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Streszczenie

Choroba niedokrwienna serca oraz inne choroby uktadu krazenia o podtozu miazdzycowym sg gtéwna przyczyna
zgondéw wsrdd dorostej populacji w wielu krajach. Badania wykazaly, ze proces miazdzycowy zaczyna si¢ juz
w dziecifistwie, a zaburzenia gospodarki lipidowej sg jednym z gtéwnych czynnikéw ryzyka jego rozwoju. W pra-
cy przedstawiono podzial, obraz kliniczny, zasady rozpoznawania oraz leczenia najczescej wystepujacych hiperli-
pidemii u dzieci (Adv Clin Exp Med 2007, 16, 1, 165-171).
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Abstract

Coronary heart disease and other atherosclerotic cardiovascular diseases are the leading cause of death in adult pop-
ulations of many countries. Studies have shown, that atherosclerosis begins in childhood and disorders of lipid
metabolism are one of the major risk factors. In this article, the classification, clinical picture, diagnostic proce-
dures and treatment in most common hyperlipidemias in pediatric population are presented (Adv Clin Exp Med

2007, 16, 1, 165-171).
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Hiperlipidemie s3 zaburzeniami przemiany li-
pidowej charakteryzujacymi si¢ zwieckszenia ste-
zenia jednej lub kilku frakcji lipoproteinowych
w surowicy. Opracowany przez Fredricksona, na-
stegpnie zmodyfikowany przez WHO podzial nie
jest juz stosowany, gdyz nie przedstawia chor6b,
a jedynie fenotypy lipidowe, ktére mogg przecho-
dzi¢ w siebie wzajemnie pod wplywem zmian die-
ty, masy ciata lub leczenia. Podziatl ten nie uwzgle-
dnia stezen cholesterolu HDL i lipoprotein, ktére
majg istotne znaczenie w ocenie ryzyka rozwoju
choroby niedokrwiennej serca [1, 2].

Rozw6j badan genetycznych umozliwit po-
wstanie klasyfikacji taczacej zaburzenia kliniczne
z nieprawidtowosciami genetycznymi. Oddzielo-
no w nim wtérne hiperlipidemie, ktérych najczgst-
sze przyczyny przedstawiono w tabeli 1, od zabu-
rzefi pierwotnych — uwarunkowanych genetycz-
nie, ktére podzielono na:

— dziedziczone pojedynczym genem autoso-
malnym: rodzinna hipercholesterolemia, rodzinna hi-
pertriglicerydemia i rodzinna hiperlipidemia ztozona,

— dziedziczone wielogenowo: zesp6t pospoli-
tej (wielogenowej) hipercholesterolemii,

— forme¢ niedziedziczna, bez wyraznego
podloza w dzialaniu zmienionych genéw, tzw.
sporadyczna (nie rodzinna) posta¢ hipertriglicery-
demii [2, 3].

Obecnie, zwlaszcza w codziennej praktyce le-
karskiej, uzywa si¢ prostego podziatu klinicznego
zalecanego przez Europejskie Towarzystwo Miaz-
dzycowe (1992 r.), w ktérym zaleznie od tego,
ktéra z frakcji lipidéw jest podwyzszona, wyrdz-
nia si¢ trzy postacie hiperlipidemii:

— hipercholesterolemi¢ — podwyzszone steze-
nie cholesterolu catkowitego i lipoprotein o male;j
gestosci (LDL — low density lipoproteins),

— hipertriglicerydemi¢ — podwyzszone stgze-
nie triglicerydéw i lipoprotein o bardzo matej ge-
stosci (VLDL — very low density lipoproteins),

— hiperlipidemi¢ mieszang — podwyzszone
stezenie cholesterolu i triglicerydéw LDL i VLDL
[4].
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Tabela 1. Przyczyny wtérnej hiperlipidemii [2]
Table 1. Causes of secondary hyperlipidemia [2]

