Mein
BAUCHGEFUHL
hat mir lange
Fragen gestellt.
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Jetzt habe ich endlich Antworten.
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liebe Angehorige,

Ihr Arzt hat bei |hnen oder einer lhnen nahe stehen-
den Person das Familiare Chylomikronamie Syndrom,
kurz FCS, festgestellt. Es handelt sich dabei um eine
Fettstoffwechselstorung, die vererbbar ist, aber mit
ca. 1 Erkrankung pro 1 Million Einwohner nur sehr selten
vorkommt. Daher ist auch die Suche nach den Griinden
Ihrer Beschwerden flir den Arzt wie die Suche nach der
,Nadel im Heuhaufen". Erschwerend kommt hinzu, dass

die Symptome wie Bauchschmerzen oder schubweise,
akute Bauchspeicheldriisenentziindungen haufig andere
Ursachen haben konnen. So kann es, wie vielleicht auch
bei Ihnen, oft Jahre dauern, bis FCS diagnostiziert ist.

Mithilfe dieser Broschlire mochten wir lhnen wichtige
Informationen Uber FCS vermitteln und aufzeigen, wie
Sie mit der Erkrankung umgehen konnen.

Werden Sie zum Experten lhrer Krankheit!

Familiare Chylomikronamie Syndrom (FCS)?

FCSist eine seltene , angeborene Erkrankung, die den Korper daran
hindert, bestimmte Fette, die sogenannten Triglyceride, normal zu
verstoffwechseln. Da FCS eine chronische (lebenslange) Erkrankung
ist, wird sie immer Teil Ihres Lebens sein.

Fur diese seltene Erkrankung gibt es verschiedene Bezeichnungen.

Zum Beispiel:
& Lipoproteinlipase-Defizienz (LPL-D)

Hyperlipoproteinamie Typ | nach Fredrickson

i

S

Hyperchylomikronamie

i

Schwere Hypertriglyceridamie




FCS-Patienten konnen bestimmte Fette nicht richtig verstoffwechseln

Bei der taglichen Nahrungsaufnahme werden Fette unter
anderem in Form von sogenannten Triglyceriden mit Hilfe
von Chylomikronen (Lipoproteine) aus dem Darm ins Blut
transportiert und von Muskeln, Fettgewebe und Organen
aufgenommen. Stark fetthaltige Nahrungsmittel (z. B.
Speck, Vollmilch oder Nisse) enthalten besonders viele
Triglyceride, dadurch entstehen in Folge viele Chylo-
mikronen. Ebenso werden aus Zucker (z.B. aus Erfri-
schungsgetranken und Saften) und Alkohol in der Le-
ber Triglyceride gebildet, welche den Triglyceridspiegel

im Korper weiter erhohen. Fette sind eine wichtige
Energiequelle. Das Enzym Lipoproteinlipase (LPL) baut
die Triglyceride in den Chylomikronen ab. So werden
die freien Fettsduren als Energie fir den Korper ver-
wertbar (siehe Abb. A). Vom Chylomikron bleibt ein
sogenannter  Chylomikron-Remnant, ein  Abbaupro-
dukt, bestehen und wird in die Leber aufgenommen.
Dieser ,Fettstoffwechsel” kann durch verschiedene
Erkrankungen gestort sein.

Abbau von Triglyceriden und Chylomikronen durch die Lipoproteinlipase

Abb. A
Chylomikron

® Triglyceride "7
Freie Fettsauren :

o Freies Glycerin
Freies Cholesterin [%J
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Blutbahn

Aufnahme freier Fettsauren in Muskeln, Fettgewebe, Organe

Im Krankheitshild des FCS ist die Fahigkeit, Triglyceride Chylomikronenkonnen aus diesem Grund nicht abgebaut
aus den Chylomikronen abzubauen, gestort. Es kommt zu  werden, haufen sich im Blut an und lassen das Blut
erhohten Triglyceridwerten im Blut (Hypertriglyceridamie). ,milchig” aussehen (siehe Abb. B, Abb. S. 10). Dies be-
Der Abbau ist gestort, da entweder nicht geniigend LPL  zeichnet man als Chylomikronamie.

produziert wird, oder das Enzym nicht richtig funktioniert.

