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Sunki V tipo
hiperlipoproteinemija nestumo
metu: klinikinis atvejis

Santrauka

Ivadas. Padidéjusi bendrojo cholesterolio, triacilgliceroliy ir labai mazo
tankio lipoproteinu cholesterolio koncentracija kraujo serume yra ba-
dinga sergant V tipo hiperlipoproteinemija. Si liga néstumo metu yrala-
bai pavojinga. Siekiant iSvengti komplikaciju, turi bati skiriamas gydy-
tarpiu yra kontraindikuojami, todél alternatyvus efektyvus gydymo me-
todu yra plazmaferezés.

Darbo tikslas. Pristatyti néséiajai diagnozuotos sunkios V tipo hi-
perlipoproteinemijos klinikini atveji ir pateikti literattros apzvalga.

Tyrimo medzZiaga ir metodai. Atlikta retrospektyvi pacientés,
gydytos ir gimdziusios Vilniaus universiteto ligoninégje Santariskiy kli-
nikose, medicininés dokumentacijos analizé ir literattros apzvalga.

Rezultatai. Néscioji (26 metu) atvyko 1 Akuserijos priémimo kam-
bari dél ambulatoriskai nustatytos padidéjusios lipidu koncentracijos
kraujo serume. Klinikiniy skundu neturé¢jo, taciau atlikus standartinius
lipidu apykaitos tyrimus nustatyta 4,7 kartus padidéjusi bendrojo cho-
lesterolio ir 45,5 kartus padidéjusi triacilgliceroliu koncentracija kraujo
serume. Lipoproteinu elektroforezés vaizdas buvo badingas V tipo hi-
perlipoproteinemijai: iSrysSkéjusios chilomikronu ir pre-B-lipoproteiny
frakcijos. Elektrokardiograma ir veloergometrija rodé subendokardine
iSemija. Siekiant i§vengti tminio pankreatito bei Sirdies ir kraujagysliu
sistemos ligu, nuspresta taikyti plazmaferezes kaip tinkamiausia gydy-
mo bada. Sékmingai atlikta 20 plazmaferezés procediru, po kuriy su-
mazéjo lipidy koncentracija kraujyje ir 39-g nésStumo savaite gimé svei-
kas naujagimis.

Isvados. V tipo hiperlipoproteinemija — tai reta, tac¢iau itin grés-
budingi specifiniai laboratoriniu tyrimu rezultatai ir patikima diagnos-
tika. Si liga didina moters ir vaisiaus sergamumo rizika. Plazmaferezés
yra saugi ir efektyvi alternatyva medikamentiniam gydymui, kurio gali-
mybés nésStumo metu yra ribotos.

Reiksminiai ZzodZiai: néStumas, plazmaferezés, V tipo hiperlipoprotei-
nemija, hipertriacilglicerolemija, hipercholesterolemija, labai mazo tan-
kio lipoproteinai.

IVADAS

1é, batina normaliam vaisiaus vysty-
muisi ir moters organizmo homeosta-
zés palaikymui. Ryskus lipidu koncen-
tracijos padidéjimas ir Lp frakciju dis-
balansas reikSmingai didina akuseri-
niu komplikaciju rizika [1]. Lp kon-

Néstumo metu dél hormoniniu poky-
¢iu kei¢iasi medziagu apykaitos proce-
sai. Padidéjusi lipoproteiny (Lp) kon-
centracija kraujyje yra fiziologiné buk-
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centraciju ir pusiausvyros pasikeiti-
mai yra vadinami dislipoproteinemijo-
mis (dislipidemijomis), o katabolizmo
sutrikimai, kai lipoproteinu (svar-
biausia, aterogeniniu) koncentracija
kraujo serume didéja, — hiperlipopro-
teinemijomis. Mes aprasSome moters,
kuriai néstumo metu nustatyta sunki
V tipo hiperlipoproteinemija, klinikini
atveji. Siuolaikines diagnostikos ir gy-
dymo galimybés leido iSvengti moters
ir vaisiaus sveikatai bei gyvybei pavo-
ju kelian¢iy komplikaciju.

