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Anamnese
Primir sahen wir einen 57-jéhrigen Pati-
enten akut stationdr mit AV-Knoten-Reen-
try-Tachykardie. Nebenbefundlich war
eine arterielle Hypertonie mit gering ein-
geschrinkter Nierenfunktion und eine
schwere Hypertriglyzeridimie bekannt,
weswegen sich der Patient seit gut sechs
Jahren fettarm und kohlenhydratreduziert
erndhrte. Zusdtzlich erhielt der Patient
eine lipidsenkende Kombinationstherapie
mit einem Fibrat (Gemfibrozil 1 x 600 mg)
und Nikotinsdure (2 x 1000 mg). Trotz
dieser Mafinahmen lagen die Triglyzeride
stets zwischen 1500-2000 mg/dl. Bislang
war eine addquate Senkung nicht gelungen.
Bei der klinischen Untersuchung
zeigte sich ein schlanker Patient (58 kg,
1,74 cm, BMI 19,2) in gutem Allgemein-
zustand, Leber leicht vergrofert tastbar
(sonographisch Steatosis hepatis), ansons-
ten, bis auf die initiale Tachykardie, kein
wegweisend pathologischer Befund, ins-
besondere keine eruptiven Xanthome.

Lipid-Parameter

Gesamtcholesterin 210 mg/dl, Trigly-
zeride 1691 mg/dl, HDL-Cholesterin 106
mg/dl, LDL-Cholesterin wurde wegen der
hohen Triglyzeride nicht berechnet,
ApoAl 209 mg/dl, ApoB 52 mg/dl, Apo-
E-Genotyp E3/E3, Lp(a) < 100 mg/l.

Bei der genaueren Erndhrungsanam-
nese berichtete der Patient einen mode-
raten Alkoholkonsum von 1-2 Glisern
Bier pro Tag, hier sahen wir Verbesse-
rungspotential. Das Fibrat wurde wegen
des etwas geringeren Interaktionspoten-
tials auf Fenofibrat umgesetzt. Deswei-
teren wurde die lipidsenkende Medikati-
on noch um Omega-3-Fettsiuren, begin-
nend in einer Dosis von 2 x 1 g, erweitert.
Eine zweitigige, streng kohlenhydrat- und
fettarme Kost unter stationdren Bedin-
gungen fiihrte zu einer symptomatischen
Hypoglykdmie ohne erkennbare Ande-
rung des Lipidstatus.
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Verlauf
Sechs Monate spiter wurde der Patient
ambulant in unserer Lipidsprechstunde
vorgestellt, Er hatte seit dem stationiren
Aufenthalt bei uns eine strikte Alkohol-
karenz eingehalten. Bei einer GFR zwi-
schen 50 und 60 ml/min war ihm zwi-
schenzeitlich zusitzlich zu der fettarmen
und kohlenhydratreduzierten Kost eine
Proteinrestriktion empfohlen worden.
Entsprechend war die Auswahl an Nah-
rungsmitteln zur Deckung der notwen-
digen Kalorienzufuhr stark eingeschrankt,
Es war zu einer Gewichtsreduktion des
bereits zuvor sehr schlanken Patienten
um weitere 3 kg gekommen. Trotzdem
blieben die Triglyzeride unverindert er-
hoht (1400-2250 mg/dl). Klinisch be-
schrieb der Patient eine verminderte
Leistungsfihigkeit mit Kollapsneigung.
Die Fibrattherapie war aufgrund von stei-
genden CK-Werten vor zwei Monaten
abgesetzt worden.

Mittels Ernahrungsprotokollen besti-
tigte sich eine hypokalorische Ernihrung
des Patienten. Es wurden normokalo-

Abb. 1 /m Gegensatz zur Pseudohypertriglyzeridémie durch eine
massive Hypertriglyzeriddmie vercinderter Aspekt des Niichternse-
rums und mégliche zugrundeliegende primdre Hyperlipoprotein-
dmien. Typ I extrem selten, Lipoproteinlipase- oder Apoprotein Cli-
Defekt, Manifestation bereits in friihester Kindheit. Typ V primeéir
und sekunddr im Erwachsenenalter, durch gleichzeitige VLDL- und
Chylomikronenerhhung immer mit teilweise erheblicher Hyper-

cholesterindmie verbunden.

rische Kostpline unter Einsatz von MCT-
Fetten erstellt, Der Patient konnte unter
dieser Mafinahme leicht an Gewicht zu-
nehmen, die Triglyzeride blieben aber
unverindert.

In der Lipidelektrophorese konnten
tiberraschenderweise keine Chylomikro-
nen nachgewiesen werden, auch das
VLDL-Cholesterin war mit 2 mg/dl sehr
niedrig. Im daraufhin durchgefithrten
»Kithlschranktest” blieb das iiberstehende
Serum bernsteinfarben klar, sodass der
Verdacht auf eine Pseudohypertriglyzerid-
dmie aufkam. In einer weiteren Probe
wurden die Triglyzeride mit der konven-
tionellen Glyzerinkinase/Peroxidase-Me-
thode und einer Modifikation dieser Me-
thode, bei der die Lipase erst nach Ver-
brauch des in der Probe vorhandenen
freien Glyzerins zugegeben wird, be-
stimmt. Mit der konventionellen Methode
erhielten wir Trilglyzeride von 712 mg/dl,
mit der modifizierten Methode Trigly-
zeride von 60 mg/dl. Das freie Glyzerin
im Plasma war mit 6 mg/dl deutlich er-
hoht (normal 0,4-2 mg/dl). Somit war von
einer Pseudohypertriglyze-
riddmie bei Glyzerinkinase-
mangel auszugehen.

