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Im Sommer 2016 wurde uns ein damals
29-jahriger dialysepflichtiger Patient zur
Evaluation einer schweren Hypertrigly-
zeriddmie (ca. 1.500 mg/dl) vor geplan-
ter Nierentransplantation (Lebendspen-
de) vorgestellt. Der Patient berichtete,
man habe ihm wiederholt ,,weiflliches
Blut“ abgenommen. Der dialysepflichti-
gen Niereninsuffizienz (seit 2013) lag
eine diabetische Nephropathie zugrun-
de. Nach Erstdiagnose des Diabetes mel-
litus (2005) war bei Normalgewicht eine
weiterfithrende Diagnostik hinsichtlich
eines Typ-1-Diabetes sowie monogene-
tischer Diabetesformen (Maturity Onset
Diabetes of the Young - MODY) unauf-
tallig geblieben. Der Insulinbedarf war
mit mehreren hundert Einheiten/Tag
bemerkenswert hoch. Die zuweisenden
Kollegen erbaten sich auch eine Stellung-
nahme hinsichtlich einer etwaigen kom-
binierten Nieren- und Pankreastrans-
plantation.

An weiteren Vorerkrankungen be-
stand ein Zustand nach akuter lympha-
tischer Leukdmie mit Radiochemothe-
rapie und Knochenmark-Transplantati-
on im Kindesalter.

Klinischer Befund und Labor
Das klinische Erscheinungsbild des Pa-
tienten war auffillig mit imposanter
»Voralterung®, Kleinwiichsigkeit und ho-
her Stimmlage. Die Laborproben fielen
bereits makroskopisch auf (Abb. 1), es
bestitigten sich therapienaiv die ambu-
lanten Befunde mit Triglyzeriden um
2.500mg/dl, zudem Nachweis von Chy-
lomikronen im Kiihlschranktest.

Der BMI war normwertig (22,6 kg/m?),
es bestand eine Euthyreose, Alkohol
wurde nicht konsumiert, das HbA,, ent-
sprechend den ambulanten Vorbefun-
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den mit 6,3 % im unteren Zielbereich un-
ter Insulinpumpentherapie. Weiterhin
fielen leicht erhohte Leberwerte auf
(Tab. 1).

Die Familienanamnese fiir Fettstoff-
wechselstérungen war negativ, eine Pan-
kreatitis bisher nicht aufgetreten, ebenso
kein kardiovaskuldres Ereignis.

Einordnung der Befunde

In Zusammenschau der Befunde stellte

sich die Frage nach:

a) der Genese der schweren Hypertri-
glyzeridmie sowie

b) dem Prozedere hinsichtlich der ge-
planten Nierentransplantation mit
drohenden negativen Auswirkungen
der Immunsuppression (insbesonde-
re Steroide, Kalzineurininhibitoren,
mTOR-Inhibitoren) auf den Glukose-
und Lipid-Stoffwechsel [1].

Das Risiko einer erneuten Verschlech-
terung bzw. Exazerbation der Hyper-
triglyzeridimie mit drohenden Akut-
komplikationen (Pankreatitis) stand
dem fatalen Outcome eines Diabetikers
mit einem durchschnittlichen Uberle-
ben <5 Jahre an der Dialyse gegeniiber
(ERA-EDTA Registry, annual report
2014).

Bei unserem Patienten handelte es
sich um einen sog. ,Young cancer sur-
vivor®. Die Ganzkorperbestrahlung
fiihrt zu einer Adipozytendifferenzie-
rungsstorung und ausgepréigten Insu-
linresistenz. Betroffene entwickeln be-
reits in jungen Jahren einen schwer the-
rapierbaren Typ-2-Diabetes mit rasch
fortschreitender Endorganschidigung.
Die Aktivitat der Lipoproteinlipase ist
deutlich reduziert. Das Fettgewebe
kann seiner Aufgabe als ,Puffer” nach

der Nahrungsaufnahme nicht mehr
nachkommen und es kommt zu massi-
ven Hypertriglyzeridimien mit ekto-
pen Lipidakkumulationen z.B. im Be-
reich der Leber (NASH) [2, 3]. Die
Ganzkorperbestrahlung erklarte ferner
den Hypogonadismus und Minder-
wuchs.

Therapeutisch wurde eine Alkoholka-
renz bereits durchgefiihrt, die Diabetes-
Einstellung war sehr gut, eine weitere
Gewichtsreduktion nicht erstrebenswert.