KLINIKINIS ATVEJIS

Pirma karta néséia 26 metu moteris,
esant 25 savaic¢iu néstumui, atvyko i
Vilniaus universiteto ligoninés Santa-
riskiu klinikuy (VUL SK) Akuserijos
priéemimo skyriu dél ambulatoriskai
nustatytos hiperlipidemijos. Atliekant
laboratorinius tyrimus standartiné-
mis salygomis, poliklinikos laboranté
pastebejo neiprasta nésciosios kraujo
plazmos méginio vaizda: virSuje baltas
tirstos konsistencijos sluoksnis, o po
juo — drumsta plazma. Atlikus lipidu
apykaitos tyrimus standartinémis sa-
lygomis, nustatyta kraujo serume pa-
didéjusi bendrojo cholesterolio (B-ch)
ir triacilgliceroliu (TAG) koncentraci-
ja.

Atvykusi néscioji nusiskundimu
netureéjo. Iki Siol (26 néstumo savaites)
néstumo eiga buvo sklandi. Bendra
buklé patenkinama. Normosteninio
ktno sudéjimo (Ggis 168 cm, svoris
64,5 kg, KMI 22,85). Organizmo funk-
cijos rodikliai buvo normos ribose.
Standartinémis salygomis pakartoti
lipidu apykaitos tyrimai ir nustatyta
hipercholesterolemija, hipertriacilgli-
cerolemija bei sumazéjusi didelio
tankio lipoproteinu cholestero-
lio (DTL-ch) koncentracija, o mazo
tankio lipoproteinu cholestero-
lio (MTL-ch) koncentracijos iSmatuoti
ir apskaiciuoti nebuvo galima d¢l dide-
lés TAG koncentracijos (1 lentelé).

Ligoné hospitalizuota. Surengtas
gydytoju akuseriu ginekologu, kardio-
logu bei hematologu konsiliumas, su-
darytas iSpléstinis ligonés iStyrimo
planas. Atlikus lipoproteinu elektrofo-
reze, iSsiskyré chilomikronai ir labai
intensyvi pre-beta lipoproteinu

Albuminaz

DTL

/

Alphal Alpha2

MTL

LMTL Chilomikronai

1 pav. Lipoproteinu frakcijos elektroforezés metu
Fig 1. Lipoprotein fractions in electrophoresis

(pre-pB-Lp) frakcija, nustatytos suma-
zéjusios alfa lipoproteinu (a-Lp) ir be-
ta lipoproteinu (B-Lp) frakcijos. Tai
badinga V tipo hiperlipoproteinemijai
(1 pav.). Atlikti laboratoriniai ir in-
strumentiniai tyrimai hiperlipoprotei-
nemijos priezastims jvertinti. Gliuko-
zés koncentracija kraujo serume, ke-
penu, inkstu, skydliaukés funkcijos
rodikliai, vidaus organu ir skydliau-
kés echoskopija, echokardioskopija
buvo be patologiniu poky¢iu. Atlikta
elektrokardiograma (EKG), nustatyti
subendokardo pazeidimo poZzymiai
apatinéje Sirdies sieneléje, tikétinai is-
emija. Pazeidimo poZymiai stipréjo at-
liekant veloergometrija. AkuSerinio
ultragarsinio tyrimo duomenimis, vai-
siaus fizinis iSsivystymas atitiko nés-
tumo trukme, vystymosi anomaliju
nepastebéta.

