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SANTRUMPOS
AKT — baltymy kinazé B
ALAT — alaninaminotransferazé
ANA — antibranduoliniai antikiinai (angl. anti—nuclear antibodies)
ASAT — aspartataminotransferazé
C4 — komponentas 4
CAPSL — | kalcifosing panaSus baltymas

CPAP (angl. continuous possitive airway pressure) - nuolatino teigiamo kvépavimo

taky slégio terapija.

CRB - c reaktyvusis baltymas

CSNK2 — kaseino kinaze 2

DL — daugybin¢ lipomatozé

ERK — mitogeny aktyvinama baltymy kinazé
FGF21 — fibroblasty augimo faktorius 21
FGF21 — fibroblasty augimo faktorius 21
GGT — y—glutamiltransferazé

IgG — imunoglobulinas G

KT — kompiuteriné tomografija

LIPE - lipaze¢ E

MFN2 — mitofuzinas 2

miRNR — mikro ribonukleino riigstis

MRT — magnetinio rezonanso tomografija
MT-TK — mitochondrijoje uzkoduota lizino transportin¢ mikro ribonukleino riigstis
PET — pozitrony emisijos tomografija

UCPI1 - atjungiantis baltymas 1



SANTRAUKA

Daugybiné lipomatoz¢ iSlieka nei§spregsta problema — dél savo retumo ir
heterogeniskos patofiziologijos bei klinikinés iSraiSkos stinga didelés imties tyrimy, aiSkiai
apibrézianciy diagnostikos ir gydymo kriterijus. Taciau, vystantis genetikos ir 1asteliy
biologijos mokslams, atrandama vis daugiau geny, siejamy su $ia liga, keliamos naujos ligos
patogenezés teorijos. Siame darbe pateikiamas su liga asocijuojamy geny ir geny produkty
sarasas, aprasomos pakitusios jy veiklos pasekmes lgstelés funkcionavimui ir ateities
galimybés | patogeneze nukreiptai terapijai. Darbe nagrin¢jama daugialypé, su liga siejama
simptomatika bei gretutinés ligos, kuriy kontrolé ir gydymas — svarbiis lipomatoze serganciy
pacienty prieziliros kriterijai ligos progresavimui stabdyti ir gyvenimo kokybei gerinti.
ApraSomi radikalts ir konservatyvis gydymo metodai, kurie yra pritaikomi atsizvelgiant ]

norimg pasiekti gydymo efekta.

Multiple lipomatosis remains an unsolved problem: due to its rarity and heterogeneous
pathophysiology and clinical presentation, there is a lack of large—sample studies that clearly
define diagnostic and therapeutic criteria. However, with the advances in genetics and cell
biology, more and more genes associated with the disease are being discovered and new
theories of pathogenesis are being put forward. This paper provides a list of genes and gene
products associated with the disease, describes the consequences of their altered activity on
cellular function and the future possibilities for pathogenesis—targeted therapy. It addresses
the multiple symptomatology and comorbidities associated with the disease, their control and
treatment, which are important criteria for the care of patients with lipomatosis, for slowing
down the progression of the disease and for improving their quality of life. Radical and
conservative treatment approaches are described and tailored according to the desired

therapeutic effect.
RAKTAZODZIAI

Madelungo liga, Launois—Bensaude liga, daugybiné simetriné lipomatoz¢, etiologija,

paveldimumas, simptomatika.

Madelung‘s disease, Launois—Bensaude disease, multiple symmetric lipomatosis, causes,

symptoms.



IVADAS

Lipomos yra dazniausias minkstyjy audiniy tumoras (1). Tais atvejais, kai lipomy
pradeda daugéti, t. y., vystantis lipomatozei, galimas reikSmingas poveikis serganc¢iojo
gyvenimo kokybeli, o kai kuriais atvejais, dél lipomy poveikio anatominéms struktiiroms,
atsirasti ir pavojus gyvybei. Daugybiné lipomatoz¢ jvairiuose Saltiniuose jvardijama
skirtingais terminais, tokiais kaip Madelungo liga ir Launois—Bensaude liga. Pirma karta
aprasyta angly chirurgo Benjamin‘o Brodie dar XIX amziaus viduryje, dazniausiai aptinkama
VidurZemio sri¢iy populiacijose, kur dabartiniais duomenimis ligos sergamumas siekia 4
atvejus 100 000 gyventojy. Nepaisant Sios ligos retumo svarbu i§samiai iStirti jos
patofiziologija bei gydymo galimybes — manoma, jog liga sukeliantys patofiziologiniai
mechanizmai gali biiti susij¢ su kitomis metabolinémis ir mitochondrijy funkcijos sutrikimo
ligomis (2). Naujai atrasti daugybinés lipomatozés gydymo metodai, veikiantys
patofiziologinius mechanizmus, galéty buiti naudojami ir kity patofiziologiskai panasiy ligy
terapijai, o nagriné¢jamos ligos gydymas — reikSmingai pagerinti pacienty gyvenimo kokybe
(2,3). Daugybin¢ lipomatoz¢ jvardijama kaip gerybinis susirgimas, taciau naujuose
literattiros Saltiniuose $ia nuostata yra abejojama, remiantis tuo, jog ligos sukeliama
simptomatika gali kelti grésm¢ gyvybei. Liga yra problematiSka, nes ja sukeliantys
patofiziologiniai mechanizmai néra gerai iSaiskinti, egzistuoja tik simptomus lengvinantis
Sios ligos gydymas. Klinikiné ligos iSraiSka daugialypé — tai apsunkina savalaike jos
diagnostikg. Siame darbe apibendrinama naujausiuose literatiiros $altiniuose pateikiama
informacija apie ligos etiologija, paveldimuma, kliniking diferencing diagnostikg ir

vyraujancias gydymo galimybiy nuostatas.
LITERATUROS SALTINIU ATRANKOS STRATEGIJA

Literattiros Saltiniy paieSka atlikta PRISMA metodu, pirminei atrankai naudojant
PubMed duomeny baze. Pirminé publikacijy paieska atlikta 2024 m. balandzio 7 d. Tiriamos
ligos paieskai praplésti buvo panaudotas MeSH (Medical Subject Headings) terminy Zodynas
— taip ] paieska buvo jtraukti ir alternatyviis daugybinés lipomatozés sinonimai — Madelung'o
liga ir Launois—Bensaude'o sindromas. Pirminei identifikacijai buvo atrinkti $altiniai, kuriy
tekstuose buvo minimi etiologijos, paveldimumo, simptomatikos ir gydymo terminai bei jy
sinonimai. Galutinés pirmings atrankos paieskos tekstas: ,,(((((((((Multiple Symmetrical
Lipomatoses) OR (Symmetrical Lipomatoses, Multiple)) OR (Launois—Bensaude Syndrome))
OR (Launois Bensaude Syndrome)) OR (Symmetrical Lipomatosis, Multiple)) OR



(Madelung Disease)) OR (Madelung‘s Disease)) OR (Multiple Symmetric Lipomatoses)) OR
(Multiple Symmetric Lipomatosis)) AND (((((((((Causes) OR (cause)) OR (etiology)) OR
(aetiology)) OR (inheritance)) OR (symptoms)) OR (signs)) OR (treatment)) OR
(management))“. Siuo biidu rasti 738 pirminiai paieskos rezultatai. Literattiros 3altiniy
itraukimo ir atmetimo kriterijai pateikiami pirmoje lentel¢je. Pasinaudojant automatiniu
filtravimu, pirmiausia buvo atmesti visi straipsniai, publikuoti seniau nei prie§ 5 metus nuo
pirminés Saltiniy atrankos datos — atmestos 636 publikacijos. Atmesti mokami ar nevisiskai
pasiekiami tekstai — atmesta 31—a publikacija. Atrinktos tik klinikiniy atvejy, klinikiniy
tyrimy, meta—analiziy, atsitiktiniy kontroliuojamy tyrimy, apzvalgy ir sisteminiy apzvalgy
publikacijos angly kalba, susijusios tik su tiriamomis §io darbo temomis — atmestos 25—i0s
publikacijos. Galiausiai, atliekant rankine publikacijy atranka, papildomai atmesta dar 10
publikacijy. Priezastys: neteisingai pazyméta ir netinkama publikacijos riisis, tekstas ne angly
kalba, neprieinamas viso teksto dokumentas, apraSomos ne su Sio darbo tema susijusios ligos.

Galutinis atrinkty publikacijy skaicius — 35.

Kriterijus Itraukimo Kriterijus Atmetimo Kriterijus Atrinkty
publikaciju
skaicius

Laikotarpis 2019-04-07 — 2024-04-07 Véliau ar anksciau 102

publikuoti tekstai

Teksto Nemokamai prieinamas Mokamai prieinamas 71

prieinamumas | tekstas, viso teksto publikacija | tekstas, neviso teksto

publikacija
Publikacijos Klinikiniai atvejai, klinikiniai | Knygos, dokumentai, 46
rusis tyrimai, meta—analizés, laiskai
atsitiktiniai kontroliuojami
tyrimai, apzvalgos, sistemingés
apzvalgos
Kalba Angly kalba Kitos kalbos 46



Kita — rankiné | Visi aukS¢iau pateikti Visi auksciau paminéti 35
atranka itraukimo kriterijai atmetimo kriterijai, su
darbo tema nesusijusios

publikacijos

1 lentelé: Pirmingés Saltiniy atrankos jtraukimo ir atmetimo kriterijai.

Antriniai literatiros Saltiniai buvo atrinkti naudojantis PubMed duomeny baze, remiantis
pirminiy Saltiniy citavimu ir tolimesne informacijos paieska zmogaus genomo duomeny
bazése (pvz.: ClinVar, Ensembl, Human Gene Mutation Databse, OMIM) bei rety ligy
duomeny bazéje (Orphanet).