Abb. 1: Serum- -
Rohrchen (,Kuhl-
schranktest”).
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Wir empfahlen eine fettarme Didt (max.
25-40g/Tag = 10-20% der aufgenom-
menen kcal) sowie den Verzicht auf
schnellresorbierbare ~ Kohlenhydrate.
Medikamentos leiteten wir eine Fibrat-
therapie ein, ergidnzt durch Omega-
3-Fettsduren zu den Mahlzeiten. Hin-
sichtlich des Hypogonadismus setzten
wir die vor ldngerer Zeit abgesetzte Sub-
stitutionstherapie erneut an.

Beziiglich der geplanten Nierentrans-
plantation empfahlen wir das Therapie-
ansprechen auf o.g. Mafinahmen abzu-
warten, eine grundsatzliche Kontraindi-
kation bestand nicht. Im Hinblick auf
die Gesamtprognose des Patienten sollte
eine Nierentransplantation angestrebt
werden. Bei nachweislich erhaltener en-
dokriner Pankreasfunktion (erhhtes C-
Peptid) und ausgepragter Insulinresis-
tenz als Ursache des Diabetes mellitus
ergab sich keine Indikation zur kombi-
nierten Nieren- und Pankreastransplan-
tation.

Verlauf

Nach zwischenzeitlicher Stabilisierung
des Lipidstoffwechsels mit Triglyzeriden
<500mg/dl wurde unser Patient im Fe-
bruar 2017 einer Lebendnierentrans-

plantation zugefiihrt, die Organfunkti-
on ist bis heute gut.

Unter einer Tacrolimus und Steroid
beinhaltenden Standardimmunsuppres-
sion kam es jedoch erneut zu schweren
(asymptomatischen) Hypertriglyzerid-
dmien (max. 12.000 mg/dl), sodass im
Rahmen der letzten Vorstellung die Um-
stellung der Therapie von Tacrolimus auf
das stoffwechselneutrale Belatacept (se-
lektiver Kostimulationshemmer) einge-
leitet wurde.

Die diétetischen Mafinahmen wurden
in Schulungen erneut thematisiert und
hierbei eine Erndhrung mit mittelketti-
gen Triglyzeriden (MCT-Fetten) emp-
fohlen. Das Ansprechen auf diese Maf3-
nahmen bleibt abzuwarten.

Fazit fiir die Praxis

Schwere Hypertriglyzeridimien erfor-
dern eine griindliche Abkliarung hin-
sichtlich sekundérer Ursachen.

Bei fehlender kausaler Therapieoption
erginzen sich didtetische Mafinahmen,
eine bestmogliche Diabeteseinstellung
sowie medikamentdse Therapien (vor-
rangig Fibrate, Omega-3-Fettsduren).

Eine Ganzkorperbestrahlung kann zu
einem bereits im Kindesalter auftreten-

Tab. 1: Labor bei Erstvorstellung

Parameter Patient
Glukose (mg/dl) 232
Kreatinin (mg/dl) 4,5
AST (1U/1) 70
ALT (1U/1) 106
GGT (IU/1) 1.080
Bilirubin (mg/dl) 04
AP (1U/1) 107
Triglyzeride (mg/dl) 2477
Gesamt-Cholesterin (mg/dl) 462
LDL-Cholesterin (mg/dl) 129
HDL-Cholesterin (mg/dl) 33
TSH (uU/ml) 1,29
HbA, (%) 6.3
Lipase (1U/I) 22
30

Referenzbereich
74-106
0,7-1,2
10-50
10-50
8-61
<1,2
40-129
<200
<200
<130
>35
0,27-4,20
4,8-59

13-60
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Weitere Beitrdge aus der Lipidsprech-
stunde finden Sie auf

www.springermedizin.de

— Extreme Hypertriglyzeridamie

_ Familidre Dysbetalipoproteindmie
Typ lll

— Hochrisikopatienten mit Hyper-
cholesterindmie

_ Statinmyopathie - Wann ist ein
Gentest sinnvoll?

_ Therapierefraktare Hypertriglyze-
riddmie

Geben Sie einfach die Beitragstitel in
die Suche ein.

den Typ-2-Diabetes mit schwerer Insu-
linresistenz, rascher Endorganschadi-
gung und massiven Hypertriglyzerid-
dmien fithren.
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