PORPHYRIA

Internet-informécié: www. orphan-europe.com

Qf&_f.: A porphyria a haembioszintézis legtobbszor 6rokletes zavara, A haem 8 enzimatikus Iépésen 4t képzddik
ghgnbc’ﬂ €s szukceinil-CoA-bél. Részleges géndefektus 4ltal birmely enzimatikus 1épés érintett lehet. Az
enz.lmdefektus elStti porfirinek vagy elGanyagaik felszaporodnak és fokozott mennyiségben vélasztédna.k ki
a \_llzelettel. Az enzimexpresszid helye szerint megkiilénboztetnek erythropoeticus és hepaticus porphyridt. A
lefoly4s alapjdn akut €s nem akut formdra oszthatd. '
Az enzimdefektusok biokémidja a kiilonféle porphyridkban

Enzimdefektus Porphyria tipus Génlékusz
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d-amino levulinsav-szintdz ========== -
) S-aminolevulinsav (ALA)
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dehidratdz Porfobilinogén (PBG)
Porfobil.inogén- Hidroximetilbildn Porphyria acuta intermittens l1g24
de(z)amindz = === e cmmmaaoa_
M. Giinther 10g25
Uro’gén-M-szintdz === =========== ¢
» ) Uroportirinogén I
Uro’gén-IlI-dekarboxildz==m~ ==« == == u Porphyria cutanea tarda 1p34
o o Koproporfirinogén 111
Kopro’gén-Il-0xiddz == === meccmaauc g Coproporphyria heredi- 9
taria

Proto’gén-IH-oxiddz = === = === == -= -~ Porphyria variegata 123

Ferrokelatdz - =« = mmmmme e cee o Porphyria erythropoetica 18921

Haem — haemoglobin

L. ERYTHROPOETICUS PORPHYRIAK
* Porphyria erythropoetica congenita = M. Giinther {E80.2]

El6: Nagyon ritka, autoszomaélis recessziv médon 6roklgds betegség; kisgyermekkorban jelentkezik.

Et: Az uroporfirinogén-1Il-szintaz aktivitdsa csokkent, emiatt jelentSsen felszaporodik az uroporfirinogén I.
KlI: Sdlyos photodermatosis (arc, kezek), voros szind, UV-fényben fluoreszkdlé vizelet, voroses-barndn
elszinezddott fogak, melyek hosszihulldmd UV-fény hatdsdra vildgitanak, haemolyticus anaemia
splenomegaliaval.

Th: Fényvédelem, mds hatdsos kezelés nem ismert.

Prg: Kedvezétlen.

* Protoporphyria erythropoetica [E80.0]

Syn: Erythrohepaticus protoporphyria.

EIG: Ritka, autoszomdlis domindns médon 6rokléds betegség.

Et: A ferrokelatdz enzim aktivitdsa csskkent — protoporfirin T.

Kl: Photodermatosis: Napfényexpozicié utin erythema, viszketés, urticaria; esetleg hypertrichosis,
epekdvesség, mdjérintetiség, elvétve sdrgasdggal (protoporfirin-kristdlyok a mdjszévetben).

Th: Béta-karotin, fényvédelem, stb.
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IL. HEPATICUS PORPHYRIAK
A) Akgt hepaticus porphyridk [E80.2]

Négy formdja ismert:

3 autoszomdlis domindns médon 6roklddik (az enzimdefektus zérGjelben):
Porphyria acuta intermittens (porfobilinogén-deamindz defektus).
Herediter coproporphyria (koproporpfirinogén-oxiddz defektus).
Porphyria variegata Dél-Afrikdban €16 fehérekben - gyakorisdg 3/1000 ~ protoporfirinogen-oxiddz defektu
1 autoszomdlis recessziv médon 6rokl&dik:

Doss-porphyria = porfobilinogén-szintdz defektus (ritkasdg).

A klinikai kép mind a 4 akut hepaticus porphyria esetén hasonld.

DD: Szekunder porphyria: pl.

Olommérgezés (az 6lom tbbek kézott a haem szintézisét is gitolja).

Dg: A vérben 6lom ?, a vizeletben porfirin ?.

Porphyria acuta intermittens [E80.2]

El§: A mdsodik leggyakoribb porphyria, a leggyakoribb hepaticus porphyria; gyakorisdga a lakossdgba

10/100 000 (pszichidtriai betegek korében 200/100 000). A kérés gént hordozdknak csak 20%-aban alakul |

manifeszt betegség, az elsG tiinetek a pubertds utdn jelennek meg. NG : férfi ~ 3 : 1, megbetegedési csiics a

évtizedben. .

Et: Autoszomdlis domindns mddon 6rokl6d6 betegség, melyben a porfobilinogén-deamindz (PBG-I

aktivitdsa kb. 50%-al csokkent. A 11. kromoszémdn taldlhaté PBG-D génnek (11q24) > 150 kiilonfél

muticidja létezik.

Ptg: Akut krizis alakulhat ki, ha gy6gyszerek, alkohol vagy stressz hatdsdra fokozddik a haem szintézise -

a 3-ALS (ALA)-szintdz stimuldldsa. Mivel a PBG-D aktivitdsa csokkent, a PBG szintje emelkedik.

Kl: Sokréti és félrevezet (gyakori a téves diagnézis!).

Gydgyszerbevételt kivetSen esetenként krizis alakulhat ki! (1dsd lejjebb).

1. Hasi tiinetek: Hasi colica és mds hasi panaszok (jellemz§ az ,,appendectomia hege”).

2. Neurolégiai-pszichidtriai tiinetek: Adynamia, polyneuropathia paresisekkel (elsdként a kezek és a liba
feszitd izmain), epilepsia, pszichés lehangoltsdg, pszichidtriai tiinetek, stb.

3. Cardiovascularis tiinetek: Hypertonia, tachycardia, stb.

A tiineteket silyosbithatja, illetve shubot provokalhat:

— A gtressz minden fajtdja (miftétek, fertGzések is), az energiaszegény diéta (koplalds) és a hypoglykaemia.

— Porfirinogén anyagok: Alkohol, nemi hormonok, szdmos gydégyszer (barbituritok, pyrazolor
sulfonamidok, halothan, stb.).

- Kiilonleges forma: N6kben a menstrudcié eldtt, az ovuldcics ciklustdl fiiggGen (ovulociklikus) kialakul
shubok.

Lefolydsi formédk:

* Hordozdkban csak enzimdefektus (a klinikai tiinetek és a laboratériumi eltérések nem feitéindk).

* Ldtens betegségben a porphyrin és elalakjai fokozott mértékben valasztédnak ki a vizeletbe, klinika
tiinetek nincsenek.

* Klinikailag manifeszt megbetegedés (a hordozék 20%-a); leggyakrabban 20-40 éves kor kozott jelentkezik

DD: - Hasi betegségek, akut hasi katasztréfa.

* Neurolégiai €s pszichiétriai betegségek.

* Alkoholbetegség hasi és idegrendszeri tiinetekkel.

* Panarteriitis nodosa.

. ()lommérgezés (a vér 6lomszintje?).

Dg: Differencialdiagnosztikai szempontb6l gondolni kell ré, f6leg az aldbbi tridsz esetén: Hasi fajdalom -

psychosis — tachycardia!
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Az esetek 50%-dban pirosas, dlldskor egyre sotétebbé vals vizelet (sotét foltok a fehérnemiin!).

A vizelet emelkedett porfobilinogén tartalmdnak kimutatdsa: Hoesch-teszt (2 csepp frissen iiritett vizelet
2-3 mi Ehrlich-féle aldehid-reagensben piros elszinez6dést okoz). Bonyolultabb, de nem specifikusabb a
Schwartz—Watson-teszt, melynek sordn kloroformmal kinyerhetSk az epefestékek dltal okozott
kondenziciés termékek (a porfobilinogén azonban nem).

A betegség lefolyasdnak kovetésére a 24 6rds gy(jtott vizeletben a PBG és a §-ALS kvantitativ meg-
hatdrozdsa.

A virdsvértestek PBG-D aktivitdsdnak meghatdrozdsa és a géndefektus lokalizdl4sa.

Fh: Akut krizisben intenziv osztdlyon:
. Kivalté gyégyszerek ethagydsa!
2. Az iv. adott glukéz s haematin képes csokkenteni a mdjban a §-ALS-szintdz indukcigjat:
¢ Glukéz-infizi6 (20 g/6ra — 500 g/nap) + forszirozott diuresis a viz- és az elektrolithdztartis ellendrzése
mellett.
* Kiegészitésként haemargindt iv. 3 mg/tskg/nap (4 napig).
3. Tiineti kezelés ,,biztos” gydgyszerekkel.
—Hypertonia és tachycardia esetén: Bétablokkoldk.
~ Hasi colica esetén: Atropin tipusii gércsoldok, és paracetamol, esetleg pethidin,
— Szeddlds céljabdl: Chlorpromazin; hdnyd4s esetén ondansetron.
L. Visszatérd akut krizis megel6zése heti 1 ampulla haemargindttal.
Megj: Ovulociklikus tiineteknél megkisérethet LHRH-analdg profilaxis.

>ro: 1. A betegek felvildgositdsa/oktatdsa; porphyria-igazolvéany kidllitdsa, kivalté okok keriilése.

. Csalddvizsgdlatok a ldtens hordozék kiszlirésére. Az 6roklGdés miatt genetikai tandcsadés.

. Hasi panaszok esetén porphyridra is gondolni kell, és vizsgdlatokat kell végezni a kizdrdsira (f6leg
ismeretlen eredettf akut has kapcsdn végzett laparotomia el6tt!).

3) Porphyria hepatica chronica = porphyria cutanea tarda (PCT)

E80.1]

11G: A leggyakoribb porphyria; gyakorisaga 15/100.000 lakos; férfi : n§ = 2-3 : 1, megbetegedési cstics 40.

ves kor utdn.

it: Az esetek felében, a mdjban autoszomdlis domindns médon 6réklddve hidnyzik az uroporfirinogén-IIl-

ekarboxildz enzim. Kivalthatja alkoholfogyasztds (70%), dsztrogén (hormondlis fogamzdsgdtlds), hepatitis

> fertGzés, AIDS és haemodializis.

