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besonders schwer.

Familidre Hypercholesterindmie: |
Wird die Erkrankung von beiden -
Elternteilen vererbt, verlduft sie
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Die unsichtbare Gefahr:

Familiare

Erndhrung. Die klinischen
Symptome einer familidren
Hypercholesterindmie zei-
gen sich hdufig schon sehr
friih. Charakteristisch sind
extrem hohe LDL-Choleste-
rinwerte, die zu athero-
sklerotischen Veranderun-
gen fiihren. Lebensstildn-
derungen konnen helfen.

Von Kurt Widhalm und
Karin Fallmann

Ein junger, gesund wirkender 33-jidh-
riger Mann erleidet unerwartet ei-
nen schweren Herzinfarkt und wird
sofort auf eine kardiologische Stati-
on gebracht. Ein Herzkatheter wird
als Untersuchungs- und gleichzeitig
Behandlungsmethode  umgehend
eingesetzt. Die Arztinnen und Arzte
entdecken einen fast vollstindigen
Verschluss einer der Koronararterien
und setzen einen Stent. Der Patient
tibersteht den Eingriff gut und er-
langt seine Gesundheit und Arbeits-
fahigkeit weitgehend zuriick.

Bei der Erhebung der Kranken-
geschichte stellen die Behandelnden
fest, dass mehrere seiner Verwand-
ten im Alter zwischen 40 und 55 Jah-
ren Herzinfarkte hatten, die teilweise
auch tédlich verliefen. Blutuntersu-
chungen des Patienten zeigen einen
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Gesamtcholesterinwert von
400mg/dl, der unter 200mg/dl liegen
sollte, und einen LDL-Cholesterin-
wert von 300mg/dl, der unter
130mg/dl liegen sollte.

Dieser Fall ist typisch fiir einen
Patienten mit familidrer Hypercho-
lesterindmie (FH). Solche Choleste-
rinablagerungen treten bereits bei
Kindern mit FH auf und kénnen
durch  Ultraschalluntersuchungen
der Arterienwand (Intima-Media-
Dicke, IMT) festgestellt werden.

Atherosklerotische Plaques

Cholesterin ist ein lebenswichtiger
Baustein, aus dem der Korper ver-
schiedene Hormone produziert. Der
grofite Teil des Cholesterins wird
vom Korper in der Leber produziert,
ein kleinerer Teil wird iiber die Nah-
rung aufgenommen. LDL (Low-Den-
sity Lipoprotein)-Cholesterin ist der
eigentliche Risikofaktor, da es das
Cholesterin in die Gefifle bringt,
wihrend HDL (High-Density Lipo-
protein)-Cholesterin fiir den Riick-
transport von Cholesterin in die Le-
ber sorgt. Auf der Innenhaut der Ge-
fife findet der Krankheitsprozess
statt, namlich die Bildung von zu-
ndchst stark fettigen, spdter auch
teilweise verkalkten Plaques, den
atherosklerotischen Plaques (Abb.
2). Platzt eine solche Plaque, kommt
ihr Inhalt, der unter anderem reich
an Cholesterin ist, in direkten Kon-
takt mit dem Blut. Dann kann sich
ein Herzinfarkt, ein Schlaganfall
oder eine akute Durchblutungssto-
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Es gibt keine
Grenzwerte
zum Ausschluss
einer FH.

Mag. Karin Fallmann
Osterreichisches Akademisches
Institut fiir Erndhrungsmedizin
(OAIE), Wien

rung im Bein bzw. Fuf} entwickeln.
Ein erhohter LDL-Cholesterinspiegel
im Blut begtinstigt diesen Prozess.

Prévalenz von FH

Die Prévalenz von FH liegt bei etwa
1:250. Die FH basiert auf einer gene-
tischen Verdanderung. Aufgrund ei-
nes genetischen Defekts funktionie-
ren die LDL-Rezeptoren in der Leber
nur teilweise. Dabei kann zwischen
zwei Formen unterschieden werden.
Wird die Erkrankung nur von einem
Elternteil vererbt (heterozygot), ist
das Risiko fiir einen Herzinfarkt im
Alter von 40 bis 60 Jahren hoch. Wird
die Erkrankung hingegen von beiden
Elternteilen vererbt (homozygot),
verlduft sie besonders schwer. Die
Betroffenen sterben in der Regel im
Kindesalter an den Folgen eines
schweren Herzinfarkts. Diese Form
ist jedoch sehr selten und liegt etwa
bei 1:500.000, genaue Zahlen liegen
nicht vor.

