
ΑΣΘΕΝΗΣ ΜΕ ΑΥΤΟΑΝΟΣΗ 

ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑ

ΚΛΟΥΡΑΣ ΕΛΕΥΘΕΡΙΟΣ

ΕΙ∆ΙΚΕΥΟΜΕΝΟΣ Β’ ΠΑΘΟΛΟΓΙΚΗΣ

ΚΛΙΝΙΚΗΣ ΠΓΝΙ



ΚΛΙΝΙΚΟ ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΟ

� Ασθενής 37 ετών µε ιστορικό ιδιο̟αθούς 
θροµβο̟ενικής ̟ορφύρας (ITP) α̟ό 10ετίας

� Έκτοτε δύο υ̟οτρο̟ές (̟ρο 9 και 5 ετών)

� Σ̟ληνεκτοµή (̟ρο 5ετίας)
� Λι̟ώδης διήθηση ή̟ατος



BASELINE TESTS

� Glu 97 mg/dL
� Cre 0.9 mg/dL
� TC 151 mg/dL
� TRGs 98 mg/dL
� HDL-C 53 mg/dL
� LDL-C 79 mg/dL
� PLTs 160.000/µL
� BMI 29 kg/m2

� Φαρµακευτική αγωγή: καµία
� Κατανάλωση αλκοόλ: κοινωνικά
� Οικογενειακό ιστορικό: ελεύθερο



� Προσέρχεται λόγω εκσεσηµασµένης
υ̟ερτριγλυκεριδαιµίας (TRGs 6600 mg/dL)
� Χυλοµικροναιµία (TRGs > 1.000 mg/dL)

� Μείωση των PLTs (14.000/µL, υ̟οτρο̟ή ITP)

� Κορτιζόνη (Medrol 48 mg/d)

� Πλασµαφαίρεση για την άµεση µείωση των TRGs

� Κίνδυνος ̟αγκρεατίτιδας



IMMUNE THROMPOCYTOPENIA

� PLTs< 100.000 /µL
� ∆ιάγνωση εξ’α̟οκλεισµού
� Αυτοαντισώµατα έναντι 

θροµβοκυττάρων/ 
µεγακαρυοκυττάρων (̟.χ. Gp
IIb/IIIa)

� Φαγοκυττάρωση PLTs
� Καταστολή ̟αραγωγής 

µεγακαρυοκυττάρων
� ∆ευτερο̟αθής ITP (̟.χ. SLE)



IMMUNE THROMPOCYTOPENIA TREATMENT

� Κορτικοειδή

� Σ̟ληνεκτοµή
� Α̟οµάκρυνση PLTs στο σ̟λήνα

� Rituximab (anti- CD20)

� TPO agonists

� Ανοσοκαταστολή
� Ανθεκτικές µορφές



ΠΡΟΤΟΠΑΘΕΙΣ ∆ΥΣΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΕΣ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΑΥΞΗΣΗ ΤΡΙΓΛΥΚΕΡΙ∆ΙΩΝ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΠΡΟΤΟΠΑΘΕΙΣ ∆ΥΣΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΕΣ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΟΙΚΟΓΕΝΗΣ ΜΙΚΤΗ ΥΠΕΡΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΑ

� 0.5 – 1% του γενικού ̟ληθυσµού
� Αυτοσωµική ε̟ικρατής κληρονοµικότητα

� ↑ ολική και LDL CHOL (τύ̟ος ΙΙΑ)
� ↑ TRGs (τύ̟ος IV)
� Συνδυασµός και των δύο (τύ̟ος ΙΙΒ)

� Εναλλαγή των φαινοτύ̟ων στο ίδιο άτοµο
� Θετικό οικογενειακό ιστορικό

� Υ̟ερλι̟ιδαιµία στο 50% των α΄ βαθµού συγγενών
� Ίδια ε̟ί̟τωση των τριών φαινοτύ̟ων

