Obsah

........................................................................................ 11
2 HISTOrNE @ UVOd.........oiiiiiicien et 13
3 Hyperlipoproteinemie a dyslipidemie ........ccccoceiviiiiiiiiiiiivveeiennnnn. 21
K38 U0 LV Yo S 23
3.2 Etiopatogeneze a vybrané typy HLP/DLP ........ccccooooiiiiiiviiinnnn, 24
3.3 Vysk) HLP a cilové hodnNoty.......c.ccccooooiiiiiiii e 28
3.4 Biochemické vySetreni u HLP a DLP..........ooiiiiiiiiiiii, 28
3.5 KHNICKY OBFazZ.....cccoovei e 30
K I I = = T o T =SS 39
3.7 PrognOza HLP/DLP..........oooree e 51
4 Familiarni hypercholesterolemie ..., 53
4.1 Vznik FH a poznamky z patofyziologie
a biochemie onemocCnNEéNni ... 53
4.2 Genetika familarni hypercholesterolemie ............cooiiiiiiiininnnn.n. 58
4.2.1 Od historie po SOUCASNOST..........ccuvviiiiiiiieeeiieeeeiiee e e e 59
4.2.2 Diagnostika FH z pohledu genetika ............ccooeviiiiirninnnnn.n. 63
A.3VYSKYt FFHL ..o 66
4.3.1 Diagnostika FH...........coooiii e 69
4.4 Klinicky obraz avyznam FH...............iiiiie 73
4.5 Familiarni hypercholesterolemie v€eraadnes..............cccevvunne.... 80
4.5.1 Vlastni zkuSenosti a nalezy u naSeho souboru
NEeMOCNYCh S FH oo 80
4.5.2 FH v Sedesatych letech minulého stoleti.........ccccccoocooonnne... 81
4.5.3 NasSe vysledky v souCasnNOSti..........cccceuiieiiviiiiii e 84
4.5.4 Jak se zmeénila FH za 50 let?......ccccooviiiiiiiiiii e, 87



Familiarni hypercholesterolemie

4.5.5 Jak vypada pacient s FH?
4.6 Prehled IéCebnych moznosti .
4.6.1 Nefarmakologicka IéCba

4.6.2 Farmakologicka Iécba

4.7 LDL a}feréza v lécbé familiarnich hyperlipoproteinemii. . . . 104
471 UVO...ooi i 104
4.7.2 Vymezeni pojmU........cccceceeeeevieecannnn. 105
4.7.3 Historicka poznamka............cccccccviieeeieceneennnn, 105
4.7.4 Terminologicka poznamka...........ccccceeeeevvnnnnnn... 105
4.7.5 Principy souCasnych metod LDL aferézy . . . . 106
4.7.6 Plazmafiltrace (dvoijita filtrace plazmy - double

plasma filtration)............... 108

4.7.7 Indikace k LDL aferéze u FH 109
4.7.8 Vliv LDL aferézy na kardiovaskularni rizikou FH . .= 111
4.7.9 Vyhody a omezeni LDL aferéezy . 112
4.7.10 Vyhled do budoucna.............. 115
4.7.11 Situace v Ceské republice . . .. 116
4.8 Chirurgicka lécba HLP a DLP............ 117
4.9 SkuteCné experimentalni IéCba............ 119

5 SouCasna mezinarodni doporuceni pro diagnostiku

AlEChU FHL.....ooe 101
6 Projekt MedPed...........ccccooo i, 105
6.1 Historie projektu MedPed ve svéte....................... 126
6.2 Cile a nastroje projektu MedPed............cccccuvvunnnnn.n. 127
6.3 FH ve svété a postaveni MedPed dnes.................... 128
6.4 Historie projektu MedPed v CR..........ccovciiivveinnnnnn. 129
6.5 Soucasnost projektu MedPed v CR.........cc.cc........ 131
6.6 Faktory tspéchu projektu MedPed v CR
a vyhled do budoucnosti.........cccccccceeiiiiiiiiivieinnnns 132
6.7 Seznam center a spolupracovnik(i projektu MedPed 135



Obsah

7 Diagnostika a leCba familiarni hypercholesterolemie
v détstvi a dospivani

7.1 Screening

12 Jak spravné postupovat pri laboratornim vysetreni
lipid( u deéti

7.3 Normalni hodnoty lipidd u déti

7.4 Diagnostika familiarni hypercholesterolemie

7.5 LéCba déti a dospivajicich s familiarni
hypercholesterolemii

7.6 Sledovani déti s FH ve specializovanych ambulancich

Zkratky

Rejstrik