ETIOLOGIJA IR PAVELDIMUMAS

Lipomatozé apibudinama kaip liga, kuriai biidinga daugybinés gerybinés lipomos
kiine be lipoatrofijos pozymiy (4). DL (daugybiné lipomatoz¢) dazniau paveikia vyriskos
lyties asmenis, kurie piktnaudziauja alkoholiu (60-90 % atvejy), taciau ja sirgti gali ir
moterys (vyry ir motery sergamumo santykis, skirtingy literattiros Saltiniy duomenimis,
svyruoja tarp 15:1-30:1) bei asmenys, neturintys alkoholio vartojimo anamnezés (4—7). Taip
pat su liga susijes metabolinis komponentas — nutukimas, antro tipo cukrinis diabetas (4,8).
DL paplitimas didziausias VidurZemio populiacijose, ¢ia jis siekia 4 atvejus 100 000—iy
gyventojy (9), o kitose populiacijose (pvz.: Siaurés Pranciizijoje, Azijoje) gali biiti 10 karty
mazesnis (4). Vis délto sergamumas fiksuojamas visose rasése (4). Sergamumas daugybine
lipomatoze yra susijes su amziumi — ligos sergamumo pikas yra 30—60 mety amziaus tarpsnis
(4). Egzistuoja kelios teorijos, aiSkinanc¢ios DL patogeneze. Jos remiasi vidiniais bei iSoriniais
patogenetiniais faktoriais, kuriems priskiriami: psichologiné trauma, hipotaliaminiai ar
hipofizés pazeidimai, prieskydinés liaukos tumorai, alkoholio vartojimas bei genetinés
mutacijos, adrenerginio lipolizés aktyvavimo sutrikimas (4,10). ISskiriamos dvi pagrindinés

patofizologijos teorijos:

¢ Rudojo riebalinio audinio

e UZzdegimo, alkoholio vartojimo ir limfinés sistemos (8).

Rudojo riebalinio audinio teorija: UCP-1 (atjungiancio baltymo 1) ir CAPSL (j
kalcifosing panasaus baltymo), atitinkamai atsakingy uz lastelés mitochondrijy aktyvumg ir
adipogeneze, aktyvumo poky¢iai buvo pastebéti Seiminiuose ir sporadiniuose DL atvejy

pacienty adipocituose. Adipocitai, iSauginti i§ DL pacienty riebalinio audinio, turéjo daugybe

4



riebaly laseliy, o tai koreliuoja su rudojo riebalinio audinio morfologija. Sie duomenys leidzia
daryti prielaida, jog pakitusios pre—adipocitinés mezenchiminés kamienines lastelés,
adipogenezés procesas ir lgstelés energijos apykaita yra svarbiis faktoriai daugybinés
lipomatozes vystymosi procese. Literatiiros duomenimis, mikro ribonukleino riigs¢iy miR-
125a-3p ir miR-483-5p kiekiai taip pat padidéja DL pacienty riebaliniame audinyje. Sios
miRNR skatina adipogenez¢ veikdamos RhoA / ROCK1 / ERK1 / 2 Iastelés signalizavimo
kelig (11). Nors PET / KT (pozitrony emisijos tomografijos ir kompiuterinés tomografijos)
tyrimy metu rudasis riebalinis audinys nebuvo aptiktas daugybinés lipomatozés paveiktose
poodinio riebalinio audinio lokacijose, tai nepaneigia Sios hipotezes, kadangi patofiziologinis
mechanizmas gali veikti per Igsteliy virtima j rudojo riebalinio audinio lasteles, o ne jau

egzistuojanciy rudyjy adipocity proliferacija (8).

UZdegimo, alkoholio vartojimo ir limfinés sistemos teorija: lyginant su nepakitusiu
audiniu, DL paveiktame audinyje fiksuojamas padid¢jes interleukino—6 kiekis. Alkoholio
vartojimas taip pat indukuoja baltymo CYP2EI (citochromo P450 sistema) veikla
riebaliniame audinyje, kuris skatina adipocity apoptoze ir audinio uzdegima. Zhang et al.
teigimu, citochromo P450 sistema aktyvuoti taip pat gali ir kitos kenksmingos cheminés
medziagos, pavyzdziui, pesticidai (12). Kepenys produkuoja daugiau nei 50 % limfos,
patenkancios j kriitinés 1astos limfagysles (8). Esant kepeny suriebéjimui ir / ar cirotiniams
poky¢iams, kepeny limfos produkcija dar labiau iSauga. Pastebéta, jog daugelyje vyry,
serganciy DL, riebalinés masés augo kakle, kriitinés lastoje ir pilvo regione — vietose, pro kur
prateka didzioji dalis limfos. Tyrimy su grauzikais metu pastebéta, jog jiems sukélus imig
alkoholing intoksikacijg padidéja mezenteriniy limfagysliy pralaidumas (dé¢l to auga riebalinis
audinys), vystosi perilimfinio riebalinio audinio uzdegiminis atsakas ir pakinta sisteminis
adipokiny profilis (8,13). Nesaikingas alkoholio vartojimas ir jo sukeliami mitochondriniai
pazeidimai (oksidacinis mitochondrinés DNR pazeidimas), adrenergings lipolizés proceso
sutrikdymas, gali inicijuoti DL iSsivystyma (14). Alkoholis ir jo metabolizmo produktai
toksiskai veikia ir kitus kiino audinius bei procesus: zarnyno mikrobiota, lipidy metabolizma,
sukelia mitochondrijy oksidacinj stresa, veikia adipokiny signalizavimo kelius, pvz., FGF21

(fibroblasty augimo faktorius 21) (15).

Nustatyta keletas geny mutacijy, kurios turi jtakos vystantis DL. Pora jy — MFN2
(mitofuzinas 2) ir LIPE (lipaz¢ E) nulinés mutacijos. MFN2 genas koduoja mitofuzing—2,
guanozino trifosfataze, lokalizuotg iSorinése mitochondrijy membranose, — ji atsakinga uz

mitochondrijy susijungimg bei Igstelés energijos metabolizma (4,16). LIPE koduojamas



baltymas yra hormonams jautri lipaze E, atsakinga uz trigliceridy metabolizmg. Taip pat

genetiniams etiologiniams faktoriams priskiriamos ir mitochondrings lizino transportinés

RNR MT-TK geno mutacijos (17). Lindner et al. tyrimo metu nustatytas genas CAPSL, kurio

sumazinto aktyvumo mutacijos buvo aptiktos keturias kartas besitesiancios daugybinés

lipomatozeés pacienty atvejuose. Atliekant tolimesnius tyrimus CAPSL sumazéjes aktyvumas

buvo rastas dar deSimtyje tarpusavyje nesusijusiy sporadiniy DL atvejy, tac¢iau tyrimas

nejrodé, jog $i mutacija yra monogeniné ligos priezastis (18). Sanna et al. taip pat pateikia

AKT, CK2 bei ERK1 / 2 baltymus kaip galimus taikinius daugybinei lipomatozei gydyti. Jy

tyrimo metu buvo nustatyta, jog $iy baltymy aktyvumas pacienty, serganciy daugybine

lipomatoze, méginiuose buvo reikSmingai padidéjes (19).

Genas (—ai) | Geno (—y) Geny ekspresijos produktas ir jy Geno (—y) produkto
lokacija funkcija organizme veiklos pokytis DL
genome atveju

MFN2 1p36.22 Mitofuzinas 2. Mitochondrijos

membranos baltymas, reikalingas
mitochondrijom susijungti ir '
mitochondrijy tinklui palaikyti

LIPE 19q13.2 Lipaz¢ E. Trigliceridy depo hidrolizé

1 laisvasias riebaly riigstis l

MT-TK NC 012920.1 | Mitochondrijoje uzkoduota
(mitochondring | transportiné mikro ribonukleino
DNR) rugstis, pernesanti lizing, dalyvauja l

transliacijos procese

CAPSL 5pl3.2 I kalcifosing panasus baltymas.

Dalyvauja kalcio jony sujungime !
citoplazmoje

AKTI, 14q32.33, Baltymy kinazé B (AKT). Dalyvauja

AKT?2, 19q13.2, gliukozés apykaitos, transkripcijos,

AKT3 1g43—q44 lasteliy proliferacijos bei apoptozes, !

migracijos procesuose




CSNK2AI, | 20p13, Kaseino kinazé 2 (CK2). Dalyvauja

CSNK2A2, | 16921, lastelés ciklo reguliavimo procese,

CSNK2B 6p21.33 baltymo aktyvumas sglygoja lastelés !
proliferacijos procesus

ERK1/2 16pl1.2, Mitogeny aktyvinama baltymy

22q11.22 kinaze 1 ir 3. Atlieka reguliuojamaja

funkcijg lgstelés proliferacijos ciklo !
procese

UCP1 4q31.1 Atjungiantis baltymas 1. Dalyvauja
termogenezes procese rudojo !
riebalinio audinio Igstelése

2 lentelé: Genai siejami su daugybine lipomatoze, jy lokacija genome, ekspresijos produktas
ir produkto nustatytas veiklos pokytis daugybinés lipomatozés atveju — padidéjes arba

sumazgjes veiklos aktyvumas (2,18,19).

