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V

Vorwort

Anliegen des Buches ist die kompakte Beschreibung aller wichtigen Dyslipoproteinä-
mien im Kindes- und Jugendalter. Die übersichtliche und auf das Wesentliche aus-
gerichtete Darstellung der einzelnen Krankheitsbilder soll eine rasche Orientierung 
erleichtern, aber auch ätiopathogenetische und differenzialdiagnostische Erwägungen 
sind fester Bestandteil der Kapitel. Relevante Literaturzitate für jedes Kapitel ermög-
lichen bei Bedarf eine erweiterte Beschäftigung mit den interessierenden Themen.

Besonderer Wert wird auf die Erläuterung der Zusammenhänge zwischen Fett-
stoffwechselstörungen und Atheroskleroserisiko gelegt, um die Bedeutung gezielter 
Diagnostik und konsequenter Behandlung zur Verhinderung einer akzelerierten 
Atherogenese bei diesen Kindern zu unterstreichen. Wir hoffen, den Lesern ein 
Nachschlagewerk anzubieten, welches sie in kurzer Zeit über das Gebiet der pädiat-
rischen Lipidologie informiert und bei Bedarf zum vertieften Studium relevanter Li-
teratur einlädt.

Karl Otfried Schwab  
Jürgen Doerfer   



Zum Geleit

Es ist uns eine große Freude, diesem ersten und sehr umfassenden Buch über 
Dyslipidämien im Kindes- und Jugendalter ein Geleitwort auf  seinen hoffentlich 
sehr erfolgreichen Weg mitzugeben. Den beiden Herausgebern – Herrn Professor 
Dr. med. Karl Otfried Schwab und Herrn Dr. med. Jürgen Doerfer  – gebührt 
ganz besonderer Dank für ihre so umfangreiche Ausarbeitung aller physio-
logischen und pathophysiologischen Aspekte des Fettstoffwechsels sowie der 
einzelnen Krankheitsbilder. Zugleich ist es ihnen gelungen, sich bei den einzelnen 
Themen auf  das Wesentliche zu konzentrieren. Das Ergebnis ist ein kompaktes 
Lese- und Nachschlagewerk mit allen Optionen, bei Interesse auch tiefer einzu-
steigen.

Vielleicht haben auch Sie gedacht: Dieses Buch hätte es doch längst geben müs-
sen. Begriffe wie „Lebenszeitrisiko“ und „Cholesterinjahre“ sind mittlerweile etab-
liert, denn natürlich führt eine Belastung mit einem Risikofaktor wie einer Fettstoff-
wechselstörung bei jungen Menschen aufgrund der längeren Expositionszeit zu 
einem höheren Risiko für Folgekrankheiten. Folglich müsste die Lipidologie doch 
eigentlich in der Pädiatrie verankert sein. Bekanntlich ist das nicht der Fall, gibt es 
sogar unter den Pädiaterinnen und Pädiatern bisher nur sehr wenige, die – wie die 
Herausgeber dieses Buches – Expertinnen bzw. Experten auf dem Gebiet der Lipi-
dologie sind. Wir setzen alle Hoffnungen darauf, dass dieses Buch eine Wende be-
fördert.

Viel zu lange wurde die Atherosklerose mit dem höheren Lebensalter assoziiert. 
Entsprechend steht für Erwachsene heute ein breites Spektrum an Therapiemöglich-
keiten zur Verfügung. Dieses Buch aber lehrt uns, dass der Beginn atherosklerotischer 
Gefäßerkrankungen nachweislich im frühen Kindesalter liegt. „Bei einem Drittel 
der Kinder unter 9 Jahren wurden einfache „fatty streaks“ als Ansammlungen von 
Makrophagen/Schaumzellen in der Intima von Aorta oder Koronararterien nach-
gewiesen“ heißt es da. Auch angesichts des Lebensstils, in den unsere Kinder hinein-
wachsen, muss uns das aufrütteln. Schon seit langen Jahren setzt sich die DGFF 
(Lipid-Liga) dafür ein, bei der U9-Vorsorgeuntersuchung mit 5 Jahren Cholesterin 
zu untersuchen und ggf. ein Lipidpanel zu bestimmen, um Fettstoffwechselstörungen 
früh zu erkennen. Auch die S2k-Leitlinien empfehlen dies ausdrücklich. Das gilt 
insbesondere für die behandlungsbedürftigen Formen wie die familiäre Hypercho-
lesterinämie (FH) – eine der häufigsten monogenen Ursachen für die vorzeitige Ent-
wicklung einer koronaren Herzkrankheit. Homozygote FH-Patientinnen und -Pa-
tienten können schon im Alter von 3,5 Jahren infolge eines Herzinfarkts sterben! 
Wird eine FH im frühen Kindesalter erkannt und behandelt, ist es die einzige 
Chance auf eine normale Lebenserwartung. Derzeit werden mit dem hierzulande 
unzureichend durchgeführten Kaskadenscreening nur wenige der Betroffenen 
erkannt.