{I: ~ Photodermatosis fokozott sériilési hajlammal, a fénynek kitett helyeken, f6leg az arcon és a kézhdtakon
hyperpigmentatio, hélyagképzédés, heges gyGgyuldssal. '

- Esetleg sotét vizelet, a savanyitott vizelet UV-fényben pirosan fluoreszkdl (a vizeletben emelkedett az
uroporfirin III mennyisége).

- Méjkdrosodas és porfirinlerakédds mindig bekovetkezik (majbiopszia sordn UV-fényben fluoreszcencia ?
diagndzis!).

- Gyakran kéros mdjenzimek (pl. alkoholfogyasztds utdn yGT emelkedés).

efolydsi formdk:

- Kéros gént hordozdk (csak enzimdefektus).

- Latens PCT (csak porfirinuria).

- Manifeszt PCT (mdjkérosodds, photodermatosis). A

)g: 1. Alkohol-/gyégyszeranamnézis + klinikai kép (gondolni kell rd!).

. Porfirin kimutatésa a vizeletben (UV-fluoreszcencia, biokémiai médszerek).

. Méjbiopszia (UV-fényben vérds fluoreszcencia, hisztokémia).

h: » Keriilni kell a kivilté okokat: Alkohol, sztrogén (Cave: hormonélis fogamzasgatlas!).
Esetleg a hepatitis C kezelése (ldsd ott).
Ervdgds vagy a vorsvértestek szdmdnak izoldlt csokkentése sejtszepardtorral (= erythrocytopheresis).
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« Chloroquin: 2x125 mg/hét (MH figyelni!) ? chloroquin-porfirin komplexek képz&dnek, amelyek a vesén ét
kitiriiinek.

« Tiineti: Fényvédd krém haszndlata, napfény keriilése.

Prg: Ha a kivalt6 okot meg lehet sziintetni, kedvezs.

HYPERURICAEMIA [E79.0] ES KOSZVENY [M10.9]
(ARTHRITIS URICA)

Df: Hyperuricaemia: a szérum higysavszint > 6,4 mg/dl (>380 pmol/).

Ep: A joléti dllamokban a férfiak kb. 20%-dnak hdgysavszintje > 7 mg/dl (> 416 pmol/t). NSkben a
higysavszint dltaldban csak a menopausa utdn emelkedik (megsziinik az dsztrogén uricosurids hatdsa). A
koszvényes roham kockdzata a hyperuricaemia mértékével parhuzamosan emelkedik: el6forduldsi ardnya 9
mg/dl (535 pmol/l) folott évente kb. 5%. A vesekdvesség rizikéja tiinetmentes hyperuricaemia esetén évente
0,2%, koszvényes betegeknél évente kb. 0,8%.

Lz A koszvény gyakran jelentkezik egyiitt metabolikus szindrémdval = ,,j6léti szindréma™: 14sd ott.

Et: A) Primer hyperuricaemia és kdszvény:

1.A_vese tubularis higysavszekréciéjdnak zavara (az esetek > 99%-a). A 24 o6ra alatti normilis
hiigysavmennyiség kivdlasztdsa csak magasabb szérum higysavszint mellett lehetséges.

A tilnyomdérészt poligén médon 6rokldd6 anyageserezavar puringazdag étrend és testsiilyfolosleg mellett

jelentkezik (j6léti betegség).

2. Higysav tiltermelés (az esetek < 1%-a)
* A hypoxantin-guanin-foszforibozil-transzferdz (HG-PRT) enzim hidnya, 2 formdja ismert:

- Lesch—Nyhan-szindréma: X-kromoszémahoz kétotten, recessziv médon 6rokl&dd betegség, melyben a
HG-PRT enzim mennyisége extrém médon csokkent (a normdlis aktivitds < 1%-a). Tridsz:
Hyperuricaemia — progressziv veseelégtelenség — neurolégiai tiinetek dncsonkitasra valé hajlammal.

- Kelley—Seegmiller- szindréma: A HG-PRT aktivitdsa csokkent (a normalis aktivitds 1-20%-a). Tridsz:
Hyperuricaemia, vesekovesség, az esetek 20%-dban neuroldgiai zavarok, de dncsonkitdsra valé hajlam
nélkiil.

* Nagyon ritkdn a foszforibozil-pirofoszfit-szintetdz (PRPP-szintetdz) aktivitdsa fokozddott.

B) Szekunder hyperuricaemia:
1. Fokozott hiigysavtermelSdés kovetkeztében:
Fokozott nukleinsav anyagcsere miatt leukaemiaban, polycythaemiaban, tumorok kezelésekor
(citosztatikum, irradiatio), haemolyticus anaemiaban.
2. Csokkent renalis higysavkivédlasztds eredményeként:
~ Vesebetegségek.
- Laktaitacidézis.
- Ketoacid6zis (éhezés, diabetes mellitus).

- Gyogyszerek (saluretikumok).

Pth: A szervezet teljes higysavtartalma (htigysavraktar) kb. 1 g, de kdszvényes betegekben 30 g-ra vagy akar
e folé is emelkedhet. Az endogén szintézis és az exogén purinbevitel altal naponta kb. 350 mg hiigysav
termel&dik. Kivélasztasa 2/3 részben a vesén keresztiil, kevesebb, mint 1/3 részben a beleken &t torténik.

Emberben a hiigysav a purinanyagcsere végterméke. Sok emlGsben az urikdz enzim hatdsdra a lebontés az

A hidgysavszintet dontSen az €letkor, a nem és a taplalkozas befolydsolja. A ndtrium-urat plazmgban t6rténs
oldhatdsédgét figyelembe véve hyperuricaemidrdl akkor besz€liink, ha a szérum higysavszint > 6.4 mg/dl
(> 380 pmol/l).

Pg: Akut kiszvényes roham;
A tdltelitett iziileti folyadékban urdtkristdlyok vélnak ki — a kristalyokat granulocytdk fagocitdljdk, Ezdltal

gyulladdsos medidtorok szabadulnak fel és kristdly indukdlta synovitist okoznak.
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Kl: 4 stidium;

I Tinetmentes hyperuricaemia (sokkal gyakoribb, mint a manifeszt készvény).
H. Akut kszvényes roham.

I Interkritikus stddium (két kszvényes roham kézotti tiinetmentes idszak).

IV. Krdnikus koszvény tophusképzidéssel és irreverzibilis iziileti elvaltozasokkal.

» Akut kiszvényes roham:
Kivilt6 okok: ,,Bojtok és tinnepek” (nagy mennyiség( étel és ital fogyasztésa), stressz, stb.
A teljes Jolet allapotaban hu’telen (gyakran éjszaka), igen fdjdalmas monoarthritis alakul ki, az esetek 60%-

~ elviselhetetlen a takaré!) bérpirrel, melegséggel és duzzanaital
az érintett iziilet folote. Mds 1zulemel is el6fordulhat: ugréiziilet és 14bt§ (kb. 15%), térdiziilet (10%),

labujjiziiletek (5%), kézujjiziiletek (5%), f6leg a hiivelyk alapiziilete (,.chiragra”), csukléiziilet, kdnyok-
fziilet. A roham néhdny nap, maximum 3 hét alatt magat6i elmilik. Az akut rohamot dltaldnos gyulladdsos
jelek kisérik (Idz. leukocytosis, gyorsult siillyedés). A koszvényes roham sordn nem feltétleniil magas a
szérum higysavszint.

P Kroénikus kiszyény:
Manapség ritkdn fordul el6, csak olyan betegeknél lithatd, akik nem részesiilnek (rendszeres) kezelésben.

» Hdgysavlerakédds (tophus):
- Ldgyrészben levé_tophus; (murexidprébdval kimutathaté) pl. fiilkagyls, Sregujj, sarok, olecranon,
inhtively (ritkdn carpal tunnel szindréma), nydlkatdml§ (bursitis).
— Csontban levd _tophus — rontgenképen ldthato: :
- Szabdlytalan vagy kerek, izilethez kozeli csontdefektus (usuratio), melyet intraossealis
tophusképzddés okoz.
- Az iziileteket alkot6 csontokban kehely formdju iziileti mutilatio.
- A tophusba behatol6 tiiskés osteophyta.
- A corticalis részt eroddlé tophust koriilvevs periostealis osteophyta.
* A hyperuricaemia és a kdszvény renalis manifesztciéi:
— Urdtnephrolithiasis:
1z Az uritkovek a rontgenképen nem ldthatdk, és higyiiti fert§zésre hajlamositanak!
— Urdtnephropathia: = primer abacterialis jnterstitialis nephritis.
Korai tiinet: Albuminuria.
Sz6: Hypertonia, ritkdn krénikus veseelégtelenség.
— Ritkdn akut hligysav-nephropathia = obstructiv urdtnephropathia:
Ha a citosztatikus terdpia sordn nagy mennyiségli hiigysav csapédik ki, a vesetubulusokat és az uretereket
elzdrva akut veseelégtelenséghez vezethet.

[2 1. Szekunder hyperuricaemia (anamnézis!).

Egyéb eredetli heveny monoarthritis.
_'_ Férfiak tipusos helyen jelentkezd heveny monoarthritise leginkdbb

koszvényre gyands, ennek kizdrdsa utdn reaktiv arthritisre kell gondolni!

3. Az oregujj alapiziiletének aktivalt arthrosisa,

4, Chondrocalcinosis = pirofoszfit-kszvény = dlkiszvény:
Kalcium-pirofoszfit-dihidrat (CPPD) kristdlyok rakédnak le a porcban és

esetenként akut, kristdly 4ltal indukdlt synovitist okoznak, f6leg a térdiziiletben,

Et: 1) 1d6s korban idiopathias.

2) Oroki6dg.