Beim Familidgren Chylomikronamie Syndrom (FCS) ist die Funktion der LPL gestort.

Anhaufung von Chylomikronen in Blutbahn durch gestorten Abbau
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Symptome

von FCS 3
der Netzhall PR s RTINS
........................................................................... (Depression, Erinnerungsverlust)
Das Alter, in dem FCS erstmals auftritt, sowie die Art der Symptome konnen (milchiges Aussehen der Venen und
sehr unterschiedlich sein. Einige Betroffene weisen bereits in jungen Jahren Arterien der Netzhaut)

Symptome auf. Andere Patienten zeigen hingegen bis ins Erwachsenenalter
nur vage oder keine Symptome.

splenomegalie
Pankreatitis

(Bauchspeicheldrisenentzindung)

Erste Anzeichen & Symptome

Ein deutliches Anzeichen fiur FCS ist fettiges oder ,,milchig” erscheinendes Bei an FCS erkrankten
UND TRIGLYCERIDE Blut (siehe Abbildung) bei einer Blutentnahme. Der Grund dafUr ist der hohe Menschen konnen folgende
Gehalt an Chylomikronen und die darin gebundenen Triglyceride. Eine der Symptome auftreten:

haufigsten ersten Beschwerden von Patienten sind starke Bauchschmerzen.

Weitere Symptome finden Sie auf der nachsten Seite. MRyl

Ruckenschmerzen
= Erbrechen oder Durchfall
~ Taubheitsgefthl in den
FlRen oder Beinen
= Vergesslichkeit
~ Erschopfung

meist am Gesal, an den Knien und
an den Armen)




FCS fest?

Chylomikronen bestehen hauptsachlich aus Triglyceriden.
Um herauszufinden, ob die Anzahl von Chylomikronen im
Blut erhoht ist, wird der Triglyceridspiegel im Blut gemessen.
Einen ersten Hinweis kann der sogenannte ,Kihlschrank-
test” liefern (siehe Abbildung). Die Messung findet meist
in einer Nuchtern-Blutprobe statt. Im Blut von gesun-
den Menschen liegt der Triglyceridwert bei weniger als
150 mg/dl (1,7 mmol/1).

Triglyceride im Blut konnen auch aus Grinden wie etwa
durch starken Alkoholkonsum, schlecht eingestellten
Diabetes mellitus oder Leber- und Nierenerkrankungen
stark erhoht sein und ein Chylomikronamie Syndrom
auslosen. Auch Medikamente wie Kortison oder
Psychopharmaka konnen Einfluss auf den Wert haben.

: Grenzwert fiir Diagnose: 885 mg/dl (10 mmol/I)

Normalwert: <150 mg/dl (1,7 mmol/l)

Wenn diese EinfluRfaktoren ausgeschlos-
sen sind und wiederholt ntichtern Triglyce-
ridwerte von > 885 mg/dl gemessen wur-
den, liegt der Verdacht nahe, dass es sich
hier um ein FCS handelt. Der Verdacht
muss jedoch durch eine genetische Unter-
suchung bestatigt werden.

Wie bereits beschrieben, ist die Storung
des Abbaus der triglyceridreichen Chylo-
mikronen im Blut genetisch bedingt und
damit nicht direkt zu beeinflussen. Von
groRer Bedeutung ist jedoch das konse-
guente Einhalten einer gezielten Diat.

