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Das Chylomikronämiesyndrom ist 
eine besonders schwere Form einer 

Hypertriglyzeridämie. Es ist gekenn-
zeichnet durch Nüchterntriglyzeride 
> 10 mmol/l (882 mg/dl). Bei Patienten 
mit einem Chylomikronämiesyndrom ist 
das Plasma trüb bis milchig weiß und 
rahmt bei längerem Stehen auf, insbeson-
dere bei 4 °C (Kühlschranktest).

Das Chylomikronämiesyndrom ist die 
dritthäu�gste Ursache für die akute Pan-
kreatitis nach Gallengangssteinen und 
Alkoholabusus. Alkoholabusus und das 
Chylomikronämiesyndrom sind patho-
genetisch eng verbunden, da Alkohol die 
Aktivität der Lipoprotein-Lipase suppri-
miert, die entscheidend am Abbau der 
Chylomikronen und VLDL beteiligt ist.

Erhöhte Triglyzeride sind mit einem 
erhöhten Risiko für kardiovaskuläre 
Komplikationen assoziiert [1, 2, 3] und 
als eigenständiger Risikofaktor akzep-
tiert. Pro 1 mmol/l (88 mg/dl) Triglyze-
ridanstieg nimmt das kardiovaskuläre 
Risiko bei Männern um 14 % und bei 
Frauen um 37 % zu [4]. Die Beziehung 
zwischen hohen Triglyzeridspiegeln und 
kardiovaskulärem Risiko besteht wahr-
scheinlich besonders bei Diabetikern, 
vermittelt durch Insulinresistenz und das 
metabolisch-vaskuläre Syndrom. Trigly-
zeridreiche Lipoproteine sind Chylomik-
ronen, VLDL und IDL. Chylomikronen 
und VLDL beein¡ussen sich im Abbau 
gegenseitig ungünstig. Nach einer Fett-
belastung kommt es zum massiven An-
stieg der Triglyzeride [5], wodurch die 
Cholesterinmasse ansteigt, denn je länger 
ein triglyzeridreiches Partikel zirkuliert, 
desto mehr nimmt es Cholesterin auf, be-
sonders wenn ein Diabetes mellitus vor-
liegt (Klör, persönliche Mitteilung). Die 
Veränderungen in der Zusammenset-

zung der Lipoproteine sind eine wichtige 
Ursache ihrer Atherogenität.

Der Zusammenhang zwischen einer 
Hypertriglyzeridämie und kardiovasku-
lären Komplikationen ist nicht so be-
kannt und wahrscheinlich nicht so eng 
wie zwischen erhöhtem LDL-C und/oder 
Lipo protein(a)-Spiegeln und kardiovas-
kulären Komplikationen.

Fallbericht
Der Patient, Jahrgang 1953, hat ein 
schweres Chylomikronämiesyndrom. 
Die Mutter ist an einem Diabetes melli-
tus, einer Hyperlipoproteinämie (Form 
nicht bekannt) und einer Hypertonie er-
krankt. Der Vater starb mit 78 Jahren 
wahrscheinlich an einem Herzinfarkt. 
Der Patient hat weder Geschwister noch 
Kinder.

Er wurde uns von der Hausärztin we-
gen extrem erhöhter Triglyzeridspiegel 
vorgestellt, die bei 70,2 mmol/l (6.194 mg/
dl) lagen. Bei uns wurden ein Triglyzerid-
wert von 58,99 mmol/l (5.205 mg/dl) und 
ein Cholesterinwert von 24,79 mmol/l 
(953 mg/dl) gemessen, HDL-C lag bei 
1,88 mmol/l (72 mg/dl). Wir bestimmten 
einen Apo-E-Genotyp 3.3 (Wildtyp). Der 
Nüchternplasmaglukosewert lag bei 5,5 
mmol/l (99 mg/dl), HbA1c wurde mit 
5,0 % gemessen. Ein Diabetes mellitus 
konnte so ausgeschlossen werden. Der 

GGT-Wert war mit 1,45 µmol/l*s leicht 
erhöht (Referenzwert < 1,19), was mit ei-
ner Fettleber vereinbar ist.

Der Patient rauchte in diesem Zeit-
raum ca. 4 Zigarren/Tag, was zu einer 
KHK beitrug, und trank ca. 2 Flaschen 
Bier/Tag, was zur Suppression der Lipo-
proteinlipase führte, dem entscheiden-
den Enzym des VLDL-Abbaus.

Klinischer Befund: Körpergröße: 
1,82 m, Körpergewicht: 78,3 kg, BMI 
23,7 kg/m2, Blutdruck 120/90 mmHg.