3) Mis betegséghez kapcsolédé (szekunder).

Rtg: A porcokban + az inakban meszesedések.

Dg: CPPD-kristdlyok polarizdciés mikroszkoppal torténd kimutatdsa az fziileti punctatumban.
DD: A lab {ziileteinek érintettsége:

o Kdgszvény

x Rheumatoid arthritis
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Dg: -~
— Szérum higysav 1
— A 24 6rés gydjeott vizelet higysav tartalma.
- A spontdn liritett vizelet hligysav/kreatinin hdnyadosa (mg/dl) (normadlisan < 0,8).

« Ismeretlen eredeti monoarthritisben a colchicin azonnali terdpids hatdsa koszvény mellett sz6l.

» Az érintett iziiletek rontgenvizsgalata: a vesefunkcié meghatdrozasa.

+ Ha felmeril a purinanyagcserében résztvevs enzimek hibas mikodésének gyantja, esetleg specidlis
vizsgdlatok végezhetSk. Széba jon a synovia analizis (az urdtkristalyok és a kristdlyok fagocit6zisdnak
kimutatdsa).

Th: 1. Diéta

* A testsily normaliz4ldsa: b6séges folyadékfogyasztds és megfeleld vizeletiirités (legaldbb napi 1,5 liter).
Koplalds és citosztatikus kezelés idején Ovatosan kell eljdrni: llyenkor jelentGsen megemelkedik a
higysavszint — b8 folyadékfogyasztis, a vizelet neutralizaldsa és allopurinol.

Purinszegény diéta: (<300 mg purin/nap): Hisszegény étrend, belsGségek (mdj, vese, borjimirigy),
szardinia, hiskivonatok, stb. kertilése.

Az alkohol elhagydsa: A tilzott mennyiség( alkohol reaktiv laktdtacidézishoz vezetve dtmenetileg gdtolja
a vese hiigysavkivalasztdsat, midltal akut koszvényes rohamot vilthat ki.

Cave diuretikum (csokkentik a htigysavkivélasztast!).

.

-

2. Gybgyszeres:
a) Akut roham;
¢ Elsdként vilasztandé szer: Nem-szteroid gyulladascsokken 6_(NSAID), pl. diclofenac. Kiegészitésként
lokdlis cryoterdpia végezhets.
Dos/MH/KI: Ldsd a rheumatoid arthritis fejezetben.
* Tartalék szer: Colchicin.
Hat: A gyuliadt szvetekben csikkenti a phagocytdk aktivitasat.
MH: Szinte minden betegnél jelentkeznek gastrointestinalis panaszok, az adagtdl fiiggSen hasmenés, ritkdn
agranulocytosis, stb.
KI: Terhesség és szoptatds.
Dos: Az els§ 4 drdban Granként [ mg, utdna kétérdnként 0,5-1 mg a maximélis 6 mg-os napi ddzis
eléréséig. A panaszok enyhiilése utdn gyors déziscsokkentés.
Sajnos a betegek tobbsége a gastrointestinalis mellékhatdsok (fSleg a hasmenés) miatt nem tolerdlja az
optimalis adagot; mivel kdszvényes roham esetén a colchicin aranylag specifikus modon hat, tisztdzatlan
esetekben diagnosztikus célbdl is adhatd.
b) Tartés kezelés:
Azok a tiinetmentes hyperuricaemids betegek. akik higysavszintie 9 mg/dl (535 mmol/l) alatt van, csak
diétds kezelésben részesiilnek. GyOgyszeres terdpia manifeszt koszvény esetén, vagy > 9 mg/dl (535
mmol/l) higysavszint mellett indokolt.
Uricosztatikumok:
—Allopurinol: Elséként valasztand6 szer.
Hat: Gatolja a xantinoxiddz enzimet: cstkken a higysavtermel6dés. Az allopurinol megakadilyozza a
koszvényes folyamat rosszabbodédsit — cél a higysavszint 5,0-6,0 mg/di (297-357 pumol/l) kozétti értekre
csokkentése, midltal kioldhat6 és kilirithet§ az uratlerakddés. Kezdetben a higysavraktirak mobilizdldsa
kdszvényes rohamot provokdlhat (ilyen esetben dtmenetileg NSAID-profilaxis adhatd).
MH: Ritkdn gastrointestinalis tiinetek, transzamindz emelkedés, leukocytopenia, elvétve toxikus-allergiss
allopurinol szindréma (= vasculitis dermatitissel, hepatitissel, veseelégtelenséggel).
Interakcié: Gatolja a 6-mercaptopurin és az azathioprin (— az adag 75%-ra csdkkentendd), a theophyilin,
valamint a phenprocoumon lebontdsit. Captopril egyideji szedésekor fokozott a leukopenia veszélye.
L: 1. Interkritikus stddiumban levg kdszvényben (az akut kiszvényes rohamot silyosbithatja!).
2. Tiinetmentes hyperuricaemiaban, amennyiben nem ismert pontosan a terdpia megkezdésének idSpontja.
Ha a hdgysavszint > 9 mg/dl (535 umol/l) egyesek a terdpia elkezdése mellett foglalnak alldst.
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Ki: Terhesség és szoptatds.

Dos: 100-300 mg/nap; veseelégtelenségben déziscsokkentés.

— Rasburicase: Rekombindns urdtoxiddz, mely a higysav allantoinnd torténd oxidécidjat katalizdlja. A
vizoldékony allantoin a vesén 4t kénnyedén kivalaszthaté. Hatdsa viszonylag gyorsan fellép (6rék).

L Tumorok/leukaemidk kemoterapidja alatt fellépd fenyegetd akut hyperuricaemia. Gond: Magas koltség,

rasburicase elleni AT indukcidja.

Uricosurids szerek:

Benzbromaron és probenicid.

Hat: A higysav tubularis visszaszivéddsdnak gatldsdval serkentik a higysavkivalasztdst; a normdlis

tigysavszint bedlldséig a tubulusokban fenndll a higysavkivélds és a higysavks képz&dés veszélye; emiatt

az adag csak Gvatosan emelhetd, sokat kell inni (2 UYnap) és a vizeletet pH-jat 6,5-7,0 koriili értékre kell

bedllftani.

L Allopurinol allergia/intolerancia esetén.

KI: Kdszvényes nephropathia (leginkdbb nephrolithiasis és veseclégtelenség), higysavtiltermelés.

MH_: Ritkdn allergids reakci6, gastrointestinalis panaszok, stb.

A ZSIRANYAGCSERE ZAVARAI

(E fejezet didolgozdsdért hdlds koszonetemet fejezem ki Prof. Dr. med. K. Oette-nek, a kélni Klinische
Chemie der Universititskliniken igazgatdjanak)

Internet-informdacié: www.lipid.liga.de

Syn: Hyperlipoproteinaemia (HLP), hyperlipidaemia, dyslipoproteinaemia.

Pth: A plazma lipoproteinjei lipidekbd] (triglicerid, koleszterin, foszfolipid) és apolipoproteinekbé] dllnak.

‘_\'L'l';l.l'm'-.gi osztaly *) Elektroforézis F& mikodés

Chylomicron 0 Az elektromos térben nem vandorol.  Exogén trigliceridek szllitdsa.

VLDL (very low 10 Pre-B-lipoproteinek. Endogén trigliceridek szillitdsa, az LDL
density li_poproteins) elBalakja.

LDL (low densitiy 70 B-lipoproteinek. A VLDL delipidélds utdni végterméke

lipoproteins) - koleszterint sz4llit az extrahepaticus
sejiekhiez —a cellularis koleszterin-

meosztizis szabdlyozdja.

HDL (high density 20 a-lipoproteinek. Koleszterint szallit a mdjhoz —
lipoproteins) a sejten beliili koleszterin-
homeosztazis és lipolysis szabdlyozdja.

*) HozzdvetSleges fizioldgids eloszlds (%-ban) az éhomi plazmdban.

Me'gj: Iil-as tipusi HLP-ban a pre-B-lipoproteinek és a B-lipoproteinek kozott legttbbszor a B-ldncok
sdvjdban IDL (intermediary density lipoproteins) frakcié mutathaté ki. Az IDL a VLDL lebontisi terméke
(VLDL-remnants) és az L.DL elalakja.

Patogenitds és atherogenitds;

A VLDL-, IDL- és LDL-szint emelkedés, valamint a HDL-szint csckkenés fokozza az érelmeszesedés
kockdzatit. Legkifejezettebb kockdzatnovekedés extrém LDL- és IDL-koleszterinszint emelkedés, valamint
extrém HDL-koleszterinszint csokkenés esetén 4ll fenn. A VLDL atherogenitésa csekély mértéki.

Kifejezett hypertrigliceridaemia, kiilondsen, ha kimutathaték chylomicronok (lsd hiit@szekrény proba)
hasnydlmirigy-gyulladést okozhat. Tiszta chylomicronaemiaban, mér kb. 800 mg/dl triglicerid értékek esetén
fenndll a pancreatitis veszélye. Ha egyediil a VLDL-szint emelkedett, 4ltaldban csak 2000 mg/d] értéknél kell
pancreatitis kialakulds4val szdmolni. Ez egyben magdban foglalja az arteriosclerosis kock4zatat. Onmagédban
az extrém VL.DL-emelkedés sem okoz pancreatitist.
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Felosztas:

P> A koleszterin- és a trigliceridszint meghatdrozdsra alapjdn a hyperlipidaemidk 3 csoportra oszthaték:
«Hypertrigliceridaemia (> 200 mg/dl).
« Hypercholesterinaemia (>200 mg/d}).
« Kombindlt hyperlipidaemia (triglicerid- + koleszterinszint egyardnt magas).