Zaburzenia endokrynne
(Endocrinological disorders)

cukrzyca zwlaszcza typu II, niedoczynno$¢ tarczycy, niedoczynnos¢ przedniego
plata przysadki, zesp6t Cushinga

Choroby watroby

(Liver diseases) mechaniczna

przewlekle zapalenie watroby, pierwotna z6tciowa marskosé watroby, zéttaczka

Choroby nerek
(Kidney diseases)

zesp6t nerczycowy, przewlekta niewydolnos¢ nerek

Leki glikokortykosteroidy, steroidy anaboliczne, leki moczopedne, witamina A,
(Drugs) leki blokujgce receptory B, leki przeciwdrgawkowe, doustne leki antykoncepcyjne

Choroby spichrzeniowe
(Storage diseases)

choroba Gauchera, choroba von Gierke

Inne przyczyny
(Other causes)

ostra, przerywana porfiria, toczefi uktadowy, jadtowstret psychiczny, otytosé,
zwlaszcza trzewna, stan przewleklego stresu

Hipercholesterolemia
rodzinna

Wyrézniamy dwie postacie kliniczne choroby:
heterozygotyczng i homozygotyczng. Hiperchole-
sterolemia rodzinna heterozygotyczna wystepuje
u 1 na 500 oséb, dziedziczy si¢ autosomalnie do-
minujaco 1 jest nastepstwem mutacji genu dla re-
ceptora LDL. Opisano ponad 200 mutacji w genie
tego receptora, ktéry znajduje si¢ na chromosomie
19. W zaleznosci od typu mutacji aktywnos¢é re-
ceptora jest zmienna, wiec rézne jest rOwniez na-
silenie objawéw choroby. Najczesciej stezenie
cholesterolu catkowitego wynosi do 300-500
mg/dl, typowe jest takze wystepowanie zottakow
w sciegnach, zwlaszcza w sciegnie Achillesa, Scig-
gnach prostownikéw reki i tokcia oraz w Sciegnie
rzepki, w miejscu jego przyczepu do kosci pi-
szczelowej. Zwigksza si¢ ryzyko przedwczesne]
choroby wienicowej, ktéra u mgzczyzn wystepuje
zwykle w 4. lub 5. dekadzie zycia, a u kobiet 10 lat
p67Zniej. U dzieci z heterozygotyczng postacig hi-
percholesterolemii w wieku 1-16 lat stgzenie cho-
lesterolu catkowitego i LDL-cholesterolu jest oko-
to dwa razy wigksze niz u dzieci zdrowych Poste-
powanie w przypadku postaci heterozygotycznej
nalezy rozpocza¢ od prozdrowotnych zmian stylu
zycia, ale na ogoét jest konieczne takze leczenie
farmakologiczne [5, 6].

Hipercholesterolemia rodzinna homozygotycz-
na wystepuje u jednej osoby na milion i wigze si¢
7 wezesnym wystepowaniem miazdzycy. Stezenie
cholesterolu catkowitego zwigksza si¢ zwykle do
700-1200 mg/dl. Zottaki w skérze tworzg si¢
w ciggu kilku pierwszych miesigcy lub lat zycia,
a pdZniej powstaja w Sciegnach i przyjmujg postaé
guzowatg. W ponad 50% przypadkéw wystepuje
ostre wedrujace zapalenie duzych stawéw, ktérego
przyczyng sg zlogi cholesterolu w obrebie torebki