Die basalen ¯erapiemaßnahmen bei 
dieser Erkrankung sind eine umfassende 
Ernährungsberatung mit der Empfeh-
lung für einen absoluten Alkoholverzicht. 
Nach Ausschluss von Kontraindikatio-
nen werden die Patienten zur Erhöhung 
ihrer körperlichen Aktivität motiviert.

Wegen der massiven Auslenkung der 
Triglyzeride erfolgte bei dem Patienten 
sofort die Einstellung auf eine medika-
mentöse lipidsenkende ¯erapie mit ei-
nem Fibrat. Das bisher von ihm einge-
nommene Simvastatin wurde abgesetzt, 
da bisher kein kardiovaskuläres Ereignis 
aufgetreten war, das eine Statintherapie 
erforderlich gemacht hätte. Wegen des 
massiv erhöhten Triglyzeridwertes emp-
fahlen wir, zusätzlich über 5 Tage 1 × täg-
lich 5.000 IE Heparin subkutan zu sprit-
zen. Ziel der Heparinbehandlung ist es, 
die Lipoproteinlipase verstärkt aus der 
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Tab. 1: Empfehlungen zur Ernährungsumstellung und Lifestyle- Modi�kation 
bei Chylomikronämiesyndrom/Hypertriglyzeridämie

Mediterrane Kost: viel Obst und Gemüse, Körner, Olivenöl, Nüsse, Verzicht auf schnell resorbierbare 
Kohlenhydrate, keine Säfte, keine zuckerhaltigen Getränke, wenig rotes Fleisch, viel Fisch

Reduktion des Alkoholgenusses oder besser Verzicht auf Alkohol

Nach Ausschluss von Kontraindikationen Erhöhung der körperlichen Aktivität
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Gefäßwand freizusetzen und damit ihre 
Aktivität zu erhöhen. Unter dieser Be-
handlung sanken die Triglyzeride relativ 
rasch ab. Eine Pankreatitis trat nie auf.

Da der Patient die Ernährungsempfeh-
lungen mit den Jahren schlechter um-
setzte, erweiterten wir die medikamentö-
se ¯erapie um ein damals in Deutsch-
land noch verfügbares Nikotinsäurederi-
vat und Fischöl. Die Triglyzeride lagen 
im weiteren Verlauf bei 20–30 mmol/l 
(1.765–2.647 mg/dl). Der Patient beklagte 
Potenzstörungen unter der Fibratthera-
pie und eine Einschränkung seiner Le-
bensqualität durch die relativ stringenten 
Empfehlungen zur Ernährung und zum 
absoluten Alkoholverzicht. Er rauchte 
weiter. Wegen der Potenzstörungen wur-
de die Fibrattherapie reduziert. Da Gicht-
anfälle au³raten, wurde der Patient auf 
Allopurinol eingestellt.

Im Oktober 2015 kam es zu einer pro-
gredienten Angina-pectoris-Symptoma-
tik, die zuletzt auch in Ruhe bestand. 
Eine Koronarogra�e zeigte einen Pro-
gress der bisher asymptomatischen KHK. 
Eine koronare Dreigefäßerkrankung mit 
langstreckigem Verschluss des Ramus 
circum¡exus und eine 90%ige distale 
RCA-Stenose wurden festgestellt, sodass 
sofort eine dreifache Bypass-OP durch-
geführt werden musste. An den Halsge-
fäßen wurden nur diskrete arteriosklero-
tische Veränderungen gesehen, es be-
standen keine Stenosen und es war kein 
Progress im Vergleich mit den Vorbefun-
den nachweisbar.

Bei der nächsten Vorstellung in der 
Stoµwechselambulanz berichtete der Pa-
tient von der Bypass-OP. Er bemüht sich 
jetzt, seine Ernährung an die Empfehlun-
gen anzupassen und nur noch 2–3 Zigar-
ren/Monat zu rauchen. Seine Weinregale 
bleiben nahezu unberührt. Wir stellten 
den Patienten medikamentös auf folgen-
de ̄ erapie ein: Feno�brat 250 mg retard, 
1–0–0, plus Simvastatin 10 mg, 0–0–1. Da 
bei ihm eine schwer progrediente KHK 
vorliegt, besteht die absolute Indikation 
für eine Statintherapie. Ohne die gleich-
zeitige Behandlung mit einem Fibrat 
können aber die Triglyzeride nicht unter 
10 mmol/l gesenkt werden. Sie liegen ak-
tuell zwischen 2,1–8,8 mmol/l (185–776 
mg/dl). LDL-C wurde zuletzt mit 2,96 
mmol/l (114 mg/dl) gemessen. Wir haben 
deshalb die Simvastatintherapie auf 

20 mg/d erhöht. Weder bestehen Muskel-
beschwerden noch ist ein weiterer Gicht-
anfall aufgetreten. Die ¯erapie mit Al-
lopurinol wird weitergeführt. Der Patient 
wird zusätzlich mit einem Betablocker in 
niedriger Dosis, einem ACE-Hemmer 
und ASS 100 mg/d behandelt. Die Com-
pliance des Patienten hat sich nach dem 
Progress der KHK drastisch gebessert.