� Οικογενειακό ιστορικό ̟ρώιµης καρδιαγγειακής 
νόσου



ΣΥΝΘΕΤΗ ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ

� ↑ η̟ατική ̟αραγωγή ApoB100

+
� ∆ιαταραχή καταβολισµού των λι̟ο̟ρωτεϊνών

� Γενετικές (ApoAI/CIII, MTP)
� Ε̟ίκτητες (̟αχυσαρκία, αλκοόλ, αντίσταση στην 

ινσουλίνη)

� Ή̟ια αύξηση των λι̟ιδαιµικών ̟αραµέτρων



Ασθενής Οικογενής µικτή

↑ TRGs ++++ ++

↑ApoB 65 mg/dL > 120 mg/dL

Εναλλαγή
φαινοτύ̟ου

- +

Οικογενειακό 
ιστορικό 
υ̟ερλι̟ιδαιµίας

- +

Οικογενειακό 
ιστορικό 
αθηροσκλήρωσης

- +



ΠΡΟΤΟΠΑΘΕΙΣ ∆ΥΣΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΕΣ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΟΙΚΟΓΕΝΗΣ ΥΠΕΡΤΡΙΓΛΥΚΕΡΙ∆ΑΙΜΙΑ

� Συχνή διαταραχή
� Αυτοσωµική ε̟ικρατούσα κληρονοµικότητα
� ↑ ̟ολύ χαµηλής ̟υκνότητας λι̟ο̟ρωτεϊνών 

(VLDL)



ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ

� Μετρίως αυξηµένα TRGs (200-500 mg/dL)
� Μεταβολικό σύνδροµο
� ↑ ή φυσιολογική ApoB
� Συνήθως α̟ουσία αθηρωµάτωσης



Ασθενής Οικογενής

υ̟ερτριγλυκεριδαιµία

↑ TRGs ++++ ++

↑ApoB - +/-

Μεταβολικό σύνδροµο - +

Οικογενειακό ιστορικό 
υ̟ερτριγλυκεριδαιµίας

- +++

Οικογενειακό ιστορικό 
αθηροσκλήρωσης

- -



ΠΡΟΤΟΠΑΘΕΙΣ ∆ΥΣΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΕΣ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΕΠΙΚΤΗΤΗ ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑ

� Παρουσία γενετικού υ̟όβαθρου
� ↑ η̟ατική ̟αραγωγή VLDL

+
� Ε̟ίκτητοι ̟αράγοντες

� ∆ιαβήτης
� Παχυσαρκία
� Κατάχρηση αλκοόλ
� Υ̟οθυρεοειδισµός
� Νεφρική νόσος
� Κύηση
� Φάρµακα

� Εµφάνιση χυλοµικροναιµίας (TRGs >1000 mg/dL)



Ασθενής Ε̟ίκτητη

χυλοµικροναιµία

↑ TRGs ++++ ++++

∆ιαβήτης - +

Παχυσαρκία - +

Κατάχρηση αλκοόλ - +

Υ̟οθυρεοειδισµός - +

Νεφρική νόσος - +

Φάρµακα - +



ΠΡΟΤΟΠΑΘΕΙΣ ∆ΥΣΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΕΣ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



∆ΥΣΒΗΤΑΛΙΠΟΠΡΩΤΕΙΝΑΙΜΙΑ

ΛΙΠΟΠΡΩΤΕΪΝΙΚΑ ΚΑΤΑΛΟΙΠΑ (REMNANTS)



ΑΠΟΜΑΚΡΥΝΣΗ ΤΩΝ ΚΑΤΑΛΟΙΠΩΝ

� Πρόσληψη α̟ό το ή̟αρ 
µέσω υ̟οδοχέων

� Κεντρικός ο ρόλος της 
ApoE

� 3 ισοµορφές
� ∆ιαφορετική δραστικότητα

�Ε4 >Ε3 >Ε2



� Οµοζυγωτία για την ισοµορφή Ε2 (1/100)
� Μειωµένη ̟ρόσληψη των καταλοί̟ων

� ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία µόνο στο 1% των 
οµοζυγωτών (1/10.000)