P A lipoproteinkoncentrdcié (lipoprotein-elektroforézis) alapjdn torténd, Fredrickson-féle felosztds:

Tipus I la b 1 v v

Emelkedés Chylomicron LDL LDL+ VLDL  IDL* VLDL VLDL +
chylomicron

Koleszter;n N {r T 1 N-T N1

Triglicerid iy N i T &

Szérum Lipaemids Tiszta Zaviar_ostél a lipaemidsig terjed

Tejszinszerd Van + alul - — - Van + alul

réteg feliil tiszta zavaros

Elforduids Nagyon ritka  Gyakori Gyakori Elvétve Gyakori Ritka

* 1ll-as_tipus_= dysbetalipoproteinaemia koleszterinben és apo-E-ben gazdag IDL felszaporodisdval. A betegek apo-E2
homozigétak. Az elektroforézis széles béta-lipoprotein csikot mutat. A koleszterin és triglicerid értékek egyardnt
emelkedettek. A tenyéri redékben levg xanlhomékat 14sd lejjebb.

A familiaris lipoproteinaemisk fenotipizdldsdnak Fredrickson dltal alkalmazott, eredeti felosztdsdt ma is
alkalmazzdk_a lipoprotein-mintdk révid lefrdsdra, fiiggetleniil a hyperlipoproteinaemia form4jdtél (1dsd
lejjebb). A tipizdlds sordn nem veszik figyelembe a HDL-koleszterin és lipoprotein(a)-koncentraciét. Az
atherogenitds megitéléséhez a HLP-tipus ezért Snmagdban nem elégséges.

Figyelembe kell venni, hogy esetenként a betegség lefolyasa vagy kezelése sordn megvaltozik a tipus, igy
pl. IV-es tipusbol 1Ib vagy V-0s tipusra.

Ep: A nyugati fejlett orszdgokban a > 40 éves emberek 50%-dnak koleszterinszintje > 200 mg/dl. Ezen

wilmenden a tdpldlkozas és az életm6d miatti hypertrigliceridaemidk is gyakoriak.

I A lipidanyagcsere rendellenességei gyakran egyiitt jelentkeznek mds betegségekkel, pl. metabolikus

szindrémdval; Torzsre lokalizdl6d6 elhizds, csokkent glukéz tolerancia vagy inzulinrezisztencia,

hypertrigliceridaemia, HDL-koleszterin csokkenés és artérids hypertonia. .

Et; A hyperlipoproteinaemia csak tiinet. Etiolégiai szempontbdl 3 csoportot kiilonboztetnek meg:

1. Reaktiy-fiziol6gids forma: : B
Anyagcsere-tilterhelés. Enyhe, dltaldban a kedvezétlen étrend és életmdd dltal kivaltott anyagcsere-
eltérések.
Hypertrigliceridaemia, pl. -nagyobb mennyiségd alkohol, magas kaléria- és cukortartalmi tdplalék
fogyasztdsa utdn.
Hypercholesterinaemia, pl. magas zsir- és koleszterintartalmd téplalék (dllati zsirok, tojds, stb.) mellett.
Kombindlt HLP felléphet az eldbb felsorolt terhelések sordn.

I1. Szekunder-tiineti formak:
Betegségek vagy gyOgyszerek okozta anyagcserezavarok.
Hypertrigliceridaemia okai, pl. nem megfelelen bedllitott diabetes mellitus, metabolikus szindréma,
elhizds, terhesség, alkoholizmus, veseelégtelenség haemodializissel, kortizon-készitményekkel vagy
esetenként thiazidokkal végzett kezelés, fogamzdsgitls szer, bétablokkol6 szedése és nSkben hormonpétlé
kezelés.
Hypercholesterinaemia okai, pl. nephrosis szindréma, hypothyreosis, cholestasis (LpX-emelkedés),
diabetes mellitus, terhesség és gydgyszerek, pl. kortizon-készitmények.
Kombindlt HLP okaként az elébb emlitettek jonnek széba.
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HI. A zsfranyagcsere primer (herediter, illetve familiaris) zavarai:

(98]

(%

1. Familiaris hypercholesterinaemia; [E78.0]

a) Poligénes hypercholesterinaemia
(Gyakori, molekuldrgenetikai héttere tistdzatlan):
Endogén (6rok16dés) és exogén tényezdk (taplilkozs, tilsily, alkohol: életméd) egyiittes hatdséra alakul
ki a leggyakoribb_forma, a .kézonséges” hypercholesterinaemia 250-400 mg/dl kozotti koleszierin
értékekkel €s a koszoriér-betegség tobbszorosére emelkedett rizikGjaval.

b) Monogénes hypercholesterinaemidk
~ Familiaris hypercholesterinaemia (FH): Autoszomailis domindns 6rok16dés.

Py

A mdj, mely a koleszterinbl elGdllitia az epesavat, az Osszes LDL-receptor (LDL = koleszterin
széllitdsdért felelds) kb. 70%-4val rendelkezik. A médjsejtek felszinén levS LDL-receptorok siriiségétsl
fiigg a mdj azon képessége, hogy a vérbdl felvegye az LDL-koleszterint. Familiaris hypercholesteri-
naemidban szenvedd heterozigétak kevesebb LDIL.-receptomral rendelkeznek, a homozigétikban vagy
teljesen hidnyzik a receptor, vagy csak minimélis receptor-aktivitds mutathaté ki. A heterozigétak
gyakorisdga kb. 1 : 500, a homozigdtdké kb. 1 : 1 milli6 lakos. A heterozig6tik LDL-koleszterin szintje
300-500 mg/dl koz6tt van, és kezelés nélkiil gyakran mdr 30-50 éves korukban szivinfarctuson esnek 4t.
A koszoriér-betegség nSknél kb. 7-10 évvel késdbb jelentkezik. A homozig6tiak LDL-koleszterin-szintje
500-1200 mg/dl koz€ tehetS €s gyakran mar gyermek- vagy fiatalkorban kialakul a koszortér-betegség.
— Familiaris apolipoprotein B 100 defektus:

Gyakorisdga kb. 1 : 600; autoszomdlis domindns médon 6rokl6dik, eddig szinte kizdrélag heterozigéta
formdk ismertek, az LDL-koleszterin szintje 350-450 mg/dl. A koszoriér-betegség kockdzata nagyjabél
megegyezik a familiaris hypercholesterinaemidban észlelttel.
Az apolipoprotein B 100, az LDL egyediili fehérjéje az LDL-receptorok ligandja.

— Apolipoprotein E varidnsok:

Az apolipoprotein E epszilon 4 allélljdval rendelkezd, E3/4 vagy E4/4 fenotipusi betegek LDI -receptor
aktivitdsa csokkent, ezdltal LDL-koleszterin szintjiik enyhén emelkedett. Kezelés nélkiil a koszoriér-
betegség tekintetében magasabb kockdzattal bimak. Az apolipoprotein E 4 hordoz6k Alzheimer betegség
irdnti rizikéja fokozott.

. Familiaris kombinélt (kevert) hyperlipidaemia [E78.2]

Gyakorisdga 1 : 100; autoszomdlis domindns médon 6rokl6d6 megbetegedés. Molekuldrgenetikailag még
nem teljesen tisztdzott. A koleszterinszint kb. 350 mg/dl-ig emelkedhet, a triglicerid értékek 200-400 mg/dl
kozott vannak. A koszordér-betegség kockdzata az LDL-koleszterin szintjével egyenes ardnyban
emelkedik.

. Familiaris hypertrigliceridaemia: [E78.1]

Gyakorisdga kb. 1 :'300 (?), alkalmilag metabolikus szindréma keretében lép fel, HDL-koleszterin ¥;
trigliceridek 200 - > 1000 mg/dl, magas értékek esetén szdmolni kell pancreatitis veszélyével.

A n6k akdr 5%-dban el6fordul a lipoprotein-lipdz enzim génmutaciGja, fokozott arteriosclerosis rizikéval.
A megbetegedés molekulargenetikailag valészintleg nem egységes.

. Familiaris dysbetalipoproteinaemia: [E78.2]

Syn: VLDL-remnant- vagy IilI-as tipusi hyperlipoproteinaemia.

Annak ellenére, hogy a genetikai varidns (apolipoprotein E 2/2 fenotipus = apo-E 2 homozigéta) 1: 100
el6forduldssal viszonylag gyakori, az anyagcserezavar csak ritkdn manifesztalédik (1 : 5000 -1 : 10 000).
A koleszterinszint 300-800 mg/dl, a triglicerid értékek 400 - > 1000 mg/dl kbzott vannak. Magas értékek
mellett jellegzetesek a tenyéri redGkben levd sirga xanthomdk, a korai arteriosclerosis.

. Chylomicronaemia: [E78.3]

Alkalomszerifen kifejezett hypertrigliceridaemia keretén beliil vagy a ritkdbb V-s tipusd HLP-ban fordul eld.
A nagyon ritka zsir 4ltal indukdlt HLP-ban (I-es tipus) lipoprotein-lipdz hidny vagy apolipoprotein C-1I
hidny mutathatd ki.
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6. Lipoprotein(a)-hyperlipoproteinaemia = Lp(a)-emelkedés [E78.4]

