг 39 (25‒51) 40 (25‒52) 0,753

ППТ, м2 1,24 (0,92‒1,51) 1,27 (0,93‒1,51) 0,9389

ИМТ, кг/м2 17,85 (15,99‒19,61) 18,55 (15,97‒20,42) 0,2873

z-score ИМТ 0,1 (-0,4–0,8) 0,2 (-0,4–0,5) 0,382

z-score масса тела к возрасту -0,1 (-0,4–0,3) -0,2 (-0,6–0,2) 0,453

z-score длина тела к возрасту -0,1 (-0,5–0,5) -0,2 (-0,6–0,5) 0,215

Таблица 2. Липидный профиль обследуемых детей, Ме (Q1-Q3)

Table 2. Lipid profile of the examined children, Me (Q1-Q3)

Показатель Здоровые СГХС P

ОХ, ммоль/л 3,61 (3,30‒4,20) 7,30 (6,96‒7,64) < 0,0001*

ЛПВП, ммоль/л 1,30 (1,10‒1,41) 1,20 (1,10‒1,26) < 0,0001*

ЛПНП, ммоль/л 2,20 (1,83‒2,43) 5,20 (4,90‒5,77) < 0,0001*

ТГ, ммоль/л 1,00 (0,75‒1,20) 1,2 (0,90‒1,30) 0,0175*

Индекс атерогенности 1,86 (1,54–2,22) 4,53 (3,84–5,31) < 0,0001*
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развития детей основной и  контрольной групп 
не  выявила статистически значимых различий. 
Индивидуальный анализ пациентов с  СГХС по-
казал, что 91,1 % (31) из них имели нормальную 
массу тела по z-score ИМТ. Избыточная масса тела 
отмечалась у 2,9 % (1) детей, ожирение в 2,9 % (1) 
случаев. Белково-энергетическая недостаточность 
легкой степени выявлена у 2,9 % (1) пациентов.

У детей контрольной группы нормальную мас-
су тела по z-score ИМТ имели 92 % (23) детей. Из-
быточная масса тела зарегистрирована у  8 % (2) 
детей. Белково-энергетическая недостаточность 
не  выявлена. Измерение артериального давления 
не  выявило детей с  артериальной гипертензией, 
как в основной, так и в контрольной группах.

Нами был проведен анализ липидограммы у об-
следованных детей, который показал статистиче-
ски значимое увеличение общего холестерина, 
ЛПНП в группе СГХС, что является характерным 
для данного заболевания (табл. 2). Наряду с этим 
выявлено снижение ЛПВП (р < 0,0001), увеличе-
ние триглицеридов (р < 0,05) у  детей основной 
группы в сравнении со здоровыми сверстниками.

Всем детям было проведено эхокардиографиче-
ское исследование, и  сделан сравнительный ана-
лиз полученных показателей (табл. 3).

Статистически значимой разницы в  показате-
лях диаметра корня аорты, амплитуды раскрытия 
аортального клапана, размеров левого предсер-
дия, правого желудочка, толщины межжелудочко-
вой перегородки и  задней стенки, конечного ди-
астолического и  систолического размеров левого 
желудочка выявлено не было.

Всем пациентам было проведено определение 
показателей гемодинамики, и  сделан их сравни-
тельный анализ. Оценка проводилась по показате-
лям, характеризующим систолическую функцию 
левого желудочка: фракция выброса (ФВ) левого 
желудочка, фракция укорочения (ФУ), ударный 
объем (УО). У  обследованных детей ФВ, ФУ, УО 
регистрировались в  одинаковых диапазонах зна-
чений, и статистически значимой разницы между 
группами получено не было (p = 0,372, р = 0,115, р 
= 0,355 соответственно).

Одним из показателей, характеризующих ги-
пертрофию миокарда, является масса миокарда 
левого желудочка (ММЛЖ). Нами был проведен 
анализ ИММЛЖ и  его индексированных значе-
ний. В  исследуемых группах статистически зна-
чимых отличий по  ММЛЖ, индексированной 
ММЛЖ к площади поверхности тела (г/м2) и к ро-
сту в степени 2,7 получено не было.