Dél didelés aminio pankreatito ir
kepenu funkcijos nepakankamumo is-
sivystymo rizikos nutarta taikyti plaz-
mafereze. Atliktos septynios gydomo-
sios plazmaferezés. Dinamika buvo
teigiama: B-ch ir TAG koncentracijos
kraujo serume laipsniskai mazéjo
(1 lentele). Ligoné israSyta. Ambulato-
riskai atliktos dar 5 gydomosios plaz-
maferezés. PasireiSkus hipoalbumine-
mijai ir kraujo elektrolitu disbalansui,
33-ia néstumo savaite pacienté hospi-
talizuota pakartotinai. Nutarta prade-
ti pakaitines donorinés plazmos plaz-
maferezes, koreguoti sutrikusi kraujo
elektrolity balansg. Atliktos trys pa-
kaitinés plazmaferezés. Vienos proce-
diros metu sunaudota 5—7 vienetai

Svieziai Saldytos plazmos. Alerginéms
reakcijoms slopinti skirti sintetiniai
kortikosteroidai (Sol. Dexamethazoni
4 mg i vena 2 kartus per diena) bei an-
tihistamininiai preparatai (Sol.
Tavegyli 2 ml i raumenis 1 karta per
diena). Ligoné israsyta. Dél ambulato-
riskai nustatytos hipercholesterolemi-
jos iki 21,1 mmol/l, hipertriacilglicero-
lemijos iki 109,5 mmol/l pacienté hos-
pitalizuota dar du kartus — 36-g ir 37-a
néstumo savaite: atliktos dar 5 pakai-
tinés plazmaferezés, sunaudojant
8-10 vienetu Svieziai Saldytos plazmos
vienos procedaros metu.

Prasidéjus gimdymui 39-g savaite
néscioji atvyko i VUL SK. Gimdymo
eiga buvo savaiminé. Pagimde vyris-
kosios lyties 3730 g svorio 53 cm tgio
naujagimi, pagal Apgar skale ivertin-
ta 10/10 balais. Laikotarpis po gimdy-
mo ir naujagimio adaptacijos periodas
buvo sklandas. Antra para gimdyve su
naujagimiu iSraSyti i namus. Reko-
menduota testi pakaitines plazmafe-
rezes ir ambulatoriné gydytojo kardio-
logo konsultacija po 6 savaiciu.

I viso gydymui néstumo metu pri-
reiké 5 hospitalizaciju ir 30 lovadie-
niu, taikyta 12 gydomuju ir 8 pakaiti-
nés plazmaferezés, skirta 60 vienetu
Svieziai Saldytos plazmos.

Pagal rekomendacijas moteris
kreipeési { VUL SK pragjus 6 savaitéms
po gimdymo. Nusiskundimu neturéjo.
Atlikta lipidograma (2 lentele), skirtas
gydymas fenofibratais bei omega-3
riebalu ragséiy (r. r.) preparatais, re-
komenduota testi rezima, dieta. Pra-

1 lentelé. Lipidu apykaitos tyrimo duomenys atvykus i stacionarg ir gydymo metu
Table 1. Lipids profile data at the hospital

Lipidu rodmuo, (mmol/l) Atvykus Po 2 dienu Po 5 dienu | Po 1 savaités | Po 2 savaidéiu Israsant
B-ch 24,0 18,22 11,24 14,11 9,02 9,08
TAG 81,9 46,75 28,25 34,12 26,55 21,20
DTL-ch 0,52 0,50 0,50 0,60 0,42 0,51
MTL-ch Neapskai¢iuojama (N) N N N N N
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2 lentelé. Lipidu apykaitos tyrimo duomenys po gimdymo
Table 2. Lipids profile data after the delivery

Lipidu rodmuo, (mmol/l) 6 savaités po gimdymo 1 metai po gimdymo 2 metai po gimdymo
B-ch 7,87 3,57 5,40
TAG 27,23 3,61 14,55
DTL-ch 0,46 0,61 0,35
MTL-ch neapskaiéiuojama 1,30 0,94

éjus vieneriems ir dvejiems metams po
gimdymo atsakas i gydyma buvo ge-
ras.