Az Lp(a) olyan apolipoproteint tartalmaz, amely verseng a plasminogénnel az endothelsejtek felszinén 1
kotShelyért (antiplasminogén hatds). Ezen kiviil az Lp(a) emeli a plasminogén-aktivitor-inhibitor 1 (PA
expressziéjat. Magas Lp(a) szint esetén az endothelsejtek felszinén gitolt a lokalis thrombolysis,
elGsegiti a plakk-képz&dést. Més patogenetikai mechanizmusok is széba jonnek.
> 30 mg/dl-es Lp(a) szint az arteriosclerosis 6ndllé rizikéfaktora. Az Lp(a) érték emelkedése kiilond
egyideji magas LDL-koleszterin szint mellett érdemel figyelmet — az LDL-koleszterins:
erteljesebben csokkentendd!
!: Foleg magasabb LDL-koleszterinszint mellett vezet az egyidejd Lp(a) emelkedés az érelmeszese
veszélyének fokozédasdhoz.
. Familiaris hypoalfalipoproteinaemiak: [E78.6]
A HDL -koleszterinszint < 40 mg/dl. A koszoruér-betegségben szenvedSk magas hdnyaddban alacs
HDL-koleszterinszintek detektilhaték, melyek nem minden esetben orokletesek. Szekunder HI
koleszterinszint csokkenés tobbek kozott adipositas, hypertrigliceridaemia, dohdnyzds €s anabolikur
szedésekor €szlethets.
65 mg/dl foltti HDL-koleszierinszint, amely leginkdbb n&kben fordul elg, nem hajlam
érelmeszesedésre, és nem igényel kezelést. Epidemiol6giai tanulményok (pl. Framingham-study) igazo
a HDL-koleszterin védG szerepét. Ezért az LDL-koleszterin atherogenitdsdnak megallapitdsa
figyelembe kellene venni a HDL-koleszterin szintet. Az Ssszkoleszterin/HDL-koleszterin vagy az LI
koleszterin/HDL-koleszterin ariny meghatdrozdsa noveli a kifejezSerdt.
KI: * Arteriosclerosis s szovGdményei:
— KoszortGér-betegség és szivinfarctus.
— Periférids artérids elzdrodds.
— Agyi artéridk elzdr6dasa és stroke (agyi infarctus).
Hypercholesterinaemia és koszoriér-betegség:
Normdlis HDL-koleszterinszint mellett 200 mg/dl (5.2 mmol/1) Ssszkoleszterin érték folott emelkedik
infarctus gyakorisdga, 250 mg/dl (6,5 mmol/l) szintnél megdupldzédik, 300 mg/dl (7.8 mmol/l) értél
négyszerese a 200 mg/dl (= célként kittizott hatdrérték) értéknél tapasztaltnak. Azonban még e hatdrértél
is emelkedett az infarctusriziké, ha a koleszterin frakcidk atherogén konstelliciét mutatnak: HI
koleszterinszint < 35 mg/dl (0,91 mmol/l), illetve LDL-koleszterinszint > 150 mg/dl (3,9 mmol/l).
infarctuson dtesett betegek 2/3-dnak HDL-szintje < 35 mg/dl (PROCAM-tanulmdny)! A magasabb triglic
értékek, f6leg ha alacsonyabb HDL-koleszterinszinttel jdrnak egyiitt, ugyancsak novelik az infar
kockazatat.
A koleszterinszint tartés csokkentésével a szivinfarctus kockdzata kb. 30%-al, a haldlozds kb. 259
mérsékelhetd: a koszortiérbetegek primer (WOS-tanulmdny).és szekunder prevencidjdban (pl. 4S-tanulm:
egyardnt megfigyelhet. Az LDL-koleszterinszint optimélis csokkentésével, fGleg fiatalabb betegekber
atheroscleroticus plakkok részben visszafejldhetnek, és az instabil plakkok (plakkruptura veszé
4talakulhatnak stabil plakkokkd.
* Pancreatitis
El6; JelentSs hypertrigliceridaemia esetén (ldsd a patogenitds s atherogenitds alatt).
Xanthomdk:
—Inakon (Achilles-in és az ujjfeszitd izmok inai).
~Xanthoma planaris (az ujjak kozotti hajlatokban), xanthoma tuberosum (térd, konyok), xanthela
(szemhéjak).
ElS: Hypercholesterinaemia (FH, FDB) és kevésbé kifejezett mértékben Ill-as tipusi HLP esetén.
—Eruptiv xanthoma (farpofdk, alkar feszitd oldala).
El&: Kifejezett hypertrigliceridaemiaban.
—Xanthoma a tenyér redGiben (IIl-as tipusd HLP).
Arcus corneae
ElS: FH, FDB és esetleg I1I-as tipusban, valamint extrém HDL-csokkenés esetén.
Zsirmaj
ElS: Hypertrigliceridaemidban.
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Dg: « Labor:
— Triglicerid szintek.
~ Osszkoleszterin-, LDL- és HDL-koleszterinszint.
~ Osszkoleszterin/HDL-koleszterin ardny, LDL-/HDL arény.
— Lipoprotein(a).
— HI-as tipusu hyperlipoproteinaemia gyanija esetén az apolipoprotein E genotipus meghatédrozasa.
—~ Amennyiben a szérum zavaros (lipaemia) a chylomicronok kimutatdsa érdekében el kell végezni a
hiitGszekrény-prébat. 24 dra elteltével a chylomicronok tejszinszerd rétegként kiitlepednek.
~ A koleszterin 4tszdmitds egysége: mg/dl = mmol/l x 38.6.
~ A triglicerid dtszdmitds egysége: mg/dl = mmol/l x 88,5.
1L: Atrigliceridszint pontos meghatdrozdsdhoz a vért hozzdvetSleg 12 Grés koplalés utdn kellene levenni.
A tObbi paramétert (6sszkoleszterin, LDL-koleszterin, HDIL-koleszterin és Lp(a)) a legutolsé étkezés
csak csekély mértékben befolydsolja.
A reaktfv-fiziologids, szekunder és herediter, illetve familiaris zsfranyagcsere-zavarok elkiilonitése.
Metabolikus szindréma, diabetes mellitus, mdj- és epedti betegségek, pancreatitis, hypothyreosis,
vesebetegségek, hyperhomocysteinaemia és hyperuricaemia felderitésére végzett vizsgdlatok; a
tdpldlkozdsra, az €letmddra, az alkohol- és gyégyszerfogyasztdsra vonatkozé anamnézis felvétele, tovibbia
a testtomeg-index kiszdmitdsa és a testzsireloszldsi minta vizsgélata (derék-/esipSkorfogat).
Erelmeszesedésre hajlamosit6 tényez8k felderitése: Atherogén taplalék, wilsily, zsiranyagcsere zavar,
dohdnyzds, artérids hypertonia, metabolikus szindréma, diabetes mellitus, hyperhomocysteinaemia,
szivinfarctus a csalddi anamnézisben, stb. (4sd a koszériér-betegség fejezetet is).
Specidlis vizsgdlatok familiaris zsiranyagcsere-betegségek gyantjakor: pl. DNS-analizis (LDL-receptor,
apoB100, apoE, stb.). A genetikai LDL-receptor analizis jelenleg még nehezen hozzaférheté és nem
mutatja ki az 6sszes muticiét.
Familiaris_hypercholesterinaemia_esetén a csaldd_sz(irése: DNS-vizsgdlat a heterozigéta génhordozok
felderitésére.
L: A hyperlipoproteinaemia tiinet és nem diagnézis! Diagndzis pl: szekunder diabeteses
hypertrigliceridaemia; Ila tipusd familiaris hypercholesterinaemia, heterozigéta forma.

Th:Kezelési célok:
PTriglicerid < 200 mg/dl (< 2,3 mmol/l}, < 150 mg/dl (< 1,7 mmoV/1) értéknél fokozott kockézat.

» Az 1DI -koleszterinszint bedllitdsa az atherosclerosis rizik6csoportjainak figyelembevételével.
A cardiovascularis események valészinisége 10 évre vonatkoztatva:

Kockizat Cardiovascularis esemény LDL-koleszterin cél
valésziniisége/10 év*)

Magas kockdzat ISZB v. ISZB-ekvivalens**) >20% < 100 mg/dl

Kozepes kockdzat 2 vagy tobb rizikdéfaktor 10-20% < 130 mg/di

Alacsony kockazat 0 vagy 1 rizik6faktor < 10% < 160 mg/dl

*) A kockdzat életkorfiiggs. **) 1SZB-ekvivalens: pl. diabetes mellitus.
Kockdzat becslése PROCAM szerint: Ldsd www.chd-taskforce.com
» HDL -koleszterinszint > 35 mg/dl (> 0.91 mmol/l)
Legtobbszor csak a szekunder HDL-csokkenés befolydsolhaté terdpidsan (lasd fent).
LDL-koleszterin/HDL -koleszterin ardny;
Magas kockdzat < 2,0
Kozepes kockézat < 3,0
Alacsony kockdzat < 4,0
Kiegészitésként hasznos lehet az LDL-koleszterinszint bedllitisa. Kerekitett értékek.
» Tovabbi terdpids célok:
A pancreatitis kivédése és kezelése. A xanthomdk és a zsfrmdj kialakuldsdnak megakadilyozdsa €s
eltdvolitdsa; a haemorheoldgiai viszonyok javitdsa, kiilonosen extrém hypertrigliceridaemidban.
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1. Az étkezési szokdsok és az életmdd megvaltoztatisa,

2. Szekunder formdkndl a kivilté ok megsziintetése, pl. a diabetes mellitus megfelel§ bedllitdsa, a
hypothyreosis kezelése, a testsily normalizélasa, alkoholtilalom (esetleges alkoholtolerancia megallapitdsa
terheléses és elvondsi prébakal).

3. Egyéb rizikéfaktorok kezelése, pl. hypertonia, dohdnyzds, hyperhomocysteinaemia, fizikai inaktivitds,
stb.

4. Errendi véltoztatdsok:

a) Koleszterinszint csokkents_diéta:

- Zsirbevitel csokkentése (az dsszkaloria 25- 30%-a = kal%).

— Zsir helyettesitése (telitett dllati zsirok kertilése (< 10 kal%, magasabb LDL-koleszterinszint mellett < 7
kal%, ndvényi eredetfi, egyszeresen és t6bbszordsen telitetlen zsfrsavak haszndlata).

— Szénhidrat: 50-60 kal%, az §sszetett szénhidrétok elényben részesitenddk.

— Fehérje: 15 kal%-ig.

— Ballasztanyagok: 20-30 g/nap.

~ Koleszterin megszoritdsa < 300 mg/nap, magasabb LDL-koleszterinszint mellett < 200 mg/nap.

11: 1 tojassargdja ~ 270 mg koleszterin. Hetente 1-2 tojasnal t6bb nem fogyaszthatd!

— A testsily normalizdldsa, meghatdrozott kaldriatartalmd diéta.