1000 5000

10000

Mogliche Komplikationen

Hohe Triglyceridspiegel erhohen das Risiko fir Bauch-
speicheldriisenentziindungen (Pankreatitis). Typisch fur
eine Pankreatitis sind:

& Starke Bauchschmerzen, die sich ringférmig
um den Bauch legen

& Druckempfindlicher Bauch oder Bauchschmerzen,
die nach dem Essen schlimmer werden

& Ubelkeit und Erbrechen

Der Zustand eines Patienten kann sich schnell verschlim-
mern und lebensbedrohlich werden. Bei anhaltenden
Beschwerden sollte ein Arzt oder Krankenhaus aufge-
sucht werden. Teilen Sie dem behandelnden Team lhre
Diagnose FCS mit.

Nach Entlassung aus dem Krankenhaus sollten Sie alle
behandelnden Arzte dariiber informieren, dass Sie eine
Pankreatitis hatten, und Termine fiir Nachsorgeuntersu-
chungen vereinbaren.

Es kann mehrere Tage oder Wochen dauern, bis eine
Pankreatitis abklingt. Zur Therapie gehoren Schmerz-
mittel und die Vermeidung von Nahrungsaufnahme bis
die Symptome abklingen. Da die Bauchspeicheldrise
Hormone wie Insulin produziert, den Blutzucker regu-
liert und die Verdauung untersttitzt, kdnnen wiederholte
Entzlindungen zu dauerhaften Organschaden, chroni-
schen Schmerzen, schweren Verdauungsstorungen und
insulinabhangigem Diabetes flhren.

Auch andere Gesundheitsprobleme, wie beispielsweise
eine Fettleber oder eine Vergroflerung der Leber und/
oder der Milz, konnen im Laufe eines FCS auftreten.



Bei schwangeren Frauen treten im dritten Trimester gewohnlich Triglycerid-
Schwankungen auf. Bei FCS-Patientinnen konnen die Triglyceridspiegel in der
Frihschwangerschaft jedoch bedrohlich hohe Werte annehmen. Sprechen Sie da-
her im Falle einer Schwangerschaft unbedingt mit Ihrem Lipidologen. Darlberhin-
aus sollten Sie wahrend der gesamten Schwangerschaft engmaschig von lhrem
Gynakologen und einem Ernahrungsberater Uberwacht werden.

Einige Arzneimittel konnen Einfluss auf den Triglyceridspiegel haben
Bei welchen Symptomen sollte man . ) o L . .
AT Ca T e ) Arzneimittel, wie beispielsweise Ostrogen, Kortison, Betablocker und bestimmte
Psychopharmaka, konnen den Triglyceridspiegel erhohen. Informieren Sie in jedem
£ Wurden bei Ihnen einmal stark erhohte Fall Ihren behandelnden Arzt (iber alle Medikamente, die Sie einnehmen.
Triglyceridwerte festgestellt? (d. h. Gber 885 mg/dl
bzw. 10 mmol/1)? ) Frauen und Kinder benotigen besondere Aufmerksamkeit
£ Haben Sie stark erhohte Triglyceridwerte trotz
einer medikamentosen Behandlung und einer
fettreduzierten Ernahrung?
£ Hatjemand in lhrer Familie eine Vorge-
schichte mit hohen Triglyceridwerten
oder einer angeborenen (genetischen)

Fettstoffwechselstorung? O Bei Kindern kann FCS bereits im jungen Alter diagnostiziert werden

£ Wurde bei lhnen jemals eine Bauchspeichel-
drisenentziindung diagnostiziert, die eine
Notfallbehandlung erforderte und fir die keine
Ursache gefunden wurde?

Hier sollte in Zusammenarbeit mit einem Lipidologen und einem zertifizierten Ernah-
rungsberater sichergestellt werden, dass Sie und Ihr Kind ausreichend UnterstUtzung flr
die Ernahrung und medizinische Behandlung bekommen.

Wie hoch ist das FCS-Risiko fiir meine Angehorigen?
£ Wurde lhnen jemals gesagt, dass Sie eine

angeborene Lipid-, Triglycerid- oder
Fettstoffwechselstérung haben?