DISKUSIJA

Moteriskuju lytiniy hormony poky¢iai
organizme, citokinu ir interleukinu
svyravimai lemia lipidu apykaitos po-
kycius néscios moters organizme.
MTL-ch koncentracija kraujo serume
didéja iki 4,5 mmol/l (42 %) iki 36 nés-
tumo savaités, DTL-ch koncentracija
padidéja iki 1,7 mmol/l (65 %) antruo-
ju ir treciuoju néstumo trecédaliais,
TAG koncentracija kraujo serume di-
déja iki 5,1 mmol/l (trigubai) nuo
12 iki 36 néstumo savaiteés, lipoprotei-
no (a) (Lp(a)) koncentracija didéja per
visa néstuma [2]. Toks nésciosios lipi-
du koncentracijos padidéjimas siste-
minéje kraujotakoje néra pavojingas.
Priesingai, tai labai svarbus fiziologi-
nis procesas, nes lipidai yra butini
embriono ir vaisiaus nervy sistemos
vystymuisi bei nésS¢iosios energijos
metabolizmui, taip pat cholesterolis
naudojamas steroidiniu hormony ga-
mybai placentoje. Tac¢iau patologinis
lipidu padaugéjimas kraujo serume
didina motinos ir vaisiaus sergamumo
bei mirtingumo rizika.

Europos kardiologu draugija (The
European Society of Cardiology, ESC)
kartu su kitomis Sirdies ir kraujagys-
liy ligu prevencijos draugijomis
2016 metais atnaujino iy ligu preven-
cijos ir dislipidemiju gydymo reko-
mendacijas. Zmonéms, kurie neturi jo-
kiu papildomu rizikos veiksniy sirgti
Sirdies ir kraujagysliu ligomis, reko-
menduojama, kad MTL-ch koncentra-
cija nevirS§ytu 3 mmol/l, TAG -
1,7 mmol/l, DTL-ch koncentracija mo-
terims turétuy buti didesné nei
1,2 mmol/l [3]. Kai yra papildomuy rizi-
kos veiksniu, rekomenduojamos lipidu
koncentracijos normos reikSmés yra
gerokai grieZtesnés.

Mes pristatome atveji, kai pacien-
tei atvykus TAG koncentracija kraujo
serume vir§ijo norma daugiau nei
45 kartus, B-ch koncentracija buvo di-
desné beveik 5 kartus nei rekomen-
duojama norma, o DTL-ch koncentra-
cija buvo sumazéjusi daugiau nei dvi-

gubai. MTL-ch koncentracijos buvo
neimanoma apskai¢iuoti naudojant
Friedewaldo formule
(MTL-ch = B-ch — DTL-ch — TAG/2,2),
nes TAG koncentracija gerokai virsijo
formulés pritaikymui rekomenduoja-
ma verte (>4,52 mmol/l). Taip pat
MTL-ch nebuvo galima iSmatuoti ir
tiesioginiu budu, nes ir Siuo atveju
trukdé labai didelé TAG koncentracija
kraujo serume [4]. Kraujo serume ne-
buvo matuojama Lp(a) ir apolipopro-
teino B (ApoB), kurio randama visu
aterogeniniu lipoproteinu sudétyje (la-
bai mazo tankio lipoproteinu (LMTL),
MTL, tarpinio tankio lipopreoteinu
(TTL), Lip(a)), koncentracijos [5].

Lipoproteinu kiekio poky¢iai krau-
jo serume vadinami dislipoproteine-
mija (dislipidemija), o padidéjimas —
hiperlipoproteinemija. Pastarosios ti-
pas nustatomas pagal tai, kokia lipop-
roteinu frakcija vyrauja. Tai atlikti
padeda lipidu eletroforezés metodas.
Elektriniame lauke esanéiame agaro-
zés gelyje lipoproteinai iSsikirsto i
frakcijas: chilomikronus, kurie lieka
starto linijoje; B-Lp (MTL), kurie mig-
ruoja su P globulinais; pre-f-Lp
(LMTL), kurie taip pat migruoja i
B globuliny frakcija, tik kiek toliau nei
MTL; a-Lp (DTL), kurie migruoja su
a-2-globulinais (2 pav.). Sergant V tipo
hiperlipoproteinemija, elektroforegra-
moje iSryskéja chilomikronuy ir
pre-B-Lp juosta.