stawowej. Miazdzyca jest cigzka, rozsiana i obej-
muje tetnice wiencowe, szyjne, biodrowe, udowe
i poczatkowy odcinek aorty. Nasilenie zmian kore-
luje z deficytem receptoréw LDL, a w typie recep-
toronegatywnym stwierdza si¢ prawie catkowity
brak receptoréw. W tej grupie u 60% dzieci choro-
ba niedokrwienna serca rozwija si¢ przed 10. r. zy-
cia, a 26% pacjentéw umiera na zawatl serca przed
25. r. zycia. Chorzy z postacig receptorodefektyw-
ng majg tagodniejszy przebieg choroby. Zawat
migsnia sercowego w tej grupie wystepuje u okoto
4% pacjentéw przed 25. r. zycia. Leczenie jest
trudne, gdyz z powodu braku aktywnosci receptora
dla LDL diety lecznicze i wigkszos¢ lekow hipoli-
pemizujacych sg nieskuteczne. W niewielu przy-
padkach statyny w duzych dawkach, a takze kwas
nikotynowy moga zmniejszy¢ stgzenie cholestero-
Iu, najskuteczniejszy jest przeszczep Wwatroby,
ktéry zapewnia wytwarzanie nowych czasteczek
receptora dla LDL. Dzigki temu st¢zenie LDL-
C znacznie si¢ zmniejsza, zostaje ponadto przy-
wrécona skutecznos¢ lekéw hipolipemizujacych.
Transplantacja wigze si¢ z koniecznoscig cigglej
immunosupresji, dlatego ustalenie wieku dziecka,
w ktérym nalezy wykonaé przeszczep watroby jest
trudne. Obecnie przyjetg metoda leczenia jest zmo-
dyfikowana plazmafereza, ktéra wybidrczo usuwa
z osocza VLDL i LDL [2, 5-7].

Rodzinny defekt
apolipoproteiny B-100

Nieprawidlowos¢ ta dziedziczy si¢ autosomal-
nie dominujaco, a jej skutkiem jest zwigkszone
stezenie LDL-C. Jest ona wynikiem mutacji punk-
towej w genie apolipoproteiny B znajdujacym si¢
na chromosomie 2p24, prowadzacej do zamiany
jednego aminokwasu — argininy na glutaming
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w pozycji 3500 w czgsteczce apolipoproteiny B.
Powoduje to gorsze wigzanie czasteczek LDL z re-
ceptorami w komdrkach i w nastepstwie tego wol-
niejsze ich usuwanie z osocza. W ogdlnej popula-
cji mutacja ta wystepuje z czestoscig od 1 : 600 do
1 : 700. Stezenie LDL-C jest czgsto podobne jak
w hipercholesterolemii rodzinnej heterozygotycz-
nej. Choroba moze si¢ objawiaé przedwczesng
miazdzycg i z6ttakami w Sciggnach. U niektérych
chorych jednak stezenie LDL-C jest umiarkowa-
nie zwickszone, dlatego nie mozna odréznic tej
mutacji od hipercholesterolemii wielogenowej. Do
ustalenia rozpoznania sg konieczne techniki mole-
kularne dostepne jedynie w wyspecjalizowanych
laboratoriach. Leczenie jest podobne jak w hiper-
cholesterolemii rodzinnej heterozygotycznej, do-
celowe stezenie LDL-C jednak mozna osiggna¢ za
pomocg mniej intensywnego leczenia [5, 6].

Hipercholesterolemia
wielogenowa

Charakteryzuje si¢ stezeniem LDL-C = 190
mg/dl. Nie jest nastepstwem jednego okreslonego
defektu genetycznego. Duze stezenie LDL-C thu-
maczy si¢ zlozonym oddziatywaniem czynnikéw
srodowiskowych i genetycznych. Hipercholestero-
lemia wielogenowa laczy sie ze zwigkszonym ry-
zykiem przedwczesnej miazdzycy. Wzrost steze-
nia LDL-C jest na og6t mniejszy niz w hipercho-
lesterolemii rodzinnej i nie obserwuje si¢ zottakéw
w sciegnach. Tylko 7% os6b bedacych krewnymi
pierwszego stopnia chorych na hipercholesterole-
mi¢ wielogenowg ma duze stgzenie LDL-C. Le-
czenie jest zasadniczo takie samo jak w hipercho-
lesterolemii rodzinnej heterozygotycznej, chociaz
rzadziej jest konieczne leczenie skojarzone [5].