VII

Es steht außer Frage, dass die Lipidologie mit Blick auf die Jüngsten Nachhol-
bedarf hat: bei der Forschung, beim Wissenstransfer in die ärztliche Praxis, bei der 
Erweiterung des Spektrums an Medikamenten und nicht zuletzt bei der Aufklärung 
der Bevölkerung. Das vorliegende Werk legt den Finger in die Wunde und ist zu-
gleich ein praxisorientierter Wegweiser. Als umfassende Wissenssammlung wird es 
sicherlich zu einem Standardwerk der Lipidologie und Pädiatrie avancieren. Vielen 
Dank den Herausgebern und viel Spaß und Erkenntnisgewinn den Leserinnen und 
Lesern!

Prof. Dr. med. Oliver Weingärtner, Vorsitzender der DGFF (Lipid-Liga)
Dr. med. Anja Vogt, Stellv. Vorsitzende der DGFF (Lipid-Liga)

Zum Geleit
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1
1.1	 �Einteilung und  

Funktionen wichtiger 
Lipoproteine und Lipide

1.1.1	 �Lipoproteine

Die wichtigsten Lipoproteine Chylomikro-
nen (CM), Very-low-density-Lipoprotein 
(VLDL), Intermediate-density-Lipoprotein 
(IDL), Low-density-Lipoprotein (LDL) 
und High-density-Lipoprotein (HDL) 
unterscheiden sich hinsichtlich ihrer Zu-
sammensetzung, Eigenschaften, Funktio-
nen und Atherogenität deutlich voneinander 
(.  Tab. 1.1).

1.1.1.1	 �Low-density-Lipoprotein, 
LDL

Der Cholesterintransport im Blut zu den 
Körperzellen wird in erster Linie von den 
LDL-Partikeln übernommen, die beim Ab-
bau der hepatischen VLDL-Partikel ent-
stehen. Dadurch kommt den LDL-Partikeln 
eine besondere Bedeutung bei der Ent-
wicklung atherosklerotischer Gefäßwand-
läsionen zu (Summerhill et al. 2019). Unter-
schieden werden die großen, weniger dichten 
LDL-Partikel („large-buoyant“ LDL-
Partikel) von den kleinen, dichten, hoch 
atherogenen LDL-Partikeln („small-dense“ 
LDL-Partikel) (Gerber et al. 2017).

Für eine erhöhte Atherogenität klei-
ner dichter LDL-Partikel werden ver-
schiedene Gründe diskutiert. Aufgrund 
ihrer geringeren Größe können sie leichter 
durch das Endothel in die Gefäßwand ge-
langen, unterliegen häufiger Modifikationen 
(z.  B.  Oxidation, enzymatische Modi-
fikation, Sialylierung) und werden verzögert 
und schlechter durch LDL-Rezeptoren 
entsorgt. Ausgelöst werden diese Vorgänge 
durch ein Cholesterinüberangebot aus der 
Nahrung oder bei Hypercholesterinämien 
mit Cholesterinanhäufung in den LDL-
Partikeln und resultierender Verlängerung 
ihrer Blutzirkulation (Liou and Kaptoge 
2020).

1.1.1.2	 �High-density-Lipoprotein, 
HDL

Die wichtigste Funktion der HDL-Partikel 
ist der Rücktransport von Cholesterin aus 
peripheren Zellen (einschließlich Makro-
phagen) in die Leber, wo es zur Lipoprotein-
synthese verwendet werden kann oder biliär 
ausgeschieden wird. Außerdem werden ent-
zündungshemmende, antiinfektiöse, anti-
oxidative und endothelschützende Eigen-
schaften des HDL diskutiert (März et  al. 
2017; Rye and Barter 2014). HDL-Partikel 
lassen sich in verschiedene Subfraktionen 
einteilen, die sich in Größe, Form, Dichte 
und Zusammensetzung unterscheiden. 
Durch Ultrazentrifugation gelingt die Iso-
lierung der HDL-Subfraktionen hauptsäch-
lich in HDL2 und HDL3, die mithilfe weite-
rer Techniken in die Subklassen HDL2a und 
b sowie HDL3a, b und c aufgeteilt werden 
können. Hinsichtlich der protektiven Wir-
kungen scheint die HDL3-Subfraktion dem 
HDL2 überlegen zu sein (Kontush et  al. 
2015).