1970 metais Pasaulio sveikatos or-
ganizacija (PSO) tarptautiniu hiperli-
poproteinemiju klasifikacijos standar-
tu pripazino Fredriksono klasifikacija.
Pagal ja hiperlipoproteinemijos skirs-
tomos i penkis tipus: I, Ila ir IIb, III,
IV bei V [6].

I tipo hiperlipoproteinemija yra re-
tas autosominis recesyvinis lipidu
apykaitos sutrikimas, iSsivystantis
del lipoproteinlipazés (LPL) aktyvumo
sutrikimo. TAG koncentracija kraujo
serume >11,3 mmol/l, o kraujo éminiui
pastovéjus kelias valandas 4 °C tem-
peraturoje chilomikronai iskyla i pa-
vir§iu ir sudaro grietinelés tir§tumo
sluoksni virs skaidrios plazmos. Elek-
troforegramoje budinga isryskeéjusi
chilomikronu juosta.

IIa ir IIb tipo hiperlipoproteinemi-
jos pasizymi didziausiu aterogenisku-

mu. Ila tipo hiperlipoproteinemijos is-
sivystyma lemia ivairios mutacijos,
veikian¢ios MTL receptoriu gena.
Esant heterozigotinei formai, B-ch
koncentracija kraujo serume btna
>6,5 mmol/l, o MTL-ch — 815 mmol/l.
Esant homozigotinei formai, lipidu
koncentracijos kraujo serume yra di-
desnés — B-ch koncentracija gali siekti
net 12-30 mmol/l. Pastovéjes kraujo
éminys islieka skaidrus, galimas gel-
tonai oranzinis serumo atspalvis.
Elektroforegramoje isryskéja B-Lp
frakcija.

IIb tipo hiperlipoproteinemija — tai
viena i$§ daZniausiai pasitaikanc¢iu hi-
perlipoproteinemiju. Tai yra poligeni-
nis sutrikimas. Jos metu suaktyvéja
LMTL ir MTL sintezé del ApoB hiper-
sekrecijos. Badinga B-ch koncentraci-
ja kraujo serume >6,5 mmol/l,
TAG >2,3 mmol/l, MTL-ch
>4,14 mmol/l, padidéjusi LMTL, ApoB
ir sumazéjusi apolipoproteino C
(ApoC) koncentracija. Elektroforegra-
moje isrySkéjusios B-Lp ir pre-fB-Lp
juostos, o pastovéjes éminys Siek tiek
susidrumscéia.

Sergant III tipo hiperlipoproteine-
mija, kraujyje atsiranda patologiniu
Lp. Gali buti pirminé dél apolipopro-
teino E (ApoE) genetinio defekto (su-
trinka TTL ir chilomikronu patekimas
i kepenis) ar antriné, sergant sunkia
cukrinio diabeto forma, hipotiroze,

-

2 pav. Lipoproteinu elektroforegrama
(P — pacienté, K — kontrolé)

Fig. 2. Lipoprotein electrophoresis
(P - pacient, K — control)
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esant disgamaglobulinemijai, varto-
jant alkoholi. Siai hiperlipoproteine-
mijai budinga padidéjusi TAG koncen-
tracija >2,5 mmol/l, B-ch koncentraci-
ja >5,7 mmol/l, sumazéjusi MTL-ch
koncentracija dél sutrikusio LMTL
virtimo i MTL, bei sumaZzéjusios
ApoC, ApoE2 koncentracijos. Elektro-
foregramoje atsiranda plati B-Lip juos-
ta, pastovéjusi plazma susidrumscéia, o
pavir§iuje daznai susidaro plonas
grietinélés tirstumo sluoksnis.