— A hyperlipoproteinaemia tfpusatél fiiggetleniil ajanlott a tengeri halak rendszeres fogyasztdsa (pl. heti 1-2
alkalommal), mert nagy mennyiségben tartalmaznak omega-3-zsfrsavat (f6leg eikozapenténsavat és
dokozahexénsavat).

Szigorian betartott diétdval az LDL-Koleszterinszint dltaldban kb. 20-60 mg/di-rel cstkkenthets. Diéta
mellett a gyégyszeres kezelésre adott vélasz is jobb.

Rendszeres testmozgds (kb. 2000 kcal/hétnek megfeleld) hatdsara az LDL-koleszterinszint tovdbb csokken,
a HDL-koleszterinszint emelkedik és csokken a trigliceridszint.

b) Trigliceridszint csokkentd diéta:

« Alkoholtilalom (prébat ldsd fent).

* A testsily normalizdldsa.

P Chylomicronaemia nélkiil:

- Az Gsszzsirmennyiség csokkentése (< 30 kal%).

— Zsirok helyettesitése (elényben réstesitendSk a ndvényi, linol- és/vagy olajsavban gazdag zsirok, tengeri
halak fogyasztdsa).

— Mono- és diszacharidok keriilése, Gsszetett szénhidritok fogyasztdsa.

— Etkezések szdmanak ndvelése (pl. napi 5 alkalomra).

— Rossz terdpids valasz és kifejezett trigliceridszint-emelkedés mellett rendszeresen kalériaszegény napok
beiktatdsa.

’Chylgmlcronaemlava I; I-es tfpusi (nagyon ritka), V-0s tipusi (ritka) vagy dtmenetileg felborult, siilyos I'V-
es tipusd hypertrigliceridaemidban:

Mint fenn, a zsfrbevitelt maximaélisan korldtozni kell (10 kal% ald). Kozepes lanci zsirsavak
fogyasztandok.

Pancreatitisben (epigastrialis panaszok, stb.) tobb napig teljes koplalds. Gyakran visszatér§ extrém
hypertrigliceridaemia esetén szigordan alacsony kalériatartalmd napok rendszeres (pl. hetente egyszer)
beiktatdsa javasolt, esetleg plazmacsere.

5. Lipidesokkentd kezelés:

> Gyégyszerek:

* Statinok = koleszterin-szintetdz enzim gdtlék = CSE-gitiék = HMG-CoA-reduktdz gitlék
(hidroximetilglutaril-koenzimA -reduktdz):
Hay: Gétoljdk a koleszterin szintézis kulcsenzimét — a mdjsejtekben csokken a koleszterin koncentrdcié —
ellenszabdlyozdsként a méjsejtek felszinén ng az LDL-receptor szdm —> a vérben 20-60%-al csokken az
LDL-koleszterinszint. Arteriosclerosis protektiv, kiegészit§ hatdssal is rendelkeznek, pl. az
endothelmiikodés javitdsa altal.
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1: A statinok a leghatéisosabb LDL-koleszterinszint csokkent§ gyoégyszerek. A primer prevencid sordn
mérséklik a szivinfarctus kockdzatdt és az Osszmortalitist (pl. WOS-study), csakigy, mint az ISZB
szekunder prevencigjdban (pl. 4S-study, HPS-study)!

Hatéanyag ) Diézis (mg/nap)

Atorvastatin 10-80 _
Fluvastatn 20-80

Lovastatin 10-80

Pravastatin 5-40

Rosuvastatin 10-40

Simvastatin 5-80

A statinok nem csak az LDL-koleszterinszintet, hanem a VLDL-triglicerid szintet is csokkentik. Gyakori
az enyhe HDL-koleszterinszint emelkedés. Az atorvastatin és a rosuvastatin a két leghatdsosabb statin. A
statinok epesavkotdkkel és ezetimibbel kombinalhatck.

MH: Idénként gastrointestinalis panaszok, CK, transzamindz emelkedés, myopathia és/vagy izomfdjdalom.
Ritkén extrém CK emelkedés = életveszélyes rhabdomyolysis. Mds MH viszonylag ritkdn jelentkezik (ldsd
a gy6gyszertdjékoztatét) — rendszeres transzamindz és CK ellendrzés! )
Interakcié: Mivel a statinokat a citokrém p450 csoport enzimei bontjdk le, a szintén ezen enzimek altal
metabolizdl6dé gydégyszerekkel kolcsonhatdsba lépnek -—» gydgyszertdjékoztatdra figyelni! NG a
rthabdomyolysis veszélye, pl. egyidejd ciclosporin, fibratok, nikotin és erythromycin bevételekor.

KI: Méjbetegségek, izombetegségek, terhesség, szoptatds, gyermekek. A statinok és a fibrdtok kombinaldsa
ellenjavallt, mivel rhabdomyolysist eredményezhet. Sdlyos anyagcserezavarban vagy dézistiiggd
mellékhatdsok esetén azonban javasolt a statinok joncser€ld gyantdkkal és/vagy koleszterin-abszorpcié
gatlokkal valé egyiittaddsa.

Ioncserél$_gyantdk. illetve epesavkotSk:

Télnyomorészt statinokkal kombindlva keriilnek alkalmazésra.

Hat: Nem felsz{védd, bazikus anioncserél$ gyantdk, amelyek a vékonybélben megkdotik az epesavakat €s
kivonjdk azokat az enterohepaticus korforgasbol. Ezaltal a mdjban n az LDL-receptorok szdma, aminek
hatdsdra csokken az LDL-koleszterinszint. Rdaddsul a coronaria megbetegedéseket és a haldlozdst is
kedvezden befolydsoljsk. Az dsszmortalitds csokkentésére vonatkoz6 adatok hidnyoznak.

Colestyramin: 3x4-8 g/nap, étkezés eldtt, bSséges folyadékkal bevéve, az adagot 1-3 hét alatt fokozatosan
emelve. Statinokkal kombindlva 2-3x4 g/nap, pl. 2x4 g étkezés elGtt.

Colestipol: 3x5-10 g/nap — statinokkal egyiitt adva 2-3x5 g/nap, az adagot fokozatosan emelve, mint a
colestyramin esetén, bs folyadékkal bevéve.

MH: Gyakori gastrointestinalis MH: teltségérzés, puffadds, székrekedés, a zsirban old6d6 vitaminok (A, D,
E, K) felszivoddsdnak csokkenése, melyeket magas dozisban adott ioncseréldé gyantdk mellett
parenteralisan pétolni kell.

11: Mivel a gy6gyszerek képesek kotSdni az ioncserél§ gyanta savas csoportjaihoz, ezeket az anyagokat 3
6rdval a gyanta bevétele eldtt vagy legkordbban 4 éraval azt kovetden kell bevenni. Ide tartozik az aspirin,
bizonyos statinok, thyroxin, kumarin, digitalis-készitmények és a C-vitamin.

Koleszterin-abszorpcié gatlok:

Ezetimib

L Hypercholesterinaemiaban statinokkal kombindlva vagy monoterdpiaként.

MH: Ritkdn hasi panaszok, transzamindz emelkedés — ellenGrizni kell!

Dos: 10 mg/nap (LDL-koleszterinszint csokkenés 18%).

Fibratok = clofibrinsav szdrmazékok:

Hat: Osszetett, elsdsorban fokozzdk a trigliceridben gazdag lipoproteinek lebontdsét. Fibratok szedésekor
csokken a VLDL-/LDL-koleszterinszint, és emelkedik a HDL-koleszterinszint.

Készitmények, pl..

— Bezafibrat: 400 mg (retard)/nap.

— Fenofibrat: 250 mg (retard)/nap.

— Gemfibrozil: 900 mg/nap.
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MH; Esetenként gastrointestinalis zavarok, transzamindz emelkedés, hajhuilds, potenciazavar, myopathi
izomf4jdalommal és CK emelkedéssel, rhabdomyolysis igen ritkdn fordul eld; az epekdképzddés veszély
fokozott, ritkan egyéb MH — ldsd a gyégyszertdjékoztatot. :

Interakci6: Fokozzdk a sulfonilurea és a kumarin tipusd antikoaguldnsok hatdsat.

KI: Egyidej( fibrét kezelés; veseclégtelenség, méjbetegség, terhesség, szoptatds, stb.

» Extracorporalis [.DL-elimindlds (LDL.-apheresis):
LDL eltdvolitisa a plazmabdl; médszerek:

_ Az LDL és az Lp(a) immunadszorpci6ja (a kolni egyeternen kifejlesztett LDL-apheresis).

_ Az LDL és az Lp(a) dextran-szulfit oszlopra val6 kotése.

— Heparin 4ltal indukdlt extracorporalis LDL-precipitatio = H.EL.P.: Az LDL, a fibrinogén és az Lp(a
eltdvolitdsa (a gottingeni egyetemen fejlesztették ki).

— Az LDL és az Lp(a) DALI-eljirdssal torténé adszorpei6ja (Fresenius cég) = a lipoproteinek direk
adszorpcidja (plazmaszepardci6 nélkili teljesvér-adszorpcios eljdrds).
I Sulyos familiaris hypercholesterinaemiaban, ha gy6gyszerrel nem csokkenthetd megfelel mértékben a
LDL-szint és magas az arteriosclerosis riziké.
Az LDL-climindciét heti 1 alkalommal végzik, melyet kiegészitésként gydgyszeres koleszterinszir
csokkentés kovet.

Hypercholesterinaemia kezelése:

Gydbgyszercsoport Az LDL-koleszterinszint maximalis csokkenése - e
- Fibrdtok ) 20%
- Ezetimib 20%
- loncserél§ gyantdk 30% } kombinalva 60% felett
- Statinok 60%
Extracorporalis LDL-elimindcio 60-80%

I: A statinokra adott egyéni valaszkészség igen eltér6. A tablazatban a csdkkenés maximdlis mértéke v
feltiintetve.

