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KLINIKINIAI ATVEJAI

Mazo tankio lipoproteiny selektyvi aferezé vaikui
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RaktaZodZiai: mazo tankio lipoproteiny cholesterolis, Seiminé hipercholesterolemija, vaikas,

tiesioginé lipidy adsorbcijos sistema.

Santrauka. Straipsnyje aprasoma labai sunki jgimta homozigotiné hipercholesterolemija,
kurios gydymui taikyta selektyvi mazo tankio lipoproteiny aferezé. Nuo 2004 m. birzelio iki 2006 m.
gruodzio mén. 14—16 mety ligoniui buvo atlikta 30 mazo tankio lipoproteiny selektyviy afereziy
su tiesiogine lipidy adsorbcijos sistema. Kraujo tekéjimo magistralémis greitis — 30—70 ml/min.
Buvo punktuojama centriné arba ranky alkiuninés venos. Kraujo lipidy kontrolé daryta pries
afereze ir po jos. Bendrojo cholesterolio, mazo tankio lipoproteiny cholesterolio, lipoproteino
(a) ir apolipoproteino B koncentracijos po procediiry visada sumazédavo (atitinkamai — 26,4—
71,2 proc., 31,9-72,2 proc., 56,6-90,9 proc., 26,4—60,0 proc.). Procediiry metu ir po jy nepa-
geidaujamy reakcijy bei komplikacijy nebuvo. Paskutines 26 proceduras atlikome dienos

stacionare.

Ivadas

Dazniausiai klinikingje praktikoje pasitaikancios
hipercholesterolemijos, kuriy randasi sergant iSemine
Sirdies liga, sékmingai gydomos antilipidiniais vais-
tais: statinais (HMG KoA reduktazés inhibitoriais),
fibratais, nikotino rtgsties derivatais, tulzies rugs¢iuy
suriSikliais arba keliy vaisty deriniais. Pasitaiko sunkiy
klinikiniy atvejy (Seiminés hipercholesterolemijos ho-
mozigotiné forma ir kt.), kai vien vaistais lipidy nepa-
vyksta sunormalinti (1). Tokiais atvejais tenka taikyti
pagalbines mechanines lipidy Salinimo i$ kraujo plaz-
mos priemones.

Hipercholesterolemijai mazinti plazmaferezés da-
bar vis reciau daromos (2—7). Jas pakeité selektyvios,
beveik nesukelianc¢ios nepageidaujamy reakcijy ir
reiskiniy, aferezés: tiesioginé lipidy adsorbcija (angl.
DALI — direct adsorption of lipids), heparino sukelta
ekstrakorporiné precipitacija (angl. HELP — heparin-
induced extracorporeal LDL precipitation), imuno-
adsorbcija, adsorbcija dekstrano sulfatu ir dviguba fil-
tracija (24, 8—12).

Jau esame paskelbg miisy duomenis apie pirmasias
a$tuonias procediiras (2). Siame straipsnyje aprasomos
visos procediiros nuo 2004 m. birzelio iki 2006 m.
gruodZio ménesio.

Klinikinis atvejis
14 mety ligonis 2004 mety sausio ménesj buvo hos-

pitalizuotas | Vilniaus universiteto ligoninés Santaris-
kiy kliniky Sirdies chirurgijos centra istirti dél Sirdies
tizesio ir didelio laipsnio hipercholesterolemijos.

Ligos anamnezé. 1995 m. atsirado pirmieji ranky
ir kojy odos bérimo elementai. Po poros mety koju
Achilo sausgysliy, keliy ir ranky tarpupir$ciy srityse
iSbérimas labai gausus. Bérimo elementai: gelsvai
balks$vos papulés ant rausvo pagrindo. IStyrus rasta,
kad labai padidéje kraujo lipidai, t. y. bendrasis cho-
lesterolis (Bch) ir mazo tankio lipoproteiny choleste-
rolis (MTL-ch). Keleta karty ligonis gydytas vaiky
ligoninése. 2003 m. ksantomos ant koju pasalintos
chirurginiu bidu. Konsultavo genetikas.

Gyvenimo anamnez¢. Gime po normalaus néstumo
ir gimdymo. Dislipidemijy tarp artimy giminiy nenu-
statyta. Objektyvus ligonio tyrimas. Svoris — 54 kg,
tigis — 173 cm, kiino masés indeksas — 17,5 kg/m?.
Ant plastaky tarp nykscio ir rodomojo pirsto susifor-
mavusios apie 1,5 cm skersmens ksantomos. Auskul-
tuojant Sirdj, girdimas @izesys parasternaliai i§ kairés
pusés. AKS — 120/65 mmHg. Sirdies veikla ritmiska —
76 k/min. Plauciuose vezikulinis alsavimas. Atlikti ty-
rimai. EKG — ritmas sinusinis.