� Α̟αιτείται ε̟ι̟ρόσθετη διαταραχή
� Αυξηµένη ̟αραγωγή καταλοί̟ων
� Παχυσαρκία, αλκοόλ, διαβήτης, εµµηνό̟αυση, 

υ̟οθυρεοειδισµός, φάρµακα



ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ

� Παλαµιαία ξανθώµατα
� ταινιοειδή

� Οζώδη – οζωδο-εξανθηµατικά ξανθώµατα
� > 2cm



ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ

� ↑ TCHOL και ↑↑ TRGs

� VLDL / TRGs (mg/dL) >0.3
� Ε̟ιβεβαίωση διάγνωσης



Ασθενής ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία

↑ TRGs ++++ ++++

↑ TCHOL - +

Ξανθώµατα - +

VLDL/TRGs <0.1 >0.3

∆ιαβήτης - +

Παχυσαρκία - +

Κατάχρηση αλκοόλ - +

Υ̟οθυρεοειδισµός - +

Νεφρική νόσος - +

Φάρµακα - +



ΠΡΟΤΟΠΑΘΕΙΣ ∆ΥΣΛΙΠΙ∆ΑΙΜΙΕΣ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΣΧΗΜΑΤΙΣΜΟΣ ΤΩΝ ΧΥΛΟΜΙΚΡΩΝ



∆ΟΜΗ ΤΩΝ ΧΥΛΟΜΙΚΡΩΝ



ΡΟΛΟΣ ΤΩΝ ΧΥΛΟΜΙΚΡΩΝ

Μεταφορά των τριγλυκεριδίων 
σε όλη την ̟εριφέρεια

Κοµβικός ο ρόλος της 
λι̟ο̟ρωτεϊνικής λι̟άσης



ΚΑΤΑΒΟΛΙΣΜΟΣ ΤΩΝ ΧΥΛΟΜΙΚΡΩΝ



ΟΙΚΟΓΕΝΗΣ ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑ

� Σ̟άνιο γενετικό νόσηµα (1/1.000.000)
� Αυτοσωµική υ̟ολει̟όµενη κληρονοµικότητα
� Ανε̟άρκεια/ Α̟ουσία λι̟ο̟ρωτεϊνικής λι̟άσης

(LPL)
� >220 µεταλλάξεις

� Ανε̟άρκεια/ Α̟ουσία α̟ο̟ρωτεΐνης CII (ApoCII)
� ApoA5, LMF1, GPIHBP1

� Σ̟άνια αντισώµατα ή αναστολείς έναντι της 
λι̟ο̟ρωτεϊνικής λι̟άσης



ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ

� Υ̟οτρο̟ιάζοντα κοιλιακά άλγη στην ̟αιδική 
ηλικία (οξεία ̟αγκρεατίτιδα)

� ↑ ελεύθερα λι̟αρά οξέα + ̟αγκρεατική λι̟άση
→  φλεγµονή του ̟αγκρεατικού ιστού
� ̟ιθανώς χωρίς αυξηµένη αµυλάση ορού

� Σ̟ανίως ̟ολυοργανική ανε̟άρκεια
� ARDS
� Οξεία νεφρική ̟ροσβολή

� Σύνδροµο υ̟εργλοιότητας
� Θόλωση όρασης
� ∆ύσ̟νοια
� ∆ιαταραχές µνήµης

Endocrinol Metab Clin North Am. 1998 Sep;27(3):551-67, viii



ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ ΙΙ

� Lipaemia retinalis
� Ωχρότητα του βυθού
� Λευκά αγγεία αµφιβληστροειδούς



ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ ΙΙI

� Εξανθηµατικά ξανθώµατα
� TRGs >2000mg/dL
� Εκτατικές ε̟ιφάνειες άκρων, ράχη, γλουτοί



ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ ΙV

� Η̟ατοµεγαλία, σ̟ληνοµεγαλία
� Ενα̟όθεση χυλοµικρών

� ∆ιήθηση µυελού α̟ό αφρώδη 
κύτταρα

� Σ̟άνια κυτταρο̟ενία λόγω 
υ̟ερσ̟ληνισµού



� ∆εν υ̟άρχει κίνδυνος ̟ρώιµης αθηρωµάτωσης
� Τα χυλοµικρά δεν διεισδύουν στο αγγειακό τοίχωµα

∆ιάµετρος 1000-4000 Å έναντι          225-275Å της LDL-C



ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ

� Τριγλυκερίδια νηστείας (>1000 mg/dL)

� Λι̟αιµικός ορός

� Ηλεκτροφόρηση λι̟ο̟ρωτεϊνών
� Ξεχωρίζει η µ̟άντα των χυλοµικρών

� Ψευδοϋ̟ονατριαιµία
� ↓Na+ κατά 2-4mEq/L για κάθε ↑ TRGs κατά 

1000mg/dL



Ασθενής Οικογενής 

χυλοµικροναιµία

↑ TRGs ++++ >1000 mg/dL

Εµφάνιση στην ̟αιδική 
ηλικία

- +

Παγκρεατίτιδα - +

Εξανθηµατικά ξανθώµατα - +

Lipaemia retinalis - +

Λι̟αιµικός ορός + +

Ψευδοϋ̟ονατριαιµία + +



ΑΥΞΗΣΗ ΤΡΙΓΛΥΚΕΡΙ∆ΙΩΝ

I. Χυλοµικροναιµία (1/1.000.000)
II. Οικογενής υ̟ερχοληστερολαιµία

α) Οµόζυγη (1/1.000.000)
β) Ετερόζυγη (1/200-500)

III. Μικτή υ̟ερλι̟ιδαιµία
α) Οικογενής µικτή (1/300)
β) ∆υσβηταλι̟ο̟ρωτεϊναιµία (1/10.000)

IV. Οικογενής υ̟ερτριγλυκεριδαιµία
V. Ε̟ίκτητη χυλοµικροναιµία



ΑΙΤΙΑ ∆ΕΥΤΕΡΟΠΑΘΟΥΣ 
ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑΣ

� Υ̟οθυρεοειδισµός
� Κατάχρηση αλκοόλ
� ∆ίαιτα ̟λούσια σε κορεσµένα λί̟η/υδατάνθρακες
� Νεφρική νόσος (νεφρωτικό σύνδροµο, αιµοδιήθηση)
� Σύνδροµο Cushing
� Μυέλωµα
� ΣΕΛ
� Σαρκοείδωση
� Μεταµόσχευση οργάνου
� Νευρική ανορεξία
� Τραύµα νωτιαίου µυελού
� Λι̟οδυστροφίες
� HIV

Am J Med. 2008 Jan;121(1):10-2. doi: 10.1016/j.amjmed.2007.10.004.



ΦΑΡΜΑΚΑ

� Γλυκοκορτικοειδή
� Οιστρογόνα
� Ταµοξιφαίνη
� Αντιρετροϊκή θερα̟εία
� Ρετινοειδή
� Αντιψυχωσικά (κλοζα̟ίνη, ολανζα̟ίνη)
� Β-αναστολείς (µη εκλεκτικοί)

Am J Med. 2008 Jan;121(1):10-2. doi: 10.1016/j.amjmed.2007.10.004.