Hypertrigliceridaemia kezelése:

A testsilycsokkentés, a diéta, az letmédvaltoziatds és a kivalté ok kezelése a legtobb esetben sikert ho
Esetleg fibrdtokkal kiegészitd gyogyszeres kezelés végezhetd. Alacsony HDL-koleszterinszint
kedvezdtlen LDL-/HDL-koleszterin ardny esetén eldnysebb kizdrolag statinokat adni (a statine
fibratokkal valé kombindldsa ellenjavallt).

A trigliceridszint csdkkenése dltaldban a HDL-koleszterinszint emelkedésével jdr.

Fontos; Stlyos, lipaemia 4ltal indukdlt pancreatitisben azonnali plazmacsere indikalt.

ADIPOSITAS

[E66.9]

Internet-informéci6: pl. www.medizin.uni-koeln.de (— vezérvonalak)
www.adipositas-gesellschaft.de

Def: Akkor beszéliink ethizdsr6l, ha a zsir mennyisége nékben > a testsiily 30%-a, és férfiakban > 20%
A testtomegindex (body mass index = BMI) segitségével kozvetett médon megbecsiilhetd a z
mennyisége.
Testtémegindex (body mass index = BMI) = testsily (kg) / testfeliilet (m?2)
Teststlyosztalyozas (Eurépa, USA) BM1I (kg/mz)

Normilis 18,5-24,9
Talsilyos (preadipositas) 25,0-29.9
1. fokd adipositas 30,0-34,9
1. foki adipositas 35,0-39,9
I foki adipositas (extrém ethizds) 40 vagy e folott




Ep:Gyakorisdga a nyugati ipari orszdgokban az életkorral emelkedik; a feln&ttek kb. 20%-anak BMI-értéke
2 30. Az 4zsiai népek BMI-értékei alacsonyabbak.
£: A 3 legfontosabb elkeriilhetd, betegséghez és haldlozdshoz vezetS ok: 1. Dohdnyzds — 2. Alkoholizmus
- 3. Elhizas.

Et: 1. Primer elhizds > oki tényezd&k:

- Genetikai faktorok: Az elhizds hétterében egy gént érint§ mutdcié nagyon ritkdn fordul eld. Azonban
gyakran van jelen genetikailag determindlt 4llapot (,,j6 tdpldlékhasznosité”). Az ob-gén a leptin nevi{
hormon szintézisét kédolja, amely a hypothalamus receptorain hatva csokkenti az étvigyat. Mivel minden
elhizott embernek magasabb a leptinszintje, feltételezhetS, hogy ndluk leptin-rezisztencia 4ll fenn. — A
metabolikus szindrémaban szenved§ betegek egy része GNB3-825T génmutdcidval rendelkezik.

- Fokozott taplalékfelvétel, életmdd, fizikai inaktivités.

— Pszichés faktorok: (Stressz, frusztricid, egyediillét — az evés jutalomként, vigaszként szolgdl, szenvedély,
esetleg faldnksdgi rohamokkal (,,d6zs616”); a normdlis éhség- és jollakottsdgérzés elvesziése;
nikotinhidny).

2. Szekunder elhizds:

— Endocrin betegségek: Cushing-kér, hypothyreosis, insulinoma, férfiakndl tesztoszteronhidny, stb.

- Centrilis elhizds: Agydaganat (hypothalamus, hypophysis) és ezen betegségek miitéte vagy besugédrzdsa
utdni dllapot.

Ptg: Az energiabevitel (kal6riadis, {6leg zsirban gazdag tdpldlkoz4s) magasabb, mint az energiasziikséglet
(fizikai aktivitds hidnya).

A pormilis testsily feletti silygyarapodds 75%-ban a zsirszévet, 25%-ban a zsirmentes testtomeg
felszaporoddsdval jar. 1 kg testsily kalorikus egyenértéke kb. 7000 kcal. '

Az elhizds onmagdban nem betegség, jelentGsége csak a tirsulé morbiditds és mortalitds miatt van. Ha a
teststily 20%-al vagy tobbel a normdlis hatir felett van, n6 a betegségek kialakuldsdnak kockézata
(Framingham-tanulmény). Azon ethizottak haldlozédsa, akik BMI > 35 kétszerese a normdlis silyd egyének
haldlozdsdnak.

Kl: » Csokkent fizikai terhelhet8ség, esetenként terhelésre jelentkezd dyspnoeval és gyors kifdraddssal.

* Elvétve a terhelt {ziiletekben (f6leg csipS- és térdiziilet) és a gerincoszlopban iziileti panaszok.

¢ Izzaddsra val6 hajlam fokozédasa. .

 Esetleg csokkentértékiiség érzése.

Szo:* Metabolikus szindréma (j6léti szindréma):

Torzsre lokalizalédé elhizas, dyslipoproteinaemia (trigliceridek T, HDL-koleszterin 4), hyperuricaemia,
esszencidlis hypertonia és csokkent glukdztolerancia, illetve 2-es tipusi diabetes mellitus gyakori egyiittes
el6forduldsa. Az elhizds ezen betegségek manifeszticids faktora!

o Zsirmdj.

» Az elhizds az aldbbi betegségekre hajlamosit:

— Koszoriér-betegség és stroke.

- Alsévégtagi thrombosis és thromboembolids szovédmények (féleg a miitét utdni iddszakban).

— Alvasi apnoe szindréma.

~ Cholecystolithiasis.

— EPH-gestosis.

— Malignus betegségek (pl. colon-/rectum-, endometrium, mamina-, prostata carcinoma, stb.).

— Arthrosis (gerincoszlop, csipd-, térdiziilet).

» Hormonzavarok:

- Férfiak: A zsirsejtekben fokozott aromatdz aktivitds: Osztrogén 7T, tesztoszieron ¥, esetleg potenciazavar.

- Nék: Androgének T — esetleg hirsutismus, hajhullds, seborrhoea, acne, szekunder amenorrhoea,
infertilitas, polycystds ovarium szindréma.

« Intertrigo, stria.

+ Az elhizds kedvez6tleniil befolydsolja a szivelégtelenséget.

« Esetleg reaktiv depressio és szocidlis problémak.

Dg: « A testsily megftélése a BMI segitségével (pontosan) vagy a Broca-index hasznélatdval (t4jékoz6dd

jelleggel).
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« A zsireloszlds tipusdnak meghatdrozdsa a trochanter maiorok magassdgdban a csfpSbdség mérésével. > 102
cm (férfi) és > 88 cm (nG) értékek esetén lényegesen megnd az elhizdshoz tdrsulé anyagcsere betegségek
kialakuldsanak a kockdzata.

Android (proximalis. térzsre lokalizal6dé, abdominalis) tipust zsireloszlds: Torzsi vagy hasi tdlsillyal,

,,alma” tipust, derék/csip6 hanyados (waist/hip ratio = WHR) > 0,85 (n6) vagy > 1,0 (férfi). Az android

tipusy elhizds kiilonosen veszélyes az egészségre.

- Gynoid (distalis, csipdre lokalizdlédé vagy gluteofemoralis) tipusu, zsfreloszlds: Csipére vagy combra
lokalizalédo, ,korte” tipusu elhizds (az androgén tipusihoz viszonyitva kevésbé veszélyes az egészségre).

— Lokaliz4lt zsireloszldsi zavargk: pl. ,Jovaglénadrag-tipus”.

Esetleges tovdbbi coronaria-betegségre hajlamosité tényez&k vagy a metabolikus szindréma betegségeinek

felderitése: Vérzsirok, higysav, éhomi vércukor, vérnyomasmérés.

Téplalkozdsi anamnézis felvétele, evési szokédsok, fizikai aktivitds.

« Endocrin betegségek kizdrdsa: Basalis TSH meghatdrozdsa, dexamethason-préba, OGTT.

+ Bulimia kizdrdsa: Kéros evési szokdsok kényszerit§ éhségrohamokkal, amelyet a beteg 4ltal elSidézett
héanyds kovet, stb.

Th:I; BMI > 30 kg/m?2 és/vagy olyan betegségek mutathatdk ki, amelyeket az elhizds ront; pszichoszocidlis
problémék.

A kezelés 3 pillére:

1. A tapldlékbevitel megvaltoztatasa kaldriacsokkentéssel.

2. Mozgdsterapia/dllképesség javit6 tréning.

3. Viselkedésterdpia/csoportterdpia.

Az eclhizds kezelése aktiv feladat, mely az étkezési szokdsok és az életméd élethosszig tartd
megvaltoztatdsdt jelenti. A siker feltétele, hogy a beteg beldssa a testsdlyproblémdjdt és motivilva legyen
annak legySzésére. A legsikeresebbek a hosszd tdvi csoportterdpidk diétds tandcsaddssal,
viselkedésterdpidval (az evési zavarok elkertilése, a természetes éhség- €s teltségérzés djratanuldsa, a
stressz leépitése, az énbizalom-erssitd tréning, a frusztrécid lekiizdése anélkiil, hogy ,a hiitSszekrényhez
kellene nydlni”, stb.), valamint a rendszeres fizikai aktivitds/allképesség javitd tréning.

1. Kalériacsikkentés:

L Testsilycsokkentés negativ energiaegyensiily elérésével.

I: Nem a testsily csokkentése a nehéz, hanem az egyszer elért alacsonyabb testsiily megtartdsa. Minden
diéténak csak akkor van értelme, ha hosszi tdvi kezelési terv része, és a beteg képes arra, hogy sdlyét
fenntartsa.

KI: « Normalis testsidly.

* Gyermekek és fiatalok.

* Terhesek és szoptatds anyék.

+ Evészavarral kiizd§ betegek.

« Stlyos 4ltalanos betegségek.

Kaldriaszegény kevert étrend. 1000-1200 kcal/nap: fehérjetartaima legaldbb 50 g/nap. Mivel a zsimak van
a legmagasabb kaldriatartalma, de csak kevéssé telit, az étrend legyen zsirszegény!

Csekély kaldriabevitelt biztosité étrend (< 1000 keal/nap) ugyan jelentSs testsilycsokkenést tesz lehetGvé,
azonban hosszi tavi testsilyellendrzésre nem alkalmas.