Anamnese und Lipid-Screening

Der Grund, warum FH hiufig zu spit
und selten diagnostiziert wird, liegt
darin, dass die betroffenen Patien-
tinnen und Patienten zunichst keine
Symptome zeigen. Auch bei einer
klinischen Untersuchung, wie sie
vom Haus- oder Kinderarzt durchge-
fithrt werden kann, sind keine Ver-
dnderungen festzustellen.

Die klinische Diagnose einer FH
in einem frithen Stadium erfolgt
durch das Abkldren der Cholesterin-
werte (LDL-Cholesterin > 190 mg/d];
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Hypercholesterinamie

bei Kindern unter 16 Jahren: LDL-
Cholesterin ca. 110-130 mg/dl) und
einer positiven Familienanamnese
(vorzeitige ~ Herz-Kreislauf-Erkran-
kungen in der Familie oder Ver-
wandte ersten Grades mit LDL > 190
mg/dl). Die Familienanamnese legt
den Verdacht auf FH nahe, wenn
mehrere nahe Verwandte bereits un-
gewohnlich friih erkrankt oder an ei-
nem Herzinfarkt gestorben sind -
zum Beispiel zwischen dem 40. und
55. Lebensjahr, bei homozygoter FH
sogar frither. Im Labor kionnen er-
hohte Cholesterinwerte mit einem
einfachen Bluttest nachgewiesen
werden. Es gibt jedoch keine eindeu-
tigen Grenzwerte, unterhalb derer
eine FH eindeutig ausgeschlossen
werden kann. Umgekehrt gibt es kei-
nen definierten Cholesterinwert,
oberhalb dessen eine FH mit Sicher-
heit diagnostiziert werden kann. Ein
positiver Gentest kann eine FH
nachweisen, ein negativer Test
schlief3t diese jedoch nicht aus.
Bevor ein universelles Lipid-
Screening empfohlen werden kann,
muss nachgewiesen sein, dass der
Nutzen die Risiken und Kosten {iber-
steigt. Die relativ geringe Inan-
spruchnahme von Lipid-Screenings,
die in neueren Studien festgestellt
wurde, konnte das Zégern der Arz-
tinnen und Arzte widerspiegeln,
Bluttests bei Kindern ohne solche
Nachweise durchzufithren. Familien
konnten zudem zogern, diese Tests
durchfiihren zu lassen, weil sie zeit-
und/oder kostenintensiven Eingrif-
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fen skeptisch gegeniiberstehen, die
sie als zu aggressiv fiir ihre Kinder
ansehen. Es bedarf in Zukunft quali-
tativ hochwertiger Studien, die bes-
sere Abschdtzungen des Nutzens
und Schadens von Lipid-Screenings
bei Kindern liefern.

Erndhrungstherapie und
Lebensstildnderung

Grundlage der Behandlung von FH ist
die Anderung des Lebensstils. Dabei
ist eine gesunde Erndhrung genauso
wichtig wie regelmifliige korperliche
Aktivitat. Ubergewicht sollte vermie-
den oder reduziert werden. Die meis-
ten Patientinnen und Patienten mit
FH sind jedoch normalgewichtig.

Die Erndhrung ist die wichtigste
Basismafinahme fiir die Intervention
bei allen Hyperlipoproteinamien. In
der Regel kann davon ausgegangen
werden, dass durch gezielte Erndh-
rungsmafinahmen langfristig eine
Senkung der Cholesterinkonzentra-
tion um zehn bis 15 Prozent moglich
ist. Grundlage der Erndhrungsthera-
pie ist die Reduktion der Gesamtfett-
zufuhr, insbesondere die Zufuhr von
gesittigten Fettsduren. Die Choleste-
rinaufnahme tiber die Nahrung soll-
te unter 300 mg/Tag liegen.

Die Fettaufnahme sollte auf etwa
30 Prozent der zugefiihrten Energie
begrenzt werden. Das bedeutet, dass
alle fetthaltigen Lebensmittel so weit
wie moglich gemieden werden soll-
ten. Dariiber hinaus ist es sinnvoll,
gesittigte (vor allem tierische) Fette
durch einfach und mehrfach unge-
séttigte Fettsduren wie zum Beispiel
Rapsol oder Olivendl zu ersetzen.