Rodzinna hiperlipidemia
zlozona

Zaburzenie to wystepuje z czgstoscig 1 : 300.
Osoby z hiperlipidemig rodzinng zlozong i ich
krewni pierwszego stopnia w réznym czasie moga
mieé¢ w surowicy duze stezenie cholesterolu, trigli-
cerydéw lub obu jednoczesnie. Badania metabo-
liczne wskazuja, ze w rodzinnej hiperlipidemii
zlozonej watroba wytwarza w nadmiarze VLDL
co prowadzi do zwigkszenia stezenia LDL w suro-
wicy. Obserwowane sg takze inne zaburzenia, jak
np: male stezenie HDL, a u wielu chorych stwier-
dza si¢ duze st¢zenie apolipoproteiny B-100. Nie
ma swoistych cech klinicznych pozwalajacych
rozpozna¢ ten rodzaj zaburzenia lipidemii. Hiper-
lipidemia moze si¢ ujawnic¢ juz w dziecinstwie; nie

powoduje ona rozwoju z6ttakow Sciggien, jest jed-
nak przyczyna 10-20% przypadkéw przedwcze-
snej choroby wiericowej. Jesli stgzenie cholestero-
Iu catkowitego jest duze, to stezenie triglicerydow
wynosi zwykle 250-350 mg/dl. Stezenie triglice-
rydéw bywa znacznie zréznicowane, ale u okoto
2/3 chorych miesci si¢ w przedziale 200-500
mg/dl. Hiperlipidemii rodzinnej czgsto towarzyszy
nietolerancja glukozy, hiperinsulinemia, nadci-
Snienie tetnicze oraz wystgpowanie zwigkszonej
zawartosci tkanki tluszczowej, co okresla si¢ mia-
nem zespotu metabolicznego X [5, 6, 8—10].

Hipertriglicerydemia
rodzinna

Dziedziczy si¢ autosomalnie dominujgco,
zwykle jednakze nie objawia si¢ do wieku doroste-
go. Waznym czynnikiem przyspieszajacym ujaw-
nienie si¢ hipertriglicerydemii rodzinnej jest oty-
tos¢. Watroba w nadmiarze wytwarza VLDL,
ktére w odréznieniu od hiperlipidemii ztozonej, sg
metabolizowane powoli, dlatego nie zwigksza si¢
LDL-C, a nawet stwierdza si¢ jego obnizenie. Po-
ziom triglicerydéw w surowicy u dzieci wynosi
100-200 mg/dl, u dorostych moze osigga¢ nawet
wartosci powyzej 1000 mg/dl, znaczaco zwicksza-
jac ryzyko wystgpienia zapalenia trzustki [2, 6].

Niedobor lipazy
lipoproteinowej

Niedobdr lipazy lipoproteinowej jest uwarun-
kowany genem autosomalnym recesywnym. Czg-
stos¢ bezobjawowych heterozygot wynosi okoto 1 :
500, w postaci homozygotycznej natomiast zdarza
si¢ u okoto jednej osoby na milion. Gen lipazy lipo-
proteinowej znajduje si¢ na chromosomie 8p22.
Stezenie tréjglicerydow u pacjentdéw z tym zaburze-
niem moze dochodzi¢ do 10 000 mg/dl. Objawy po-
jawiajg si¢ juz w okresie noworodkowym, sg to:
mleczny lub $smietankowy wyglad osocza, hepato-
splenomegalia, wystgpowanie zottakéw wysiew-
nych, zaburzenie wzrostu oraz béle brzucha i na-
wracajace ostre zapalenie trzustki. Wrodzony nie-
dobér kofaktora lipazy lipoproteinowej (apo C-II),
ktérego gen znajduje si¢ na chromosomie 19p13.2,
doprowadza do podobnych objawéw [2, 6].