Erniedrigte HDL-Plasmaspiegel werden 
als unabhängiger Risikofaktor für die koro-
nare Herzkrankheit angesehen, da dem 
HDL antiatherogene Eigenschaften zu-
geschrieben werden (Kosmas et  al. 2018; 
Woudberg et al. 2018).

1.1.1.3	 �Lipoprotein(a), Lp (a)
Die Bildung von Lp  (a) reift während der 
ersten beiden Lebensjahre und erreicht bis 
zum 5. Lebensjahr Werte, die den Kon-
zentrationen der Eltern weitgehend ent-
sprechen (Wilson et  al. 2019). Die wich-
tigsten Komponenten des Lp  (a)-Moleküls 
sind ein LDL-Partikel, Apolipoprotein(a), 
und Phospholipide. Lp  (a)-Serumspiegel 
sind unabhängig von den LDL-Serum-
spiegeln, und zur Messung sind spezielle As-
says erforderlich. Lp  (a) wird in der Leber 
gebildet, aber die Metabolisierungswege 
sind nicht vollständig bekannt. LDL-Re-
zeptoren scheinen beim Abbau von Lp  (a) 
beteiligt zu sein, und die Nieren sind für 
die Ausscheidung von Lp  (a) offenbar von 
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Bedeutung, da Nierenkrankheiten mit er-
höhten Lp  (a)-Konzentrationen assoziiert 
sind. Apolipoprotein(a) als Bestandteil des 
Lp (a) zeigt Ähnlichkeiten mit Plasminogen 
und kann durch Hemmung der Fibrinolyse 
die Thromboseneigung verstärken. Zahl-
reiche Untersuchungen zeigen eine Bindung 
von oxidierten Phospholipiden durch Lp (a) 
im menschlichen Blut mit Förderung der 
Atherogenität der Lp (a)-Partikel (Tsimikas 
2017).

Die individuelle Serumkonzentration 
ist vorwiegend genetisch determiniert ohne 
wesentlichen Einfluss durch Lebensstil, Er-
nährung, Alter, Geschlecht und Umwelt-
faktoren. Konzentrationen des Lp  (a) 
<20  mg/dl (48  nmol/l)) gelten als normal 
und >30  mg/dl (72  nmol/l) als erhöht. Bei 
Lp (a)-Werten >50 mg/dl (120 nmol/l) erhöht 
sich das Herzinfarktrisiko. Seine physio-
logischen Funktionen sind unbekannt. In 
prospektiven epidemiologischen Studien 
wurde Lp  (a) als unabhängiger Risiko-
faktor für atherosklerotische Herz-Kreis-
lauf-Krankheiten, Schlaganfall und 
kalzifizierende Aortenklappenstenose be-
schrieben, da Lp  (a) proatherogen (Apoli-
poprotein B-100), proinflammatorisch (oxi-
dierte Phospholipide) und prothrombotisch 
[Apolipoprotein(a)] wirkt (Jawi et al. 2020). 
Auch bei Kindern mit einer familiären Hy-
percholesterinämie oder hämorrhagischem 
und ischämischem Schlaganfall hat sich die 
Bestimmung als nützlich erwiesen (siehe 
7  Abschn. 3.4.6).
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55 Wilson DP, Jacobson TA, Jones PH, Ko-
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protein(a) in practice: A biomarker 
whose time has come. A scientific state-
ment from the National Lipid Associa-
tion. J Clin Lipidol 13: 374–392

55 Woudberg NJ, Pedretti S, Lecour S, 
Schulz R, Vuilleumier N, James RW, 
Frias MA (2018) Pharmacological inter-
vention to modulate HDL: What do we 
target? Front Pharmacol 8: 989

