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m Marz 2016 stellt sich eine 38-Jahrige

mit seit 2 Tagen bestehenden progre-
dienten Schmerzen im Epigastrium vor.
Die Schmerzen wiirden giirtelformig in
den Riicken ausstrahlen und seien nach
dem Essen aufgetreten. Sie habe mehr-
fach erbrechen miissen und in den letzten
Tagen vermehrten Stuhlgang, der aber
nicht entfarbt gewesen sei. Sie habe kei-
nen Alkohol getrunken und keine sehr
fettreichen Speisen gegessen. Neue Medi-
kamente habe sie nicht eingenommen.

Aktuelle Medikation

Ramipril 5mg 1x tgl., Metformin 1.000
mg 2x tgl.,, Valproat 1.200mg 2x tgl., L-
Thyroxin 50 pug 1x tgl., Simvastatin 40
mg 1x tgl., Pantoprazol 40mg 1x tgl.,
Ibuprofen 800 mg 2x tgl.

Untersuchungsbefund

Grofle 180 cm, Gewicht 120 kg, BMI 37
kg/m?, Xanthome vor allem an den Un-
terarmen, ausgepragter epigastrischer
Druckschmerz, Darmgerdusche lebhaft.

Notfall-Laborbefunde

CRP 3,7mg/dl, Glukose 256mg/dl,
Harnstoff 34 mg/dl, Kreatinin 0,8 mg/d],
Natrium 120 mmol/l, Kalium 4,8 mmol/l,
Kalzium 2,58 mmol/l, Leukozyten 12,7/
nl, Himoglobin 17,3 g/dl, Bilirubin 0,5
mg/dl, GOT und GPT nicht messbar, Li-
pase 82 U/l, Troponin <0,01 ng/ml. Ur-
instix: Nitrit negativ, Leukozyten 25/pl,
Eiweify >300 mg/dl, Glukose 1.000 mg/
dl. Das Serum war stark lipdmisch, des-
halb wurden bereits in der Notaufnah-
me die Lipidwerte nachgemeldet.

Lipidwerte
Gesamt-Cholesterin 1.351 mg/dl, LDL-
Cholesterin nicht korrekt bestimmbar,
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Fette bereits in der
Notaufnahme bestimmen

Wolfgang Ries

HDL-Cholesterin 35 mg/dl, Triglyzeride
9.822mg/dl. Lipoprotein-Elektrophore-
se, Nachweis von Chylomikronen, pas-
send zu einer Hyperlipoproteindmie Typ
V nach Fredrickson.

Bildgebung

Sonografie des Oberbauchs: Diffuse He-
patopathie, Z.n. Cholezystektomie, kei-
ne Cholestase, Pankreas im Kopf- und
Korpusbereich mit kleinen Verkalkun-
gen darstellbar. Computertomografie
des Abdomen: Nach 3 Tagen 3-Phasen-
Abdomen-CT mit Kontrastmittel. Serds-
exsudative Pankreatitis mit Beteiligung
des Pankreaskopfes und reaktiven Ver-
anderungen des angrenzenden Duode-
nums. Freie Fliissigkeit entlang der Ge-
rota-Faszie rechts bis ins kleine Becken
reichend (Abb. 1).

Vorgeschichte

Ein Diabetes mellitus wurde 2010 erst-
mals im Rahmen eines stationdren Auf-
enthaltes bei Bandscheibenvorfall diag-
nostiziert. Dort wurde bereits eine aus-
gepragte Hypertriglyzeridimie mit Tri-
glyzeridwerten  bis 5.600mg/dl
beschrieben und eine medikamentose
Behandlung mit Metformin eingeleitet.
In der Folge bestand eine Betreuung bei
einer Diabetologin mit Diabetesschu-
lungen. Zusitzlich erfolgte die Gabe von
Insulin-Analoga zu den Mahlzeiten.
Zeitweise wurde eine Therapie mit Lira-
glutid durchgefiihrt, welche bei abdomi-
nellen Beschwerden wieder beendet
wurde. Die HbA,.-Werte schwankten
zwischen 7 und 11 %. Die Triglyzeride
schwankten zwischen 1.300 und 9.000
mg/dl. Eine Epilepsie besteht seit dem 14.
Lebensjahr. Als weiterer kardiovaskula-
rer Risikofaktor besteht ein Nikotinab-

usus (20 pack-years), auflerdem ein Ko-
kainabusus bis 2003. Bei akuten Be-
schwerden wurde 2003 eine Cholezys-
tektomie durchgefiihrt.

