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Erschaffen Sie sich lhre
ertragreiche grine Oase in
lhrem Zuhause oder in lhrer
Praxis

Mehr als nur eine Dekoration:

. Sie wollen das Besondere?

 Sie mochten Ihre eigenen Salate,
Krauter und auch |hr Gemuse

ernten?
e Frisch, reif, ungespritzt und voller
Geschmack?
. Ohne Vorkenntnisse und ganz
ohne grunen Daumen?
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Therapie der familidren Hypercholesteriniamie
mit einfach ungesiittigten Fettsduren

K. Widhalm, K. Heinrich, E. Reithofer

Die familidre Hypercholesterindmie ist eine der hdufigsten erblichen Stoffwechselerkrankungen, die durch einen LDL-Rezeptordefekt bedingt
und durch bereits im Kindesalter erhohte Gesamtcholesterin- und LDL-Cholesterinspiegel gekennzeichnet ist. Neben der Hypertonie und dem Rauchen
stellt eine erhohte LDL-Konzentration einen der wesentlichen Risikofaktoren im Prozel3 der Atherogenese dar. Eine Senkung der erhéhten LDL-
Konzentration ist mit der Verringerung des Risikos assoziiert. Grundpfeiler jeglicher Therapie (in allen Altersstufen) ist die Didt, wobei der Senkung
der gesittigten Fette und der Erhbhung der einfach und mehrfach ungesittigten Fette besondere Bedeutung zukommt. Der Einsatz von Medikamenten
ist erst in zweiter Linie, nach einer nicht ausreichenden diitetischen LDL-Senkung bei markanter Familienanamnese (kardiovaskuldre Erkrankung
eines Verwandten 1. Grades vor dem 55. Lebensjahr) und bei LDL-Cholesterinwerten von tiber 160 mg/dl bereits im Jugendalter indiziert. Mit der
Verwendung von Diten, die durch vorwiegende Supplementierung von Olen, die einen hohen Gehalt von einfach ungeséttigten Fettsduren haben,
gekennzeichnet sind, liegen im Kindesalter bisher kaum Erfahrungen vor.

47 Kinder und Jugendliche (20 Burschen und 27 Madchen) im Alter von 4 bis 19 Jahren mit familidrer Hypercholesterinimie begannen das
vorliegende Programm. Als Therapie wurde eine fettmodifizierte Diat unter Verwendung von Rapsdl tiber einen Zeitraum von mindestens 3 Monaten
(3-56 Monate) angewendet. Die Einhaltung der vorgeschriebenen Didt wurde durch Erndhrungsprotokolle iiberpriift, die (iber einen Zeitraum von
mindestens jeweils einer Woche gefiihrt und von der Diatassistentin kontrolliert wurden.

Bei 2 Patientinnen mufSte aufgrund der hohen LDL-Konzentrationen nach der Diat und der hohen Risikokonstellation ein lipidsenkendes Medikament
(Statin) verordnet werden. Von 23 Patienten standen auswertbare Protokolle zur Verfiigung, davon zeigte sich bei 17 Patienten (10 Madchen und 7
Burschen) eine Senkung des Gesamtcholesterins um 10 % und eine Senkung des LDL-Cholesterins um 14 %. Bei 6 Patienten (4 Madchen und 2
Burschen) zeigte sich trotz guter Compliance kein mef3barer Abfall von Gesamt- bzw. LDL-Cholesterin, zum Teil sogar ein Anstieg.

In der vorliegenden Studie konnte gezeigt werden, dal8 sich bei zwei Drittel der Kinder und Jugendlichen eine mittlere Senkung des
Gesamtcholesterins um 11 % und des LDL-Cholesterins um 14 % erreichen lat. Aus diesen Ergebnissen wird geschlossen, dal8 sich bei einem
uberwiegenden Anteil der jugendlichen Patienten mit einer familidren Hypercholesterinimie markante Senkungen von Gesamtcholesterin und LDL-
Cholesterin durch ausschlieliche Verwendung von Rapsol als Zubereitungsfett erzielen lassen.

