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Schon bei Jugendlichen ist es offenbar
sinnvoll den Lipidstatus zu bestimmen,
falls familidre Risikofaktoren fiir Herz-
Kreislauferkrankungen vorliegen. Das
verdeutlicht die Krankengeschichte
eines 13-jihrigen Jungen. Bei ihm wur-
de eine heterozygote familidre Hyper-
cholesterinimie diagnostiziert, beide
Elternteile jedoch weisen ein normales
Lipidprofil auf.

I Im Rahmen der Jugendgesundheits-
untersuchung J1 - eine Fritherkennungs-
untersuchung fiir Madchen und Jungen
im Alter zwischen 12 und 14 Jahren -
wurde bei einem 13-jéhrigen Jungen, auf
Drangen der Mutter, das Gesamtcholeste-
rin mitbestimmt. Fir dieses Thema wur-
de die Mutter sensibilisiert, da sie Zei-
tungsberichte tiber die bundesweite Pri-
ventionskampagne der DGFF Lipid-Liga
e. V. ,Tag des Cholesterins® las.

In dieser Berichterstattung erging
auch ein Appell an die Eltern, falls sie oder
weitere Familienangehdorige von erh6htem
Cholesterin betroffen sind oder Familien-
gehorige in jungen Jahren einen Herzin-
farkt erlitten haben, auch ihre Kinder auf
mogliche Herz-Kreislaufrisikofaktoren
untersuchen zu lassen.

Der Grof3vater viterlicherseits des
13-Jahrigen hatte bereits mit 52 Jahren
einen Herzinfarkt; Ursachen waren mas-
sives Rauchen und erhéhtes LDL-Chole-
sterin. Da der Infarkt bereits etwa 15 Jah-
re zuriickliegt, der Grof3vater ihn gut
iiberstanden hat, nicht mehr raucht und
medikamentds optimal eingestellt ist, ist
dieses Ereignis kein Thema mehr in der
Familie. Der Vater wurde vor einigen Jah-
ren ebenfalls auf eine Fettstoffwechselsto-
rung untersucht. Die Laboranalyse ergab
aber ein normales Lipidprofil. Uber des-
sen Bruder gibt es hierzu keine Informa-
tionen, da er nach einem Motorradunfall
verstorben war. Der Vater hat sonst keine
weiteren Geschwister. Die Mutter, ihre
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beiden Geschwister und die Grofleltern
weisen ebenfalls ein normales Lipidprofil
auf. Der Grof3vater stellt somit die Indi-
kation dar, den Jungen auf eine familidre
Hypercholesterindmie zu untersuchen.
Hierzu sehen die Richtlinien des Bundes-
aussschusses der Arzte und Krankenkas-
sen zur Jugendgesundheitsuntersuchung
J1 (http://www.g-ba.de/downloads/62-
492-281/RL_Jugend_2008-06-19.pdf) wie
folgt vor: ,,Die Jugendgesundheitsunter-
suchung umfasst eine differenzierte Ana-
mneseerhebung und eine klinisch-kérper-
liche Untersuchung. Nur bei Verdacht auf
eine familidre Hypercholesterindmie ist
eine Laboruntersuchung des Gesamtcho-
lesterins vorzusehen.*

Die Sorge der Mutter war aber berech-
tigt: Die Laboruntersuchung ergab bei
dem 13-Jdhrigen ein Gesamtcholesterin
von 336 mg/dl (8,7 mmol/l). Der Kinder-
arzt veranlasste darauf hin die Bestim-
mung des kompletten Lipidprofils.

Lipid-Status niichtern, ohne Therapie
sGesamtcholesterin: 336 mg/dl (8,7 mmol/l)
sLDL-Cholesterin: 270 mg/dl (7,0 mmol/l)
=HDL-Cholesterin: 42 mg/dl (1,1 mmol/l)
=Triglyzeride: 122 mg/dl (0,7 mmol/])
Weitere Risikofaktoren fiir Herz-Kreislauf-
erkrankungen wie Diabetes, Hypertonus
und Adipositas sind nicht vorhanden.

Diagnostik

Der 13 Jahre alte Junge hat sehr wahr-
scheinlich eine familidre Hypercholeste-
rindmie. Bei dieser Form haben die Pati-
enten ein sehr hohes Risiko frithzeitig
einen Myokardinfarkt zu erleiden.

Der Jugendliche wurde zur weiteren
diagnostischen Abklarung und Therapie-
einleitung an eine ausgewiesene Lipidam-
bulanz einer Universitdtskinderklinik
tiberwiesen. Die Laboruntersuchungen
im Rahmen der Lipidsprechstunde besti-
tigten den Erstbefund: heterozygote fami-
lidre Hypercholesterindmie - eine der

Was sind die therapeutische Konsequenzen?