Familienanamnese

Bei dem Vater besteht eine Hyperlipo-
proteindmie. Die Mutter hat einen Dia-
betes mellitus Typ 2, ein Bruder hat
ebenfalls einen Diabetes mellitus und
eine Hypertriglyzeridamie.

Diagnose

Akute Pankreatitis bei Chylomikron-
dmie-Syndrom bei kombinierter Hyper-
lipidamie; Hyperlipoproteindmie Typ V
nach Fredrickson und schlecht einge-
stellter Diabetes mellitus Typ II, HbA
11,9 %, Adipositas (BMI 37 kg/m?).

Die Erkrankung

Primiare Hypertriglyzeriddmien kénnen

unter folgenden Bildern auftreten:

— Familidre Hypertriglyzeriddmie: Meist
Triglyzeridkonzentrationen zwischen
150 und 500mg/dl (1,70 und 5,65
mmol/), oft erniedrigte HDL-Choles-
terinkonzentrationen.

— Chylomikrondmie und Chylomikron-
dmie-Syndrom (Triglyzeridkonzent-
ration >1.000mg/dl [11,29 mmol/1]):
Meist gekennzeichnet durch eine Ver-
mehrung der VLDL und der Chylomi-
kronen im Blut. Abzugrenzen sind se-
kundire Ursachen, wie Leber- und
Nierenerkrankungen, Alkoholabusus,
Pankreatitis und Diabetes mellitus,
die eine bestehende maflige Hypertri-
glyzeriddmie zur Entgleisung bringen.
Ein Sonderfall stellt der Anstieg der
Triglyzeride in der Schwangerschaft
bei Patientinnen mit Hyperlipoprote-
indmie Typ 1 dar. Hier kann es in der
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Schwangerschaft zu einer bedrohli-

chen Chylomikrondmie kommen.
—Familidre kombinierte Hyperlipida-

mie: Hier gibt es verschiedene Phéino-

typen mit einer Erh6hung des Choles-

terins bzw. der Triglyzeride.
Liegt die Triglyzeridkonzentration iiber
1.000 mg/dI (11,29 mmol/l), steigen Plas-
ma- und Vollblutviskositit an. Da die
Plasmaviskositit eine der Hauptdeter-
minanten der Mikrozirkulation ist, kon-
nen dadurch schwerwiegende Folgeer-
krankungen wie das Chylomikronamie-
Syndrom auftreten. Von einem Chylo-
mikrondmie-Syndrom sprechen wir,
wenn eruptive Xanthome und/oder ab-
dominelle Symptome wie Hepatospleno-
megalie, rezidivierende Pankreatitiden
oder chronische abdominelle Schmer-
zen auftreten. Weitere mogliche Mani-
festationen sind die exsudative Retino-
pathie, Polyneuropathie, zerebrale Min-
derperfusion und Angina pectoris. Das
familidre Chylomikrondmie-Syndrom
ist gekennzeichnet durch einen Mangel
an Lipoproteinlipase (LPL) und beruht
auf Mutationen wie in den Genen fiir
LPL, ApoC2 oder ApoA5. Die Haufigkeit
betrdgt 2:1.000.000. Eine schwere Hy-
pertriglyzeridimie mit Werten >1.000
mg/dlist deutlich haufiger und wird mit
einer Privalenz von 1:3.000 beschrieben.
Ab einem Triglyzeridwert von 1.000 mg/
dl kann es zu einem Chylomikronamie-
Syndrom kommen.

Die Inzidenz des Chylomikrondmie-
Syndroms wurde mit 1,79:10.000 Ein-
wohner angegeben. Extrem hohe Trigly-
zeridwerte entstehen héufig erst durch
eine Kombination aus einer angebore-
nen Stérung des Triglyzeridstoffwech-
sels und sekundéren Ursachen wie ei-
nem schlecht eingestellten Diabetes mel-
litus und vermehrtem Alkoholkonsum.
Durch Ernahrungsfehler kann es jeder-
zeit zu einem Chylomikrondmie-Syn-
drom kommen mit Auftreten einer po-
tenziell lebensbedrohlichen Pankreatitis.

