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Sekonder Hiperlipidemiler
Secondary Hyperlipidemias: Review

OZET Gocukluk déneminde olusan hiperlipidemiler cogu zaman ileriki yaslardaki kardiyovaskiiler
hastaliklara zemin hazirlar ve bu nedenle eriskin donemdeki kardiyovaskiiler hastaliklar1 6nlemede
hiperlipidemilerin erken donemde belirlenmesi ve uygun tedavileri son derece 6nemlidir. Koroner
arter hastaligina neden olan patolojik olaylarin ¢ocukluk ¢aginda bagladig: bilinmektedir. Cocuk-
luk yas grubunda hiperlipidemiler; primer (genetik, ailesel) olabilecegi gibi, altta yatan gesitli
metabolik bozukluklara ya da hastaliklara sekonder (ikincil, kazanilmig) olarak da gelisebilir.
Primer hiperlipidemi tanisini koyabilmek i¢in 6ncelikle sekonder etiyolojilerin diglanmas: gerek-
mektedir. Sekonder hiperlipidemiler siklikla ¢evresel faktérler (diyet, alkol kullanimi), hipotiroidi,
obezite, metabolik sendrom ve iligkili hastaliklar, diyabet, kronik bobrek hastalig1, kronik karaciger
hastalig1, kolestaz, nefrotik sendrom ve ilaglara bagli olarak meydana gelmektedir. Primer hiper-
lipidemiler diyet ve lipid diistiriicii ilag tedavileri ile diizeltilmeye ¢alisilirken sekonder hiperlipi-
demilerde altta yatan durumun tedavisi gogu zaman hiperlipidemiyi tamamen diizeltebilmektedir.
Altta yatan durumun tedavisine ragmen hiperlipidemi devam ediyor ise 6ncelikle diyet tedavisi,
ardindan da ilag tedavisi gerekebilmektedir. Bu yazida, cocukluk ¢aginin sekonder hiperlipidemi ne-
denleri gozden gegirilmis ve tedavinin 6nemine yer verilmistir.

Anahtar Kelimeler: Hiperlipidemiler; ¢ocuk; ikincil

ABSTRACT Hyperlipidemia, which includes hypercholesterolaemia and hypertriglyceridaemia, is
well established as a risk factor for the development of coronary artery disease in adults which is
the leading cause of morbidity and mortality. Because of the strong association between hyperlipi-
demias and atherosclerosis, the incidence of the latter may be reduced in this group by early re-
cognition and appropriate treatment. Early identification of hyperlipidemias may prevent premature
atherosclerotic disease. Lipid disorders can be acquired (secondary) or familial (primary) in nature.
Secondary hyperlipidemia should be excluded before a diagnosis of primary hyperlipidemia can be
considered. Hyperlipoproteinaemia may be the presenting feature and the possibility of a secondary
cause should always be considered. Common causes of secondary hyperlipidemias include diet, al-
cohol consumption, hypotyroidism, obesity, diabetes mellitus, chronic kidney disease, chronic liver
disease, cholestasis, nephrotic syndrome and drugs. Diagnosis is important because the lipid ab-
normality responds to treatment of the primary disorder in most cases. If hyperlipidemia persists
after treatment of the secondary disorder, the patient will require dietary and, if indicated, drug tre-
atment. This review evaluates the secondary causes of hyperlipidemia affecting children and the role
of treatment of individuals with lipid disorders.
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ipidler, hidrofobik 6zelliklerinden dolay1 plazmada serbest halde bu-
lunmazlar ve lipoproteinler icinde taginirlar. Lipoproteinler, koleste-
rol esterleri ve apolipoproteinlerden olusan kiiresel yapilardir.
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Ultrasantrifiij metoduyla plazmada bes tip lipopro-
tein saptanir. Bunlar; Silomikron (SM), ¢ok diisitk
yogunluklu lipoprotein (VLDL), ara yogunluklu
lipoprotein (IDL), diisiik yogunluklu lipoprotein
(LDL) ve yiiksek yogunluklu lipoprotein (HDL) dir.
Diyetle alinan lipidlerin taginmasini saglayan esas
lipoprotein olan SM, ince barsak hiicreleri tarafin-
dan sentezlenerek lenfatik sisteme katilir. Perife-
rik dokularda kullanilan endojen kolesteroliin ana
kaynagi LDL olup, plazmada VLDL’den olusur. Pe-
riferik doku ve arteryal plaklarda serbest koleste-
roliin taginmas: ise HDL ile yapilir. HDL, serbest
kolesterolii baglamanin yaninda gesitli enzimler
iizerinden de bir¢ok etki mekanizmasiyla anti-ate-
rojenik 6zellik gosterir (Sekil 1).!