FCSist eine vererbliche Erkrankung und wird rezessiv (,nicht in Erscheinung tretend”) an die nachfol-
gende Generation weitergegeben. Wenn Sie FCS haben, konnen Ihre Angehorigen somit ebenfalls
von der Erkrankung betroffen sein oder auch nicht. Im Fall von hohen Triglyceridwerten bei anderen
Familienmitgliedern, sollten diese ebenfalls einen Spezialisten (z. B. einen Lipidologen oder Endo-
krinologen) aufsuchen.



Ernahrung

FCS-vertragliche Ernahrungsrichtlinien

Das Ausmal der Triglycerid-Erhohung im Blut wird bei
Gesunden wesentlich von der Ernahrungsweise be-
stimmt. Chylomikronen werden nur dann im Dinndarm
gebildet und an das Blut abgegeben, wenn fetthaltige Nah-
rungsmittel gegessen wurden. Deshalb muss die Fett-
zufuhr bei FCS-Patienten stark eingeschrankt werden.

Idealerweise sollte die taglich zugefihrte Fettmenge
nicht mehr als 20 g betragen, was im Rahmen einer Gb-
lichen Ernghrungsweise extrem schwer einzuhalten ist.
Da pflanzliches oder tierisches Fett ein wesentlicher
Energie- und Geschmackstrager in der Nahrung ist, muss
eine Alternative gefunden werden.

Die alternative Strategie besteht

im Ersatz der iiblichen Fettquellen

MCT-Fett wird durch einfache Abtrennungsverfahren aus
Kokos- oder Palmkern-Ol gewonnen. Es hat eine nahezu
wassrige Konsistenz und lasst sich relativ leicht mit fett-
armen Speisen mischen. Die Besonderheit von MCT-Fett
besteht darin, dass es nicht in Chylomikronen eingebaut
wird, sondern Uber einen speziellen Stoffwechselweg

=)

DUNNDARM

vom oberen Dunndarm direkt in die Leber gelangt, ohne
vorher im Blutstrom aufzutauchen. Somit lasst sich mit
MCT-Fett ein GrofRteil des Energie-Bedarfs des Korpers
decken, ohne dass es zu einem Anstieg der Triglycerid-
werte durch Chylomikronen-Einstrom ins Blut nach einer
fetthaltigen Mahlzeit kommt.

4@V
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Um Triglyceridwerte durch die Nahrung gezielt zu senken,
muss auch die Bildung der ,Very low density Lipoproteine”
(VLDL) in der Leber gebremst werden, denn VLDL setzt im
Blutplasma kontinuierlich Triglyceride frei bevor es sich in
,Low density Lipoproteine” (LDL) wandelt. Die Senkung
von VLDL gelingt besonders gut durch Anreicherung der
Nahrung mit Omega-3-Fettsduren (,Eskimo-Diat"). Bei
der Analyse von Nahrungsfetten, stiel man auf das Para-
dox, dass trotz sehr fettreicher Ernahrung durch Fischfett
(reich an Omega-3-Fettsduren) bei Eskimos, eher niedrige
Triglyceridwerte gefunden wurden.

Der reichliche Konsum von fettem Seefisch (z. B. Lachs,
Makrele, Hering, Meeresfrichte) tragt dazu bei, die Tri-
glyceridwerte auch bei Patienten mit dem Familiaren
Chylomikronamie Syndrom abzusenken und den Fettge-
halt der Leber zu vermindern.

Omega-3-Fettsauren sind:
EPA = Eicosapentaensaure
DHA = Docosahexaensaure

<)

Besonders sinnvoll ist die Kombination von MCT-Fett
als hauptsachliche Energiequelle mit einer hohen Zufuhr
von Omega-3-Fettsauren (5-10 g EPA + DHA pro Tag) zur
Senkung von stark erhohten Triglyceridwerten.

Zur VLDL-Verminderung muss auch die Zufuhr soge-
nannter ,schneller Kohlenhydrate” (Zucker in jeder
Form, Safte) stark eingeschrankt werden, da diese in der
Leber in Triglyceride umgewandelt und dann als VLDL
ins Blut abgegeben werden und so den Triglyceridspiegel
weiter erhohen. Ebenso muss auf Alkohol komplett ver-
zichtet werden, da dieser ebenfalls die VLDL-Bildung an-
regt und damit einen weiteren Anstieg der Triglyceride im
Blut bewirkt.

