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Az do dalekého Toronta jsme se vydali vstfic 18. mezina-
rodnimu sympoziu o ateroskleréze (XVIIIth International
Symposium on Atherosclerosis), které probihalo ve dnech
9.—12 ¢ervna 2018. Tato konference je pofadana Interna-
tional Atherosclerosis Society jedenkrat za t¥i roky. Pro-
gram sympozia byl opravdu nabity, sou¢asné probihalo az
7 sekci. Rozsahla byla také posterova sekce, ve které se
nachazelo okolo 400 poster0. Radi bychom podali zpravu
o nékolika prispévcich, které nas zaujaly.

Prvni vysledky z mezinarodniho registru déti
s homozygotni FH (hoFH) Ié¢enych LDL-aferézou
Dr. llse Luirink z Amsterodamu uvedla pfitomné do proble-
matiky déti s hoFH. Recentné byl spustén mezinarodni re-
gistr aferézovanych déti s hoFH nazvany CHAIN (Children
with Homozygous familial hypercholesterolaemia on Aphe-
resis: INternational registry). K zasadnim zavérim zatim
neni k dispozici dostate¢né mnozstvidat, ale i tato prvni sou-
hrnna data byla jisté zajimava. Primérny vék stanoveni dia-
gndzy u déti v tomto registru byl 5,3 + 3,3 let. Vechny déti
zafazené do registru maji mutaci v genu pro LDL-receptor,
pficemz 78 % z nich je smisenymi heterozygoty a 22 % pra-
vymi homozygoty. V dobé diagndzy meéla xantomy vétsina
déti (87,5 %), arcus lipoides byl méné ¢asty (17,5 %). Pramérny
vek pii zacatku aferézy byl 8,0 + 3,5 let. Skoro polovina déti
podstupovala aferézu Tkrat tydne, 24,2 % 2krat tydne. Uspés-
nost léchy v kratkém ¢asovém obdobi byla nezpochybnitelna
— doslo jak k redukci hodnot LDL-cholesterolu, tak i ke zmen-
$eni xantomu u vice nez 50 % déti. K ziskani dat o dlouho-
dobé Uspésnosti této terapie bude zapotiebi prospektivniho
sledovani pacientd.

Pronas jsou data z tohoto registru jisté zajimava, nebot
v Ceské republice neni v tuto chvili znamo ani jedno dité
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s diagndzou homozygotni FH. Pouze u 2 z ¢eskych homo-
zygotU byla diagndza stanovena pred 15. rokem Zivota.

Existuje souvislost mezi vyssi hladinou
lipoproteinu (a) a aortalni stenézou?

Dr. George Thanassoulis z McGill University v Montrealu se
ve své prednasce zabyval popularnim lipoproteinem (a)/
Lp(a), a to jeho vztahem k aortalni stendze a infarktu myo-
kardu. Dle vysledkd populaéni studie, kterou proved! jeho
tym, jsou 1 ze 14 infarktd myokardu a 1 ze 7 piipad0 aor-
talni stendzy spojeny s vyskytem vyssi hodnoty Lp (a). Hla-
dina Lp(a) je jak zndmo podminéna geneticky a zvysena je
u 1z 5 pacientt, takze je nejcastéjsi dédi¢nou dyslipidemii
vUbec. Dle Dr. Thanassoulise by mél byt zaveden screening
Lp(a), nasledovany redukci pridatnych kardiovaskularnich
rizik jakoZto prevence akutniho koronarniho syndromu
a aortalni stendzy.

Lécba pomoci LCAT?
LCAT aneb lecitincholinacyltransferaza je enzym kataly-
zujici esterifikaci cholesterolu. Dr. Marcelo Amar z Natio-
nal Heart, Lung and Blood Institute v Bethesdé prezento-
val praci, zabyvajici se vlivem LCAT na léky indukovanou
intrahepatalni cholestazu. Lipoprotein X (Lp-X) je abnor-
malni multilamelarni ¢astice, k jejiz tvorbé dochazi u riz-
nych onemocnéni — napt. u tézkych forem cholestazy.
Familidrné podminény deficit LCAT neboli ,nemoc rybich
oci" (podle typickych rohovkovych opacit) je také spojen
s tvorbou patologické ¢astice Lp-X a jejim uklddanim do glo-
merulY, ndsledkem ¢ehoz dochazi postupneé k rozvoji renaini
insuficience. Pro tyto jedince je charakteristicka nizka hla-
dina esterifikovaného cholesterolu, lehce zvysena hodnota
triglycerid0 a nizka hladina HDL-cholesterolu. Dle studie pu-
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blikované v Journal of Clinical Lipidology — 2016; 10(2):356—
367; Shamburek et al. Familial lecithin:cholesterol acyltrans-
ferase deficiency: First-in-human treatment with enzyme
replacement — je prokazéno, ze podavani rekombinant-
niho LCAT pacientim s LCAT deficitem vede k redukci Lp-X
a také k normalizaci hladin lipid0.