Son yillarda teknolojik gelismelere paralel ola-
rak fiziksel aktivitenin azalmasi, doymus yag ice-
rikli besinlerin ve rafine sekerlerin kullaniminin
artmasi ¢ocuk ve addlesanlarda hiperlipidemi ris-
kini artirmistir. Hiperlipidemi saptanan hastalarda
siklikla primer bir nedenden daha ¢ok altta yatan
bagka bir etiyoloji mevcuttur. Lipid profilini de-
gerlendirirken ¢esitli saglik problemlerinin ya da
bazi durumlarin dislipidemi ile iligkili olabilecegini
unutmamak gerekir. Altta yatan durumun tedavisi
¢ogu zaman hiperlipidemiyi tamamen diizeltebil-
mektedir. Bu nedenle dislipidemi etiyolojisi arasti-
rilirken biyokimyasal testler mutlaka yapilmalidir
(Tablo 1). Sekonder hiperlipidemilerin klinik
Onemi, esas olarak lipidlerin aterosklerozdaki rolii
ile ilgilidir. Cocukluk déneminde olusan dislipide-

$EKiL 1: Lipoprotein metabolizmasi.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/pediatri-dergisi/1300-0381/)

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2014;23(1)

TABLO 1: Sekonder hiperlipidemi nedenlerini
arastirirken yapiimasi gereken ilk basamak tetkikler.

Total kolesterol, LDL-C, HDL-C, TG
Bobrek fonksiyon testleri, tam idrar tetkiki
Bilirubin, albumin, ALP, ALT, AST

Aclik kan sekeri

Tiroid fonksiyon testleri

miler ¢ogu zaman ileriki yaslarda kardiyovaskiiler
hastaliklara zemin hazirlar ve bu nedenle erigkin
donemdeki kardiyovaskiiler hastaliklar: 6nlemede
erken donemde dislipidemilerin belirlenmesi son
derece 6nemlidir. Cocukluk yas grubunda hiperli-
pidemiler primer (genetik, ailesel) olabilecegi gibi
altta yatan gesitli metabolik bozukluklara ya da
hastaliklara sekonder (ikincil, kazanilmig) olarak da
gelisebilir. Sekonder hiperlipidemi nedenlerini
arastirirken yapilmasi gereken ilk basamak tetkik-
ler Tablo 1’de belirtilmistir. Primer hiperlipidemi
tanisini koyabilmek icin 6ncelikle sekonder etiyo-
lojilerin diglanmas: gerekmektedir (Tablo 2).%5

Bazi metabolik hastaliklarin ve ila¢ tedavileri-
nin plazma lipidleri {izerinde 6nemli etkileri var-

dir.

Hipotirodi, sekonder hiperlipidemilerin iyi bi-
linen nedenlerindendir ve aterosklerotik hastalik
gelisimine neden olabilir. Tedavi edilmemis hipo-
tiroidi olgularinda total kolesterol ve LDL-C dii-
zeylerinde artis gozlenir. Bu durum biiyiik olasi-
likla reseptor aracili LDL katabolizmasinin bozul-
mast ile ilgilidir. Tiroid hormon tedavisi ile lipid
anormallikleri tamamen normale doner. Tiroid
hormonu LDL reseptor artisina neden olarak kara-
cigere kolesterol tasinmasina, béylece serum ko-
lesterol seviyesinin azalmasina neden olur. Dislipi-
demi olgularini aragtirirken gereksiz yere lipid dii-
stiriicii ila¢ kullanimini engellemek i¢in mutlaka ti-
roid fonksiyonlarini degerlendirmek gerekir.5”

Metabolik sendromun genellikle abdominal
obezite sonucunda gelistigi, aterosklerotik koroner
arter hastalig gelisiminde 6nemli bir risk faktorii
oldugu ve viicut yag artisinin metabolik sendrom
patogenezinde rol oynadig: disiiniilmektedir. Me-
tabolik sendromun 6zellikleri arasinda; hiperinsii-
linemi ile birlikte insiilin direnci, bozulmus glukoz
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TABLO 2: Dislipoproteinemilerin sekonder nedenleri.