Kritinés lastos rentgenograma: priesakinése dalyse
neZymiai pagauséj¢s kraujagysliy piesinys, Saknys
struktiirinés. Oro, skys&io pleuros ertmése nerasta. Sir-
dis su iSlygintais lankais, iSsiplétusi i kairg. Aorta ky-
lanciojoje dalyje nedaug prasiplétusi. Kardiotoraka-
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linis indeksas — 52 proc.

Echokardioskopija: KSdd — 4,43 ¢cm, TSPd —
0,94 cm, KSUSd - 0,89 c¢m, IF — 67,7 proc., KP —
3,8%3,88 cm, DP —3,59%3,05 cm, AoV nesandarumas
I°, gradientas per AoV — 14,5 mmHg, AoV ziedas —
1,7 cm. Kylancioji aorta — 2,1 cm. Aortos voZtuvas
panasus i dviburi. MV, TV normalis. Gradientas per
plauciy arterijos voztuva — 4,8 mmHg. TarpprieSirdi-
né ir tarpskilveling pertvara normalios. Duomeny uz
aortos koarktacija néra. Gradientas nusileidzianciojoje
aortoje — 20,7 mmHg.

Laboratoriniai tyrimai. Biocheminiai, hematologi-
niai ir §lapimo tyrimai — be nukrypimy. ISskyrus lipi-
dograma: Bch— 17,2 mmol/l, MTL-ch — 14,5 mmol/l,
trigliceridai — 2,7 mmol/l, DTL-ch — 1,5 mmol/l. Dar
karta pacienta konsultavo genetikas. Nustatyta klini-
kiné diagnozé. Seiminé hipercholesterolemija, homo-
zigotinis variantas. Aortos voztuvo yda, vyraujant
nesandarumui.

Gydymas. Lipidy Salinimui rekomenduota atlikti
mazo tankio lipoproteiny selektyvias aferezes.

Afereziy atlikimas ir rezultatai

Mes mazo tankio lipoproteiny selektyvias aferezes
atlikome su DALI sistema, kurios metu nereikia kraujo
frakcionuoti | plazma ir kraujo kiinelius. MaZo tankio
lipoproteinai elektrocheminés saveikos biidu prisi-
jungia prie sorbente esancio poliakrilato ir pasiSalina
18 ligonio kraujo apytakos (2, 9—13).

Procediiros schema buvo aprasyta 2006 m. Zurnale
,,Medicina“ (2).

Ligoniui atlikta 30 DALI afereziy. Naudoty sorben-
tiniy kolonéliy dydis buvo ,,5007, ,,750 ir ,,1000°.

Procediiry trukmé — nuo 135 iki 240 minuc¢iy. Magis-
traléje 1 ligonio krauja buvo laSinama ACD-A anti-
koagulianto. Kraujo kiekio ir antikoagulianto santykis
priklausé nuo procediiros trukmés bei pratekéjusio
kraujo kiekio. 2004—2006 m. buvo pildomi procediiry
protokolai (1 lentelé).

Triju pirmyju procediiry metu kraujo paémimui bu-
vo punktuojama ir kateterizuojama centriné vena.
Naudotas dvigubo spindzio kateteris. Kitus 27 kartus —
ranky alktininés venos. Kraujo tekéjimo greitis magis-
tralémis buvo nuo 25 iki 70 ml/min. (2 lentelé).

Kraujo buvo imama { standartinius vakuuminius
mégintuvelius. Tyrimai atlikti mtsy ligoninés Labora-
torinés diagnostikos centre vadovaujantis patvirtin-
tomis metodikomis ir taisyklémis.

Bch ir MTL-ch koncentracija ligonio kraujyje buvo
tirta pries ir po kiekvienos procediiros. Koncentracijos
po procediiry visada sumazédavo (3, 4 lentelés).

Ligonio lipoproteino (a) ir apolipoproteino B kon-
centracijos kraujyje 2004 m. buvo tirtos tik viena karta,
02005-2006 m. — visy procediiry metu. Po procediiry
koncentracijos taip pat sumazédavo (5, 6 lentelés).

Bch ir MTL-ch koncentracijos daugiausia sumazé-
davo, kai tarp procediiry buidavo trumpesnis laikotar-
pis ir didesné sorbento talpa. DALI afereziy metu ir
po ju nepageidaujamy reakcijy ir komplikacijy nebu-
vo. Ligonio kraujospiidis ir Sirdies susitraukimo daznis
iSlikdavo stabilus. Kateteriy punkcijos vietose hema-
tomy nesusidarydavo. 26 paskutines procediiras atliko-
me dienos stacionare.