1.1.2	 �Lipide

1.1.2.1	 �Cholesterin
Cholesterin wird vor allem zum Aufbau von 
Zellmembranen und zur Synthese von Hor-
monen (z.  B. Östrogene, Progesteron, Tes-
tosteron, Cortisol), Vitamin D und Gallen-
säuren benötigt. Unser Cholesterinbedarf 
wird durch Cholesterin aus der Nahrung 
(exogener Bildungsweg) und De-novo-
Cholesterinsynthese vor allem in der Leber 
(endogener Bildungsweg) gedeckt (Ko et al. 
2020; Trefts et al. 2017). Nahezu alle Zellen 
des menschlichen Körpers sind außerdem in 
der Lage, Cholesterin aus Acetyl-Coenzym 
A (Acetyl-CoA) selbst zu produzieren. Im 
Blut wird Cholesterin durch Lipoproteine 
(Chylomikronen, VLDL, LDL, HDL) 
transportiert, und die Regulierung der 
Cholesterinhomöostase ist Aufgabe der 
Leber, die Synthese, Sekretion und Kata-
bolismus der Lipoproteine kontrolliert. In 
physiologischen Grenzen wird das 
Cholesteringleichgewicht erhalten, indem 
bei einem Überangebot an Nahrungs-
cholesterin die endogene Cholesterin-
synthese vermindert wird. Bei dieser Auto-
regulation der Cholesterinsynthese hat die 
HMG-CoA-Reduktase im Rahmen der 
endogenen Cholesterinsynthese eine be-
sonders große Bedeutung (Luo et al. 2020).

Bei Kindern kann der Cholesterin-
stoffwechsel außer durch genetische De-

fekte (siehe 7  Kap.  3) und verschiedene 
Krankheiten (siehe 7  Kap.  4) noch durch 
weitere Faktoren beeinflusst werden. Bei-
spielsweise spielt die Plazenta eine wichtige 
Rolle bei der Regulierung des mütterlich-
fetalen Cholesterintransfers (Horne et  al. 
2019). Auch das Geburtsgewicht und das 
Gestationsalter sind von Bedeutung, da 
Frühgeborene im Alter von 8–12 Jah-
ren eine vergleichsweise verminderte 
Cholesterinresorption und erhöhte endo-
gene Cholesterinsynthese aufweisen kön-
nen (Mortaz et  al. 2001). Die Ernährung 
mit Muttermilch hat ebenfalls Einfluss auf 
das Lipidprofil. Neugeborene, die in den 
ersten 3 Lebensmonaten ausschließlich ge-
stillt wurden, hatten im Alter von ca. 17,5 
Jahren niedrigeres Gesamt-Cholesterin 
und LDL-Cholesterin (LDL-C). HDL-
Cholesterin (HDL-C) und der BMI zeig-
ten im Vergleich mit anderen Ernährungs-
formen keine Unterschiede (Hui et al. 2019).

Bei der Bestimmung des Gesamt-
Cholesterins werden alle Cholesterinanteile 
der im Blut befindlichen Lipoproteine er-
fasst. Zu berücksichtigen ist, dass auch 
HDL-C zur Höhe des Gesamt-Cholesterins 
beiträgt, aber LDL-C die wichtigste Kompo-
nente darstellt. Die Cholesterinbestimmung 
kann im Serum oder im Plasma erfolgen. 
Bei Kindern und Jugendlichen erfordern 
Routineuntersuchungen von Gesamt-Cho-
lesterin, LDL-C, HDL-C und Non-HDL-C 
keine Nüchternabnahme. Die Messung im 
Nüchternzustand ist jedoch für die akkurate 
Beurteilung der Triglyzeridwerte von Be-
deutung (Schwab et al. 2009; Szternel et al. 
2018).

Störungen des Cholesterinstoffwechsels 
und der Regulierung der Cholesterinblut-
spiegel haben Einfluss auf die Athero-
sklerose, die als chronisch entzündliche 
Krankheit angesehen wird. So konnte 
auch gezeigt werden, dass die Progression 
der Atherosklerose nicht nur durch den 
Cholesterinblutspiegel, sondern auch durch 
den Cholesteringehalt von Immunzellen be-
einflusst wird (Pirillo et al. 2018).
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Im Kindesalter eignet sich die Höhe der 

Blutspiegel von Non-HDL-C (Gesamt-
Cholesterin minus HDL-C) insgesamt bes-
ser als Vohersagefaktor hinsichtlich einer 
Dyslipoproteinämie und damit auch eines 
bestehenden Atheroskleroserisikos als das 
Gesamt-Cholesterin (Miyazaki et al. 2016). 
Es ließ sich nachweisen, dass erhöhte Werte 
für Non-HDL-C bei Kindern und Jugend-
lichen im Alter von 3–19 Jahren mit einem 
größeren Risiko für die Entwicklung einer 
erhöhten Intima-media-Dicke im Er-
wachsenenalter assoziiert sind (Juonala 
et  al. 2020). Vorteilhaft ist weiterhin, dass 
die Bestimmung von Non-HDL-C nicht 
nüchtern erfolgen muss und alle wichtigen 
atherogenen Lipid- und Lipoprotein-
fraktionen erfasst. Bei der Untersuchung 
von Non-HDL-C werden LDL-C sowie das 
Cholesterin der Chylomikronen- und 
VLDL-Remnants bestimmt. Das hat be-
sondere Bedeutung beim Vorliegen einer 
Hypertriglyzeridämie, die häufig mit einer 
Vermehrung der atherogenen Remnants ver-
bunden ist (Langlois et al. 2018).