Hiperkolesterolemi

Hipotirodi

Nefrotik sendrom

Kolestaz

Anoreksla nervosa

Cushing sendromu

ilaglar: progesteron, tiyazidler, karbamazepin, siklosporin
Hipertrigliseridemi

Obezite

Tip Il diabetes mellitus

Alkol kullanimi

Bobrek Yetmezligi

Sepsis

Stres

Cushing sendromu

Gebelik

Gikojen Depo Hastaligi

Hepatit

AIDS, protease inhibisyonu

ilaglar: anabolik steroidler, B blokerler, éstrojen, tiazidler, asparaginaz
HDL diistkltgi

Sigara kullanimi

Obezite

Tip Il diabetes mellitus

Malnutrisyon

ilaglar: B Blokér, anabolik steroidler

toleransi veya Tip II diabetes mellitus (DM), dis-
lipidemi ve hipertansiyon sayilabilir. Obeziteye
ikincil gelisen dislipidemide hipertrigliseridemi,
diisiik HDL-C ve diistik yogunluklu LDL partikiil-
lerinde artis goriiliir. Obezite komplikasyonlarinin
gelisiminde trigliserid (TG)’lerin yag dokusu di-
sinda ektopik dagiliminin rol oynayabilecegini dii-
stindiiren kanitlar mevcuttur. Lipid profilindeki
olumsuz degisikliklerin mekanizmasi arasinda; hi-
perinsiilineminin hepatik VLDL sentezine sebep
olarak TG ve LDL-C diizeyini arttirmasi ve perife-
ral dokularda lipoprotein lipaz iizerinde insiilin et-
TG ve LDL-C
seviyesindeki artig yer alir. Obeziteye bagh dislipi-

kisinin yoklugu sonucunda

demilerin tedavisinde en 6nemli girisim yasam tar-
zin1 degistirmektir.®

Tip I ve Tip II diyabet 6miir boyunca kardiyo-
vaskiiler hastalik risk artigina neden olur. Tyi kont-
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rollii Tip I diyabet anlamli derecede dislipidemiye
neden olmaz. Tip II diyabet hastalarinda dislipi-
demi oldukga sik rastlanan bir problemdir ve ko-
roner arter hastalig1 gelisimine neden olabilir. Tip
II diyabetli hastalarda antidiyabetik tedavi uygula-
masina ragmen dislipidemi goriilebilir ve bu durum
insiilin direnci ile yakindan iligkilidir. Orta dere-
cede hipertrigliseridemi ve plazma HDL-C seviyesi
disiik bulunurken, total ve LDL-C seviyesi diyabe-
tik olmayan kisilerle benzer seviyededir. Ancak bu
olgularda LDL partikiilleri normalden daha kiigiik
ve yogun, muhtemelen de daha aterojeniktir. Tip
IT diyabetli hastalarda olusan dislipidemi tedavi-
sinde; ozellikle sigara kullanimi, obezite ve hiper-
tansiyon gibi risk faktorleri eslik ediyor ise
antidiyabetik ajanlar yaninda yagdan fakir diyet,
fibratlar, heparin, omega 3 yag asitleri ve plazma-
ferez kullanimi 6nerilen diger yontemlerdir.’

Primer nefrotik sendromlu olgularda hiperli-
pidemi sik karsilagilan bir komplikasyondur. Nef-
rotik sendromlu olgularda total ve LDL-C seviyesi
artarken HDL-C hafif diizeyde azalir. Bu hastalarda
mevcut olan hiperlipidemi, kardiyovaskiiler riski
arttirmas: yaninda bobrek hastaliginin ilerleme-
sini hizlandirir. Proteiniiri, serum kolloid onkotik
basincini azaltarak serum proteinlerinde azalma ve
karacigerde lipoproteinlerin sentezinin artigina
sebep olur. Bu nedenle lipid anormalliklerinin cid-
diyeti idrarla protein atiliminin agirhig ile iligkili-
dir. Serum kolesterol ile serum albumin diizeyi
arasinda giiclii negatif korelasyon mevcuttur.'