Beurteilung

Primérer Therapieansatz bei
Hypertriglyzeriddmien ist
eine sog. ,Life-style"-Inter-
vention mit Erndhrungsum-
stellung und Steigerung der
korperlichen Aktivitit, We-
sentliche Aspekte der Er-
nahrungstherapie betreffen
Alkoholkarenz, Reduktion
von tierischen Fetten, Re-
duktion von Kohlenhydra-
ten, inshesondere von Ein-
und Zweifachzuckern sowie
der vermehrte Verzehr von
Omega-3-Fettsduren. Hiu-
fig ldsst sich bereits durch
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diese Mafinahmen eine weitgehende Nor-
malisierung der Lipidparameter erreichen.
Bei nicht ausreichendem Effekt dieser
Basismafinahmen kénnen zusitzlich Li-
pidsenker hilfreich sein. Primir kommen
hier Fibrate und Nikotinsiure in Betracht.
Sowohl die Genese als auch die kli-
nische Bedeutung von Hypertriglyzerid-
imien ist heterogen. Bei schweren iso-
lierten Hypertriglyzeriddmien stehen
weniger die vaskuliren Komplikationen
im Vordergrund als vielmehr das sog.
Chylomikronamiesyndrom, das zu einer
erhohten Blutviskositit fithrt mit er-
hohtem Risiko von krampfartigen Bauch-
schmerzen und akuten Pankreatitiden.
Als kritisch werden Triglyzeride von mehr
als 1000 mg/dl angesehen. Das Serum ist
durch die Chylomikronen rahmig. Im sog.
»Kiihlschranktest™ ist dies leicht nachzu-
weisen, die Chylomikronen rahmen iiber
MNacht auf, das Serum darunter wird klar
(Abb. 1). Eine weitere Differenzierung ist
mittels Lipidelektrophorese moglich. Die
Bestimmung der Triglyzeride erfolgt ge-
wohnlich nach enzymatischer Aufspal-
tung der Triglyzeride und weitere Umset-
zung des dabei frei werdenden Glyzerins.
In diese Bestimmung gehen auch iibli-
cherweise geringe Mengen an freiem Gly-
zerin ein, was entweder vernachlissigt
oder pauschal abgezogen wird.

Bei einem Glyzerinkinasemangel
kommt es zu einer ausgepragten Erhéhung
des freien Glyzerins. Da die Triglyzeride
iiber deren Glyzerinanteil bestimmt wer-
den, wird eine Hypertriglyzeridamie vor-
getauscht. Ein Glyzerinkinasemangel kann
in komplexer Form mit anderen Anoma-
lien (X-chomosomale Deletionen, bei
denen angeborene adrenale Hypoplasie,
Duchenne sche Muskeldystrophie und
Glyzerinkinasemangel in wechselnden
Kombinationen auftreten) bereits im Kin-
desalter manifest werden. In isolierter,
meist asymptomatischer Form wird er
meist erst im FErwachsenenalter bei Rou-
tinelaboruntersuchungen diagnostiziert.
Die Bedeutung dieser Stoffwechselstérung
ist unklar und eine mégliche Toxizitdt des
freien Glyzerins aufgrund der variablen
klinischen Symptome schwer abzuschit-
zen. Konkrete Therapieempfehlungen, in
der Literatur kaum zu finden, bestehen
lediglich in einer fettnormalen bis leicht
fettreduzierten Kost. Da bei Zustinden
mit vermehrter Fettmobilisation bzw. feh-
lender Glucosezufuhr Zustinde mit Un-
wohlsein bis zu Somnolenz sowie Hypo-
glykimien beschrieben sind, sollte die
sonst bei Hypertriglyzeridimie empfoh-
lene Kohlenhydratrestriktion unterbleiben,

Bei unserem Patienten wurden nach
Diagnosestellung alle lipidsenken Medi-

kamente einschliesslich Omega-3-Fett-
sauren abgesetzt. Die Kohlenhydratre-
striktion wurde aufgehoben. Klinisch
filhrte dies zu einer Verbesserung des
Allgeimeinzustands.

Fazit

Bei Patienten mit Hypertriglyzeridimie

sollte immer auch der einfach durchfiihr-
bare sog. ,Kiihlschranktest” erfolgen, ins-
besondere wenn sich durch Ernidhrungs-
intervention und medikamentdse Mafi-
nahmen keine Effekte erzielen lassen.
Sollte sich im Kiihlschranktest ein klarer
Uberstand zeigen, besteht der dringende

Verdacht auf eine Pseudohypertriglyze-
ridimie, die durch den Nachweis von

erhdhtem freiem Glyzerin und einer mo-
difizierten Bestimmung der Triglyzeride,
ohne Stérung durch freies Glyzerin im

Plasma, bestitigt werden kann.
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