Histologiskai su DL siejamame audinyje paprastai yra stebimi proliferacinio tipo pokyciai,

adipocity lgstelés yra gerai diferencijuotos (19,20).
SIMPTOMATIKA

Egzistuoja keli tarpusavyje besiskiriantys daugybinés lipomatozés (OrphaNet ligos
kodas ORPHA:2398 / OMIM katalogo numeris 151800) ligos tipai. Tipiskiausias jy —
pirmasis — paveikia virSuting kiino dalj ir sprando regiong (lipomoms deformuojant spranda,
susidaro vadinamas ,,buivolo kaklo* fenomenas) (4). Skirtingai negu Dercum’o, kitos
poodinio riebalinio audinio ligos, atveju (OrphaNet ligos kodas ORPHA:36397 / OMIM
katalogo numeris 103200), daugybinés lipomatozés fone nepasireiskia lipomy skausmingumo

simptomas.

Labai daznai pasireiskiantys daugybinés lipomatozés (DL) simptomai: nenormali
riebalinio audinio morfologija, sanariy skausmas, sgnariy sustingimas, daugybinés lipomos.
DaZnai pasireiSkiantys simptomai ir biiklés: eisenos sutrikimai, hepatomegalija,
rezistentiSkumas insulinui, parestezijos, periferiné neuropatija ir susilpnéje¢ sausgysliy

refleksai (21).

Periferinés neuropatijos siejamos su distaliniy aksony demielinizacija. Distaliniy

aksony demielinizacija néra nulemta vien tik alkoholio vartojimo. Atliktuose tyrimuose



nenustatyta patikima koreliacija tarp nervo laidumo sumazéjimo ir alkoholio vartojimo, o kai
kuriems pacientams net ir visiSkai nevartojant alkoholio vis tiek iSsivysto periferine
neuropatija (22—24). Rastuose literatiiros Saltiniuose apraSyta, kad pacientams, sergantiems
daugybine lipomatoze su periferinés neuropatijos klinika, staibinis nervas (n. suralis) liecka
nepazeistas, o tai nebiidinga alkoholio vartojimo sukeltai neuropatijai (23). Pacientams su DL
polineuropatijos jprastai pasireiSkia distaliai ir simetriskai su reikSmingu sensorinio,
motorinio ir autonominio komponento sutrikimu, taigi atsiranda ir komplikuoty pédos opy
rizika. Anot Schoffer et al., polineuropatija vystosi 85 % DL atvejy (23). Perera et al.
apraSytuose atvejuose be sensorikos sutrikimo taip pat minima ir atminties sutrikimo klinika,
kurig patyré jaunesni nei 50—ies mety pacientai, nesant alkoholio piktnaudziavimo anamnezés

(25).

Daugybiné lipomatoze siejama su rizikingu alkoholio vartojimo lygiu — iki 90 % DL
apraSyty atvejy pacientai teige vartoj¢ alkoholj. Enzi et al. tyrimo duomenimis, DL sergantys
asmenys alkoholio suvartoja vidutiniSkai 148 ml per dieng (26,27). D¢l tokio rizikingo
alkoholio vartojimo kiekio galima ir kity, su alkoholio vartojimu siejamy onkologiniy biikliy
(kepeny, stemplés, Zarnyno ir kity organy vézio) bei metabolinio sindromo salygota
simptomatika bei komplikacijos, pvz.: bendras negalavimas, pilvo skausmas, padidéjes
kraujo spaudimas, nuovargis, kreSumo sutrikimai (4,28,29). Esant Siems, su rizikingu
alkoholio vartojimu siejamiems simptomams, rekomenduotinas atitinkamas ligoniy sekimas

— onkologiniy susirgimy, hipertenzijos, padidéjusios kraujavimo rizikos ir kt. (4).

Lipomoms spaudziant kvépavimo takus gali vystytis obstrukcinés kilmés kvépavimo
sutrikimai, obstrukcinés miego apnéjos sindromas, spaudziant kitas kakle esancias struktiiras
gali vystytis rijimo sutrikimai, neurovaskuliniy pluosty spaudimo simptomai, balso poky¢iai,
kaklo judesiai gali tapti riboti (20,30-35). Daugybin¢ lipomatoze yra liga heterogeniska savo
klinikine iSraiSka — yra aprasyti atvejai ir su netipinémis lipomy lokalizacijos vietomis, pvz.:
abipus paausinése ir mazosiose seiliy liaukose, krityse, liezuvyje, akiduobése, balso aparato
raumenyse, aplink trachéja ir stemple (aplinkiniy anatominiy struktiiry kompresijos atveju
iSsivysto virSutinés tusciosios venos sindromas) (8,36—41). Sialadenitas gali biiti

ankstyviausia ligos iSraiSka I tipo daugybinés lipomatozés atveju (42).

Galimi laboratoriniai poky¢iai, susije tiek su liga tiesiogiai, tiek su daZnai esanciais
gretutiniais susirgimais: dislipidemija, hipotiroidizmu, kepeny ligomis (ascitu, portine

hipertenzija, Iétine alkoholine kepeny liga ir kt.), hiperglikemija, inksty pazeidimais (43,44).



¢ Kepeny funkcijos sutrikimai
\Cl’;ﬁf‘lgg » Antinksciy funkcijos sutrikimai
suti s ¢ Obstrukcinés kilmés kvépavimo sutrikimai

e Hipotiroidizmas

¢ Diabetas

¢ Dislipidemija

¢ Hiperurikemija

¢ Periferiné neuropatija
¢ Arteriné hipertenzija

Sisteminiai
pokyciai

Morfologiniai * Ginekomastija
pokyciai * Kity sri¢iy odos ir poodzio perteklius

1 paveikslas. Pagrindiniai literatiiroje aprasomi daugybinés lipomatozés sukeliami

simptomai.

Egzistuoja jvairiy fenotipiniy DL klasifikacijy. Viena pirmyjy — Enzi klasifikacija
suskirsté¢ daugybing lipomatozg | du tipus — pirmajam tipui biidingi tumorai, lokalizuoti
kaklo, peciy, supraraktikaulinio trikampio srityje bei virSutinése galiinése proksimaliai.
Antrajam tipui labiau biidinga tumory lokalizacija pilvo bei proksimalinése apatiniy galiiniy
srityse. Atitinkamai pirmasis tipas budingas vyrams, o antrasis — moterims (45). Motery DL
2—3 tipa reikia diferencijuoti su lipedema. Esminis skirtumas tarp $iy ligy — lipedema
nepaveikia kluby ir s€dmeny srities (8). Antroji, Donhauser klasifikacija, ligg iSskirsté j 4
tipus — pirmasis ,,arklio apykaklés®, antrasis — pseudo—atletiskas, tre€iasis — ginekoidinis ir
ketvirtasis — abdominalinis tipai (46). Naujausia, Schiltz et al. publikacijoje pateikta
klasifikacija, DL fenotipus i$skiria j 3 tipus, pirmajj papildomai iSskirdami j smulkesnius 3

subtipus (Ia, Ib, Ic, II, I1I):

e [a tipui biidinga tumory lokalizacija tik kakle;

e b tipui budinga tumory lokalizacija kakle, peciy lanke bei proksimaliai virSutinése
galiinése;

e Ic tipui biidinga tumory lokalizacija kakle, peciy lanke, virSutinése galiinése
proksimaliai, kriitingje, pilvo srityje ir nugaroje;

e I tipui budinga tumory lokalizacija klubuose, sédmenyse ir apatinése galiinése

proksimaliai;



e [II tipui budingas generalizuotas tumory pasiskirstymas, iSskyrus galva, dilbius ir

apatines galiines distaliai (9,47).

I tipas

/ / /

Ia Ib Ic

4/‘ \

II tipas

III tipas

2 paveikslas. Schiltz et al. 2018 paskelbta daugybinés lipomatozés klasifikacijos sistema.

Histologiskai hiperplastinés lipomos néra inkapsuliuotos ir jprastai iSsidésto giliosios ir

pavirsinés fascijos erdvése, poodyje, aplink kraujagyslinj bei raumeninj audinj, daznai

suteikdamos pacientui pseudo—atletiska iSvaizda (20,48). Aprasyti keli atvejai, kai lipomatozé

pasireiske kapselyje — tokiu atveju rekomenduojama atlikti diferencing diagnostika tarp

kirksninés iSvarzos, s¢klidés ar s¢klinio virzelio naviky ir kt. (49) Savalaikis gydymas yra

svarbus, kadangi kapselio lipomatozé gali komplikuotis nevaisingumu (50).

dominantinis, recesyvinis
arba mitochondrinis

paveldimumas

Liga Paplitimas | Epidemiologija ir Lipomos / riebalinio | Lydintys simptomai
paveldimumas audinio pokyciai

Daugybiné 1:25 000 Suauge vyrai, 30—60m., Lokalizacija jvairi, Metabolinis

lipomatozé alkoholio vartojimas, lipomos sindromas,
VidurZemio jiiros neskausmingos, hipotiroidizmas,
regionas, autosominis neinkapsuliuotos ginekomastija,

ankstyvas kognityvinis
sutrikimas, kvépavimo
taky obstrukciniai
sutrikimai, periferiné ir
disautonominé

neuropatija
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daugybinés mazos
lipomos viduriniame

kiino treé¢dalyje

Seimingé 1:50 000 Vaikai arba suaugg, Neskausmingos, Apgamai, neuropatija,
daugybiné nepriklausomai nuo lyties, | inkapsuliuotos. virskinamojo trakto
lipomatozé autosominis dominantinis | Lipomoms augant sutrikimai
paveldimumas jauciamas lokalus
deginimas ar
niezéjimas
Lipedema Iki 1:20 Moterys, sulauke lytinés Skausmingas poodis, | Limfedema
brandos, autosominis neapima kluby ir
dominantinis sédmeny srities,
paveldimumas »perly dydzio
mazgings riebaly
mases
Dercum liga ISsamdis Suauge moterys, Lipomos Autoimuniniai
tyrimai autosominis dominantinis | skausmingos, susirgimai, diabetas,
neatlikti paveldimumas, su lytimi inkapsuliuotos virskinamojo trakto
susijusi paveldéjimo jtaka sutrikimai, depresija,
besikartojancios
infekcijos, hipertenzija
Roch Leri ISsamiis Jauni vyrai, autosominis Lipomos Dislipidemija, diabetas
mezosomatiné | tyrimai dominantinis neskausmingos,
lipomatozé neatlikti paveldimumas inkapsuliuotos,

3 lentelé. Pagrindiniy aktualiy poodinio riebalinio audinio ligy paplitimo, epidemiologijos ir

simptomatikos palyginimas (2,4,8,9,51,52).