Kronik bobrek yetmezligi olgularinda ise hi-
pertrigliseridemi ile beraberinde HDL-C seviye-
sinde dustklik izlenir. Son doénem bobrek
yetmezIligi nedeniyle hemodiyaliz ve periton diya-
liz tedavileri uygulanan olgularda aterosklerozda
hizli bir ilerleme goriilebileceginden lipoprotein
bozukluklar: yogun bir sekilde tedavi edilmelidir.
Bobrek transplantasyonu sonrasinda uygulanan
glukokortikoid ve siklosporin gibi immiinsiipresif
tedaviler plazma TG seviyesinde artiga ve HDL-C

seviyesinde azalmaya neden olur.'"'

Hepatik glikojenozlarda hiperlipoproteinemi
goriilebilir. Hiperlipidemiye eger hepatomegali
eslik ediyor ise karaciger glikojenozlar1 akla gel-
melidir. Glikolitik yolun hizlanmasi ve buna bagh

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2014;23(1)
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olarak lipid sentezinde prekiirsor olan asetil
KoA’nin artisina baglh olarak hiperlipidemi gorii-
lir. Glikojen depo hastalarinda lipoproteinlerin li-
polizinin azaldig1 gosterilmistir, buna bagl olarak
TG’lerin kandan temizlenmesi azalmistir. Puberte
sonrasinda iyi metabolik kontrole ragmen plazma
lipid seviyeleri yiiksek diizeyde seyrederse HMG-
CoA rediiktaz inhibitorleri ve fibratlar kullanilabi-

lir.14

Gebelikte ilerleyici olarak serum total koleste-
rol, TG’ler, HDL-C, LDL-C ve apolipoprotein B se-
viyelerinde artis olur. Gebelikte gelisen hiperlipi-
deminin aterojenik olup olmadig: tam olarak bilin-
memektedir. Literatiirdeki baz1 caligmalarda iligki
kurulamazken, gebeligin bazilarinda kardiyovas-
kiiler hastaliklardan koruyucu oldugu, bazilarinda
ise kardiyovaskiiler hastalik riskini arttirdigi goste-
rilmistir. Gebelikte gelisen hiperlipidemiye HDL-C
seviyesinde artis eslik ettiginden endotel fonksi-
yonlarina koruyucu 6zellik gostermektedir. Ancak
nadir de olsa gebelikte lipoprotein lipaz eksikligine
bagh plazma TG seviyesinde ciddi derecede artig
olmakta, anne ve fetiis i¢in tehlike olusturabilmek-
tedir. Genel olarak serum lipidlerinde kisa siireli
fizyolojik artisin gebelikte kardiyovaskiiler hasta-
Iik riskini arttirmadig digiintilmektedir.

Kolestaz, LDL’ye benzeyen lipoprotein parti-
kiillerinin artigina baglh olarak total kolesterol dii-
zeyinde artiga sebep olur. Hepatoseliiler hastalik-
larda ise daha siklikla hipertrigliseridemi gozlenir.
Obezite ve insiilin direnci ile gii¢lii bir iliskisi bu-
lunan alkole bagli olmayan yaglh karacigerde de
benzer bir durum s6z konusudur. Obstriiktif kara-
ciger hastaliklarindan 6zellikle primer biliyer siroz,
lipoprotein-X olarak adlandirilan anormal lipopro-
teinlerin olusumuna sebep olur. Bu anormal yapida
lipoprotein, lesitin kolesterol agil transferaz eksik-
ligi olan hastalarda da birikmektedir. Lipoprotein-
X birikimi neticesinde yiliz ve palmar bolgelerde
yaygin ksantomlar olusur. Viral ve alkolik hepatit-
ler gibi akut hepatoseliiler hastaliklarda da lipop-

rotein bozukluklarina rastlanabilir.'®!”