Die akute Pankreatitis bei Chylomik-
rondmie-Syndrom ist die dritthaufigste
Ursache einer Pankreatitis und leider zu
wenig bekannt. Sie wird zudem héufig
nicht addquat therapiert. Bei einer Pan-
kreatitis sollten deshalb bereits in der
Notaufnahme die Triglyzeride bestimmt
werden. Als Besonderheit ist zu beden-
ken, dass das stark lipdmische Plasma
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im Labor héufig zu Fehlbestimmungen
fuhrt, so war die Lipase in diesem Fall
normwertig. Klinisch waren die Be-
schwerden typisch und im Abdomen-
CT lief8 sich die exsudative Pankreatitis
nachweisen.

Therapie des Chylomikronamie-
Syndroms

Die Basistherapie besteht wie bei jeder
Pankreatitis in Nahrungskarenz, Infusi-
onstherapie und analgetischer Therapie.
Nach den Leitlinien sollte ein sofortiger
Plasmaaustausch (1- bis 1,5-faches Plas-
mavolumen) durchgefiihrt werden, da es
sich um eine lebensbedrohliche Erkran-
kung handelt. Die Behandlung sollte
tiber 1-3 Tage - je nach Verlauf - durch-
gefithrt werden (Leitlinien der Ameri-
can Society for Apheresis 2010). Der the-
rapeutische Plasmaaustausch mittels
Membranplasmaseparation kann sehr
schwierig sein, da sich die Membranpo-
ren leicht zusetzen. Die Effektivitit ist
zudem mit einer Behandlung oftmals
nicht ausreichend. Auflerdem muss Al-
bumin oder Fremdplasma verwendet
werden.

Wir fithren bei einer akuten Pankrea-
titis bei Chylomikrondmie-Syndrom
eine akute Lipoprotein-Apherese durch.
Dazu verwenden wir eine Zytozentrifu-
ge zur Plasmaseparation und auflerdem
einen Plasmafraktionator zur Entfer-
nung der TG-reichen Lipoproteine. Um
die Triglyzeride unter 1.000 mg/dl (bes-
ser <400 mg/dl) zu senken, muss bei die-
sem Verfahren der Filter hiufiger ge-
spillt werden. Diese Behandlung ist auch
in der Schwangerschaft moglich.

Verlauf

Bereits in der Nacht wurde eine Aphere-
se durchgefithrt. Schon unter der Be-
handlung lie8 die Schmerzintensitat
nach. Die Triglyzeride liefen sich von
9.822 auf 1.400 mg/dl senken. Am néchs-
ten Morgen wurde eine zweite Behand-
lung durchgefiihrt, die Triglyzeridwerte
bewegten sich in den folgenden Tagen
zwischen 350 und 480 mg/dl. Das CRP
stieg noch bis auf 15 mg/dl, der Nah-
rungsaufbau musste langsam erfolgen.

Rezidivgefahr
Bei diesen Patienten besteht jederzeit die
Gefahr von Rezidiven, die dauerhafte

Abb. 1: CT des Abdomen.

Absenkung der Triglyzeride ist deshalb
sehr wichtig. Die Basistherapie zur Ver-
meidung hoher Triglyzeridwerte besteht
in der Gewichtsreduktion bei Adipositas,
Alkoholkarenz, der guten Einstellung
des Diabetes mellitus, der Vermeidung
von rasch resorbierbaren Kohlenhydra-
ten und einer fettarme Erndhrung. Eine
Bewegungstherapie sollte wie bei jeder
Fettstoffwechselstorung durchgefiihrt
werden. Die medikamentosen Therapie-
optionen bestehen in dem Einsatz von
Fibraten und Fischolpréparaten.

Zusammenfassung

Bei der vorgestellten Patientin besteht
eine akute Pankreatitis bei familidrer
kombinierter Hypertriglyzeridimie und
ein schlecht eingestelltem Diabetes mel-
litus. Bei einer Hypertriglyzeridimie
kann es bei Werten >1.000 mg/dl zu ei-
nem Chylomikrondmie-Syndrom mit
einer akuten Pankreatitis kommen. Dies
ist die dritthaufigste Ursache der Pank-
reatitis. Die Triglyzeride sollten deshalb
bereits in der Notaufnahme bestimmt
werden. Die Pankreatitiden stellen eine
lebensbedrohliche Komplikation des
Chylomikrondmie-Syndroms dar und
sollten unverziiglich mittels Apherese
behandelt werden.
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