Dysbetalipoproteinemia
rodzinna

Dysbetalipoproteinemia rodzinna to zaburze-
nie, ktérego przyczyng jest zmiennoS¢ izoform
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apolipoproteiny E. Gen kodujacy to biatko znajdu-
je si¢ na chromosomie 19p13.2. Sg znane jego trzy
allele: E-2, E-3 1 E-4 (wedtug niektérych autoréw
— cztery). Prawidlowy allel — apo E-3 posredniczy
w wigzaniu resztkowych VLDL i resztkowych
chylomikronéw z ich receptorami w watrobie.
W przypadku wystepowania nieprawidtowej apo
E-2 (o zmniejszonym powinowactwie) lipoprotei-
ny te gromadzg si¢ w osoczu. Osoby dotknigte tym
zaburzeniem sg zwykle homozygotami pod wzgle-
dem apo E-2. Czgsto$¢ wystepowania wymienio-
nego genotypu w populacji ogdélnej wynosi okoto
1 : 100, ale objawy kliniczne dysbetalipoproteine-
mii obserwuje si¢ znacznie rzadziej. Powyzszg
rozbieznos¢ thumaczy si¢ tym, ze do wystgpienia
pelnoobjawowego zespotu jest konieczny wptyw
innych czynnikéw, takich jak: wiek, niedoczyn-
nos¢ tarczycy, otylos¢, cukrzyca, lub innego
wspdlistniejacego zaburzenia lipidowego uwarun-
kowanego genetycznie, takiego jak hiperlipidemia
rodzinna ztozona. Niektorzy chorzy majg zo6ttaki
w bruzdach dloni i palcéw, ktére mogg si¢ prze-
ksztatca¢ w guzki wielkosci kilku milimetréw.
Z6ttaki guzowato-naciekowe przyjmuja postaé od
matych grudek do wigkszych zmian. Przedwcze-
sna miazdzyca moze objawiaé si¢ zawalem serca,
udarem moézgu, lub chorobg tetnic obwodowych.
Hiperlipidemi¢ nasila wspoétistniejgce zaburzona
tolerancja glukozy, cukrzyca, hiperurykemia, nie-
doczynnos¢ tarczycy i otylos¢. Zaburzenie to rzad-
ko ujawnia si¢ w dziecinstwie.

W przeciwienistwie do apo E-2 apo E-4 ma
zwigkszone powinowactwo do receptoréw na ko-
morkach watroby, co prowadzi do nasilenia po-
wstawania czasteczek LDL, zwigkszenie stezenia
cholesterolu i jest réwniez czynnikiem ryzyka
przedwczesnej choroby wienicowej [2, 5, 6, 11].

Wykrywanie zaburzen
gospodarki lipidowej

Miazdzyca jest jedng z gléwnych przyczyn
zgondw u dorostych i choc takie jej postacie jak za-
wal migs$nia sercowego czy udar mézgu wystepuja
gléwnie w srednim wieku oraz u ludzi starszych, to
dowiedziono jednak, ze poczatkowe stadium, ja-
kim sg zmiany w srédbtonku naczyn krwionosnych
rozpoczynaja si¢ u dzieci juz przed pokwitaniem.
Zburzenie funkcji srédbtonka naczyn jest poczat-
kowa, odwracalng fazg rozwoju miazdzycy, ktorej
mozna zapobiec, regulujgc nieprawidtowa gospo-
darke lipidowg ustroju. Zmniejszajac ryzyko pro-
gresji zmian, zapobiega si¢ wystgpieniu powiktan
w przysziosci [12]. Nasilenie ich zalezy od pici
(zmiany szybciej wystepujg u chlopcéw), wieku,
BMI, cisnienia tetniczego, stg¢zenia catkowitego

cholesterolu, jego frakcji LDL, HDL, tréjglicery-
déw oraz innych czynnikéw.

Na podstawie badan rodzin, w ktérych u dzie-
ci stwierdzono hipercholesterolemi¢ rodzinng udo-
wodniono znaczaco czestsze oraz wczesniejsze
wystepowanie incydentdw naczyniowych. Oce-
niono réwniez w badaniach posmiertnych obe-
cnos¢ zmian miazdzycowych u przedwczesnie
zmartych dzieci i mtodych dorostych [13-18].