Diagnostika ir diferenciné diagnostika yra komplikuota, kadangi aiSkiai apibrézti

diagnostiniai kriterijai neegzistuoja. Vidutinis laikas nuo pirmyjy simptomy atsiradimo iki

diagnozés — 9,2 metai (53). Paprastai diagnozé suformuluojama remiantis tipiska anamneze,

klinikiniu pasireiskimu ir radiologiniy tyrimy rezultatais (43). KT, MRT (magnetinio

rezonanso tomografijos) ir ultragarsiniai tyrimai leidzia jvertinti ir vizualizuoti lipomy

kapsules, skiltétuma, vaskuliarizacija, kontakta su gretimomis anatominémis strukttiromis.

Tai padeda ir chirurginio gydymo planavime (20,43,54). MRT tyrimas taip pat naudingas

atskiriant lipomatoze¢ nuo hematomos, kai lipomatozés spaudziamos nervinio audinio

struktiiros sukelia neurologing simptomatikg (55). Biopsija ir histologinis iStyrimas taip

padeda patikslinti diagnozg (43). Kitos literatiiroje minimos biiklés, kurias reikéty
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diferencijuoti su DL — KuSingo sindromas, vaisty sukeltas poveikis (gliukokortikoidai,

proteaziy inhibitoriai), antsvoris (53).

Biocheminiai ir metaboliniai pokyciai: sergamumas daugybine lipomatoze siejamas
su tam tikrais hormoniniais, metaboliniais ir biocheminiais organizmo pokyciais. Liga
siejama su fiksuojamu riebaliniame audinyje esancios lipoproteino lipazés aktyvumo
padidéjimu, kraujo plazmoje registruojama hiperalfalipoproteinemija (HALP), taip pat
bendru adrenerginiy receptoriy funkcijos sutrikimu (10,56). ApraSytas vienas
hiperestrogenizmo atvejis, normalaus testosterono ir sumazéjusio dehidroepiandrosterono
sulfato (DHEA-S) kiekio kraujyje fone (57). Lunardon et al. aprasytame atvejyje minimas
lipomatoze sergantis pacientas, kurj iStiko smegeny iSemijos priepuolis — tyréjai neatmeta
galimybeés, jog lipomatozg galintis predisponuoti mitochondrinés funkcijos sutrikimas taip pat
galéty lemti ir neurony metabolizmo sutrikima, privedant] prie atitinkamy pasekmiy —
smegeny insulto, epilepsijos priepuoliy ir kt. (58). Bendrai dazniausiai aptinkami pokyciai
kraujo tyrimuose — dislipidemijos, §lapimo rugsties koncentracijos padidéjimas, sutrikusi

gliukozés tolerancija ar hiperglikemija, kepeny fermenty koncentracijos padidéjimas (59,60).

Prognozé ir progresavimas: pirmus porg mety, pirmg kartg pasireiskus ligai, vyksta
staigus progresavimas, kuris sulétéja po keleriy mety (61). Kai kuriuos pacientus istinka
staigi mirtis be koronarinés Sirdies ligos pozymiy. Manoma, jog tai susij¢ su distaline aksony
demielinizacija ir jos sukeltos autonominés funkcijos sutrikimu (19,27). Transformacijos i
piktybing biikle — liposarkoma — yra retos, bet rekomenduojama stebéti pacientus ir
pakartotinai histologiskai vertinti riebalinio audinio darinius (62). Taip pat galimas
ultragarsinis sekimas. Pokyciai siejami su piktybine liposarkoma: >2 mm storio pertvaros,
mazginés ar globulinés neriebalinio audinio zonos, sumazgjusi riebalinio audinio dalis
stebimose masése <75 %, vaskuliarizuotas darinio krastas, heterogeniSkas echogeniSkumas
(63). Enzi et al. tyrimo duomenimis, 25,8 % pacienty miré sekimo stadijoje. Vidutiné trukmé

nuo diagnozés iki mirties buvo 20,6 metai (27).

GYDYMO METODAI

Gydymo galimybés yra multifaktorinés — j plang jeina gyvensenos jprociy
koregavimas, psichologiné parama, taip pat taikomi tiek radikaliis, tiek konservatyviis
gydymo metodai. Pagrindinis gydymo tikslas — paciento estetinés i§vaizdos gerinimas ir

funkcijos atkiirimas (pvz.: judéjimo, rijimo, kvépavimo) (43).
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Gyvensenos pokyciai

Nevartoti alkoholio yra viena i§ pagrindiniy rekomendacijy sergantiems daugybine
lipomatoze (8,27). Rekomenduojama mazinti svorj, dietg derinant su sportu. Herbst et al.
duomenimis, vien dieta neturi teigiamos jtakos ligos dinamikai (8,64). Nei abstinencija, nei
svorio mazinimas nekoreliuoja su ligos regresija ar kontrole (43,46,65). Svarbu koreguoti
gretutines ligas: diabeta, kepeny ciroze ir kt. [Snagrinétos literatiros duomenimis, mazai
tikétina, kad minéti gyvensenos poky¢iai lems buklés progresijos létéjima ar regresavimag

(66).
Chirurginis gydymas

Chirurginis gydymo metodas $iuo metu — efektyviausias (54). Patogenezg veikiancio
gydymo metodo néra, o chirurginiu gydymu siekiama palengvinti paciento jauc¢iamus
simptomus, pasiekti teigiamg estetinj efekta. Taikant §] metodg galima rinktis tarp atviros
lipektomijos ir liposakcijos. Pasirinkimas priklauso nuo DL pasireiskimo aplinkybiy, norimy
rezultaty bei chirurgo pasirinkimo. Lipomatozei paveikus keleta skirtingy kiino regiony
rekomenduojama operacinj gydyma skirstyti j kelias dalis — taip sumazinama kiekvienos
operacijos apimtis, pacientas greiciau reabilituojamas, o operaciniy komplikacijy rizika
sumazéja (43). Skirtingy autoriy duomenimis, recidyvo rizika po taikyto operacinio gydymo
svyruoja tarp 40—-63 % (5,60). Kito tyrimo metu buvo nustatyta, jog recidyvo rizika yra
salyginai mazesné tiriamyjy grupése, kuriy amzius, KMI, alkoholio suvartojimas ir gretutiniy
diagnoziy kiekis buvo mazesni (67). Pinto et al. tyrimas nustaté, jog vidutiné trukmé iki

recidyvo — 3,8 metai (59).

Lipektomija: paliatyvus gydymo metodas, taikomas palengvinti paciento iSsakomus
estetinius skundus, taip pat sumazinti odos pazeidimy (pvz., i$Sutimy), infekcijy rizikai. Jos
metu galima paimti audiniy bandinius histologiniam i$tyrimui. Kai kuriais atvejais §] metoda
galima derinti su liposakcija (68). Tai metodas, suteikiantis galimybe visiskai tumoro
ekscizijai, labiau tinkantis dideliems tumorams ar tumorams, esantiems arti svarbiy
anatominiy struktiiry. Chirurginis auglio pasalinimas yra pirmo pasirinkimo gydymo biidas,
kai reikia Salinti tumorus, esancius arti trach¢jos, ryklés (43). Operuojant dél virSutiniy
kvépavimo taky suspaudimo rekomenduojamas lipektomijos kombinavimas su tracheostomos
suformavimu, kvépavimo taky pracinamumui uztikrinti (33). Lipektomijos trukumas —

didesné operaciniy komplikacijy rizika: kraujavimo, limfotakos sutrikimo, infekcijos, zZaizdos
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gijimo komplikacijos ir kt. (43,69). Brea et al. duomenimis, lipektomijos recidyvo rizika — 51

%, o kombinuojant §] metoda su liposakcija — 50 % (5).

