
Важно учитывать в дифференциальной 

диагностике с НАЖБП/НАСГ

Ключевые отличия ДЛКЛ¹² НАЖБП/НАСГ¹

ППФ ↑ Нормальный или повышенный

↑ (может нормализоваться 
с потерей веса)АЛТ ↑

ИМТ нормальный вес

Микровезикулярный 
или смешанный стеатоз

Избыточный вес/ожирение

Биопсия Макровезикулярный стеатоз

Если у пациента есть подозрение на НАЖБП/НАСГ:

Нет ожирени я

Быстро прогрессирует стеатоз/фиброз/цирроз 
печени

Следует 

обязательно 
заподозрить 
и исключить 


ДЛКЛ!

У ровень АЛТ стойко повышен и не нормализуется 
с потерей веса, и/или

ЛПНП значительно повышены

ДЛКЛ - дефицит длинноцепочечных ацил-КоА дегидрогеназ. НАЖБП – неалкогольная жировая болезнь печени; НАСГ – неалкогольный стеатогепатит. ППФ – показатели печёночных ферментов; АЛТ – аланинаминотрансфераза; ИМТ – индекс массы тела.

Barbuti E.K. et al. JIMD Reports 2018; 41:63-70. 2. Pena B. de la C.V. Adv Genet. 2016; 135:175-188. 3. Barbuti E.K. et al. J Pediatr. 2016; 173:227-233 .4. Kishnani P.S. et al. J Hepatol. 2020; 73(6):1232-1238.



Дифференциальная диагностика при обнаружении

у пациента нарушений со стороны липидного профиля

Дислипидемия

Повышение ЛПНП


и/или cнижение ЛПВП

В сочетании с

Подозрение на 
метаболический синдром

Подозрение на СКГЛ Подозрение на геСГХС

В сочетании с В сочетании с

Постоянно повышенными      
АЛТ/АСТ


Значительно повышенным 
ЛПНП


Сниженным ЛПВП

Без подтвержденной мутации

Постоянно повышенными   

АЛТ/АСТ

Может отсутствовать анамнез

Дополнительно:

ИМТ ≤ 95 процентиля6


Нормальный уровень глюкозы 
натощак/нормальное 

артериальное давление

Исключите ДЛКЛ с помощью простого теста

В сочетании с

Постоянно 

повышенными АЛТ

Постоянно повышенными    
АЛТ/АСТ

ДЛКЛ — дефицит лизосомной кислой липазы; АЛТ — аланинаминотрансфераза; АСТ — аспартатаминотрансфераза; ЛПВП — липопротеины высокой плотности; ЛПНП — липопротеины низкой плотности; СКГЛ — семейная комбинированная гиперлипидемия; геСГХС-гетерозиготная 
семейная гиперхолестеринемия; ИМТ — индекс массы тела

1. Reiner Ž, et al. Atherosclerosis. 2014;235(1):21–30. 2. Burton BK, et al. N Engl J Med. 2015; 373(11):1010–1020. 3. Daniels SR, et al. Pediatrics. 2008;122(1):198–208. 4. Hamilton J, et al. Clin Chim Acta. 2012;413(15–16):1207–1210. 5. Grundy SM, et al. Circulation. 2004;109(3):433–438. 6. ИМТ — https://www.bcm.edu/
bodycomplab/BMIapp/BMI-calculator-kids.html, дата обращения 26.02.202



Дифференциальная диагностика при длительном

наблюдении пациента с такими диагнозами 

как криптогенный цирроз печени, гепатит неясной этиологии

Постоянно 
повышенный 

уровень 

АЛТ/АСТ

 Подозрение

на болезнь

Вильсона

Необъяснимая 
гепатомегалия

Криптогенный 
цирроз

Подозрение

на НАЖБ/НАСГСтеатоз печени 

В сочетании 

с постоянно


повышенным АЛТ

и Дислипидемией


(Повышение ЛПНП  
и/или Снижение 

ЛПВП)

Дополнительно: ИМТ≤95 перцентилей, повышенный уровень АЛТ, 
несмотря на снижение веса, быстро прогрессирующий фиброз/

цирроз

Исключите ДЛКЛ с помощью простого теста

В сочетании 

с дислипидемией


(Повышение ЛПНП  
и/или Снижение 

ЛПВП)

Без вовлечения 

ЦНС

ДЛКЛ - дефицит лизосомной кислой липазы; АЛТ - аланинаминотрансфераза; АСТ – аспартатаминотрансфераза; НАЖБ – неалкогольная жировая болезнь; НАСГ – наследственная гиперхолестеринемия; ЛПВП - липопротеины высокой плотности; ЛПНП - липопротеины низкой плотности; 

ЦНС - центральная нервная система; ИМТ – индекс массы тела


1. Reiner Ž, et al. Atherosclerosis. 2014;235(1):21-30. 2. Burton BK, et al. N Engl J Med. 2015;373(11):1010-1020. 3. Daniels SR, et al. Pediatrics. 2008;122(1):198-208 4. Bernstein DL, et al. J Hepatol. 2013;58(6):1230-1243. 5. Burton BK, et al. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2015;61:619-25