Agir1 alkol kullanimi; hepatik TG iiretiminde
artisa, yagh karacigere ve sonrasinda hepatik
VLDL sekresyonunda artisa sebep olarak hipert-

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2014;23(1)

rigliseridemiye neden olur. Hipertrigliseridemi
pankreatit olusumuna neden olabilir. Ozellikle
adolesan donemde dislipidemi nedenleri arasinda
alkol kullanimi sorgulanmalidir.'®

Anoreksia nervozanin bulumik alt tipinde hi-
perkolesterolemi goriilebilir. Adipoz dokunun
kaybina ikincil gelisen endokrin degisiklikler, ko-
lesterol ve safra asit dongiisiiniin azalmasi, agligin
tetiklemesi ile periferal kolesteroliin karacigere
akiginin artigi, karacigerde kolesterol sentezinin
baskilanmasi, karaciger LDL reseptor aktivitesinin
azalmasi sonucunda LDL katabolizmasinin gecik-
mesi, T3 konsantrasyonun azalmasi ve yiiksek yag
icerikli diyet tiiketildigi donemde alinan koleste-
roliin emiliminin artis1 gibi mekanizmalar sorum-
ludur. Anoreksia nervozali hastalarda; yeniden
beslenmeye baslanmasi ve kilo alimi ile kolesterol
metabolizmas1 normale doner ve lipid diistiriici
ila¢ tedavisine gerek duyulmaz."

Pediatrik hastalarda kullanilan baz ilaglar dis-
lipidemiye neden olur (Tablo 3). Bazi olgularda al-
ternatif ila¢ tedavisi uygulanmasi gerekebilir.

Tiazid diiiretikleri plazma TG seviyelerini
yiikseltebilir.

Beta bloker kullanimi (6zellikle beta-1 selektif
olmayanlar) ile HDL-C seviyesinde azalma ve TG
diizeylerinde artig goriilebilir.

Antikonviilzan ilaglardan fenitoin serum TG
seviyesini arttirabilir. Uzun dénem karbamazepin
kullanimi lipid profilini aterojenik yonde degisti-
rir. Total kolesterol, LDL-C ve TG diizeylerinde
artig gorulir.

Oral retinoik asit gibi kisa periyotlarda kulla-

nilan ilag tedavilerine ikincil gelisen hiperlipide-
miler klinik olarak tolere edilebilir.

TABLO 3: lag liskili dislipidemiler.
ilag TG LDL-C HDL-C
Tiyazidler 1 t
B blokerler 1 1
Ostrojen i 1
Retinoik asitler 1
Proteaz inhibitdrleri T i 4
Siklosporinler - 1
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Akut 16semilerin indiiksiyon tedavisi sirasinda
kullanilan asparaginaz ve kortikosteroidler ciddi
diizeyde lipid anormalliklerine neden olabilirler.

Asparaginaz kullanimi 6zellikle TG seviye-
sinde ciddi yiikselmelere neden olabilir. Hipertrig-
liseridemiye bagl gelisen akut pankreatit tedavi-
sinde aferez tedavisi, TG seviyesini diisiirmede ve
baglantili komplikasyonlar: 6nlemede giivenli ve
etkili bir tedavi gibi gériinmektedir. Aksi takdirde
toplam kardiyovaskiiler risk degerlendirmesi ya-
pilmali ve gerektiginde dislipidemi tedavi edilme-
lidir.2°

Ostrojen igeren preparatlar hepatik VLDL ve
apolipoprotein Al olusumunu arttirarak plazma TG

ve HDL kolesterol diizeylerini arttirabilirler.?"?