) y
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Gezielte Beratung durch einen Erndahrungsberater
Lassen Sie sich von einem zertifizierten Ernahrungsbe-
rater anleiten. Lernen Sie, Zutatenlisten von Nahrungs-
mitteln genau zu lesen, um Ihre Fett- und Kalori-
enaufnahme optimal zu steuern. Flhren Sie ein
Ernahrungstagebuch, um Ihre Essgewohnheiten zu kon-
trollieren. Wahlen Sie fur lhre Mahlzeiten zu Hause und
in Restaurants Speisen aus, die Ihnen |hr zertifizierter
Ernahrungstherapeut empfohlen hat.

Wie verlduft ein Gesprach mit einem Ernahrungsberater?
Beim ersten Termin wird der Ernahrungsberater ver-
suchen, Sie und lhre Lebensweise kennenzulernen, lhre
Bedenken zu verstehen und anhand dieser Informationen
einen zielgerichteten Ernahrungsplan fur Sie zu erstellen.

Dazu gehort etwa:

& Umstellung auf eine fettarme Di&t mit
Erganzung durch MCT-Produkte und Omega-3-
Fettsduren (> 5-10 g pro Tag)

& Deckung des taglichen Bedarfs an essentiellen
Fettsduren (2 g Omega-6-Fettséuren)

>

Reduzieren einfacher Kohlenhydrate (Zucker)
und die Begrenzung von Kohlenhydraten
insgesamt

-

Gewichtskontrolle und korperliche Aktivitat

0

Nahrungsmittelauswahl und das Zubereiten von
Mahlzeiten, die zu lhrer Lebensweise passen
und lhnen schmecken

< Einstellen des Alkohol- und Zigarettenkonsums

Was sollten Sie zur Ernahrungsberatung mitbringen?
Um aus einer Ernahrungsberatung den groften Nutzen
zu ziehen, sollten Sie Folgendes mitbringen:

Ihre aktuellsten Triglyceridwerte in nlchternem Zustand,
d. h. Sie durfen vor der Blutentnahme 10 Stunden lang
nichts gegessen oder getrunken haben (auller Wasser).
Eine Liste aller Mahlzeiten und Getranke, die Sie an drei
nicht aufeinanderfolgenden Tagen (zwei Wochentage
und einem Wochenendtag) zu sich genommen haben.

Ernahrungsrichtlinie

Milch, Milchprodukte, Kase

Eier, Eierspeisen

Empfehlenswert

Fette & Ole

Fette, Speiseole

MCT-OI, MCT-Margarine, Omega-3-
Fettsduren (EPA, DHA), Leindl

Fettarme Milch und Milchprodukte

(z. B. Molke, Buttermilch, Magerquark,
fettarmer Joghurt, Trinkmilch mit max.
1,5 % Fett), fettarmer Schnittkdse bis
zu 30 % Fett i.Tr. (Edamer, Gouda,
Tilsiter), Parmesan, Hand-, Harzer-,
Korb-, Mainzer Kase, Quargel, Hitten-
kase, Frischkase Magerstufe, Schmelz-
kase 10 % Fett i.Tr., Kochkase 10 %
Fett i.Tr,, Weichkase mit Rotschimmel
(20 % Fetti.Tr.)