Schliisselworter: familidre Hypercholesterindmie, Cholesterin, LDL-Cholesterin, Rapsdl, einfach ungesittigte Fettsduren

Familial hypercholesterolaemia is a genetic disease, caused by a LDL-receptor defect and characterised by elevated total- and LDL-cholesterol
levels. Because of the risk to suffer early from a cardiovascular disease, it is important to start a lipid lowering therapy as soon as possible. At the same
time it is desirable not to use any lipid lowering medication, especially for children. First of all this treatment is based on a frequent dietary counselling.
An important change in the daily nutrition is the use of monounsaturated fatty acids and the reduction of saturated fatty acids. 47 children between 4
and 19 years, 20 boys and 27 girls, were included. Only rapeseed oil was used as salad and cooking oil for at least 6 weeks, for dietary control, food
records had to be written over at least one week. From 23 patients written food records had been available. In 17 patients, 10 girls and 7 boys, a
decrease of 10 % in total cholesterol and a decrease of 14 % in LDL-cholesterol had been achieved. In 6 patients, 4 girls and 2 boys, there was no
significant decrease of lipids with the therapy despite of good compliance, and in two cases we had to start with a lipid lowering medication because
of very high LDL-levels (> 200 mg/dl). Thus, in about 2/3 of children and young adults a maximum decrease in total cholesterol of 11 % and in LDL-
cholesterol of 14 % could be achieved. In the remaining group of patients there was no beneficial effect seen, despite of being interested, bringing
correctly written food records, being reliable and therefore seeming to be compliant and correct within therapy. The reasons for non-responding to
therapy remains unclear so far. J Erndhrungsmed 2001; 3 (2): 7-10.

Keywords: familial hypercholesterolaemia, cholesterol, LDL-cholesterol, rapeseed oil, monounsaturated fatty acid

Die familiare Hypercholesterinamie (FH), schon 1938
als ,Inborn Error” beschrieben, ist eine erbliche Stoff-
wechselerkrankung, die durch einen LDL-Rezeptordefekt
bedingt und durch erhéhte Gesamtcholesterin- und LDL-
Cholesterinspiegel gekennzeichnet ist [1, 2].

Als Kriterium fur die Diagnose einer FH gelten bei Kin-
dern von 1 bis 19 Jahren Gesamtcholesterinwerte tber
200 mg/dl und LDL-Cholesterinwerte tiber 170 mg/d| [3]
sowie die Betroffenheit eines Verwandten 1. Grades (Myo-
kardinfarkt < 55 a, Hypercholesterindmie). Die Nuchtern-
Triglyzeridspiegel konnen sich weitgehend im Normal-
bereich (unter 100 mg/dl) befinden [4].

Bei Vorliegen einer FH sind cholesterinsenkende MaR-
nahmen schon im Kindesalter indiziert, mit dem Ziel, das
hochgradige Risiko dieser Patienten, frithzeitig eine kar-
diovaskuldre Erkrankung zu entwickeln, abzusenken [3,
4].

Inwieweit allerdings cholesterinsenkende Malinahmen
im Kindesalter mit einer Verminderung des spéteren kar-
diovaskulidren Risikos assoziiert sind, [4Rt sich heute noch
nicht abschitzen. Fest steht, daB Arteriosklerose schon in
der Kindheit beginnt [3] und bereits geringfligig erhohte
LDL-Spiegel ausreichen, um die Entstehung einer arterio-
sklerotischen Plaque zu fordern [5, 6]. Im Kindesalter ist es
besonders wiinschenswert, diitetische lipidsenkende Mal3-
nahmen maximal auszuschopfen und Pharmaka nur bei
schweren Formen zu verwenden, da Nebenwirkungen
von Medikamenten, die in den intrazelluliren Stoffwech-
sel eingreifen, wahrend der Entwicklung der Jugendlichen
nicht vollig ausgeschlossen werden konnen.

