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Familiar kombinierte Hyperlipidamie

Ohne Behandlung hohes Risiko fiir einen
Herzinfarkt in jungen Jahren

| HANS-ULRICH KLOR, GIESSEM
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Patient:
Weililich, 43 [ehra, BM] 23,

Beschwerden:
Eeing,

Lipidstatus {ohne Therapie):
Gesamt-Cholesterin: 295 mefdl
{761 mmol/1)

LDL-Cholesterin: 184 g/l
{4,753 mmoals)
HDL-Cholesterin: 38 mgdadl
{310 mmals)
Trighyzeride: 267 mg/dl
{2,012 mmnl/T).
KHE-Anamnese:

[Habetes mellitus bekanmnt, kein Nikotin-
oder Alkoholabusus, kelne weiteren Be-
gleiterkrankungen (KHE, PAVE, Apoplex),

Familienanamnese:
Vatar Gasamtcholestaring 290 meddl (7,48
mmal/1),

Diagnose:

5 handelt sich bel der Patientin um eing
familiar kombinierte Hyperlipldamle: so-
woh! die LDL-Cholesterin- als auch die
Triglyzeridkanzentration sind erhihi,
Eine genetische Belastung scheint vorzu-
liggrem [Vater),

Expertenrat:

Weitere Familienuntersuchungen, Cra Dia-
hates als rusdizlicher Risikofaktor vor-
liget, Therapie mit einemn Statin, um das
LDL-Cholesterin #u senken. Ein Zielwert
von 100 mzfdl (2,6 mmolAL) s anzusire-
ben, optional 70 mgldl (1E munol ). Lo
Hinblick auf dic echéilte Triglyzeridkon-
zentration eine Kombinatien mit Fibraten
unddeder Nikotinsiinren vodsoder Omega-
SPettsiiuren. Des Welleren Ausschdiplung
nicht medikamentdser MaBnahmen: ver-
redete kicperdiche AKLvitan oventuell
Gewichisreduktion (BM] reicht nichi,

a6

Bauchumfang bei Fraven weniger als 48
cmy}, Verzicht auf Alkohol (halt die Pati-
entin hereits ain), wenig rasch resorbier-
bare Kohlenhydrate und eine fetlarme
Knst,

Die familidr kombinierte Hyperlipid-
dmie wird hiuflg nicht entdeckt

Die familiie kombinierle Hyperdipidimie
(Familial Combined Hyperlipidemin
|FEHL]) wurde erstmals von Goldstein
und Mitarbeitern im Jahr 1973 heschrie-
ben, Typisch st das Vorhandensein ver-
schiedener Phanotypen einer Hyperlipl-
damie (isolierte Hyvperchalesterindmie,
Isollerte Hypeririglyzeridimie oder eing
gemischie Hyperlipoproteindmie mil
gleichzeitiger Erhohung der LDL-Chales-
lerin- und Triglyseridkonzentration} in-
nerhalb einer Familie bei gleicheeitis
positiver Familienanamnese fir efns friih-
eitige karonore Herckrankheit, Die Hiio-
figheit in der Bewilkarung wird mit 12100
heschrighen.

Kardiovaskuldres Risiko:

E= Ist it ainem sehe hohen kardiovasku-
ldren Risilo verbunden. Es handelt sich
hierbed wen die hiufigste Form der Hyper-
lipidamio bed Patienten mit dberlebtem
Herzinfarkt vor dem 70, Lebensjahr.

Laborbefunde:

Typisch flir die Lahorhefonde eine FCHL
sind: erhibte Konzentrationen von Apo-
lipoprateln B mit Erhédhung des LDL-Cho-
lesterins und/oder der Serumiriglyzeride.
Urzache: Die Leberzellan synchetisieran
vermehrl kleine wiglysevidarme, Apali-
popratein-B-100-reiche ¥ LDL-Partilel;
diese sind mit einer hohen Atherogenitil
vergesellschaftet. Da im Geeensatz zur
familiicon Flyperteiglyzesidimic auch
mehr Apolipopretein-B-100 synthatisier
wirl, werden moehr WLDL-Pardikel ins Blut
gegoben, Die Eriibhung der Cholesterin-
une Triglyzeridkanzentrationen im Se-

rum liggen zumeist zwischen 200 und
300 mesdl, wle Im Fall der beschriebenen
Patlentin. Avszuschlieden sind Remnant-
Hyperlipoproteinimien {Tyvp ML), Finwei-
senil hierfie slmd (bel Angaben in mgsdl)
elne in gleichem Ausmalh echihie Cloles-
terin- und Triglyzeridkonzentration (-
tient Cholestering Triglvzeride von 0,7 his
1,3}, verursacht durch eine Anmaicherung
van Chylomikranen- und VLDL-Remnants
im Flasma, Weiterfiihrend ist die Lipopro-
reinelekirophorese (breite Beta-Bande)
und die Restimmung des Apolipoprotein-
E-Phinotyps {E2/E2}.

Therapie:

Im Verdecgrund stell der Varsuch, dos
LDL-Cholasterin xum fielwert zu bringen,
Bri der familidren kombinierten Hyperli-
pidiimie richted sich die Therapie nach der
gktual] bastehenden Lipoproteinkonsel-
lntinn, Die familiire Dyshetelipoprotein-
amie und die familiiire kemhinierte Hy-
perlipidimmie sollen bereits bel relaty
gering erhdhten Triglvzeridkonzentrati-
onen, nach Ausschipfung diitetischar
MaBaabraen, medikamentds behandelt
werden, Primir werden hier Statine ein-
Epsatzt.

Bel Hachrisikopatienten, bei denan
hwhe Triglyzeride und nigdrige HDE-Cho-
lesterinwerte vorliegen, kann mit Fibraten
[z.1 Bezafibrat, Fenofibrac) und/eder
Mikntinsdure kambiniert werden.
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