Cushing sendromunda goriilen dislipidemi
plazma total kolesterol, LDL-C, VLDL-C ve TG di-
zeyinde artig ile karakterizedir. Faggiano ve ark.
yaptiklar ¢calismada Cushing sendromlu olgularin
saglikli olgular ile kiyaslandiginda total ve LDL-C
seviyelerinin daha yiiksek ve HDL-C diizeylerinin
ise daha disiik oldugunu gostermislerdir.”® Kronik
hiperkortizolemi yag kiitlesinin artis1 ile sonugla-
nir. Yapilan ¢aligmalarda hiperkortizoleminin dii-
zeltilmesi ile hiperlipideminin normale déndiigi,
ancak tam olarak diizelmedigi gosterilmistir. Cus-
hing sendromunda gelisen hiperlipidemi yonetimi
icin goris birligi yoktur; ancak hiperkortizolizm
cesitli kardiyovaskiiler hastaliklarla iligkilendiril-
mektedir. Ketokonazol, Cushing sendromu tedavi-
sinde siklikla kullanilan bir ajandir. Ketokanozol
ayni zamanda metilsterolden kolesterol olusum ba-
samagini dogrudan bloke ederek kolesterol biyo-
sentezini inhibe etmektedir. Dolayl yolla ise; sterol
ara Urlinleri HMG-CoA rediiktazi inhibe ederek
kolesterol biyosentezini inhibe eder. Ketokanozol,
hepatik P450 enzimlerini inhibisyon yoluyla bir-
¢ok ilacin metabolizmasini degistirebilir. Simvasta-
tin, lovastatin ve atorvastatin sitokrom P450
CYP3A4 yardimiyla metabolize olur; bu nedenle
plazma konsantrasyonlar: ve miyotoksisite riski ke-
tokanozol ile birlikte kullanildiklarinda artar.
Cushing sendromunda pravastatin ve rosuvastatin
degismeden viicuttan uzaklastirildigindan tercih
edilmelidir.

26

Insan immiinyetmezlik viriisii (HIV) ile en-
fekte bireylerde onlar ateroskleroza yatkin hale
getiren metabolik anormallikler (dislipidemi ve
diabetes mellitus) goriilebilir. Bu anormallikler
multifaktoriyeldir ve bu durum bizzat HIV enfek-
siyonu veya antiviral tedavi toksisitesi ile iligkili
olabilir. HIV enfeksiyonunda ilk agamada HDL-C
seviyesinde azalma oldugu, sonrasinda gelisen
LDL-C’de azalmay1 TG ve VLDL-C seviyesinde ar-
tisin izledigi rapor edilmistir. HI'V hastalarindaki
lipoprotein anormalliklerinin nedeni tam olarak bi-
linmemektedir. Son donemde yapilan ¢aligmalarda
HIV ile enfekte bireylerde visseral adipoz doku ar-
tisinin TG seviyesinde artig ile iligkili oldugu gos-
terilmistir. Literatiirdeki bir ¢aligmada; HIV ile
enfekte bireylerde plasebo kullanimi ile zidovudin
monoterapisinin TG seviyesi {izerine etkisi kiyas-
lanmis ve zidovudin kullanan grupta TG diizeyle-
rinde anlaml bir azalma tespit edilmistir. Diger bir
calismada ise tedaviye proteaz inhibitorii eklenmesi
ile HIV ile enfekte bireylerin TG ve LDL-C diizey-
lerinde artis oldugu gosterilmistir. Ayrica son yil-
larda yapilan c¢aligmalarda HIV ile enfekte
bireylerin miyokard infarktiisiinden hastaneye
yatis sikliginin kontrol gruba gore iki kat daha sik
oldugu gosterilmistir.?*?’

Sepsis TG yiiksekligine sebep olan sekonder
hiperlipidemi nedenleri arasinda yer alir. Endo-
toksin, TNF-«a ve interlokin-6 gibi inflamatuar si-
tokinlerin dretimini arttirarak lipoprotein lipaz
araciligi ile VLDL’lerin TG alimim azaltir ve lipo-
genezi arttirarak TG konsantrasyonunda artisa
neden olur. Bu nedenle sepsise ikincil gelisen hi-
pertrigliserideminin en iyi tedavi yolu septik oda-
gin tedavisidir.”®

Sizofrenili hastalarda; DM, hipertansiyon, hi-
perlipidemi ve kardiyovaskiiler hastalik prevalan-
sinin arttigl gosterilmistir. Bu hastalarda saglikli
olmayan yasam tarzi (fiziksel aktivitenin azalmasi,
kotii diyet se¢imi) obezite ve hiperlipideminin asil
sebebi gibi goriinmektedir. Cocuklarda ve erigkin
sizofreni hastalarinda yapilan ¢aligmalar da antip-
sikotik ila¢ kullaniminin metabolik sendrom ve hi-
perlipidemi gelisiminde 6nemini ortaya koymus-

tur.”