Max. zwei Eier pro Woche fettarm
zubereitet (gekochtes Ei, verlorene Eier,
Eistich, lockeres Ruihrei), Eiklar

Weniger empfehlenswert

Die Zufuhr aller Fette und Ole (pflanz-
liche und tierische Fette) sollte auf
max. 20 g pro Tag begrenzt sein

Tierische Produkte

Vollmilch und vollfette Milch-
produkte, Sahne, Sahnejoghurt,

fertige Fruchtjoghurts, Sahnequark,
fertige Fruchtquarks,

saure Sahne, Schmand, Créme fraiche,
Milch-Mixgetranke (z. B. Fruchtmolke,
Fruchtbuttermilch), Kaffeesahne, fett-
reiche Kasesorten

Spiegelei, Rihrei mit Speck, Pfann-
kuchen, Crépes, Waffeln

19
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Fleisch, Fleischwaren

Geflligel

Fisch, Fischwaren

Krusten,- Schalen-, Weichtiere

20

Empfehlenswert

Kalb, junges Lamm, mageres Rinder-
und Schweinefleisch, Tartar, magerer
Schinken ohne Fettrand, magere
Wurst, Stlzwurst, deutsches Corned
Beef, Roastbeef, magerer kalter Braten

Huhn und Pute ohne Haut

Reh, Hirsch, Wildschwein, Hase, Taube,
Fasan

Regelmalig und fettarm zubereitet:
Fetter Seefisch (z.B. Lachs, Makrele,
Hering), Seefischfilet (z.B. Rotbarsch,
Kabeljau/Dorsch, Scholle, Seezunge),
Forelle, Fischstlze

Austern, Kamm-Muscheln, Garnelen,
Tintenfisch, Hummer

Weniger empfehlenswert

Durchwachsenes und fettes Fleisch,
Grillfleisch (mariniert und unmari-
niert), Bratwurst, Schweinehack, Mett,
Innereien, fettreiche Wurstsorten

(z. B. Salami, Leberwurst, Teewurst,
Mettwurst, Aufschnitt, Fleischwurst,
Leberkase), Fleischpasteten, panierte,
in Fett ausgebackene oder gebratene
Fleischstlicke

Gans, Ente, Geflligelhaut

Fettreiche Wildfleischprodukte (Wirste,
Pasteten)

Fette StiBwasserfische (z. B. Karpfen,
Aal), fritierte oder gebackene Fisch-
filets, fertige Salate und Dosenprodukte
(z. B. Hering in TomatensoRe, Olsardi-
nen, Thunfisch in Ol)

Fritierte Calamares, fertige Salate und
Dosenprodukte

Empfehlenswert

Weniger empfehlenswert

Gemiise, Obst & Getreide

Gemiuse, Obst, Hulsenfriichte

Kartoffeln, Kartoffelgerichte

Krauter, Gewlrze

Nusse, Samen

Getreide, Getreideprodukte
Musli, Mehl

Brot, Backwaren

Mehrmals taglich frisches oder
tiefgekuhltes Obst und Gemdse,
Hulsenfriichte, Rohkost, ungestilite
Obstkonserven

Pellkartoffeln, Salzkartoffeln,
Kartoffelplree, KartoffelkloRe aus
gekochten Kartoffeln

Frische Krauter, Pfeffer, Senf, Gewdirze,
Essig

In kleinen Mengen: ungesalzene
WalnUsse, Mandeln, Haselnlsse,
Leinsamen

Vollkornreis, Wildreis, Vollkornnudeln,
Gries

Selbst hergestelltes Musli und
Porridge, Haferflocken, Vollkornmehl

Vollkornbrot, Mischbrot, Grahambraot,
Knackebrot

Gezuckerte Obstkonserven, Trocken-
frichte, kandierte Friichte, Avocado,
Oliven, Gemusekonserven, in Ol einge-
legtes GemUse (Antipasti)

Bratkartoffeln, Pommes frites,
Kartoffelsalat, Kartoffelpuffer, Kartof-
felchips, Kartoffelgratin

Fette Briihe

Gesalzene, gerostete NUsse,
Kokosnusse

Weiler Reis, helle Nudeln

Fertig-MUsli und —Porridge,
Weilmehl, Corn Flakes

Weilsbrot, Weilmehlprodukte,
Croissants, Brioche, Buttertoast, in
schwimmendem Fett Ausgebackenes