IV tipo hiperlipoproteinemijos at-
veju padidéja LMTL sintezé ir sutrin-
ka LMTL salinimas i§ kraujotakos.
Tai poligeninis, daugiaveiksnis sutri-
kimas. B-ch koncentracija normali ar-
ba nedaug padidéjusi, TAG koncentra-
cija padideéjusi 3,4-9,9 mmol/l,
MTL-ch koncentracija normali. Elek-
troforegramoje isryskéjusi pre-p-Lp
juosta, pastovéjusi plazma susidrums-
cia.

V tipo hiperlipoproteinemija (chi-
lomikronemija nevalgius) gali bati pir-
miné ar antriné. ISsivystymui itaka
daro genetiniai, aplinkos ir metaboli-
niai veiksniai. Sumazéja LPL aktyvu-
mas. Kliniskai iSryskéja pozymiai, ba-
dingi I tipui. Liga pasireiskia paaug-
liams ir suaugusiems Zmonéms pilvo
skausmais, hepatosplenomegalija,
pankreatitu, tinklainés lipemija,
ksantominiu bérimu ant sédmenu, nu-
garos, keliu ir (ar) alkaniu, gali vysty-
tis periferiné polineuropatija. B-ch
koncentracija kraujo serume islieka
normali arba padidéjusi, TAG siekia
11,3 mmol/l ir daugiau, LMTL koncen-
tracija padidéjusi. Sutrinka gliukozés
tolerancija, atsiranda hiperurikemija.
Elektroforegramoje isrysSkéjusi chilo-
mikrony ir pre-B-Lp juosta. Pastove-
jus éminiui chilomikronai iskyla i pa-
virsiu, o likusi plazma tampa drumsta
(grietinéles tirstumo) dél didelio
LMTL kiekio [6, 7]. Antriné iSsivysto
sergant sunkiu cukriniu diabetu, nef-
roziniu sindromu, létiniu inksty funk-
cijos nepakankamumu, esant disga-
maglobulinemijai, vartojant alkoholi
arba néstumo metu. Muasu aprasoma
pacienté jokiu nusiskundimu neturéjo
ir tik laboratorinis iStyrimas padéjo
nustatyti $ia sunkia patologija.

Literataroje neradome aprasSytu
atveju, kai nésciajai pasireiske V tipo
hiperlipoproteinemija. Masu apraso-
mas atvejis iSskirtinis tuo, kad hiperli-
poproteinemija iki tol besimptomei
moteriai pirma karta diagnozuota tik
néstumo metu laboratorinés diagnos-
tikos budu.

Hiperlipoproteinemijai badingi li-
poproteiny pusiausvyros poky¢iai nés-
tumo metu ryskéja, todél néséioji pri-
skiriama didelés rizikos grupei. Pato-
loginiai lipoproteinu apykaitos poky-

éiai kenkia néséiosios ir vaisiaus, o vé-
liau ir gimusio vaiko sveikatai.

Zinoma, kad néséioji, serganti hi-
perlipoproteinemija, turi padidéjusia
rizika sirgti nésciuju hipertenzija, pre-
eklampsija, HELLP sindromu ir ges-
taciniu diabetu [1]. Taip pat didéja
trombemboliniu komplikaciju rizika
néstumo laikotarpiu. Padidéjusi cho-
lesterolio koncentracija gali lemti pla-
centos funkcijos nepakankamumag ir
vaisiaus augimo sulétéjima, o gimu-
siam vaikui — aterosklerozés bei Sir-
dies ir kraujagysliu ligu vystymasi dar
kadikysteéje [8]. Prieslaikinis gimdy-
mas taip pat yra dazna akuSeriné
komplikacija esant lipidu apykaitos
sutrikimams néstumo metu.