Lipoproteinveränderungen bei 
Chylomikronämiesyndrom
Die bei einem Chylomikronämiesyn-
drom deutlich erhöhten Gesamtcholes-
terinwerte sind Folge eines massiven 
Anstieges der VLDL, die neben vielen 
Triglyzeriden auch viel Cholesterin ent-
halten. In der Phase der Besserung der 
Erkrankung werden vermehrt VLDL ab-
gebaut und infolge dessen steigen IDL 
und LDL kurzzeitig an. Die Triglyzeride 
sinken deutlich, LDL-C steigt an. Die in-
verse Korrelation zwischen den Trigly-
zeriden und HDL-C ist Folge der Akti-
vität des Cholesterinestertransferprote-
ins, sodass es bei erhöhter Aktivität die-
ses Enzyms zur Veränderung der 
Zusammensetzung der Lipoproteine 
kommt. HDL-C ist ein Risikomarker, 
aber kein Zielparameter in der ¯erapie, 
wie mehrere Studien gezeigt haben. 
Durch die erhöhte Viskosität des Blutes 
kommt es beim Chylomikronämiesyn-
drom zum gestörten Blut¡uss in den Ka-
pillaren.

Triglyzeridwerte senken
Fibrate senken die Nüchterntriglyzeride, 
die postprandialen Triglyzeride und die 
triglyzeridreichen Lipoprotein-Rem-
nant-Partikel. In der FIELD-Studie 
konnte gezeigt werden, dass das Risiko 
für eine primäre Amputation bei Patien-
ten, die Feno�brat erhalten haben, signi-
�kant niedriger war als in der Placebo-
gruppe [6]. In der PROVE IT-TIMI 
22-Studie hatten Patienten mit einem 
Triglyzeridwert < 150 mg/dl (1,7 mmol/l) 
seltener ein kardiales Ereignis als Pati-
enten mit höheren Triglyzeridspiegeln 
(relative Risikoreduktion 27 %, p < 0,001) 
[7]. Pro 10 mg/dl Triglyzeridsenkung 
war die Inzidenz von Tod, Herzinfarkt 
und erneutem akutem Koronarsyndrom 
um 1,6 % niedriger. Daten der PRO-
CAM-Studie zeigten, dass Nüchterntri-
glyzeridspiegel ein unabhängiger Risi-

kofaktor für die KHK sind [8]. In der 
ACCORD-Studie pro�tierten Patienten 
mit erhöhten Triglyzeriden und niedri-
gem HDL-C von einer ̄ erapie mit Sim-
vastatin und Feno�brat [9], zu einem 
Anstieg von schweren Komplikationen 
wie Rhabdomyolysen kam es nicht.

Triglyzeride können durch Lifestyle-
Modi�kation um > 50 % gesenkt werden, 
sodass bei Patienten mit einem Chylomi-
kronämiesyndrom bzw. einer Hypertri-
glyzeridämie die Ernährungsumstellung 
und der Alkoholverzicht von Bedeutung 
sind (Tab. 1). Ein wichtiges ärztliches Ziel 
ist daher die ständige Motivation des Pa-
tienten zur (zumindest partiellen) Einhal-
tung der Empfehlungen zur Lebensstil-
änderung. Der Patient muss Einsicht in 
die bei ihm bestehenden Probleme haben. 

Dagegen können die LDL-C-Werte 
durch sehr intensive Ernährungsumstel-
lung nur bis zu 5 % gesenkt werden, so-
dass evtl. die Einschränkung der Lebens-
qualität durch die Ernährungsumstel-
lung für die Patienten größer ist als der 
erzielte Eµekt. Deshalb steht bei einer 
Hypercholesterinämie die medikamen-
töse ¯erapie im Vordergrund.

Fazit
— Hohe Triglyzeride sind ein wichtiger 

kardiovaskulärer Risikofaktor.
— Ein Chylomikronämiesyndrom ist die 

dritthäu�gste Ursache für eine akute 
Pankreatitis.

— Triglyzeride können zu > 50 % durch 
Lifestyle-Modi�kation gesenkt wer-
den, sodass diese ¯erapie an 1. Stelle 
steht.

— Rauchverzicht ist sehr wichtig.
— Medikamentöse ¯erapieoptionen 

sind Fibrate und Fischöle.
— Regelmäßige kardiologische und an-

giologische Kontrolluntersuchungen 
sind zu empfehlen.
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