Eine weitere Senkung sowohl der
LDL- als auch der Gesamtcholeste-
rinwerte um etwa zehn Prozent kann
erreicht werden, indem tierisches Ei-
weif} - allen voran Fleisch - durch
pflanzliches Eiweify wie beispiels-
weise Soja ersetzt wird. Zucker, ge-
siifite Lebensmittel sowie Weiflbrot
und geschilter Reis sollen reduziert
und stattdessen Vollkornprodukte
verwendet werden. Eine Anderung
des Lebensstils allein reicht in vielen
Fillen, vor allem auf lange Sicht,
nicht aus.

Medikamente und LDL-Apherese

Derzeit sind Statine die medika-
mentdse Standardtherapie fiir FH,
die auch bei Kindern im Alter von
sechs bis acht Jahren eingesetzt
werden kann. Statine wirken, in-
dem sie die korpereigene Choleste-
rinproduktion in der Leber hem-
men. Es gibt ausreichend Daten, die
zeigen, dass diese Therapie wirk-
sam ist und das Auftreten von Ge-
fafverdnderungen verhindern oder
zumindest verzogern kann. Die Eu-
ropean Society of Cardiology (ESC)
gibt bei Erwachsenen auch ohne ar-
teriosklerotische =~ Manifestationen
Zielwerte in der Groflenordnung
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Fetthaltige Le-
bensmittel sollen
weitgehend ver-
mieden werden.

Univ.-Prof. Dr. Kurt Widhalm
Osterreichisches Akademisches
Institut fiir Erndhrungsmedizin
(OAIE), Wien
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von 70 mg/dl und darunter an.
Reicht dies allein nicht aus, kénnen
zusitzlich oder - wenn Statine nicht
vertragen werden - Cholesterin-Re-
sorptionshemmer aus dem Darm
(z. B. Ezetimib) eingesetzt werden.
Nebenwirkungen von Statinen sind
sehr selten, kommen aber bei hohe-
ren Dosierungen vor. Zusitzlich
gibt es noch neue, stark LDL-Cho-
lesterin-senkende ~ Medikamente,
die sogenannten PCSK-9-Hemmer,
die nur alle paar Wochen gespritzt
werden miissen. Sie sind derzeit bei
entsprechender Infikation fiir Kin-
der und Jugendliche zugelassen.

Bei schweren Fillen ist die
LDL-Apherese die wichtigste und
wirksamste Therapie, die aktuell
zur Verfligung steht. Bei diesem
Verfahren wird den Patientinnen
und Patienten in einem Kreislauf
Blut entnommen und wieder zuge-
fithrt. Dabei kann dem Blut durch
spezielle Sduren LDL-Cholesterin
entzogen werden. Diese Behand-
lung muss alle ein bis zwei Wochen
durchgefiihrt werden. Sie kann je-
doch das Fortschreiten der Athero-
sklerose bei sehr stark erhchten
LDL-Werten hintanhalten.

Erndhrung: Roter Reis

Roter Reis ist ein mit roten Schimmel-
pilzen fermentierter Reis und wird als
Nahrungsergdnzungsmittel ~ héufig
mit der Aussage beworben, ,den
Cholesterinspiegel rein natiirlich und
ohne Nebenwirkungen zu senken®
Der enthaltene Wirkstoff mit der cho-
lesterinsenkenden Wirkung ist Mona-
colin K und chemisch identisch mit
dem verschreibungspflichtigen Arz-
neistoff Lovastatin. Allerdings kénnen
sowohl Lovastatin als auch Monaco-
lin K Nebenwirkungen auslésen, wie
etwa eine Erhohung des Blutzucker-
spiegels sowie Wechselwirkungen mit
Medikamenten wie zum Beispiel
Blutgerinnungshemmern. Eine Ta-
gesdosis von 3 mg Monacolin darf da-
her keinesfalls iiberschritten werden.
Da die Gehalte von Monacolin K in
Rotschimmelreisprodukten — herstel-
lungsbedingt schwanken, ist der Ein-
satz sehr schwierig.