Таблица 3. Показатели эхокардиографического исследования у детей исследуемых групп,  
Me (Q1-Q3)

Table 3. Echocardiographic parameters in children of the study groups, Me (Q1-Q3)

Показатель Здоровые СГХС Р

ДАо, мм 25,1 (24,2–30,5) 26,0 (23,0–29,0) 0,462

РаскАоК, мм 21,0 (18,0–22,0) 18,3 (17,0–20,8) 0,052

ЛП, мм 27,3 (25,6–31,1) 25,4 (23,0–27,0) 0,062

ПЖ, мм 12,5 (10,0–14,5) 14,1 (11,0–17,5) 0,320

ТМЖП, мм 6,3 (5,2-7,0) 6,5 (5,4–7,0) 0,461

ТЗС ЛЖ, мм 6,0 (5,0–7,0) 6,15 (5-6,8) 0,79

КДР, мм 41,0 (38,0–44,0) 42,0 (38,0–45,0) 0,057

КСР, мм 28,0 (26,4–30,5) 30,0 (26,5–31,0) 0,574

ФВ, % 67,0 (65,3–71,0) 66,0 (64,0–70,0) 0,372

ФУ, % 37,0 (34,5–43,0) 36,0 (34,0–42,5) 0,115

УО, мл 41,0 (35,0–45,0) 40,0 (36,0–43,5) 0,355

ММ ЛЖ, г 72,7 (47,0‒87,9) 74,2 (43,2‒81,2) 0,684

ИММ ЛЖ, г/м2 55,3 (47,6‒65,9) 58,0 (48,0‒66,1) 0,4253

ИММ ЛЖ, г/м2,7 25,1 (23,3‒29,0) 24,4 (22,4‒27,8) 0,892
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При индивидуальном анализе полученных зна-
чений ИММЛЖ2, 7 показано, что у 13 % (4) детей 
с СГХС исследуемый показатель превышал значе-
ния 95-го перцентиля. Данных пациентов можно 
выделить в  группу риска по развитию гипертро-
фии левого желудочка. Пациентов с превышением 
значений 99-го перцентиля выявлено не было.

Наряду с  эхокардиографией, проведенной 
в М- и В-режимах, мы оценили глобальную и сег-
ментарную продольную деформацию левого же-
лудочка с  использованием спекл-трекинг эхокар-
диографии. Статистически значимых различий 
средних значений глобальной продольной дефор-
мации между группами выявлено не было (табл. 4).  

Рис. 1. Результаты глобальной продольной деформации левого желудочка (-14,7 %) у ребенка 
с семейной гиперхолестеринемией

Figure 1. Results of global longitudinal deformation of the left ventricle (-14.7 %) in a child with familial 
hypercholesterolemia

Рис. 2. Результаты глобальной продольной деформации левого желудочка (-17,7 %) у ребенка 
с семейной гиперхолестеринемией

Figure 2. Results of global longitudinal deformation of the left ventricle (-17.7 %) in a child  
with familial hypercholesterolemia
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Однако индивидуальный анализ показал, что у  2 
пациентов с  СГХС отмечалось снижение ГПД 
до -14,7 % и -17,7 % соответственно (рис. 1, 2).

Анализ сегментарной продольной деформации 
выявил статистически значимое снижение показа-
телей у  пациентов с СГХС на уровне базального 

и  апикального передне-перегородочного, базаль-
ного нижнего сегментов (табл. 4).