Lp-X je pfitomen také u nékterych jaternich onemoc-
néni jako je napt. primarni bilidrni cirhéza, primarni sklero-
tizujici cholangitida, cholestatickd onemocnéni jater a pfi
alkoholismu. Tym dr. Amara se zaméfil na otazku, zdali dojde
pii podavani LCAT enzymu k redukci mnoZstvi Lp-X ¢astic
také u jinych onemocnéni nez jen u LCAT deficience. Sledovali
efekt sou¢asného podavani LCAT enzymu a ANIT, coz je alfa-
-naftylizothiokyanat, jehoz jedina davka zpUsobuje u hlo-
davcu akutni intrahepatalni cholestazu, prechodné posko-
zeni epitelovych bunék zlu¢ovodU, destrukci periportalnich
hepatocytU a tvorbu Lp-X. Vysledkem bylo zjisténi, ze
mysi, kterym byl zaroven s ANIT poddvan enzym LCAT sice
vyvinuly intrahepatalni cholestazu, ale byly chranéné proti
tvorbé Lp-X, a tak i proti jeho dalsim negativnim dopaddm.

Podavani LCAT by tedy mohlo byt nejen l1é¢bou pii jeho
deficitu, ale také pro mnoho jinych onemocnéni, jez jsou
provazené renalni insuficienci zpUsobenou tvorbou Lp-X.

Sympozium ScreenPro FH

Velice poutné bylo sympozium ScreenPro FH, na némz
prezentovali sva data zastupci jednotlivych zemi. Screen-
Pro FH je projekt sdruzujici pacienty s FH z centralni, jizni
a vychodni Evropy. V kvétnu 2018 bylo v databazi Ucty-
hodnych 23 151 pacientu.

Béhem tohoto sympozia se vystiidalo celkem 10 predna-
Sejicich, pricemz Uvodniho slova se ujal prof. R. Ceska, vedou-
ci celého projektu. Existuji velké rozdily v moznostech a do-
stupnosti diagnostiky i terapie mezi jednotlivymi zemémi.
Kuprikladu v Bosné neni dostupné zadné genetické testova-
ni poruch lipidového metabolizmu, na Slovensku neni hraze-
no pojistovnou (do roku 2017 bylo hrazeno z grantu). V Rusku
neni dosud dostupna lécthba PCSK9i, v Madarsku ezetimib
a v Bosné neni mozné pacienty lécit ezetimibem, PCSK9i ani
LDL-aferézou. Bylo velmi pou¢né uvédomit si tyto velké roz-
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dily a nasledné docenit moznosti, jez jsou u nas pacientim
nabizeny a povazovany za standardni.

Horké novinky ve svété studii
Jako jiz tradi¢né byl blok vénovany vysledkum aktualnich
studii (hot lines) jednim z nejhojnéji navstivenych vibec.

Prezentovany byly studie ODYSSEY OUTCOMES Trial,
LOWER, CLEAR TRANQUILITY, COMPASS, CANHEART FH
Study a studie s pemafibratem.

0 vlivu pemafibratu na dyslipidémii — vysledcich studie
faze 11/11l prednasel Shun Ishibashi z Jichi Medical Univer-
sity v japonském Tochigi. Srovnavano bylo 955 pacientu lé-
¢enych pemafibratem a 298 pacientu uzivajicich placebo.

U skupiny uzivajici pemafibrat doslo ke snizeni koncent-
race triglycerid o0 45—-50 % a zvySeni HDL-cholesterolu 0 16—
18%. Zajimavy byl fakt, ze nebyl pozorovan zadny rozdil ve sni-
Zeni hodnot triglycerid0 v zavislosti na véku, pohlavi, BMI,
vstupni hodnoté triglyceridd, pritomnosti jaterni steatdzy,
uzivani statin0 a vstupni glomerularmni filtraci. Dle zavéru této
studie je pemafibrat ve srovnani s placebem bezpecny.

I1l. interni klinika na ISA v Torontu

Za nasi kliniku byly na kongresu prezentovany dva postery,
prvni zabyvajici se souhrnnou charakteristikou pacientd
s homozygotni familiarni hypercholesterolemii v Ceské re-
publice (CR) a druhy ukazujici kontrolu kardiovaskularnich ri-
zikovych faktord v primarni pééi v CR, tj. vysledky prozkumu
Lipicontrol.

Kam pristé?

PFistim domovem International Symposium on Atherosc-
lerosis bude Kyoto v roce 2021, tak tedy Mitsuketa (aneb
japonsky na shledanou)!

Na zavér bychom radi podékovali projektu ScreenPro FH, In-
ternational Atherosclerosis Society za poskytnuti cestovniho
grantu a také spolecnosti Servier za poskytnuti dat z pro-
zkumu Lipicontrol a dalsi podporu. Vznik prezentovanych pos-
ter0 byl podporen grantem AZV 15-28277A.
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