Empfehlenswert

Suppen, Solken

Magere Fleischbrihe, magere
Gemiusebrihe, Consommes

Weniger empfehlenswert

Gebundene oder mit Sahne legierte
Suppen und SoRen, fette Fleischbrihe,
ButtersoRen (z. B. Sauce hollandaise),
Mayonnaise, Salatdressings, Ketchup,
GrillsoRen

SURwaren, Knabberartikel,
Zucker, SURspeisen, Desserts

SiiRstoffe (Aspartam, Saccharin,
Cyclamat) und damit hergestellte
SuRwaren, Obstsalat, Gelee, in kleinen
Mengen Hefeteig, Quark-Ol-Teig

Alkoholfreie Getranke Tee, Krautertee, Frichtetee, Kaffee,
Mineralwasser, kalorienfreie Getranke,

Gemiisesafte

Sind zu meiden

Alkoholhaltige Getranke

,Isolierte” Kohlenhydrate (Haushalts-
zucker, Traubenzucker, Fruchtzucker),
Zuckeraustauschstoffe, Zucker, Honig,
Marmelade, Konfitren, Nuss-Nougat-
Creme, Obst- und Cremetorten, gesllite
Teigwaren, Eiscreme, Pudding aus
Vollmilch, Knodel, Schokolade, Toffees,
Marzipan, Knabberartikel, Pralinen, Bis-
kuits, Buttergeback, Blatterteig

Fruchtséfte, Limonaden (auch mit
Sorbit und Fructose), Energy Drinks,
Schokoladengetranke, Kaffeespezia-
litdten (Cappuccino, Latte Macchiato,
Irish Coffee)

Alkoholhaltige Getranke sind zu
meiden (Bier, Wein, Apfelwein, Spiri-
tuosen, Cocktails, Mischgetranke)

Patientenorganisationen

FurBetroffene und deren Angehorige bedeutet die Diagno-
se FCS eine lebenslange Herausforderung — und oftmals
eine Reise ins Ungewisse.

Durch den geringen Bekanntheitsgrad von FCS fiihlen sich
viele neu diagnostizierte Betroffene mit ihrer Erkrankung
allein gelassen. Dieses Gefuihl wollen wir lhnen nehmen,
da wir Ihre Situation — als Patientenorganisationen mit
langjahriger Erfahrung auf dem Gebiet von Fettstoff-
wechselstérungen in Deutschland und Osterreich — sehr

Michaela Wolf, Vorsitzende CholCo e. V.

Cholesterin & Co:

Patientenorganisation fUr Patienten mit Familidrer
Hypercholesterindmie oder anderen schweren
genetischen Fettstoffwechselstérungen (CholCo e.V.)
www.cholco.de

info@cholco.de

gut nachvollziehen konnen. Gerne bieten wir deshalb
unsere Hilfe an.

Das Boot zu mandvrieren mag anstrengend sein, aber
wenn wir die Segel gemeinsam setzen, gelingt es uns
bestimmt, den optimalen Kurs anzusteuern.

In unseren Patientenorganisationen haben Sie die Moglich-
keit, sich mit anderen FCS-Betroffenen auszutauschen.

Gabriele Hanauer-Mader, Griinderin von FHchol Austria
FHchol Austria:

Patientenorganisation fir Patienten mit Familiarer
Hypercholesterinamie oder verwandten genetisch
bedingten Stoffwechselstérungen

www.fhchol.at

info@fhchol.at



Apolipoproteine

Wichtiger Bestandteil des Grund-
gerustes von Chylomikronen und
anderen Lipoproteinen. Sie fungieren
auch als Erkennungsstrukturen fir
Enzyme wie etwa LPL.

Cholesterin (Cholesterol)

Cholesterin ist ein lebenswichtiger,
fettartiger Bestandteil von Zellen.
Es spielt eine tragende Rolle bei der
Stabilisierung von Zellen, der Funk-
tion von Nerven u.v.m.. Mithilfe von
z. B. Chylomikronen wird es im Blut
zu den Zielzellen transportiert. Aller-
dings konnen praktisch alle Zellen
Cholesterin auch selber herstellen
und so den Eigenbedarf decken.