В настоящем исследовании была проведена оцен-
ка количественного содержания в сыворотке крови 
эндотелина-1 и  оксида азота у  пациентов с  СГХС 
и здоровых сверстников (табл. 5). При сравнитель-

Таблица 4. Показатели глобальной и сегментарной продольной деформации левого желудочка 
у детей исследуемых групп M±SD

Table 4. Indicators of global and segmental longitudinal deformation of the left ventricle in children  
of the studied groups M±SD

Показатель Здоровые СГХС р

Глобальный -22,5(2,5) -21,2(2,9) 0,072

Базальный передний -20,6(2,9) -22,3(2,5) 0,63

Базальный передне-перегородочный -23,4(2,5) -17,5(1,8) 0,004*

Базальный нижне-перегородочный -23,5(3,6) -22,8(2,9) 0,25

Базальный нижний -21,4(3,3) -16,4(3,1) 0,021*

Базальный нижнебоковой -22,3 (3,5) -21,4(2,7) 0,52

Базальный переднебоковой -21,3(4,3) -20,5(3,6) 0,09

Средний передний -24,2(4,2) -22,6(3,8) 0,42

Средний передне-перегородочный -20,6(2,9) -22,3(4,2) 0,08

Средний нижне-перегородочный -19,9(2,7) -21,4(3,8) 0,56

Средний нижний -23,5(4,2) -21,6(2,5) 0,06

Средний нижнебоковой -22,3(3,2) -23,1(2,9) 0,23

Средний переднебоковой -23,6(3,8) -20,5(4,3) 0,35

Апикальный передний -21,6(2,9) -19,6(3,9) 0,06

Апикальный передне-перегородочный -22,8(3,9) -17,8(2,7) 0,003*

Апикальный нижне-перегородочный -21,9(3,6) -23,4(3,5) 0,09

Апикальный нижний -20,5(3,5) -21,9(2,2) 0,06

Апикальный нижнебоковой -19,8(4,5) -20,5(3,9) 0,25

Апикальный переднебоковой -22,6(3,8) -21,2(4,3) 0,34

Таблица 5. Показатели уровня эндотелина-1 и оксида азота у детей исследуемых групп,  
Ме (Q1-Q3)

Table 5. Indicators of the level of endothelin-1 and nitric oxide in children of the studied groups,  
Me (Q1-Q3)

Показатель Здоровые
(n = 121)

СГХС
(n = 122) P

Эндотелин-1, фмоль/мл 0,051 (0,031‒0,073) 0,208 (0,059‒0,405) < 0,0001*

Оксид азота, мкмоль/л 31,0 (25,0‒36,0) 61,0 (42,5‒93,0) < 0,0001*
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ном анализе было выявлено статистически значи-
мое повышение концентрации эндотелина-1 в груп-
пе детей с  СГХС  — 0,208 (0,059‒0,405) фмоль/л 
относительно здоровых детей — 0,051 (0,031‒0,073) 
фмоль/л, (p < 0,0001). При оценке оксида азота заре-
гистрировано статистически значимое увеличение 
концентрации оксида азота у пациентов СГХС (61,0 
(42,5‒93,0) мкмоль/л) относительно здоровых свер-
стников (31,0 (25,0‒36,0) мкмоль/л), p < 0,0001.

Представляет интерес анализ состояния физи-
ческого развития, сердечно-сосудистой системы 
и  лабораторных показателей детей с  СГХС, име-
ющих признаки снижения ГПД. Следует отме-
тить, что у  данных пациентов таких отклонений 
в состоянии здоровья, как ожирение, артериальная 
гипертензия, гипертрофия миокарда левого желу-
дочка, выявлено не было. В то же время у одного 
из них зарегистрировано увеличение уровня эндо-
телина-1 до 0,35 фмоль/мл, что выше средних зна-
чений для когорты детей с СГХС (0,208 фмоль/мл).  

Обсуждение
В настоящем исследовании нами был проведен 

сравнительный анализ показателей эхокардиогра-
фии, включающий наряду с  параметрами, полу-
ченными в М- и В-режимах, результаты спекл-тре-
кинг эхокардиографии, среди здоровых детей 
и  детей, страдающих семейной гиперхолестери-
немией. При использовании стандартной эхокар-
диографии значимых изменений систолической 
функции миокарда получено не было. Применение 
более чувствительной методики оценки деформа-
ции миокарда — спекл-трекинг эхокардиографии, 
позволило зарегистрировать субклинические на-
рушения функции миокарда левого желудочка. 
Выявлено, что семейная гиперхолестеринемия 
в  детском возрасте сопровождается снижени-
ем сегментарной продольной деформации в  ба-
зальном и  апикальном передне-перегородочных, 
а  также базальном нижнем сегментах. Статисти-
чески значимых отличий глобальной продольной 
деформации ЛЖ между исследуемыми группами 
зарегистрировано не было. Однако при индивиду-
альном анализе у 2 пациентов (5,8 %) отмечалось 
снижение ГПД.