Liposakcija: Sio metodo veiksmingumas yra ribotas esant dideliems tumorams. Jis
pasirenkamas tada, kai augliai yra nedidelio dydZio, néra arti svarbiy anatominiy strukttry ir
norima mazesnés apimties procediiros. Po liposakcijos lieka mazesni randai, jie maziau
pastebimi, aprajomas mazesnis §io gydymo biido komplikacijy daznis (54,59). Sio metodo
trikumas — didesné DL recidyvo tikimybeg, siekianti iki 95 % (5). Liposakcija
nerekomenduojama tumorui esant arti svarbiy anatominiy struktiiry — nervy, kraujagysliy ir
pan. Sig problemg biity galima sumazinti pritaikant sauguma padidinangius metodus, pvz.:
ultragarso kontrole, pagalbiniy elektriniy jrankiy liposakcija (angl. power assisted

liposuction) (70).
Medikamentai

Mezoterapija: procediira, kurios metu kelis kartus | poodinius audinius suleidziami
medikamentai, riebalinio audinio atrofijai sukelti. Tam naudojami fosfatidilcholinas,
deoksicholiné ruigstis, aminofilinas (8,71). Fosfatidilcholino ir deoksicholinés ruigsties
veikimo mechanizmai lipolizés procese néra iki galo iStirti. Manoma, kad fosfatidilcholinas
sukelia adipocity lize¢ aktyvindamas lipazes, taip skatindamas trigliceridy skilimg j riebaly
rugstis ir glicerolj. Fosfatidilcholinas taip pat galimai veikia per tumoro nekrozés faktoriy,
taip skatindamas adipocity apoptoze¢ (72). Kai kurie tyrimai teigia, jog fosfatidilcholinas taip
pat didina lipidy tirpuma vandenyje (73). Deoksicholiné riigstis riebalinio audinio atrofija
galimai sukelia per nespecifing riebaly lasteliy destrukcija, veikdama kaip surfaktantas (73).
Aminofilinas lipolize sukelia aktyvuodamas hormonams jautrias lipazes per nuo ciklinio
adenozino monofosfato priklausoma baltymy kinazg (74). Medikamentai turi biiti naudojami
esant pagristoms indikacijoms, kadangi sukelta antriné skleroz¢ gali apsunkinti ateities
liposakcijos procediiras (75). Galimi kiti daznai pasitaikantys trumpalaikiai minéty
medikamenty Salutiniai poveikiai — skausmas injekcijos vietoje, edema, eritema, dilg€iojimo
pojitis. Vartojant didesnes vaisty dozes (>3g) galimi sisteminiai Salutiniai poveikiai — galvos
skausmas, pykinimas, viduriavimas. [prastai visi minéti simptomai praeina per 2—3 dienas

(73).
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REZULTATAI

Literattiros Saltiniy atrankos metu buvo surasti 3 1-as klinikinis atvejis. Toliau

pateikiama jy analizé:

Pirmy simptomy amzius*, m

Populiacija**

Vidurzemio jiiros regionas

Azija

Kaukazas

Afrika

Artimieji rytai

49,9 + 8.9 (35-67)

9 (29)
12 (38,7)
8 (25.8)

1(3,2)

1(3,2)

55,5+ 11,5 (44—67)

3 (42,9)
1 (14,3)
2(28.6)

1(14,3)

Visi tiriamieji Moterys Vyrai
Imtis, n 31 7 24
Amzius, m 55,2+ 9,4 (33-70) 50,6 + 11,2 (33—69) 56,6 + 8,6 (42—70)

492 + 8.2 (35—64)

6 (25,0)

11 (45.8)

6 (25,0)
1(4.2)

4 lentelé. Demografiniy duomeny analizé.

4—oje lentel¢je pateikiami amziaus vidurkiai su standartiniu nuokrypiu, skliausteliuose —

didziausia ir maZziausia imties reikSmé. *Pirmy simptomy amziaus motery grupéje imties

dydis néra statistiSkai patikimas, kadangi tik dviejuose atvejuose nurodyta, kada pirma karta

pasireiSké DL simptomai. Vyry grupéje pirmyjy simptomy amziaus duomeny imtis — 15.

Populiacijos duomenys pateikiami atvejy skaic¢iumi, skliausteliuose — procentin¢ imties dalis.

**Populiacijos duomenys gali biiti klaidingi, kadangi literatiiroje ne visais atvejais nurodyta

tirlamojo kilmé. Dauguma atvejy kilmé nuspéta pagal pagrindinio autoriaus institucijos /

istaigos lokacija.
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Amziaus vidurkiai

VISI (PIRMI SIMPTOMAI)
VISI

LI ET ALJENZI ET

2022 JAL. 2002

VISI

PINTO ET AL.

2017

VYRAI
MOTERYS
VISI

LITERATUROS APZVALGA

VYRAI (PIRMI SIMPTOMAI)
MOTERYS (PIRMI SIMPTOMAI)
VISI (PIRMI SIMPTOMAI)

VYRAI
MOTERYS
VISI

3 paveikslas. Pacienty amziaus vidurkiai ir pirmyjy simptomy pasireiSkimo amzZiaus

vidurkiai.

30 40
Amzius, m

60

70
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Gretutinés ligos ir simptomai n =231 (%) Gretutinés ligos ir simptomai n=31 (%)
Endokrininé sistema 36 (116,13)* | Virskinimo sistema 28 (90,32)*
Hiperlipidemija 11 (35,48) Kepeny cirozé 2 (6,45)
Hiperurikemija 7 (22,58) Portiné hipertenzija 2 (6,45)
I° nutukimas (>25—30) 5(16,13) Hepatomegalija 2(6.45)
Sutrikes gliukozés lygis nevalgius 3 (9,68) Splenomegalija 2 (6,45)
II° nutukimas (>30) 2 (6,45) Ascitas 2 (6,45)
2 tipo cukrinis diabetas 2 (6,45) Disfagija 2 (6,45)
RezistentiSkumas insulinui 1(3,23) Koaguliopatija 2 (6,45)
Glikozilinto hemoglobino padidéjimas 1(3,23) Létinis kepeny pazeidimas 1(3,23)
Ginekomastija 1(3,23) Alkoholiné kepeny liga 1(3,23)
Hipotiroidizmas 1(3,23) Alkoholiné kepeny cirozé 1(3,23)
Voratinkliniai apgamai 1(3,23) Kepeny steatoze 1(3,23)
Ankstyva menopauzé 1(3,23) Kepeny fibrozé 1(3,23)
Paraumbilikalinis Suntas 1(3,23)
Hipersplenizmas 1(3,23)
Pilvo putimas 1(3,23)
Pilvo skausmai 1(3,23)
Makroglosija 1(3,23)
Gelta 1(3,23)
Pykinimas—vémimas 1(3,23)
Burnos dzitivimas 1(3,23)
Apsunkintas tustinimasis 1(3,23)
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Gretutinés ligos ir simptomai n=31 (%) Gretutinés ligos ir simptomai n=231 (%)
Sirdies—kraujagysliq sistema 18 (58,06)* Kvépavimo sistema 14 (45,16)*
Arteriné hipertenzija 11 (35,48) Pakites balsas 2 (6,45)
Limfedema 1(3,23) Dispnéja 2 (6,45)
Ispaudziama edema 1(3,23) Plauciy obstrukciné—ventiliaciné 2 (6,45)
disfunkcija
Triburio voztuvo regurgitacija 1(3,23) Restrikciné plauciy liga 1(3,23)
Dviburio voztuvo regurgitacija 1(3,23) Létinis bronchitas 1(3,23)
Priesirdziy i$siplétimas 1(3,23) Kosulys 1(3,23)
Aortos sukietéjimas 1(3,23) Plauciy tuberkuliozé 1(3,23)
Natriuretinio B peptido konc. padidéjimas 1(3,23) Plaudiy aspergiliozé 1(3,23)
Nerviné sistema 17 (54,84)* Pleuritas 1(3,23)
Smegeny insultas 2 (6,45) Umus kvépavimo funkcijos 1(3,23)
nepakankamumas
Polineuropatija 2 (6,45) Létiné obstrukciné plauciy liga 1(3,23)
Sutrikusi kalba 2 (6,45) Kraujodaros sistema 6 (19,35)*
Propriorecepsijos sutrikimas 1(3,23) Trombocitopenija 2 (6,45)
Kair¢ hemiparezé 1(3,23) Anemija 1(3,23)
Neuropatija 1(3,23) Eritropenija 1(3,23)
Encefalopatija 1(3,23) Beta—talasemija 1(3,23)
Atminties sutrikimas 1(3,23) Megaloblastiné anemija 1(3,23)
Mieguistumas 1(3,23)
Silpnumas 1(3,23)
Eisenos sutrikimas 1(3,23)
Distonija 1(3,23)
Parestezija 1(3,23)
Nuovargis 1(3,23)
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Gretutingés ligos ir simptomai n=31 (%) Gretutinés ligos ir simptomai n=31 (%)

Slapimo ir lyties organy sistema 6 (19,35)* Regos organai 3 (9,68)*
Slapinimosi sutrikimas 1(3,23) Teigiamas Sirmerio testas 1(3,23)
Umus inksty pazeidimas 1(3,23) Katarakta 1(3,23)
Policistinis kiau$idziy sindromas 1(3,23) Akiy piisleliné 1(3,23)
Sumazgjes lytinis potraukis 1(3,23) Atramos—judéjimo sistema 2 (6,45)*
Erekcijos sutrikimas 1(3,23) Sanariy skausmas 1(3,23)
Sumazéjusi diurezé 1(3,23) Rytinis sgnariy sustingimas 1(3,23)

Imuniné sistema 5(16,13)* Odos ir jos priedy sistema 2 (6,45)*
Autoimuniné hemolitiné anemija 1(3,23) Bérimas 1(3,23)
Teigiamas ANA testas 1(3,23) Nagy deformacija 1(3,23)
Serumo IgG konc. padidéjimas 1(3,23) Augliai 1(3,23)*
Padidéjusios tonzilés 1(3,23) Kita tumory anamnezé 1(3,23)
Reumatoidinio faktoriaus konc. padidéjimas 1(3,23)

5 lentelé. Daugybine lipomatoze serganciy pacienty gretutinés ligos, nusiskundimai ir

kokybiniai tyrimy poky¢iai.

5—oje lentel¢je duomenys pateikiami atvejy skai¢iumi, skliausteliuose — procentiné imties

dalis. *Siose eilutése pateikiama kiekvienoje organy sistemoje uzfiksuoty patologiniy

pokyc¢iy atvejy suma. Pacientai kartais turé¢jo daugiau nei vieng patologinj pokyti kiekvienoje
sistemoje, taigi Siose lentelés eilutése galima 100 % virSijanti iSraiSka. Sutrumpinimai: ANA
— Antibranduoliniai antiktinai (angl. anti—nuclear antibodies), IgG — imunoglobulinas G.