13-Jahriger mit hohem
LDL-Cholesterin
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héufigsten angeborenen Fettstoffwechsel-
storung (mind. 1 von 500 Neugeborenen
ist betroffen). Da hier die Low-Density-
Lipoproteine (LDL)-Rezeptor-Funktion
defekt ist, wird das LDL-Cholesterin
schon vom Beginn der Nahrungszufuhr
beim Neugeborenen stark vermehrt
(meist >180mg/dl), ebenso Gesamtcho-
lesterin (meist >250 mg/dl) sowie Apo-
protein B (>150mg/dl) (Hyperlipiddmie
Typ Ila nach Frederickson). Da das Cho-
lesterin verstirkt in die Gefafiwande ein-
gelagert wird, kann das zu vorzeitigen
Herzinfarkten fithren, oft sogar schon im
mittleren Lebensalter.

Therapeutisches Vorgehen

Die Arbeitsgemeinschaft fiir padiatrische
Stoffwechselstorungen (APS) empfiehlt
(www.aps-med.de) in Abstimmung mit
der DGFF Lipid-Liga e. V. eine medika-
mentdse Behandlung, wenn bei norma-
lem HDL-Cholesterin und konsequenter
Erndhrungsmodifikation die LDL-Cho-
lesterinwerte erhoht bleiben: Werte
>190mg/dl (4,9 mmol/l), bzw. > 160 mg/
dl (4,1 mmol/l) bei zusitzlichen kardio-
vaskuldren Risikofaktoren (wie positive
Familienanamnese fiir Herzerkrankung
vor dem Alter von 55 Jahren bei Verwand-
ten ersten Grades, arterielle Hypertonie,
Diabetes, Zigarettenrauchen, oder nied-
riges HDL-Cholesterin von <40 mg/dl
(1,0mmol/l). Ein HDL-Cholesterinspiegel
von >60mg/dl (1,5mmol/l) gilt in der
Risikobilanz als protektiv und kann von
der Gesamtbilanz der Risikofaktoren ab-
gezogen werden.

Bei dem 13-jahrigen Patienten muss
die Erndhrung nicht zusatzlich umgestellt
werden, da die Familie sich schon sehr
ausgewogen und mediterran erndhrt. Au-
flerdem neigt der Junge eher zu Unterge-
wicht, daher muss bei ihm auf eine aus-
reichend kalorienreiche Erndhrung geach-
tet werden. Als Mitglied im Ruderverein
macht er regelmiafig aktiv Sport und er
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raucht auch nicht. Dieser Lebensstil ist
wohl der Grund, dass die LDL-Choleste-
rinkonzentration nicht noch mehr ent-
gleist, das HDL nicht noch niedriger ist
und Duplex-sonografisch keine Plaques
in der Aorta gesehen wurden.

Ziel einer konsequenten und dauer-
haften Therapie ist aufgrund des beste-
henden Risikos, das erhéhte LDL-Chole-
sterin nachhaltig unter 130 mg/dl
(3,4mmol/l) zu senken. So kann das Risi-
ko fiir Atherosklerose und vorzeitiger
kardiovaskuldrer Morbiditdt gemindert
werden. Bei dem 13-Jahrigen ist eine me-
dikamentose Therapie — unter Beibehal-
tung seines bisherigen Lebensstils — ange-
zeigt. Er sollte allerdings nochmals, auch
mit Blick auf seine sportlichen Aktivitdten
und seiner Pubertit, gestarkt werden, auf
keinen Fall mit dem Rauchen zu beginnen.
Dem Jugendlichen wird zunéchst 1 x tdg-
lich Pravastatin mit einer Anfangsdosis
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von 1x10mg empfohlen. Bei ungenii-
gender Wirkung dieser Monotherapie
konnte eine kombinierte Therapie von
taglich 1x10-40 mg Pravastatin und
1 x 10mg Ezetemib erfolgen.

Kontrolluntersuchungen nach
Therapiebeginn

Die Kontrolluntersuchungen sollten nach
Therapiebeginn im vierwdchigem Ab-
stand erfolgen.

Fazit

Das Gesamtcholesterin nur im Rahmen
der J1 zu bestimmen und das auch nur,
falls der Verdacht einer familidren Hyper-
cholesterindmie besteht, ist nicht ausrei-
chend fiir eine frithzeitige Pravention. Zu
fordern ist, eine differenzierte Bestim-
mung des Lipidprofils bereits in jiingeren
Lebensjahren, wenn in der Familie Risi-
kofaktoren fiir Herz-Kreislauferkran-
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kungen vorliegen. Nur wenn solche Risi-
kofaktoren frithzeitig erkannt werden,
koénnen Mafinahmen der Priméarpraven-
tion erfolgreich greifen.

Korrespondenzadresse
Prof. Dr. med. Detlef Kunze
Kinder- und Jugendarzt,
Kinderendokrinologie,
Medizinische Genetik
Vorstandsmitglied DGFF

Dr. rer. biol. hum. Heike
Kantner wiss. Mitarbeiterin
DGFF - Geschiftsfuhrerin
koop. Vorstandsmitglied
DGFF

Beide:

Geschéftsstelle DGFF
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E-Mail: info@lipid-liga.de
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