Majace na celu wczesne rozpoznawanie oraz
leczenie zaburzeni gospodarki lipidowej wytyczne
amerykanskiego Narodowego Programu Edukacji
Cholesterolowej dla Dzieci i Mtodziezy (NCEP —
Peds) z 1992 r. nie przewidujg przesiewowych ba-
dan stezenia cholesterolu u wszystkich dzieci.
Stwierdzenie u jednego z rodzicéw stezenia chole-
sterolu réwnego lub wigkszego niz 240 mg/dl jest
wskazaniem do zbadania stezenia cholesterolu cat-
kowitego u dziecka. Jesli stgzenie cholesterolu
u dziecka w wieku 2-19 lat begdzie réwne lub
wieksze niz 200 mg/dl, badZ Srednia z dwdch po-
miaréw wykonanych w ciggu 2—4 tygodni réwna
lub wigksza niz 170 mg/dl, nalezy wykona¢ pelten
profil lipidowy. Zwieksza to szanse wykrycia in-
nych niz prosta hipercholesterolemia czynnikéw
ryzyka miazdzycy (np. matego stgzenia choleste-
rolu frakcji HDL). Zalecenie to dotyczy rowniez
dzieci, ktérych rodzice lub dziadkowie zachoro-
wali przedwczesnie na chorob¢ niedokrwienng
serca, czyli przed 55. r. zycia u m¢zczyzn i 65. 1.
zycia u kobiet, oraz dzieci rodzicéw z rodzinng hi-
perlipidemia. Lekarz powinien rowniez zmierzy¢
catkowity cholesterol u dzieci, u ktérych wywiad
rodzinny jest niemozliwy do uzyskania, lub ktére
maja dwa lub wigcej czynnikéw ryzyka choréb
uktadu sercowo-naczyniowego (palenie papiero-
s6w, nadcisnienie tg¢tnicze, nadmierne spozycie
thuszczu, nadwaga, cukrzyca), albo przyjmujg leki
wplywajace na stezenie lipidéw (kortykosteroidy,
steroidy anaboliczne, leki przeciwdrgawkowe, du-
ze dawki estrogendw). Nalezy tez pamigtac o wy-
kluczeniu wtérnych przyczyn zaburzer lipido-
wych, ktore zestawiono w tabeli 1. Jezeli uzyska-
ne wyniki bedg znajdowac si¢ w zakresie wartosci
prawidlowych, to kolejne badanie nalezy przepro-
wadzi¢ po uptywie 5 lat.

Nie zaleca si¢ powszechnych badan przesie-
wowych, poniewaz stwierdzono, ze chociaz duze
stezenie cholesterolu u dzieci odpowiada zwykle
duzemu stezeniu w wieku dorostym, to u czesci pa-
cjentow jednak nie bedg one wystarczajgco duze,
aby kwalifikowaé do leczenia, a badania przesie-
wowe mogg niepotrzebnie prowadzi¢ do ,,nazna-
czenia” dzieci chorobg i wprowadzad nieusprawie-
dliwiong korzysciami obaw¢ w rodzinie. Mogloby
to réwniez doprowadzi¢ do zbyt czgstego stosowa-
nia lekéw, ktérych bezpieczenistwo podczas diugo-
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Tabela 2. Klasyfikacja stezeni lipidow u dzieci i mtodzie-
zy, wedtug amerykanskiego Narodowego Programu Edu-
kacji Cholesterolowej [20]

Table 2. NCEP classification of cholesterol levels in chil-
dren and adolescents [20]

Rodzaj lipidu
(Type of lipid)

Wartosci: mg/dl (mmol/l)
(Concentration:
mg/dl (mmol/1))

Cholesterol catkowity:
(Total cholesterol:)
— wysoki
(-~ high)
— granicznie wysoki
(- borderline)
— akceptowany
(- acceptable)

Cholesterol LDL:
(LDL cholesterol)
— wysoki
(- high)
— granicznie wysoki
(- borderline)
— akceptowany
(- acceptable)

Cholesterol HDL.:

(HDL cholesterol:)

— niski <35(<0,9)
(— low)

Tréjglicerydy:
(Triglicerydes:)
— znacznie zwigckszone
(- markedly elevated)
— umiarkowanie
zwigkszone
(- moderately elevated)

>200 (>5,2)
170-199 (4,4-5,1)

<170 (< 4,4)

> 130 (> 3,4)
110-129 (2,8-3,3)

<110 (< 2,8)

> 150 (1,7)

chiopcy (boys): 120 (1,4)
dziewczeta (girls): 130 (1,5)

terminowego stosowania u dzieci nie jest jeszcze
dostatecznie udowodnione [19-22].