Die Verwendung von Olen mit einem hohen Anteil an
einfach ungesattigten Fetten im Austausch gegen geséttigte
Fette stellt einen zentralen Punkt in der modernen Diit-
therapie dar [7, 8]. Es ist sehr wahrscheinlich, daf dadurch
das Risiko, spater eine kardiovaskuldre Krankheit zu ent-
wickeln, gesenkt werden kann [9].
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In der vorliegenden Untersuchung tiberpriifen wir den Ef-
fekt einer Didt unter Anwendung von Olen mit einem hohen
Gehalt an einfach ungesittigten Fettsduren an 23 Kindern
und Jugendlichen mit einer FH in einem ambulanten Setting.

Methode

47 Kinder mit familiarer Hypercholesterindmie (20 Bur-
schen, 27 Miadchen) im Alter von 4 bis 19 Jahren wurden
nach den MEDPED-Kriterien von Williams 1991 [10] er-
falSt. Alle Kinder waren normalgewichtig (BMI 15-22). Bei
diesen Kindern und Jugendlichen lag zusdtzlich zu den
pathologischen Blutlipiden auch eine positive Familien-
anamnese 1. Grades vor (Myokardinfarkt < 55 a oder Hy-
percholesterindmie). Das heiflt, dal noch ein weiteres
direktes Familienmitglied (Eltern oder Geschwister) erhoh-
te Cholesterin- und/oder LDL-Cholesterinwerte aufweist
oder eine kardiovaskuldre Erkrankung hat/hatte.

Nach zwei Blutabnahmen und der genauen Anamnese-
erstellung wurde in unserer Ambulanz nach einem Auf-
klarungsgesprach durch den behandelnden Arzt eine Diét-
therapie in Form einer Nahrungsfettmodifikation unter An-
leitung einer Didtassistentin vorgeschlagen.

Labormethode

Gesamtcholesterin und HDL-Cholesterin wurden mit
dem Ektachem Clinical Chemistry Slide gemessen. Die
LDL-Cholesterinspiegel wurden mit der Friedewald-Formel
berechnet.

Diit
Ziel der Erndhrungstherapie war es, samtliche Koch-
fette und Mischole durch Rapsol zu ersetzen, wobei im

Mittel 20 g Rapsol taglich konsumiert wurden. Weiters
wurden nur solche tierischen Produkte verwendet, die ei-
nen niedrigen Fettanteil aufweisen (Kase bis zu 35 % Fett
i. d. Trockenmasse, Milch und Milchprodukte mit 1 % Fett),
auf Wurstwaren wurde verzichtet. Die Gesamtfettzufuhr
liegt bei durchschnittlich 34 % der Tagesenergie gegentber
mindestens 43 % vor Beginn der Erndhrungstherapie. Die
Umstellung der Erndhrung erfolgte schrittweise, um eine ho-
here Akzeptanz der Empfehlungen bei den Patienten zu er-
zielen.

Die Dokumentation tiber samtliche zugefiihrten Nah-
rungsmittel und deren Zubereitung erfolgte durch die El-
tern der Patienten. Alle 4-6 Wochen fand ein ambulanter
Besuch statt, bei dem eine GroRen- und Gewichtskontrol-
le, eine Blutabnahme und ein Gesprach anhand der mitge-
brachten Erndhrungsprotokolle mit einer Didtassistentin
und dem Arzt durchgefiihrt wurden. Es wurde dokumen-
tiert, welches Nahrungsmittel inklusive Getrdanke in wel-
cher Quantitat und zu welcher Zeit zugeftihrt wurde. Das
Erndhrungsprotokoll diente als Arbeitsgrundlage fir das im
Durchschnitt 30minttige Gesprach, wobei weitere Maf3-
nahmen besprochen und offene Fragen beantwortet wur-
den. Alle Patienten erhielten bei der Erstvorstellung ge-
naue Anweisungen, wie ein detailliertes Ernahrungs-
protokoll zu fiihren ist. Die Patienten (bzw. deren Eltern)
erhielten vorgedruckte Listen, in die alle verzehrten Le-
bensmittel (inklusive Getranke) mit moglichst genauen
Mengenangaben einzutragen waren.