4 paveikslas. Daugybine lipomatoze serganciy pacienty dazniausiai paveiktos organy

sistemos.

B Endokrinine sistema

B Virskinimo sistema

B Nervine sistema
B Kvépavimo sistema

B Kraujodaros sistema

B Imuniné sistema
W Regos organai

B Judéjimo aparatas

m Sirdies-kraujagysliy sistema

B Slapimoir lyties organy sistema

W Odosir jos priedy sistema
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Daznis Vidutiné verté Pamatinis
Laboriniy tyrimu nuokrypiai Vienetai
(m=31/%) + Standartinis nuokrypis intervalas
Hiperurikemija 7/22,58 %
b : ’ 541,27 £61,26 208—428
Vyry 5/16,13% pumol /1
478,81 £ 115,99 155-357
Motery 2/645%
Hipertrigliceridemija 7*(6) /22,58 % 3,49 +£2,36 <1,7 mmol /1
Padidéjusi ASAT konc. 6*(5)/19,35% 78,88 + 23,45 <40 U/l
Padidéjusi GGT konc. 6/19,35% 404,78 + 404,58 <36 U/l
Padidéjusi ALAT konc. 4*(3)/12,90 % 84,7+ 23,90 <40 U/l
Hipercholesterolemija 4/12,90 % 5,37+2,26 <5,2 mmol /1
Hiperbilirubinemija (bendras) 2/6,45% 37,78 + 4,98 <21 pumol /1
Padidéjusi Sarminés fosfatazés konc. 1/3,23% 159 40-150 U/l
Sumazusi serumo albumino konc. 1/3,23% 34,9 35-52 g/l
Serumo kreatinino konc. padidéjimas
1/3,23% pumol /1
Vyry 133,6 64—104
Hiponatremija 1*(0)/3,23 % - 134—145 mmol /1
Hipokalemija 1*(0)/3,23 % - 3,8-5,3 mmol /1
Hipomagnezemija 1*(0)/3,23 % - 0,65—1,05 mmol / 1
Padidéjes eritrocity nusédimo greitis
1/3,23% mm /h
Vyry 26 0-20
CRB padidéjimas 1/3,23% 65,3 <5 mg /1
Hiperuremija 1/3,23 % 17,99 2,5-7.5 mmol /1
C4 komplemento trilkumas 1*(0)/3,23 % - 0,1-0,57 g/l
Serumo IgG konc. padidéjimas 1/3,23% 16,2 7,3—-15,5 g/l
Feritino konc. padidéjimas
1/3,23% ng/l
Motery 438 10200
Albuminurija 1/3,23% 343,5 <30 mg /24 val.

6 lentelé. Laboratoriniy tyrimy nuokrypiy dazniy lentelé.

6—oje lentel¢je atvejy skaiCiai pateikiami skaitine ir procentine imties dalies iSraiska (atskirti

pasviru bruksniu). Pateikiamos tyrimy vidutinés vertés su standartiniu nuokrypiu.

*Siose eilutése literatliroje ne visoms imtims buvo pateiktos kiekybinés vertés —

skliausteliuose nurodyti realiis kiekybinés imties dydziai, naudoti statistinei analizei.

Sutrumpinimai: ASAT — aspartataminotransferazé, GGT — y—glutamiltransferazé¢, ALAT —

alaninaminotransferazé, CRB — C reaktyvusis baltymas, C4 — komponentas 4, IgG —

imunoglobulinas G,
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Visi tiriamieji Moterys Vyrai
Imtis, n 31 7 24
Piktnaudziaujanciyjy alkoholiu skai¢ius, n/ % 21/67,7 3/429 18/75,0
PiktnaudZiavimo alkoholiu stazas, m 31,00 = 11,46 (10-52) 19%* 32,20+ 11,34 (10-52)

Suvartojimas (SAV / d)

Riakanciyjy skaicius, n / %

Rikymo stazas (angl. pack years)

Kontaktas su pesticidais, n / %

Kontaktas su trgSomis, n / %

13,38 + 6,59 (4,20-20)

7/22,58
35+ 10,95 (20-50)

1/3.23
1/3,.23

9,43 + 6,11 (4,2-18)

15,07 + 6,04 (5-20)

7/29,2
35+ 10,95 (20-50)

1/4,17
1/4,17

7 lentelé. Alkoholio, rikymo ir kontakto su kenksmingomis medziagomis statistika.

7—oje lenteléje pateikiama pacienty piktnaudziavimo alkoholiu, rukymo ir kontakto su

kitomis kenksmingomis medziagomis statistika. Vidurkiai pateikiami su standartiniu

nuokrypiu, skliausteliuose — didziausia ir maziausia imties reikSmé. Rikkymo stazas (angl.

pack years) apskaiciuojamas kasdien suriikomy cigareciy pakeliy skai¢iy dauginant 18

rikymo trukmés (metais). Alkoholio suvartojimas pateikiamas standartiniy alkoholio vienety

(atitinka 10g etanolio) suvartojimu per dieng. Dazniy eilutése pateikiama skaitiné iSraiska ir

procentiné atitinkamos populiacijos dalis. *Literatiiroje pateikta tik vienos moters alkoholio

piktnaudziavimo stazo trukmeé.
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Visi (n=31) /% Moterys (n=7) / % Vyrai (n=24) / %

Kaklas dorsaliai 17 /54,84 1/14,29 16/ 66,67

Kaklas ventraliai 16 /51,61 2/28,57 14 /58,33

Kaklas lateraliai 10/32,26 1/14,29 9/37,50

Nugara 10/32,26 5/71,43 5/20,83

Zastai 10/32.26 2/28,57 873333

Kratiné 9/29,03 272857 7/29.17

Peciai 7/22,58 3/42,86 4/16,67

Pilvo sritis 4/12,90 0/0,00 4/16,67

Veidas 3/9,68 0/0,00 3/12,50

Supraraktikauliné duobuté 2/6,45 0/0,00 2/8,33

Dilbiai 2/6,45 0/0,00 2/8,33

Slaunys 2/6,45 1/14,29 1/4,17

Pakausis 1/3,23 0/0,00 1/4,17

Kirksny sritis 1/3,23 0/0,00 1/4,17

Tarpvieté 1/3,23 0/0,00 1/4,17

Pervertebraliné sritis 1/3,23 0/0,00 1/4,17

Retrofaringinis tarpas 1/3,23 0/0,00 1/4,17

8 lentelé. Lipomy lokalizacijy dazniy lentelé.
Schiltz et al. klasifikacija | la Ib Ic II I Netiksli
klasifikacija*

Visi (n=31),n/ % 13/41,94 3/9,68 12/38,71 0/0,00 3/9,68 6/19,35
Moterys (n=7),n/ % 1/14,29 1/14,29 4/57,14 0/0,00 1/14,29 0/0,00
Vyrai (n=24),n/ % 12/50,00 2/8,33 8/33,33  0/0,00 2/8,33 6 /25,00
Donhauser et al. I tipas II tipas IIT tipas IV tipas Netiksli
klasifikacija klasifikacija*
Visi (n=31),n/ % 19/61,29 7/22,58 1/3,23 2/6,45 14 /45,16
Moterys (n=7),n/ % 3/42,86 3/42.86 1/14,29 0/0,00 1/14,29
Vyrai (n=24),n/ % 16/ 66,67 4/16,67 0/0,00 2/8,33 13 /54,17

9 lentelé. Pacienty daugybinés lipomatozés fenotipo klasifikacijos dazniy lentelé.

9—oje lenteléje atvejy skaiciai iSreiksti kiekybine imties dalimi ir procentais. Kai fenotipas

visiSkai neatitinka kurios nors i8 klasifikacijy tipo, jis buvo priskirtas artimiausiai ir

papildomai pazymétas kaip netiksli klasifikacija. *Sio stulpelio skaiciai gali dubliuotis su kity

lipomatozés tipy stulpeliais.
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Lipomy lokalizacija Gydymas Daznis (n=54)
Kaklas Netaikytas 5(9,26)
Lipektomija 3 (5,56)
Lipektomija ir gyvensenos pokyciai 3 (5,56)
Gyvensenos pokyciai 2 (3,70)
Kombinuota liposakcija ir lipektomija 1 (1,85)
Kombinuota liposakcija ir lipektomija su tracheostoma 1 (1,85)
Lipektomija ir tracheostoma 1(1,85)
Gyvensenos pokyciai ir CPAP 1(1,85)
Nugara Netaikytas 3 (5,56)
Lipektomija 1(1,85)
Gyvensenos pokyciai 1 (1,85)
Peciai Netaikytas 2 (3,70)
Lipektomija 1 (1,85)
Kombinuota liposakcija ir lipektomija 1(1,85)
Lipektomija ir gyvensenos pokyciai 1(1,85)
Gyvensenos pokyciai 1(1,85)
Kritiné Netaikytas 2 (3,70)
Kombinuota liposakcija ir lipektomija 1(1,85)
Laparoskopiné lipektomija 1(1,85)
Gyvensenos pokyciai 1 (1,85)
Zastai Gyvensenos pokyciai 2 (3,70)
Lipektomija 1(1,85)
Kombinuota liposakcija ir lipektomija 1(1,85)
Lipektomija ir gyvensenos pokyciai 1(1,85)
Netaikytas 1(1,85)
Supraraktikauliné duobuté | Lipektomija ir gyvensenos poky¢iai 2 (3,70)
Veidas Lipektomija 2 (3,70)
Gyvensenos poky¢iai ir CPAP 1(1,85)
Pakausis Lipektomija 1(1,85)
Pilvo sritis Gyvensenos poky¢iai 2 (3,70)
Kirks$niy sritis Netaikytas 1 (1,85)
Dilbiai Lipektomija 1(1,85)
Gyvensenos pokyciai 1 (1,85)
Slaunys Gyvensenos poky¢iai 2 (3,70)
Tarpvieté Lipektomija 1(1,85)
Retrofaringinis tarpas Transoraliné lipektomija 1(1,85)
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10 lentelé. Gydymo metody daZniy lentelé ir lipomy lokalizacija. Sutrumpinimai: CPAP

(angl. continuous possitive airway pressure) - nuolatino teigiamo kvépavimo taky slégio

terapija.