Lz Minden silycsokkentd étrendnél iigyelni kell a megfeleld folyadékbevitelre (legkevesebb 2,5 1/nap)!

+ Alacsony kalériatartalmi étrend 700-1000 keal/nap, melynek legaldbb 50 g fehérjét, 90 g szénhidratot és
7 g linolsavat kell tartalmaznia.

* Legalacsonyabb kal6riatartalmy étrend (very_low energy diet = VLED vagy very low calories diet =
VLCD):

A kereskedelemben kaphat6 fogyokiras italok, kalériamennyiségiik 450-700 kcal/nap, tartaimazniuk kell
napi 50 g fehérjét, 45 g szénhidrdtot és 7 g zsirt, ezenkiviil vitaminokat, dsvdnyi anyagokat és nyom-
elemeket.

L A < 1000 kcal/nap diétdk csak behatdrolt ideig (6 hétig) €s kizdrélag orvosi feligyelet mellett
alkalmazhaték, majd 4t kell térni energiaszegény étrendre.

[=

=
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¢ Koplalds:

Elsfeltételek: Ellenjavallatok hidnya (14sd fenn), orvosi feliigyelet (lehetSség szerint fekvibeteg osztdlyon),

bé folyadékfelvétel (3 U/nap), kezdeti béltisztitds, hyperuricaemia elkeriilése (hugysavszint ellendrzése,

allopurinol profilaxis), maximum 1-2 hétig végezhets.

Teljes koplalds (nulidiéta): Az elhizds kezelésére nem ajdnlott, és nem is veszélytelen.

— Médositott koplalds a kereskedelemben kaphaté fogydkirds italokkal (Jasd fenn) vagy tgynevezett
gy6gyité bojt gyliméles-, rizs- nyersétel és lénapok beiktatdsdval.
* L Didtik™
Szdmos diétit ajanlottak mdr; ismertségiik az idGvel viltozik és részben koveti a divatot €s a reklimokat.
Ezen diétak nagy t6bbségének kozos jellemzGje, hogy egyoldaliak és emiatt élelmezés-élettani
szempontb6l nem ajinlhatok. Néhdny koziilik orvosilag felelstlen (pl. a Hay-féle elvélaszté étrend
amelyben a szénhidrdtokat és a fehérjéket kiilon kell eifogyasztani), mésok veszélyesek az egészségre,
ezért elvetendSk.
A normalis testsily elérésekor a hipokalérids étrendrSl izokaldrids étrendre kell dtdllni, ami
ballasztanyagokban gazdag, zsirszegény és kevés st tartalmaz (5 g/nap); figyelni kell az alkoholtartalmi
italok fogyasztasara.
Cardiovascularis betegség szempontjdbdl veszélyeztetett emberekben a telitett zsirok ardnya < 10%, a
koleszterin bevitel < 150mg/1000 kcal legyen; a tdbbszorosen telitetlen zsirsavak ardnya 10%-ig emelhet6.

Kiegészits kezelési lehetSségek:
« Testsulycsokkentd gyogyszerek (antiadipositdk):

- Qrlistat i
Hat: Nem felszivodo lipdzgdtld ? a zsirok felszivodasat kb. 30%-al csokkenti (3 x 120 mg/nap adagban).

MH: Zsirszéklet és az alsénadrdg esetleges bepiszkoléddsa, puffadds, elvétve a zsfrban old6dé vitaminok
malabsorptioja, egyes esetekben hypertonia. MH-fiigg abbahagydsi ardny > 25%.
Interakcié: A zsirban oldédé anyagok (pl. ciclosporin) esetleges csokkent felszivéddsa.
L Kiegészits segitség, ha a BMI > 30 kg/m?, és a bazisterdpia nem sikeres.
Az étvigyesokkent§_gyogyszerek silyos MH okozhatnak (pl. szivbillentyd kdrosodasok, pulmonalis

hypertonia) és emiatt nem ajénlottak.

» Miitéti eljdrdsok (pl. laparoscopos gastric binding)
L BMI > 40, f6leg kivetkezményes pszichoszocidlis vagy organikus megbetegedésben.

Prg: J6 motivdcié és kovetkezetes kezelés mellett a kezelést akaré elhizottak 30%-a hosszd tdvon
csokkenteni tudja testsilyat.
10 kilogrammos teststlycsokkenés mellett az osszmortalitds > 20%-al csokken; a cukorbetegséghez
kapcsol6dd haldlozds > 30%-al mérsékl6dik; az elhizdssal kapcsolatos daganatos haldlozds > 40%-al
csokken.
2: A rovid ideig tart6 ,,bumm-diétdk” hosszi tdvon nem émek semmit. A rgvid tavi diétds sikert gyakran
még nagyobb mértékd testsilygyarapodds és ennck megfelel§ frusztrdci6 koveti (jo-jo effektus). A siker
azon mulik, hogy a beteg képes-e étkezési szokdsait és €letmbdjat hosszu tivon megvaltoztatni!

Pro: Preventiv programok a lakossdg étkezési és egészség meglrzési szokdsainak javitdsdra.

AZ EVESI SZOKASOK ZAVARAI

Anorexia nervosa (kéros sovanysag) [F50.0] és bulimia (,,nagy zabalas”) [F50.2]

Internet-informdcio: www.bzga-essstérungen.de

Def: Mig anorexia nervosaban a kéros sovanysdg mellett a tdplalkozds elutasitdsa 4ll az el6térben, bulimiaban
az éhezési szakaszok periodikus tdltdpldldssal és végezetiil onhdnytatdssal véltakoznak.

El6; Psychosomatosis, mint serdiilSkori fejiédési krizis. Gyakorisdga: 15-75/100 000; elgfordulds: a betegek
95%-a né. A betegség 25 éves kor el6tt kezdGdik (dltaldban a pubertas utdn, 16-18 éves kor koriil). )
Pph; Osztonkonflikusok, tovdbbd a védekezS és ,legySzési” cselekvések, melyek elsGsorban a Héf
szexualitds testi aspektusdval kapcsolatosak és az evés visszautasitdsdval jarnak, ami tulajdonképpen 2 tCS.U
kozeledés irdnt érzett vagy elleni harc. Testértékelési zavarok: A betegek még extrém alultdplalisdgukat 18
normalisnak tartjdk. Szocidlis elszigetel8dés és a csalddi kapcsolatok merevvé valdsa.
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Kl: Anorexia: [F50.0]

« Hizdstél valé félelem, még alultdplalt 4llapotban is; kéros lesovanyodist jelentS célsly kitlizése
+ Az eredeti testsdly legaldbb 25%-4nak elvesztése.

A testsilycsokkenést a beteg onmaga idézi el§ magas kal6riatartalmi tépldlékok mellzésével, s
4ltal indukdlt eljardsokkal (hdnyss, hashajtds, tdlzott fizikai terhelés, testsilycsokkentS gy
bevétele). : )

A fogyds hitterében nem 411 szomatikus betegség.

Nincs pszichidtriai betegség, mint pl. depressio, schizophrenia, neurosis, phobia.

Tovébbd az aldbbi tiinetek koziil legaldbb kettS jelen van: Amenorrhoea (= 3 menstrudcic
bradycardia, lanugo sz&rzet, fizikai aktivitdsi fézisok, hashajtd, vizhajts, pajzsmirig
étvagycsokkents bevétele.

Bulimia: [F50.2]

Isméti3d6 ,habzsoldsi” epizédok révid idn beliil nagy mennyiség(l tipldlék felvételével.

+ Az az érzés, hogy a habzsoldsi rohamok alatt nem tudja kontrollalni az étkezési viselkedést.

« Az elhizds elkeriilésére 6nhanytatss, hashajtok, vizhajték nemn megfelel§ haszndlata; legszigord
bojtok beiktatdsa, tdlzott fizikai aktivitds.

Legkevesebb 3 hénapig hetente legaldbb két habzsoldsi idSszak.

Kéros vagyakozés a kovérség irdnt. A betegek célként a kéros sovanysdg hatéirdn levs testsulyt
Az anamnézisben gyakran szerepel anorexia nervosa.

.

Lab: Fhomi vércukorszint alacsony; kreatinin, karbamidnitrogén, transzamindzok, Osszbilirubin
emelkedett lehet. Idénként eléfordulhat csontvelShypoplasia (minden eltérés visszafejlodik a
szokdsok normalizdlédédskor).

DD: - Bulimidban:

+ ,Nagy zabilds”: Elhizott emberek habzsoldsi rohamokkal, melyeket nem kovet Snhdnytatds.

JEjszakai evés szindréma™: A napi energiabevitel > 25%-énak felvétele vacsora utdn torténik.

— K6ros sovanysag esetén (BMI < 17): Akaratlan testsilycsdkkenés —> oka pl.

Hyperthyreosis, kezeletlen diabetes metlitus, mellékvesekéreg elégtelenség, phaeochromocytom

Bélparazitik (féregfert6zések).

Malabsorptio (ldsd ott).

Gastrointestinalis betegségek.

Daganatos megbetegedések (pl. nyelScs6, gyomor-bélrendszer).

Kroénikus fert6z6 betegségek (pl. AIDS).

Fogbetegségek, harapdsi rendellenességek.

Dementia, depressio.

Gydgyszeresen indukdlt étvigyvesztés.

Szegénység és éhezés.

-

Th:Terdpids kapcsolat kialakitdsa (,terdpids szerzdés”), a betegség komolysdgéval val6 ko
feltéplalas, pl. gyomorszondan keresztiil, kb. 3000 keal naponta. A kiilvitdggal valé kapcsolatok k
Viselkedésterdpia, csalddterdpia, stb.

Silyos bulimigban esetleg megkisérelhetd ondansetron adésa.
Prg: Haldlozdsi ardnya kezelési évenként 0,5-1%. Ha a testsily 35 kg alatt van, a haldlozdsi koc
magasabb. Az dngyilkossdgi ardny kb. 20%-0s. Szdmos esctben ,defektgydgyulds”.