Terapia zaburzen
gospodarki lipidowej

Celem terapii jest osiggnigcie akceptowalnych
stezen cholesterolu catkowitego i LDL, to jest od-
powiednio < 170 mg/dl i < 110 mg/dl, dopuszcza
si¢ jednak dla cholesterolu LDL wartosci mniejsze
niz 130 mg/dl. Cholesterol HDL powinien prze-
kracza¢ 35 mg/dl, a zalecane stgzenie trojglicery-
déw to u chlopcéw mniejsze niz 120 mg/dl,
a u dziewczynek mniejsze niz 130 mg/dl.

Postgpowanie terapeutyczne rozpoczyna Si¢
od zmiany trybu zycia oraz zastosowania diety
pierwszego stopnia wedtug NCEP, czyli:

— mniej niz 10% dziennego zapotrzebowania
kalorycznego z nasyconych kwaséw tluszczowych,

— mniej niz 30% dziennego zapotrzebowania
kalorycznego z ttuszczéw,

— mniej niz 300 mg cholesterolu dziennie.

Dieta ta pozwala na zmniejszenie stg¢zenia
LDL 3-10%. Jezeli mimo prawidlowego stosowa-
nia diety nie uzyskuje si¢ w ciggu 3 miesigcy do-
celowego stezenia LDL, to stosuje si¢ drugi sto-
pieni diety, w ktérej zaleca sig:

— mniej niz 7% dziennego zapotrzebowania
kalorycznego z nasyconych kwaséw tluszczowych,

— mniej niz 25% dziennego zapotrzebowania
kalorycznego z ttuszczow,

— mniej niz 200 mg cholesterolu dziennie.

Prawidtowe 1 systematyczne prowadzenie
umozliwia zmniejszenie stezenia LDL o kolejne
4-14%. Stwierdzono, ze wtlasciwie prowadzona
dieta pierwszego stopnia jest bezpieczna i nie za-
burza prawidtowego rozwoju, nie powinna jednak
by¢ stosowana u dzieci ponizej 2. r. zycia ze
wzgledu na szybki rozwdj i duze zapotrzebowanie
energetyczne w tym okresie. Diete drugiego stop-
nia ze wzgledu na znaczne ograniczenia nalezy
prowadzi¢ pod kontrolg dietetyka. Dalsza poprawa
skutecznosci leczenia dietetycznego jest mozliwa
dzigki stosowaniu takich dodatkéw spozywczych,
jak sterole roslinne w postaci margaryn lub wték-
nik roslinny zawarty w otrgbach. Niestety, dzieci
niechg¢tnie zmieniaja swoje nawyki zZywieniowe
i opieraja si¢ zwykle przed nowymi pokarmami.
Wspdlne jedzenie positkéw z rodzicami, zwigk-
szanie przez nich dostepnosci zalecanych produk-
téw oraz uswiadamianie dzieci o korzysciach wta-
Sciwej diety jest zwykle skuteczniejsze niz
restrykcyjne ograniczanie dostgpu do ,,niezdro-
wych” pokarméw.