Durch die Zusammenarbeit von Arzt, Diitassistentin
und Patienten und die gemeinsame Zielsetzung im
Prozedere konnte eine individuelle Beratung gewihrleistet
und die Compliance tberprift werden.




Ergebnisse

Von den 47 Patienten (Charakteristika siehe Tab. 1), die
das Programm begannen, lieferten nur 23 Patienten aus-
wertbare Protokolle. Diese Patienten zeichneten sich
durch verlaBliches Erscheinen zu den vereinbarten Termi-
nen und das Fiihren von detaillierten, nachvollziehbaren
Ernahrungsprotokollen aus. Nach der mindestens dreimo-
natigen Erndhrungstherapie mit Fettmodifikation zeigte
sich bei 17 Patienten (10 Madchen und 7 Knaben) eine
Gesamtcholesterinsenkung von durchschnittlich 264,4 mg/
dl (= 40) auf 237 mg/dl (= 37,1), das sind 11 % (Tab. 2),
und eine durchschnittliche LDL-Cholesterinsenkung von
198,4 mg/dl (= 38) auf 171,4 mg/dl (= 41), das sind ca.
14 % (Tab. 2).

Bei 6 Patienten (4 Madchen und 2 Burschen) zeigten
sich trotz Didttherapie unbeeinflufRte beziehungsweise so-
gar erhohte Cholesterin- (durchschnittlich 267 + 30,2 mg/dl)
und LDL-Cholesterinspiegel (durchschnittlich 183,2 =
38,7 mg/dl) (Tab. 3).

Diskussion

Die familidre Hypercholesterinamie ist eine der hdufig-
sten Stoffwechselerkrankungen im Kindesalter und bei Er-
wachsenen mit einem hohen Risiko fiir eine kardiovas-
kulare Erkrankung assoziiert. Eine Friiherkennung und friih-
zeitige konsequente Therapie ist aus praventivmedizi-
nischer Sicht eindeutig indiziert. Bei Kindern ist es von
grofBer Bedeutung, das ernahrungsmedizinische Potential
bestmoglich auszuschopfen, um einerseits eine frithzeitige
Adaptierung an eine praventive Didt zu erzielen und ande-
rerseits medikamentose Therapien moglichst zu vermei-
den, wobei vor allem der Senkung von geséttigten Fetten
eine grofe Bedeutung zukommt.

Diverse Erndhrungsstudien tiber Kinder und Jugendli-
che mit einer FH wurden bereits publiziert [11-15]. Durch
sie wurde gezeigt, da® auch Kinder tber einen langeren
Zeitraum mit einer Diattherapie behandelt werden kon-
nen.

Tabelle 1: Charakteristika der Studienteilnehmer; Dauer der Diit: 3 bis
56 Monate, mittlere Didtdauer: 30 Monate

BMI BMI
Gesamt m/w Alter vorher nachher
Anzahl der Patienten 47 20/27 4-19
Non-compliant 23 9/14
Responder 17 7/10 15,3 16,6
Nonresponder 6 2/4 17,8 17,1

Tabelle 2: Responder (17 Patienten)