Daugelis studijy ir tarptautinis afereziy registras
pateikia duomenis, kad selektyvi lipoproteiny aferezé
efektyviai mazina (20—60 proc.) ligonio mazo tankio

1 lentelé. 2004-2006 m. DALI procediiry protokolai

_ Procediiry Procediiry metu Sorbentiniy Sorbentiniy _
Prczg;;lurq trukmé sorbuoto kraujo kolonéliy kolonéliy Psrl(zgieé(}ﬁ?
(min.) kiekis (ml) dydis skaicius
2004 m. 156,8+16,1 5020,4+1338,1 500 1 7
2005 m. 166,3+£28,2 6619,2+712,7 750 1 11
2006 m. 146,393 7363,8+433,2 1000 1 12

2 lentelé. 2004-2006 m. ligonio kraujagysliy punkcija, kateteriy dydis ir kraujo tekéjimo greitis

Kraujo paémimas Kraujo grazinimas Krau; .
aujo tekéjimo
Procedury data paémimo kateterio paémimo kateterio greitis (ml/min.)
vieta dydis vieta dydis
2004 m. v. sub. dex. 6,5F v. sub. dex. 6,5F 34,8+7,1
2005 m. v. cub. dex. 18 G v. cub. sin. 18 G 49,3+9,8
2006 m. v. cub. dex. 18 G v. cub. sin. 18 G 54,2+6,4
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3 lentelé. 2004-2006 m. Bch koncentracijos pokytis kraujyje pries ir po procediiry

Procediiry data Pries procediiras (mmol/I) Po procediiry (mmol/l) [ Sumazéjimas (proc.)
2004 m. 14,4+2,1 9,1+1,1 38,4+7,7
2005 m. 13,1£2,1 8,2+1,0 43,7+8,4
2006 m. 17,8+4,1 8,3%+1,3 53,1£7,2

4 lentelé. 2004-2006 m. MTL-ch koncentracijos pokytis kraujyje pries§ ir po procediiry

Procediiry data Prie§ proceduras (mmol/l) | Po procediry (mmol/l) | Sumazéjimas (proc.)
2004 m. 13,3+1,2 6,8+1,1 43,8+6,5
2005 m. 12,1+1,4 5,7+1,3 44,619,2
2006 m. 14,84+4,4 6,1+1,2 57,9+7,3

5 lentelé. 2004-2006 m. lipoproteino (a)* koncentracijos pokytis kraujyje pries ir po procediiry

Procediiry data Pries procediras (g/1) Po procediiry (g/1) Sumazéjimas (proc.)
2004 m. 0,2+0 0,02+0 91,0+0
2005 m. 0,3+0,1 0,1+0,03 70,5+10,1
2006 m. 0,3+0,1 0,1+0,02 68,7+10,7

*Norma <0,3 g/l.

6 lentelé. 2004-2006 m. apolipoproteino B* koncentracijos pokytis kraujyje pries§ ir po procediiry

Procediiry data Prie§ procediras (g/1) Po procediiry (g/1) Sumazéjimas (proc.)
2004 m. 13,0+0 9,00 26,4+0
2005 m. 2,8+1,1 1,7+1,3 44,9+11,8
2006 m. 2,9+1,2 1,6+1,1 48,5+8,3

*Norma 0,7-1,6 g/l.

lipoproteiny cholesterolio ir bendrojo cholesterolio
koncentracijas. Vaiky amziaus gydyty pacienty yra
nedaug, bet ir jiems biina tokie patys rezultatai (8—
10, 12—-14). Atliekant aferezg, gali buti techniniy prob-
lemy arba medicininiy nepageidaujamy reakcijy: krau-
jo tekéjimo greicio sumazéjimas, filtro uzsikimsimas,
pykinimas, odos niezulys arba paraudimas, kraujo
spaudimo sumazgjimas ir kt. (10, 12, 13). Procediiras

rekomenduojama daryti ambulatoriSkai du kartus per
ménesi (2, 3, 8).

ISvada

Po DALI aferezés bendrojo cholesterolio, mazo
tankio lipoproteiny cholesterolio, lipoproteino (a) ir
apolipoproteino B koncentracijos kraujyje visada
sumazgédavo.
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Summary. The case of rear complicated homozygous hypercholesterolemia treated by a direct adsorption
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of lipoprotein apheresis procedure is presented in this article. In total, 30 sessions of direct adsorption of
lipoprotein apheresis were performed on a 14—16-year-old patient from June 2004 to December 2006. Blood
flow rate was 30—70 mL/min. Central and ulnar veins were punctured. Lipid levels were measured before and
after lipid apheresis during each session throughout the study period. The mean decrease in total cholesterol
level was 26.4—71.2% compared to baseline, low-density lipoprotein cholesterol — 31.9—72.2%, lipoprotein
(a) — 56.6-90.9%, apolipoprotein B — 26.4-60.0%. Clinical procedures were completely uneventful. The last
26 sessions were performed in a day unit.
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