Atvejo apraSymo

dalis

Rekomendacija

Etiologija

Bendri paciento duomenys: amzius, lytis, tigis, svoris, tautybé, Salis
kurioje gyvena

Alkoholis: alkoholio vartojimas, vartojamo alkoholio tipas (pvz.:
raudonas vynas, alus), suvartojamo alkoholio kiekis, alkoholio vartojimo
stazas,

Rikymas: produktas (pvz.: tabakas, elektroninés cigaretés, marihuana ir
kt.), rikymo stazas, surikomas produkto kiekis (pvz., 20 cigareCiy per
dieng)

Kontaktas su kitomis kenksmingomis medziagomis: pesticidai, trasos ir
kt.

Paveldimumas: i§sami Seiminé anamnez¢, atlikti genetiniai tyrimai

Diagnostiniai

tyrimai

Radiologiniai tyrimai (MRT, KT, ultragarso tyrimas)

Lipomy histologinis iStyrimas

Pagrindiniy su daugybine lipomatoze siejamy laboratoriniy tyrimy vertés
— Slapimo rugstis serume, lipidy tyrimai, kepeny fermentai ir kt.

Gretutiniy ligy iSsamus iStyrimas ir jy simptomy apraSymas

Simptomatika

Amzius, kai pirma kartg pasireiské simptomai, kur pirma karta pastebétos
lipomos

Kur stebimos lipomos §iuo metu, jy kiekis

Lipomy apraSymas: konsistencija, inkapsuliacija, augimo istorija, ribos ir
paslankumas

Lipomatozés klasifikacija pagal naujausia literatiiroje publikuota

klasifikacija

Gydymas

Pateikti taikyto gydymo protokola, eiga ir iSeitis

Neskiriant gydymo — pateikti priezastis, kodél gydymas nebuvo skiriamas
Skyrus gydyma — atlikti tolimesnj paciento sekima ir aprasyti laikg iki
recidyvo, jei toks jvyksta

11 lentelé. Pacienty, serganciy daugybine lipomatoze, klinikinio atvejo apraSymo

rekomendacijos.
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APTARIMAS

Daugybiné lipomatoze iSlieka problematiska liga — d¢l savo retumo ir jvairios
iSraiskos iki $iol néra nustatyta aiSkiy diagnostikos kriterijy — ji remiasi klinika ir
radiologiniais tyrimais. Radiologinis paciento iStyrimas iSnagrinétoje literatiiroje jvardijamas
kaip svarbus etapas tiek diferencinei diagnostikai su kitomis morfologiskai panasiomis

ligomis, tiek gydymui planuoti.

Vidutinis pacienty amZius $ioje literatiiros apzZvalgoje nagrinétoje literatiiroje — 55,2
metai (3 paveikslas). Sis rezultatas artimas 2022 m. Li et al. publikuotam rezultatui — jy
tyrime 54—iy DL pacienty vidutinis amzius sieké 56,65 metus (60). 2017 m. Pinto et al.
publikacijoje — 48 metus (59). ISnagrinéjus ly¢iy pasiskirstymg — motery vidutinis amzius —
50,6 metai (pirmyjy simptomy amziaus vidurkis nepatikimas dél mazos imties), vyry — 56,6
metai (pirmyjy simptomy vidutinis amzius — 49,2 metai). Li et al. ly¢iy skirtumo nenagringjo,
o Pinto et al. duomenimis vidutinis vyry amzius — 46,8 metai, motery — 58,7 metai (pirmyjy
simptomy amzius neaprasytas). Literatiiroje apraSomas motery ir vyry sergamumo santykis
svyruoja tarp 1:15-1:30 (4-7), tac¢iau Siame darbe iSnagrinétos literatiiros ly¢iy sergamumo

santykis atitinkamai ~1:3.

Literatiiroje apraSoma, jog didZiausias daugybinés lipomatozés sergamumas stebimas
Vidurzemio jiiros regione, o vienas maziausiy — Azijoje (4). Pirminés literattiros atrankos
iSnagrinétuose klinikiniuose atvejuose dazniausiai buvo aprasomi Azijos regione gyvenantys
pacientai (38,7 % atvejy), o antroje vietoje pagal daznj — Vidurzemio jiiros regione (29 %
atvejy) (4 lentele). Reciausi atvejai apraSyti Afrikoje ir Artimuosiuose rytuose (3,2 %).
Sergamumo rodiklj sunku palyginti su straipsniais, rastais pirminés Saltiniy atrankos metu,
kadangi rastoje literatiiroje pacienty rase ir tautybé arba neapraSyta, arba atvejai surinkti i$
vieno regiono (Li et al. publikuota 54 atvejai registruoti Kinijoje). ISnagrinéjus atrinktus
publikuotus atvejus, motery ir vyry sergamumo santykis ~1:3. Sis santykis skiriasi nuo
anksciau literatiiroje publikuoto 1:15-1:30 (4,6,76). Toks neatitikimas yra galimai salygotas
mazos klinikiniy atvejy imties — tai yra kitas §io darbo trikumas. Ateityje tikslesniems
demografiniams rodikliams apskaiciuoti reikéty jtraukti ir seniau nei prie§ penkis metus

publikuotus straipsnius.

Kaip ir Brea—Garcia et al. atliktame tyrime, Sios literatiiros apzvalgos rezultatai rodo,
jog dazniausiai lipomos iSsivysto kakle, nugaroje, zastuose (65 % visy atvejy) (8 lentelé) (5).

Reciausiai lipomos diagnozuojamos dilbiuose, tarpuplautyje, Slaunyse, tarpvietéje (1,85-3,70
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% atvejy) (59,60). Sios literatiiros apzvalgos klinikiniuose atvejuose lipomos reiausiai
randamos sudétingose anatominése srityse, pvz.: retrofaringiniame tarpe, prevertebralinéje
srityje, tarpvietéje (po 3,23 % atvejy). Lipomos jprastai néra skausmingos — j ligoning
pacientai kreipiasi dél estetiniy priezasCiy arba, kai lipomos pradeda spausti gretimas
anatomines struktiiras, taip sukeldamos disfagija, dispné¢ja, galiiniy tirpimg ir t.t. Lipomy
i8sidéstymas yra jvairus — tai apsunkina ligos morfologing klasifikacija. Naujausia Schiltz
klasifikacija yra pranaSesné uz senesn¢ Donhauser klasifikacija. Naudojant senesne
Donhauser klasifikacijg, iSnagrinétus daugybinés lipomatozés atvejus vienam 1i$ tipy buvo
galima priskirti 54,84 % atvejy, o naudojant naujesn¢ Schiltz klasifikacijg — 80,65 % atvejy.
Sj rodiklj biity galima pagerinti ateityje sukuriant i§samesne, retesnes lipomy lokalizacijas

jtraukiancia, klasifikacijos sistema.

Pinto et al. duomenimis, dazniausias DL tipas, pagal Donhauser et al. paskelbta
klasifikacija, — pirmasis (42,4 %). Si i§vada sutampa su i$nagrinétos literatiiros duomenimis —
suklasifikavus 31—3 klinikinj atvejj, dazniausiai, t.y. 61,29 % atvejy, pacientai buvo priskirti
Donhauser pirmam tipui (9 lentele). 45,16 % visy atvejy pagal Donhauser klasifikacija
nebuvo galima priskirti nei vienam tipui. Naudojant Schiltz et al. klasifikacija $is visiSko ar
dalinio klasifikacijos tipo neatitikimo rodiklis sieke 19,35 %. Pagal Schiltz et al. klasifikacija,
dazniausias tipas buvo Ia (41,94 % atvejy), o antroje vietoje — Ic (38,71 % atvejy). Visy
pacienty imtyje 19,35 % atvejy nebuvo galima tiksliai priskirti vienam Schiltz klasifikacijos

tipui (9 lentel¢).