Lipidu apykaitos sutrikimai gali
lemti sunkias ekstragenitalines kom-
plikacijas. Sunki hipertriacilglicerole-
mija yra svarbus Gminio pankreatito
iSsivystymo rizikos veiksnys. Nors
tikslus mechanizmas dar neZinomas,
manoma, kad kasa gali pazeisti dideli
laisvuju riebalu ragsciu kiekiai arba
lipidu peroksidacijos produktai. Be to,
didelis chilomikronu kiekis gali sukel-
ti lokalig kasos audinio iSemija. Ilga-
laikis lipidu koncentracijos padidéji-
mas kraujyje lemia kraujagysliu vidi-
nio dangalo pazeidimus ir aterosklero-
zés vystymasi, miokardo iSemija. Nors
miokardo infarktas néstumo laikotar-
piu yra itin retas, ta¢iau jam ivykus
mirstamumo rodikliai siekia net 30 %
[2].

Neésciosios, serganéios hiperlipop-
roteinemija, prieziara ir gydyma turi
uztikrinti daugiadiscipliné specialistu
komanda. Pastaraisiais deSimtme-
Giais, iStobuléjus laboratoriniams ir
instrumentiniams tyrimams, atsira-
dus galimybei anksti diagnozuoti ligg
ir pradéti gydyma, nésciuju ir perina-
talinis mirtingumas labai sumazéjo.

Daznai hiperlipoproteinemijos gy-
dymui néStumo metu neuztenka vien
dietos, rezimo ir fiziniy pratimu. Dau-
guma lipidu kieki reguliuojanciy vais-
tu (statinai, fibratai, nikotino rugsties
preparatai bei ezetimibai) néstumo
metu yra kontraindikuojami dél savo
teratogeninio poveikio. Pavyzdziui,
statinai sukelia vaisiaus vystymosi
sutrikimus, skeleto malformacijas [9].
Néstumo metu galima vartoti tik der-
vu ir omega-3 r. r. preparatus. Dervos
nekeicia arba tik labai silpnai mazina
TAG koncentracija kraujyje, omega-3
r.r. pasizymi vidutiniu TAG koncen-
tracija mazinanciu poveikiu. Masu at-
veju buvo svarbu skubiai mazinti ne-
itikétinai didele TAG koncentracija
del didelés kepenu paZeidimo ir Gmi-
nio pankreatito iSsivystymo rizikos.
Todél plazmaferezés liko vienintelé
efektyvi ir greita hiperlipoproteinemi-
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jos gydymo galimybé. Gydymas buvo
pradétas nuo gydomuju plazmafere-
ziu, kuriuy metu Salinama dalis kraujo
plazmos. Sios procediros trikumas
tas, kad kartu pasalinamas ne tik li-
poproteinu perteklius, bet ir kitos la-
bai svarbios plazmos dalys (plazmos
baltymai, elektrolitai). Dél to pacien-
tei iSsivysté elektrolitu disbalansas ir
hipoalbuminemija. Reikéjo atlikti pa-
kaitines plazmaferezes — donorinés
Svieziai Saldytos plazmos transfuzijas.
Siu procediru metu iskyla transfuzi-
niy reakciju pavojus. Nepaisant gali-
mu komplikaciju, plazmafereze litera-
taroje aprasoma kaip saugi ir efektyvi
procedira néstumo laikotarpiu. Masu
atvejis tai patvirtino: néséioji be kom-
plikaciju iSnesiojo vaisiu iki savaimi-
nio gimdymo pradzios.

Laikotarpiu po gimdymo svarbu
testi dieta bei reguliariai mankstintis.
Jei islieka ryski hiperlipidemija, reko-
menduojama testi plazmaferezes. Me-
dikamentinio gydymo galimybés yra
kiek platesnés: laktacijos periodu sau-
gus dervy ir omega-3 riebaly ragsciu
preparatu vartojimas, ezetimibas pri-
skiriamas prie mazos rizikos, viduti-
niskai saugiu preparatu.