ΑΓΝΩΣΤΟ ΑΙΤΙΟ

� 5.6% (3/ 54) των ασθενών µε TRGs >2000mg/dL 
δεν είχε κανένα αίτιο (̟ρωτο̟αθές ή 
δευτερο̟αθές)

Eur J Endocrinol. 1999 Nov;141(5):502-5



ΟΙΚΟΓΕΝΗΣ ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑ

� Σ̟άνιο γενετικό νόσηµα (1/1.000.000)
� Αυτοσωµική υ̟ολει̟όµενη κληρονοµικότητα
� Ανε̟άρκεια/ Α̟ουσία λι̟ο̟ρωτεϊνικής λι̟άσης

(LPL)
� >220 µεταλλάξεις

� Ανε̟άρκεια/ Α̟ουσία α̟ο̟ρωτεΐνης CII (ApoCII)
� ApoA5, LMF1, GPIHBP1

� Σ̟άνια αντισώµατα ή αναστολείς έναντι της 
λι̟ο̟ρωτεϊνικής λι̟άσης



� Ιστορικό αυτοάνοσου (ITP)

� Ένα αυτοάνοσο νόσηµα αυξάνει τον κίνδυνο 
εµφάνισης και άλλης αυτοανοσίας

N Engl J Med. 2004 May 13;350(20):2068-79



ΑΥΤΟΑΝΟΣΟ ΠΟΛΥΑ∆ΕΝΙΚΟ ΣΥΝ∆ΡΟΜΟ

Σ∆ τύ̟ου Ι

Hashimoto/ 
Grave’s

15-30%

Κοιλιοκάκη

4-9%

Λεύκη

2-10%

Αυτοάνοση
γαστρίτιδα

5-10%

Neth J Med. 2009 Dec;67(11):376-87



Αυτοανοσία Χυλοµικροναιµία



ΠΡΩΤΕΣ ΠΕΡΙΓΡΑΦΕΣ

� Συσχέτιση των γ-σφαιρινών µε την 
υ̟ερλι̟ιδαιµία

� Υ̟ερλι̟ιδαιµία ̟ροκαλούµενη α̟ό αντισώµατα

� Πρωτοεµφανιζόµενη υ̟ερχυλοµικροναιµία (TRGs 
>2000mg/dL) σε ασθενή µε ITP (α̟ό 4ετίας) και 
νόσο Grave’s (α̟ό 3ετίας)

� Ανιχνεύθηκε η ̟αρουσία αυτοαντισώµατος
εναντίον της LPL (anti-LPL)

Ann Biol Clin (Paris). 1969 Oct-Dec;27(10):611-35

N Engl J Med. 1989 May 11;320(19):1255-9



ΣΕ ΠΟΙΑ ΝΟΣΗΜΑΤΑ?

� Ανίχνευση anti-LPL (IgM ή IgG, immunoblotting)
� 67% στο ΣΕΛ
� 43%  στη δερµατοµυοσίτιδα
� 35%  στο συστηµατικό σκληρόδερµα

� Συσχέτιση της ανίχνευσης του αντισώµατος µε 
αύξηση των TRGs και της έκτασης της νόσου

� Παρουσία anti-LPL σε ασθενείς µε ΣΕΛ 
συσχετίστηκε µε 25% αύξηση των TRGs και 
αυξηµένη CRP

J Rheumatol. 2005 Apr;32(4):629-36

Arthritis Rheum. 2004 Nov;50(11):3610-5



� Ανίχνευση anti-LPL σε ασθενή µε ΡΑ αλλά µόνο 
ή̟ια αύξηση των TRGs

� Η ̟αρουσία anti-LPL δεν οδηγεί α̟αραίτητα σε 
χυλοµικροναιµία

J Atheroscler Thromb. 1995;2(1):66-9



� Ανίχνευση anti-LPL σε ασθενή µε 
χυλοµικροναιµία χωρίς κά̟οιο αυτοάνοσο νόσηµα
� Συνύ̟αρξη µετάλλαξης της LPL