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2014;23(1)
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I DIGER NEDENLER

Gut hastalifina ikincil hipertrigliseridemi gelisebi-
lir. Literatiirdeki bir c¢aligmada gut hastalig:
nedeni ile izlenen olgularin %20’sinde TG yiiksek-
ligine rastlanmis ve hiperiiriseminin diizelmesine
ragmen hiperlipideminin sebat ettigi gosterilmis-
tir.3

Niemann Pick hastaligi, asit sfingomiyelinaz
eksikligine bagl gelisen kalitsal metabolik bir bo-
zukluktur. Niemann Pick Tip A/B hastalar atero-
jenik lipid profiline sahiptir; 6zellikle de disiik
HDL-C diizeyi, en karakteristik olanidir. TG ve
LDL-C seviyelerinde artis eslik edebilir. Bu hasta-
larda koroner arter hastalig: riski diistiniilenden
daha siktir.?!

Akut intermittan porfiri; iiroporfinojen I sen-
taz eksikligine bagli olusan metabolik hastaliktir.
Akut intermittan porfiride beta lipoprotein fraksi-
yonunda (LDL-C seviyesinde) artis olduguna dair
yayinlar bulunmakla birlikte, son donemde yapi-
lan ¢alismalarda HDL-C diizeyinin arttig1 savunul-
maktadir.32%

Wolman hastaligi, LDL’yi metabolize eden
hiicrelerin lizozomlarinda asit lipaz enzim eksik-
ligi sonucu gelisen metabolik bir hastaliktir. Wol-
man hastaliginda LDL klirens hiz1 azaldigindan
dolay1 hiperkolesterolemi goriiliir. Koroner kalp
hastalig1 riski artmigtir.>*

Lipodistrofiler, yag doku depolarinin kismi
veya genel kaybi ile karakterize bozukluklardir. Je-
neralize lipodistrofili hastalarda siddetli insiilin di-
renci, hipertrigliseridemi, erken yasta DM ve
hepatosteatoz saptanir.®

Hemofagositik lenfohistiyositoz (HLH), sik-
likla 6liime neden olan bir hastalik olup; sendro-
mik, nonsendromik ailevi (primer, FHLH) veya
akkiz formlar1 vardir. HLH’nin her iki formunda
da ortak olarak tani belirtecleri arasinda hipertrig-
liseridemi yer alir.®

Liziniirik protein intolerans: (LPI), otozomal
resesif kalitilan lizin, arjinin ve ornitin gibi katyo-
nik amino asitlerin transportunda bozukluk ile ka-
rakterize metabolik bir hastaliktir. Tanner ve ark.;
3-64 yas arasinda, LPI tanisi ile izledikleri 39 olgu-
nun lipid profilini degerlendirdiklerinde; olgularin
total-C ve TG seviyelerinin olduk¢a yiiksek oldu-
gunu gostermislerdir.®” Hastalarin yas artis1 ve bob-
rek fonksiyonlarindaki bozulma ile hiperlipide-
milerinin agirlastigini gostermislerdir.

Sekonder hiperlipidemiler siklikla cevresel
faktorler (diyet, sigara, alkol kullanimi), metabolik
sendrom ve iligkili hastaliklar, ilaglara bagh olarak
meydana gelmektedir. Ateroskleroz hélen en
O6nemli mortalite nedenidir. Calismalarda aterosk-
lerotik degisikliklerin ¢ocukluk ¢aginda basladigini
ve derecesinin TG, LDL-C yiiksekligi, HDL koles-
terol diisiikliigii, hipertansiyon, diyabet, obezite, si-
gara kullanimi ve fiziksel inaktivite gibi risk
faktorleri ile korele oldugu gosterilmigtir. Yiiksek
riskli cocuklarin saptanarak tedavilerine ¢ocukluk
¢agindan itibaren baglanmasi ile erigkin donemde
ortaya ¢ikabilecek koroner kalp hastaliginin gecik-
tirilebilecegi veya tamamen o6nlenebilecegi imit
edilmektedir. Sonug olarak, giintimiizde sekonder
hiperlipidemili bireylerde de lipid profiline ve eglik
eden hastalik durumuna gore etkin tedavi proto-
kolii diizenlenerek kardiyovaskiiler hastalik riski
en aza indirgenmeye ¢alisgilmalidir.®®
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