Chylomikronen

Chylomikronen dienen als Transport-
mittel fuUr Nahrungsfette, wie z.B.
Triglyceride. Sie werden im Darm
gebildet, und gelangen Uuber das
Lymphsystem und die Blutbahn zu
Muskeln, Fettgeweben und Organen,
wo sie von LPL abgebaut und weiter-
verarbeitet werden.

Familiares Chylomikronamie
Syndrom (FCS)

Seltene, vererbbare Erkrankung des
Fettstoffwechsels.  Chylomikronen
und bestimmte Fette, die Triglyce-
ride, konnen nicht richtig abgebaut
werden, sammeln sich im Blut an
und konnen zu verschiedenen Symp-
tomen (Krankheitszeichen), wie etwa
Bauchspeicheldriisenentziindungen,
fuhren.

LDL (,low density” Lipoprotein)

LDL entsteht beim Abbau des VLDL
durch die Lipoproteinlipase. Ebenso
wie VLDL, transportiert LDL Triglyce-
ride und Cholesterin zu den Korper-
zellen.

Lipoproteinlipase (LPL)

LPL ist ein Enzym (Katalysator), das
Nahrungsfette aus Chylomikronen
aufspaltet und sie fir den Korper als
Energie nutzbar macht.

MCT- oder auch MKT-Fette

MCT-Fette sind gesattigte Fettsauren
(medium-chain triglycerides, MTC =
Mittelkettige Triglyceride, MKT), die
vor allem in tropischen Pflanzenfet-
ten wie Kokosfett vorkommen.

Im Gegensatz zu herkdmmlichen
Fetten muss MCT nicht mithilfe von
Chylomikronen transportiert werden,
sondern gelangt ohne Umwege vom
Dinndarm in die Leber. Sie werden
so leichter vom Organismus aufge-
nommen.

Omega-3-Fettsauren

Mehrfach ungesattigte Fettsauren,
die flr den Menschen lebensnotwen-
dig (essentiell) sind. Da sie der Kérper
nicht selbst herstellen kann, missen
sie Uber Nahrung wie etwa Seefisch,
Leinsamen/-0l oder Avocados aufge-
nommen werden. Sie sind ein wich-
tiger Energielieferant und konnen
aufgrund ihrer chemischen Eigen-
schaften leichter als andere Fette
aufgenommen werden.

Pankreatitis
(Bauchspeicheldriisenentziindung)

Eine Pankreatitis aufert sich durch
heftigen Schmerz im Oberbauch,
Ubelkeit, Erbrechen, Fieber und kann
sogar lebensbedrohlich sein. Bei der
chronischen (andauernden) Verlaufs-
form konnen Verstopfung, Fettstuhl
und eine Gewichtsabnahme hinzu-
kommen. Die Therapie erfolgt mit
Flissigkeitsgabe,  Schmerzmitteln
und einer Vermeidung von Nahrungs-
aufnahme.

Triglyceride

Naturliche Nahrungsfette, die der
Korper als Energie nutzen und im
Fettgewebe speichern kann. Sie wer-
den durch LPL gespalten und nutz-
bar gemacht. Eine erhohte Anzahl an
Triglyceriden im Blut kann jedoch ein
Gesundheitsrisiko darstellen.

VLDL (,very low density"” Lipoprotein)
VLDL sind Lipoproteine, die in der
Leber gebildet werden. Sie transpor-
tieren die von Chylomikronen Uber-
nommenen Triglyceride zu den rest-
lichen Korperzellen.

Xanthome

Orange-gelbliche, harmlose Fettab-
lagerungen in der Haut. Sie entste-
hen durch Fettstoffwechselstorun-
gen, wie etwa Hypertriglyceridamie
oder FCS, und bilden sich meist an
Armen, Beinen und Rumpf.
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