U czesci pacjentéw sama dieta jest nieskutecz-
na lub nie doprowadza do zadowalajgcego zmniej-
szenia stgzenia LDL, na przyktad: u dziecka wcze-
$niej juz zastosowano wilasciwg diete lub niepra-
widlowosci s3 zbyt duze i nie sa mozliwe do
skorygowania wytacznie za pomocg diety. Jesli
w ciggu 612 miesigcy nie stwierdza si¢ zadowa-
lajacych rezultatéw leczenia dietetycznego, nalezy
rozwazy¢ leczenie farmakologiczne [19, 20,
23-26]. Leczenie farmakologiczne mozna stoso-
wac u dzieci, u ktérych stezenie cholesterolu LDL
przekracza 190 mg/dl lub 160 mg/dl i wywiad ro-
dzinny jest dodatni w kierunku przedwczesnej
choroby niedokrwiennej serca, albo utrzymujg sie,
pomimo préb kontroli, dwa lub wigecej dodatkowe
czynniki rozwoju choroby niedokrwienne;.

Sposréd lekéw hipolipemizujacych zaleca sig¢
stosowanie zywic jonowymiennych (cholestyra-
mina i kolestipol), ktére wigzg kwasy zoétciowe
w kompleksy niewchtaniajace si¢ z przewodu po-
karmowego, co pozwala zmniejszy¢ stezenie cho-
lesterolu we krwi w wyniku przerwania krgzenia
jelitowo-watrobowo-jelitowego kwaséw zolcio-
wych. Moze to jednak powodowad zaburzenia
wchianiania substancji lipofilnych, a w tym wita-
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min rozpuszczalnych w ttuszczach, kwasu folio-
wego, oraz zelaza, dlatego zaleca si¢ ich suple-
mentacj¢ u dzieci przyjmujacych zywice. Leki te
sg bezpieczne, czgs¢ pacjentdow jednak przerywa
kuracje¢ z powodu wystepujacych podczas leczenia
niepozadanych objawdw, takich jak: wzdecia,
nudnosci i zaparcia [19, 21, 27-29].

Statyny (inhibitory reduktazy hydroksymety-
loglutarylokoenzymu A) dziatajg przez zabloko-
wanie syntezy cholesterolu w watrobie. Leki z tej
grupy majga juz potwierdzong skutecznos¢ i bez-
pieczenstwo stosowania u ludzi dorostych, wiele
badari réwniez wskazuje na to, ze ich stosowanie
u dzieci nie zaburza rozwoju fizycznego ani doj-
rzewania, oraz ze sg bardzo dobrze tolerowane
i wykazujg duzg skutecznos¢ terapeutyczng [12,
28-31]. Dlugoterminowe skutki przewleklego ich
stosowania wciaz nie sg znane. Nalezy tez pamig-
taé, ze statyny maja dzialanie teratogenne, dlatego
nie wolno ich stosowac u cigzarnych oraz jest ko-
nieczne informowanie o tym wszystkich pacjentek

PiSsmiennictwo

w wieku prokreacyjnym [19, 32]. Korzystnym
rozwigzaniem jest jednoczesne zastosowanie leku
7 grupy zywic oraz statyny. Poprawia to skutecz-
nos¢, a réwnoczesnie przez zmniejszenie dawek
obu lekéw pozwala unikng¢ ich dziatai niepoza-
danych [33]. Bardzo ciezkie przypadki, takie jak
np: homozygotyczna posta¢ hipercholesterolemii
rodzinnej, kiedy leczenie farmakologiczne nie
przynosi wystarczajacych rezultatéw moga wyma-
ga¢ stosowania plazmaferezy lub rozwazenia
wskazan do wykonania przeszczepu watroby [34].

Wraz ze zwigkszajacy si¢ liczbg badari na te-
mat patofizjologii, rozpoznawania, skutecznego
leczenia dietetycznego i bezpieczefistwa stosowa-
nia nowych lekéw w zaburzeniach gospodarki li-
pidowej oraz narastajgcym problemem otytosci
wsrdd dzieci oczywiste staje si¢, ze w najblizszym
czasie bedzie konieczne uaktualnienie wytycznych
amerykanskiego Narodowego Programu Edukacji
Cholesterolowej dla Dzieci i Mtodziezy (NCEP —
Peds) z 1992 r. [35].
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