Bei gesunden Erwachsenen [aft sich das KHK-Risiko
durch Vermeidung von gesattigten Fettsdauren verringern
[16]. Ferner ldlt sich eine LDL-Cholesterinsenkung durch
den Ersatz von gesattigten durch mehrfach ungesittigte
Fettsauren erzielen [17]. Eine Studie von Kris-Etherton
konnte an Erwachsenen mit FH zeigen, dal8 durch Verwen-
dung von einfach ungesittigten Fettsauren (Olivenol)
Gesamtcholesterin um 10 % und das LDL-Cholesterin um
14 % gesenkt werden konnen. Wesentlich fir den The-
rapieerfolg scheint dabei nicht so sehr die Reduktion der
angefuhrten Fette, sondern deren Modifikation zu sein
[18]. In unserer Studie war es das Ziel, moglichst alle
Kochfette durch Rapsol zu ersetzen sowie Produkte, die
tierische Fette enthalten, einzuschrianken. Frithere Studien
an Kindern mit FH zeigten kurzzeitige Effekte einer ambu-
lanten Diittherapie tiber 2-3 Jahre in der GroRenordnung
von 10 % des Gesamtcholesterinspiegels [11]. Weitere
Studien brachten dhnliche Effekte unter Verwendung von
Diaten mit diatetischer Reduktion der zugefiihrten Nah-
rungsfette. Von Therapieversagern wurde nicht naher be-
richtet.

In dem von uns untersuchten Kollektiv, das regelmafig
zu den vereinbarten Terminen mit gut gefihrten Ernah-
rungsprotokollen erschien, konnte bei 63 % ein deutlicher
Therapieerfolg erzielt werden. Das Therapieversagen der
verbleibenden Patienten unserer Studie &/t sich nicht auf
mangelnde Compliance zurtickfihren. Es stellt sich viel-
mehr die Frage, ob der Grund des Nichtansprechens eben-
falls genetisch disponiert ist, etwa durch Apo E-Genotypen
[19]. Auffallend war, daBR keine der von uns genetisch
analysierten Proben mit einer Mutation von einem Non-
responder stammte.

Die Basis der Behandlung von Kindern und Jugendli-
chen mit familiarer Hypercholersterindmie stellt die kon-
sequente diabetische Therapie dar [20].

Die Verwendung von Rapsol erwies sich als praktika-
bel, wurde von allen Kindern gut akzeptiert und auch von
den restlichen Familienmitgliedern angenommen. Die
mittlere Beobachtungsdauer zeigte bereits, dall derartige
Erndhrungsumstellungen sehr wohl vorgenommen werden
konnen. Die Kinder wurden auch dazu angehalten, selbst
Speisen, die mit Rapsol zubereitet werden, zu kreieren.
Dal8 nicht alle Betroffenen mit einer familiaren Hyper-
cholesterindmie auf eine konsequente nachweisbare Diat
ansprechen, ist bekannt und hochstwahrscheinlich auf un-
terschiedliche genetische Mechanismen (Apo E-Muster)
zurtickzufthren.

Abschliefend kann gesagt werden, dal$ eine konse-
quente Diat durch ausschlielliche Verwendung von Raps-

Cholesterin gesamt

LDL-Cholesterin

HDL-Cholesterin

Vorher  Nachher Abfall % Vorher Nachher  Abfall % Vorher  Nachher Abfall %
Mittelwert 264,4 237,0 10,4 198,4 171,4 13,6 46,5 45,7 1,7
Standardabweichung 40,0 37,1 37,8 40,9 4,5 5,5
Signifikanz p < 0,001 p < 0,001 —
Tabelle 3: Nonresponder (6 Patienten)

Cholesterin gesamt LDL-Cholesterin HDL-Cholesterin

Vorher  Nachher Anstieg % Vorher Nachher Anstieg % Vorher Nachher Anstieg %
Mittelwert 254,2 267,0 5,0 176,2 183,2 3,9 57,3 60,5 5,6
Standardabweichung 35,1 30,2 40,9 38,7 5,6 12,5




ol als Speisefett und eine weitgehende Reduktion tieri-
scher Fette bei der tiberwiegenden Anzahl von Kindern
und Jugendlichen mit FH mit einer signifikanten Senkung
von Gesamtcholesterin und LDL-Cholesterin verbunden

Ist.
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