Poruchy metabolismu lipoproteinu

= Poruchy plazmatickych lipoproteind patfi k nej¢astéjsim metabolickym porucham,

= vyznamneé zvysSuji riziko rozvoje kardiovaskuldrnich onemocnéni s pred¢asnym vyskytem aterosklerdzy (AT) a
infarktu myokardu (IM),

= pro orientacni vysetreni stanovime CHOL a TAG,

= pro presnéjsi diagndzu je nutnd spoluprace se specializovanymi pracovisti.

Hypolipoproteinémie
Abetalipoproteinémie

Vzacna AR dédi¢nd DMP, heterozygoti jsou bez problémd.
Zcela chybi lipoproteinové castice obsahujici ApoB (chylomikra, VLDL).
Celkové hladiny CHOL a TAG jsou nizké.
U homozygotl - v kojeneckém véku malé absorpce tuk(, steatorea, opozdény rdst.
m Pozdéji vznikd retinitis pigmentosa a mozeckova ataxie, akantocytéza (rohovité erytrocyty), deficit
vitamind rozpustnych v tucich, porucha kortizolu.
Lipidy se hromadi v epitelu stfeva - vakuoalizace.
Organismu chybi esencialni MK (linolova).

Terapie: podavani TAG se stfedné dlouhym retézcem (MCT), které se vstfebavaiji ze stfeva rovnou do portalniho
obéhu a vitaminy rozpustné v tucich.

Analfalipoproteinémie (Tangierska choroba)

= HDL nepredava ApoCll - jsou jen VLDL.
Klinicky obraz
= Objevuje se uz v détstvi, podminén hromadénim CHOL esterl ve tkanich.

= Zvétsené nazloutlé tonzily, hepatosplenomegdlie a infiltrace rohovky, vyssi vyskyt AT.
Hyperlipoproteinémie
Familiarni kombinovana hyperlipoproteinémie

= Nejcastéjsi, 1:200.
= Pfiblizné 1/3 z postizenych ¢lenl rodiny vykazuje vyssi CHOL, 1/3 TAG a 1/3 vykazuje oboiji.

Etiopatogeneze: Hraje zde roli zvySena tvorba VLDL.

Terapie: Prisna dieta, zamérujeme se hlavné na méreni cholesterolu, u déti s hyperTAG musime snizit pfisun
sladkosti.

Hyperapobetalipoproteinémie

= ZvySeni ApoB slozek - LDL.
= Hladiny celkového CHOL a TAG jsou v normé.

Familiarni hypercholesterolémie

= Porucha struktury nebo funkce receptoru pro LDL.
= AD dé&di¢né, prevalence je 1:500, vy33i vyskyt u Arab@ a Zid(l, niz&i u ¢ernoch@.
= Typy poruch LDLr:
= nejcastéji receptor chybi, nebo je pomalu transportovan z EG na GA
= receptor( dost, ale nevédzou LDL,
= receptorl je dost, vazou LDL, ale neumi se zanofit
= mdze byt ddno ApoB3500.
= LDL se nevstrebdavaji, hromadi se v organismu.
= Hlavni dasledek: Pfed¢asny vyvoj AT koronarnich tepen.
= Prvni infarkt u takto postizenych muz{ byva kolem 40. roku, do 60. je postizeno 85 % (zeny asi o 10 vice).
= Slachové xantomy (uzlovité zvéteni Slach) - mize se objevit uz v puberté.
= Depozita v mékkych tkdnich (xantelesmata) - napfr. v o¢nich vi¢kach nebo v rohovce (arcus corneae) - az
v dospélosti.
= Celkovy CHOL se pohybuje nad 6,5 mmol/I.
= Prisnou dietou CHOL snizime, ale zpravidla nenormalizujeme.
U déti nad 6 let podavame cholestyramin (pryskyfice) - davka nezdvisi na véku ale na stupni cholesterolémie,


https://www.wikiskripta.eu/w/Lipoproteiny
https://www.wikiskripta.eu/w/Ateroskler%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Infarkt_myokardu
https://www.wikiskripta.eu/w/Cholesterol
https://www.wikiskripta.eu/w/TAG
https://www.wikiskripta.eu/w/Autosom%C3%A1ln%C4%9B_recesivn%C3%AD_d%C4%9Bdi%C4%8Dnost
https://www.wikiskripta.eu/w/Lipidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Kojenec
https://www.wikiskripta.eu/w/Retinitis_pigmentosa
https://www.wikiskripta.eu/w/Ataxie
https://www.wikiskripta.eu/w/Erytrocyty
https://www.wikiskripta.eu/w/Vitam%C3%ADny_rozpustn%C3%A9_v_tuc%C3%ADch
https://www.wikiskripta.eu/w/Kortizol
https://www.wikiskripta.eu/w/Lipidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Hepatosplenomegalie
https://www.wikiskripta.eu/w/Autosom%C3%A1ln%C4%9B_dominantn%C3%AD_d%C4%9Bdi%C4%8Dnost
https://www.wikiskripta.eu/w/Koron%C3%A1rn%C3%AD_tepny
https://www.wikiskripta.eu/w/Xantom
https://www.wikiskripta.eu/w/Rohovka

je dobre tolerovan i pri vysokych davkach. Mlze vyvolat zacpu, nékdy
deficity vit. rozpustnych v tucich, ostatni hypolipidemika se hodi jen
na lé¢bu dospélych.

= U homozygotni formy je prognéza Spatna - IM béhem prvnich let
Zivota.

Familiarni hyperalfalipoproteinémie

= Vysoky HDL, spojené se syndromem dlouhovékosti.

od kazy 18let4 pacientka s familiarni
hypercholesterolémii a mnohocetnymi
Souvisejici ¢lanky xantomy

= Dédi¢né poruchy metabolismu tuk{ ¢ Poruchy metabolismu lipoprotein{ (1.LF, NT) ¢ Dyslipidémie e
Lipoproteiny (klinika) ¢ Poruchy lipidového metabolismu ¢ Poruchy lipidového metabolismu (podrobné)
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Stranku je nutno sjednotit s jinou!

Tato stranka je tématicky totozna nebo velice podobna ¢ldnku ,Lipoproteiny (klinika)“.
Snazte se do néj jeji obsah vcélenit, pfesunuté ¢asti odmazat a nakonec na ni po Uplném
vyprazdnéni viozenim kédu #PRESMERUJ [ [Lipoproteiny (klinika)]] vytvofit na
doplnény ¢lanek presmérovani.

Stranku je nutno sjednotit s jinou!

Tato strédnka je tématicky totozna nebo velice podobna ¢lanku ,Poruchy metabolismu
lipoproteind (1.LF, NT)"“. Snazte se do néj jeji obsah vclenit, presunuté ¢asti odmazat

a nakonec na ni po Uplném vyprazdnéni viozenim kédu #PRESMERUJ [[Poruchy
metabolismu lipoproteind (1.LF, NT)]] vytvorit na doplnény ¢lanek presmérovani.
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