� 38% µείωση των TRGs µε τη χρήση αζαθειο̟ρίνης
� Ε̟άνοδος µε τη διακο̟ή της

� ∆εν έχει διερευνηθεί αν η µείωση των TRGs µε 
την ανοσοκαταστολή οφείλεται στη µείωση του 
τίτλου των anti-LPL

J Clin Endocrinol Metab. 2005 Jul;90(7):3995-8. Epub 2005 Apr 19



� ∆ύο ̟εριστατικά νεογνών µε ̟αροδική 
υ̟ερτριγλυκεριδαιµία και µείωση  της 
ενεργότητας της LPL, χωρίς άλλα νοσήµατα

� Αντιµετώ̟ιση µε υγιεινοδιαιτητικά µέτρα και 
τριγλυκερίδια µέσης αλύσου

� Μείωση των TRGs αλλά ̟αραµονή της µειωµένης 
ενεργότητας της LPL

Eur J Pediatr. 2003 Mar;162(3):132-8. Epub 2003 Jan 23



ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑ ΚΑΙ ITP

� Εγκυµονούσα µε θροµβοκυτταρο̟ενία (8.000/µL)
� TRGs >5000 mg/dL
� Anti-LPL (αναστολή δραστικότητας της LPL µε 

την ̟ροσθήκη ̟λάσµατος της ασθενούς)
� Χορήγηση ̟ρεδνιζολόνης (40mg/d) αύξησε τα 

αιµο̟ετάλια (88.000/µL) και µείωσε τα TRGs 
(280mg/dL)



ΑΥΤΟΑΝΟΣΗ ΧΥΛΟΜΙΚΡΟΝΑΙΜΙΑ ΣΕ 
Ε∆ΑΦΟΣ ITP



ΑΝΟΣΟΚΑΤΑΣΤΟΛΗ

� Μείωση των TRGs α̟ό 3233mg/dL σε 130mg/dL
µε τη χορήγηση αζαθειο̟ρίνης (100mg/d) και 
̟ρεδνιζολόνης (20mg/d)

� ∆ιακο̟ή της ̟ρεδνιζολόνης µετά α̟ό 2 µήνες και 
̟αραµονή ↓ TRGs

� Άυξηση TRGs µε τη µείωση της δόσης της 
αζαθειο̟ρίνης (25mg/d)

� Μακροχρόνιος έλεγχος των TRGs µε 
ανοσοκαταστολή

J Clin Endocrinol Metab. 1997 Mar;82(3):791-6



ΘΕΡΑΠΕΙΑ
� Στόχος: TRGs νηστείας <1000 mg/dL
� Αυστηρά άλι̟ος δίαιτα

� Λι̟οδιαλυτές βιταµίνες

� Φιµ̟ράτες/Ω3 λι̟αρά οξέα
� Πιθανώς ανα̟οτελεσµατικά

� Η χορήγηση iv η̟αρίνης α̟ελευθερώνει και ↑ την 
ενεργότητα της λι̟ο̟ρωτεϊνικής λι̟άσης
� Μείωση TRGs

� Πλασµαφαίρεση
� ↓TRGs κατά 70 -90%

� Σε έλλειψη ApoCII µετάγγιση φυσιολογικού 
̟λάσµατος
� Ταχεία ↓ TRGs

� Γονιδιακή θερα̟εία
� Alipogene tiparvovec (LPL gene + adenovirus)



Πορεία του ασθενούς

TRGs
(mg/dL)

6600 500 98 269 266

PLTs 
(/µL)

14.000 25.000 160.000 127.000 175.000

Θερα̟εία

- Πλασµαφα
ίρεση

Medrol 48 
mg/d

Medrol
8mg/d

-

Fenofibrate Fenofibrate Fenofibrate

Ω3 λι̟αρά Ω3 λι̟αρά Ω3 λι̟αρά

Αυστηρά υγιεινοδιαιτητικά µέτρα



ΕΥΧΑΡΙΣΤΩ