Egzistuoja kelios teorijos, bandancios nuspéti daugybinés lipomatozés
etiopatofiziologija, taCiau nei viena 18 jy kol kas néra jrodyta. Etiopatofiziologijai atskleisti
reikalingas iSsamesnis pacienty genetinis, ypa¢ mitochondrinio genomo, iStyrimas ir
kruopstus Seiminés ir gyvenimo anamnez¢€s surinkimas — tik vienam pacientui i§ visy
nagrinéty atvejy buvo atlikti genetiniai tyrimai, bandant iSaiskinti galimg ligos genetine
priezastj, o 48,38 % atvejy Seiminé anamneze nebuvo paminéta (33). Pacienty alkoholio
vartojimo jprociai ar galimas kontaktas su kitomis kenksmingomis medziagomis nebuvo
i$samiai aprasomi kiekvienoje iSnagrinétoje publikacijoje. Nors liga laikoma paveldima, tik
viename 1§ iSanalizuoty atvejy paciento liga buvo susieta su Seimine anamneze. Kol kas ligos
i1§sivystymas stipriausiai siejamas su gausiu alkoholio vartojimu: Pinto et al. tyrimas nustate,
jog 66 % DL pacienty vartoja alkoholj, o 15 % riiko (59). ISnagringjus atrinktg literattirg
nustatyta, jog 67,7 % tirtyjy piktnaudziavo alkoholiu, 0 22,58 % — ruke (7 lentel¢). Enzi et al.

duomenimis, vidutinis alkoholio vartojimo stazas — 24,13 mety, per dieng alkoholio
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suvartojama vidutiniskai 180g / d. ISnagrinéjus atrinktg literatiirg bendras nustatytas alkoholio
vartojimo stazas — 31—eri metai, o kasdienis alkoholio suvartojimas siekia 13,38 SAV
(standartiniy alkoholio vienety) per dieng (~134g etanolio). Alkoholio vartojimo nutraukimas
yra pagrindiné konservatyvaus gydymo rekomendacija, taciau jis nekoreliuoja su biiklés
regresavimu ar kontrole ir labiau rekomenduojamas dél geresnés gretutiniy ligy kontrolés
(46). Gretutinés ligos dazniausiai paveikia endokrining, virSkinimo bei Sirdies—kraujagysliy
organy sistemas — 60 % visy iSnagrinéty atvejy (3 paveikslas), $i iSvada sutampa su Li et al.
atliktu tyrimu (60). Ateities tyrimai galéty nagrinéti gretutiniy ligy kontrolés jtaka daugybinés
lipomatozés iSsivystymui ir progresijai. Literatiiros atrankos metu nebuvo aptikta straipsniy,

nagrinéjusiy Sig problema.

ISnagrinétuose atvejuose pacientai dazniausiai skundési endokrininés (116,13 %),
virskinimo (90,32 %) bei Sirdies—kraujagysliy sistemos (58,06 %) veiklos sutrikimy
simptomais arba jiems buvo nustatyti su minétomis sistemomis susijusios ligos ar
laboratoriniy tyrimy pokyciai (5 lentel¢). Didesnis nei 100 % daznis reiskia, jog pacientams
minétos ligos, simptomai ar pokyc¢iai dokumentuoti daugiau nei vieng kartg toje pacioje
organy sistemoje, pvz., vienam pacientui nustatyta hiperlipidemija ir tas pats pacientas
skundési ginekomastija. Endokrininés, vir§kinimo ir Sirdies—kraujagysliy sistemos sudaré 60
% visy skundy, ligy ir tyrimy ver¢iy nuokrypiy (4 paveikslas). Li et al. publikuotame tyrime
Sis dazniy pasiskirstymas sutampa — pacientams dazniausiai diagnozuota endokrininés
sistemos veiklos sutrikimas (81,48 %), antroje vietoje — virSkinimo sistemos veiklos
sutrikimai (77,78 %), o trecioje — Sirdies ir kraujagysliy sistemos veiklos sutrikimas (44,44
%). Reciausiai diagnozuotos — piktybinés ligos (20,37 % atvejy). Sio darbo metu rasta, kad
reciausi nusiskundimai susij¢ su atramos—judéjimo sistema (6,45 %), odos ir jos priedy

sistema (6,45 %) bei kitos kilmés augliais (3,23 %).

Dazniausiai nustatyti laboratoriniy tyrimy nuokrypiai, literatiiros apzvalgos duomenimis, —
hiperurikemija (23,58 %) (vidurkis 541,27 pumol / 1), hipertrigliceridemija (22,58 %) (vidurkis
3,49 mmol /1) ir padidéjusi ASAT bei GGT koncentracija kraujyje (19,35 %) (atitinkamai
78,88 ir 404,78 U /1) (6 lentel¢). Reciausi pakitimai — albuminurija, feritino koncentracijos
padidéjimas ir serumo IgG koncentracijos padidéjimas (visi rodikliai pakite 3,23 % atvejy).
Nagrinétuose literattros Saltiniuose konkreciy laboratoriniy tyrimy vidutinés vertés — 370,61
umol / 1 (Slapimo ragstis), 1,16 mmol / 1 (trigliceridai), 36,13 U /1 (ASAT) ir 124,82 U /1
(GGT). Patys nuokrypiy dazniai nenurodyti (60).
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ISnagrinétoje literatiiroje dazniausiai pasirinktas gydymo metodas —
lipektomija (48,15 % visy atvejy). Sis gydymo metodas sudaro salygas visikai tumoro
ekscizijai bei histologiniam iStyrimui ir yra saugesnis tumorams esant arti svarbiy anatominiy
struktiiry. Dél savo saugumo, tai yra pirmo pasirinkimo gydymo metodas Salinant kakle
esancius tumorus (43). Taip pat deréty nepamirsti fizinés reabilitacijos naudos pacientams,
kurie skundziasi atramos—judéjimo sistemos simptomais — sgnariy skausmais, nugaros
skausmais ir kt. (50). Pinto et al. duomenimis, kakle esanciy lipomy gydymui visais atvejais
taikyta lipektomija (59). ISnagrinétoje literatiroje — 8—iais gydymo atvejais kaklo srityje
(47,05 %) taikyta tik lipektomija arba ji buvo kombinuota su kitu gydymo metodu
(gyvensenos pokyciais, liposakcija, tracheostoma) (10 lentel¢). Kaklo srityje gydymas
netaikytas 29,41 % atvejy. Likusiais atvejais kakle esan¢ioms lipomoms gydyti buvo skirti
gyvensenos pokyc¢iai (nutrauktas alkoholio vartojimas, riikymas, sumazintas suvartojamy
kalorijy skaicius, suaktyvintas sporto rezimas) arba taikyta nuolatinio teigiamo slégio
kvépavimo takuose terapija. Gydymas nebuvo skirtas dél simptomatikos nebuvimo ar per
sunkios ligonio biiklés. Pinto et al. duomenimis, lipomoms esant nugaroje — 70 % atvejy
taikyta lipektomija ir 30 % atvejy — liposakcija (59). [Sanalizuotuose atvejuose, kai lipomos
buvo nugaroje 60 % atvejy gydymas iSvis nebuvo taikomas, o kitais atvejais vienodai (po 20
%) buvo taikoma lipektomija arba gyvensenos biido poky¢iai. Nepriklausomai nuo lipomy
lokalizacijos, lipektomija buvo atlikta 48,15 % visy iSnagrinéty atvejy, liposakcija — 9,26 %.
Po gydymo pacientai stebéti vidutiniSkai dvejus metus. Ligos recidyvavimas po gydymo yra
aktuali daugybinés lipomatozés gydymo problema. Po liposakcijos ligos recidyvavimo
tikimybeé siekia iki 95 %, o ligos recidyvo rizika po lipektomijos yra mazesné ir siekia 5051
% (5). Koreguojami recidyvo rizikos faktoriai — didesnis KMI, alkoholio suvartojimas,
geresné gretutiniy ligy kontrolé, nekontroliuojami — didesnis amzius (67). ISnagrinétuose
klinikiniuose atvejuose, po gydymo nei vienas pacientas nepatyre ligos recidyvo, taciau jie
buvo stebéti trumpiau nei viduting literatiiroje nurodoma recidyvo trukmé, kuri yra 3,8 metai
(59). Trumpa pacienty sekimo trukmé yra vienas i§ Sio baigiamojo darbo trukumy. Ateities
tyrimai pacienty sekima idealiu atveju turéty atlikti iki pacienty gyvenimo pabaigos ar bent
jau iki ligos recidyvo. Vidutiné literatiiroje apraSomy pacienty gyvenimo trukmé — 63,2 metai

(27). Mezoterapija netaikyta nei viename i§ analizuoty atvejy.

ISnagrinéti atvejai nevisada buvo iSsamiis — tai kélé problemy atliekant statisting
duomeny analizg. Teigiama pokytj biity galima pasiekti naudojantis CORE arba SCORE
klinikiniy atvejy aprasymo gairémis (77,78). Ateityje publikuojamy klinikiniy atvejy kokybe
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biity galima pagerinti sukuriant bei laikantis aiskiy ir iSsamiy daugybinés lipomatozés atvejy

apraSymo kriterijy. Trumpos rekomendacijos pateikiamos 11-oje lenteléje.
ISVADOS IR PASTULYMAI

Daugybiné lipomatoz¢ iSlieka problematiska liga — d¢l savo retumo ir jvairios
iSraiskos iki Siol néra nustatyta aiSkiy diagnostikos kriterijy — ji remiasi klinika ir
radiologiniais tyrimais. Tikslesnei daugybinés lipomatozés diagnostikai reikalinga sukurti
standartizuotus diagnostinius kriterijus ir pacienty iStyrimo algoritma. Taip pat reikalinga dar
i$samesn¢ ir daugiau lipomatozés iSraiSky apjungianti klasifikacija. Literattiros atrankos metu
nebuvo aptikta straipsniy, nagrinéjusiy gretutiniy ligy kontrolés jtaka daugybinés lipomatozés
1$sivystymui ir progresijai — tai yra viena is sri¢iy, kurioje buty galima pagilinti Zinias apie §ig
liga. Publikuotiems atvejams stinga strukttiros ir nuoseklumo - teigiamg pokytj bty galima
pasiekti naudojantis CORE arba SCORE gairémis, taip pat atsizvelgiant j Siame darbe
paminétas daugybinés lipomatozés atvejo aprasymo rekomendacijas (11 lentelé). Nesant
moderniy,  ligos patogenez¢ nukreipty gydymo metody, chirurginis gydymas — lipektomija —
iSlieka pirmo pasirinkimo metodu gydant §ig liga, taciau ateityje, tobuléjant geny terapijos

mokslui, tikimasi atrasti ligg visiSkai i§gydantj terapijos metoda.
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