Анализ литературы показал, что ряд заболе-
ваний в детском возрасте приводит к нарушению 
функции миокарда и  сопровождается снижением 
сегментарной продольной деформации, а  имен-
но  — у  детей с  артериальной гипертензией [21], 
ожирением [22], врожденными пороками сердца 
[14, 15] при нормальной фракции выброса лево-
го желудочка. Исследования деформации левого 
желудочка среди пациентов с  СГХС в  детском 

возрасте ранее не  проводились. В  литературе 
представлена единичная публикация по  оценке 
деформации ЛЖ у детей с гиперхолестеринемией 
[23], в  которой так же, как и  в нашем исследова-
нии, выявлено снижение ГПД в когорте участни-
ков с повышением ЛПНП относительно здоровых 
сверстников.

Нами проведен анализ функции эндотелия 
на основании изучения содержания эндотелина-1 
и оксида азота в сыворотке крови. Выявлено, что 
семейная гиперхолестеринемия сопровождает-
ся статистически значимым повышением уровня 
эндотелина-1 и  оксида азота в  сыворотке крови 
относительно контрольной группы. Вероятно, вы-
сокий уровень оксида азота у детей с СГХС явля-
ется компенсаторной реакцией в  ответ на  гипер-
продукцию эндотелина-1, являющегося одним из 
самых мощных вазоконстрикторов. Полученные 
результаты позволяют говорить о том, что у детей 
с  СГХС происходят процессы формирования эн-
дотелиальной дисфункции, возможно, находящи-
еся во взаимосвязи с увеличением уровня общего 
холестерина и ЛПНП в сыворотке крови.

Проведенные ранее исследования показали, что 
такие сердечно-сосудистые заболевания и  фак-
торы риска, как ишемическая болезнь сердца, 
гипертоническая болезнь сердца, диабетическая 
кардиомиопатия, гиперхолестеринемия, могут 
прямо или косвенно вызывать сердечные макро-
сосудистые и/или микрососудистые аномалии. 
Экспериментальные исследования продемонстри-
ровали, что гиперхолестеринемия может привести 
к сердечной гипертрофии с помощью нескольких 
механизмов, таких как повышение концентрации 
эндотелина в плазме крови, что приводит к вазо-
моторным изменениям, активации гипертрофиче-
ских сигнальных путей в кардиомиоцитах и уси-
лению сердечного окислительного стресса [24, 25]. 
Также отмечалась ассоциация гиперхолестерине-
мии со снижением экспрессии коннексина-43, вы-
зывающего повреждение сосудов и  сократитель-
ную дисфункцию миокарда [26].

Таким образом, основываясь на  представлен-
ных выше исследованиях, можно предположить, 
что выявленная нами эндотелиальная дисфункция 
у детей с СГХС, вероятно, является одним из ме-
ханизмов развития субклинической дисфункции 
миокарда левого желудочка и объясняет снижение 
продольной сегментарной деформации ЛЖ. Дети 
с  СГХС без других сопутствующих заболеваний 
представляют собой уникальную клиническую 
возможность оценить ранние эффекты наслед-
ственной гиперхолестеринемии на  сердечно-со-
судистую систему. Применение спекл-трекинг 
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эхокардиографии, возможно, позволяет на  самых 
ранних стадиях выявить признаки дисфункции 
миокарда в  виде снижения продольной сегмен-
тарной деформации в этой когорте пациентов, при 
отсутствии патологических отклонений при про-
ведении стандартной эхокардиографии.
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