Das Gremium fiir Lebensmittel-
zusatzstoffe und Lebensmitteln zu-
gesetzte Nihrstoffquellen (ANS) hat
ein wissenschaftliches Gutachten
iiber die Sicherheit von Monacoli-
nen in Rotschimmelreis (RYR) er-
stellt. Dafiir wurden die verfiigba-
ren wissenschaftlichen Erkenntnis-
se tiberpriift. Das Gremium besté-
tigt, dass Monacolin K in Lacton-
form identisch mit Lovastatin ist,
dem Wirkstoff mehrerer Arzneimit-
tel, die in der EU zur Behandlung
von Hypercholesterinimie zugelas-
sen sind. Die verfiigbaren Informa-
tionen iiber die berichteten schédli-
chen Wirkungen beim Menschen
werden vom Gremium als ausrei-

Auf einen Blick. FH ist eine gut be-
schriebene genetische Stérung, bei
der das LDL-Cholesterin und das Ge-
samtcholesterin im Blut deutlich er-
héht sind. Die Erkrankung fiihrt auch
bei jungen Erwachsenen zu GefaRver-
dnderungen und in der Folge zu Herz-
infarkten und anderen GefaBkomplika-
tionen. Die Diagnose einer FH (Fami-
lienanamnese, Cholesterinbestimmun-
gen, Ultraschalluntersuchungen und
genetische Untersuchungen) sollte
friihzeitig gestellt werden. Ein Scree-
ning im Alter von sechs bis zehn Jah-
ren ware sinnvoll, wird derzeit aber
noch sehr wenig in Anspruch genom-
men. Es gibt hinreichende Evidenz da-
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fiir, dass die ersten atheroskleroti-
schen Verdnderungen der FH im Kin-
des- und Jugendalter auftreten und
dass eine friihzeitige Behandlung die
Entwicklung dieser GefaBveranderung
verzogern kann. Dass bisher nur weni-
ge betroffene Patientinnen und Pati-
enten diagnostiziert und behandelt
werden, hat mehrere Griinde:

1. Es gibt keine klinischen Anzeichen

einer FH bei Kindern und Jugendlichen.

2. Bei Arztinnen und Arzten sowie Be-
troffenen gibt es zu wenig Bewusstsein
fiir diese Erkrankung und das Risiko fiir
friihzeitige Herzinfarkte und GefdRver-
dnderungen.

3. Esist nicht ausreichend bekannt,

dass Familien, in denen friihe Infarkte
hdufiger auftreten, untersucht und be-
handelt werden sollten.

4. Es gibtimmer noch Angste und Be-
denken, Kinder und Jugendliche, die
keine Symptome zeigen, medikamentds
zu behandeln.

Die Grundlage der Behandlung ist
eine Anderung des Lebensstils mit ei-
ner gesunden, cholesterinarmen Er-
nahrung und regelmaRiger korperli-
cher Bewegung. Eine friihzeitige Be-
handlung der FH kann das Auftreten
von vaskuldren Ereignissen, ein-
schlieBlich Herzinfarkten, héchst-
wahrscheinlich verhindern.

chend beurteilt, um zu dem Schluss
zu gelangen, dass Monacoline aus
RYR bei Verwendung als Nahrungs-
erginzungsmittel bei einer Anwen-
dungsmenge von 10 mg/Tag Anlass
zu erheblichen Sicherheitsbeden-
ken geben. Auflerdem wurden auch
einzelne Fille schwerer Nebenwir-
kungen fiir Monacoline aus RYR bei
einer Aufnahmemenge von nur
3 mg/Tag beobachtet. Auf der
Grundlage der verfiigbaren Infor-
mationen ist das Gremium in sei-
nem Gutachten nicht in der Lage,
eine Aufnahme von Monacolinen
aus RYR zu ermitteln, die keinen
Anlass zu Bedenken hinsichtlich
schddlicher Auswirkungen auf die
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Gesundheit der Allgemeinbevolke-
rung und gegebenenfalls fiir gefahr-
dete Untergruppen der Bevoélke-
rung gibt. Der Einsatz von Rotem
Reis als Nahrungsergdnzungsmittel
kann daher bei entsprechender In-
fikation fiir die Behandlung von Pa-
tientinnen und Patienten mit FH
empfohlen werden. (EFSA Journal
2018;16(8):5368) mm
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springermedizin.at
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