Literattroje neradome duomenuy
dél trombemboliju profilaktikos néstu-
mo metu ir po gimdymo, ta¢iau mano-
me, jog mazos molekulinés masés he-
parinu skyrimas laikotarpiu po gim-
dymo turétu buti apsvarstytas, ypac
jei gimdymas uzbaigiamas cezario pja-
vio operacija ar yra ir kity trombembo-
liniu komplikaciju rizikos veiksniu.

Po 2-6 savai¢iy rekomenduojama
pakartotiné konsultacija, kurios tiks-
las — ivertinti pasirinkto gydymo efek-
tyvuma, o prireikus gydyma koreguo-
ti.

Ateityje rekomenduojamas Kkito
nésStumo planavimas, medikamenti-
nio hiperlipoproteinemijos gydymo
nutraukimas prie$ 3 ménesius iki pas-
tojimo ir gydytojo genetiko konsultaci-
ja.

ISVADOS

V tipo hiperlipoproteinemija — tai reta,
taciau itin grésminga bukle, kurios
ks, ta¢iau jai budingi specifiniai labo-
ratoriniu tyrimu rezultatai ir patiki-
ma diagnostika. Si liga didina moters
ir vaisiaus sergamumo rizika. Plazma-
ferezés yra saugi ir efektyvi alternaty-
va medikamentiniam gydymui, kurio
galimybés néstumo laikotarpiu yra ri-
botos. @
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Summary

SEVERE TYPE V HYPERLIPOPROTEINEMIA IN PREGNANCY: A CASE REPORT

leva Siaudinyté, Kotryna Ragalevicioté, Jelena Volochovié, Adomas Ladukas

Background. Elevated blood choles-
terol, triacylglycerols and very-low-den-
sity-lipoprotein cholesterol concentration
is a characteristic finding in Fredrickson
type V hyperlipoproteinemia. It is a very
serious condition during pregnancy. An
immediate treatment is required to pre-
vent severe complications. Standard
lipid-lowering drugs are contraindicated,
thus lipoprotein plasmapheresis remains
alternative effective treatment.

Aim. The aim of the study was to re-
port a case of severe type V hyperlipo-
proteinemia during pregnancy and to
present a literature review.

Material and methods. We did a
literature review and retrospectively
analysed medical documentation of a pa-
tient with severe hyperlipoproteinemia

LITERATURA

in pregnancy who had been treated in
Vilnius University Hospital “Santariskiu
Klinikos”.

Results. A 26-year-old pregnant
woman came to the Department of obstet-
rics and gynaecology because of highly ele-
vated blood serum lipid concentration.
Even though the patient had not com-
plained about her health condition,
4.7 times higher blood serum total choles-
terol and 45.5 times higher serum triacyl-
glycerols levels were found. Lipoprotein
electrophoresis showed typical view of
type V hyperlipoproteinemia: visible frac-
tions of chylomicrons and pre-B-lipopro-
teins. An electrocardiogram and a velo-
ergometry test revealed a subendocardial
ischaemia, while no fetal anomalies were
observed during an ultrasound examina-

tion. In order to avoid an acute pancreati-
tis and cardiovascular events, plasma-
pheresis was considered to be the most
appropriate treatment. 20 sessions of
plasmapheresis were successfully per-
formed, reducing the extremely high lipid
concentrations and leading to a sponta-
neous delivery of a healthy newborn at
39 weeks of gestation.

Conclusions. Type V hyperlipo-
proteinemia is a rare but very serious
condition, which may progress without
any evident clinical symptoms, but can be
accurately diagnosed due to specific labo-
ratory findings. The disease increases
morbidity of mother and fetus. Plasma-
pheresis is a safe and effective alterna-
tive to pharmaceutical treatment, which
has its restrictions during pregnancy.

Keywords: pregnancy, plasmapheresis,
Fredrickson type V hyperlipoprotein-
emia, hypertriacylglycerolemia, hyper-
cholesterolemia, very-low-density lipo-
protein.
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