Normalwerte für Non-HDL-C wurden 
für repräsentative Gruppen gesunder deut-
scher Kinder und Jugendlicher sowie Patien-
ten mit Typ-1-Diabetes mellitus veröffent-
licht (Schwab et  al. 2014). Darüber hinaus 
eignet sich die Bestimmung von Non-
HDL-C bei Kindern und Jugendlichen mit 
Typ-1-Diabetes mellitus zur Identifizierung 
von Patienten, die außer einer Lebensstil-
optimierung eine konsequente medikamen-
töse lipidsenkende Therapie benötigen 
(Schwab et al. 2015).

1.1.2.2	 �Triglyzeride
Die Synthese der Triglyzeride erfolgt auf 
zwei Wegen, einem endogenen, hepatischen 
und einem exogenen, intestinalen Bildungs-
weg (Alvez-Bezerra und Cohen 2019; Hus-
sain 2014). Der endogene Weg beinhaltet die 
VLDL-Produktion in Hepatozyten, und der 
exogene Bildungsweg beginnt mit der 
Hydrolyse von Nahrungstriglyzeriden im 

Magen und oberen Dünndarm zu Fett-
säuren und Glyzerol, die durch Darm-
epithelzellen (Enterozyten) in Apo B-48 ent-
haltende Chylomikronen eingebaut werden. 
Triglyzeride dienen der Energiegewinnung 
und werden bei fehlendem Bedarf im Fett-
gewebe (Adipozyten) gespeichert (Cerk 
et  al. 2018). Triglyzeridreiche Lipoproteine 
wie Chylomikronen, VLDL-Partikel und 
ihre Remnants können zur Progression der 
Atherosklerose beitragen (Sandesara et  al. 
2019).

1.1.2.3	 �Phospholipide
Phospholipide entstammen vorwiegend der 
Nahrung, sind Inhaltsstoff  der Gallen-
flüssigkeit und wesentlicher Bestandteil von 
Lipoproteinen und Zellmembranen. Im 
Darm sind Phospholipide zusammen mit 
Gallensäuren an der Emulgierung der 
Nahrungsfette und der Bildung von Mizel-
len beteiligt, die für die Verdauung und Re-
sorption der Fette erforderlich sind (Wang 
und Tontonoz 2019).

Oxidierte Phospholipide entstehen bei 
der oxidativen Modifikation von Lipo-
proteinen und wurden in Verbindung mit 
chronischen Entzündungsreaktionen nach-
gewiesen. Bei der Fraktionierung oxidierter 
LDL-Partikel konnten oxidierte Phospholi-
pide für atherogene Eigenschaften und die 
Aktivierung endothelialer Entzündungs-
prozesse verantwortlich gemacht werden 
(Berliner und Gharavi 2008; Gianazza et al. 
2019). Die Lipoprotein-assoziierte Phospho-
lipase A2 (Lp-PLA2) ist an der Hydrolyse 
der Phospholipide oxidierter LDL-Partikel 
beteiligt und eignet sich aufgrund ihrer pro-
inflammatorischen Eigenschaften auch als 
Marker für ein erhöhtes kardiovaskuläres 
Risiko (Madjid et  al. 2010). Bei Jugend-
lichen mit Typ-1-Diabetes mellitus konnte 
die Lp-PLA2-Aktivität durch eine 2-jährige 
Atorvastatintherapie signifikant reduziert 
und dadurch das kardiovaskuläre Risiko 
dieser Patienten vermindert werden (Krebs 
et al. 2016).
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1.1.3	 �Apolipoproteine, Apo

Apolipoproteine (.  Tab.  1.2) sind zentrale 
Strukturkomponenten der Lipoproteine 
(.  Tab.  1.1), vermitteln die Bindung an 
Lipoproteinrezeptoren, sind an der Bildung 
von Lipoproteinen beteiligt und dienen als 
Aktivatoren oder Inhibitoren von Enzymen 
des Fettstoffwechsels (.  Tab. 1.3; s. unten).

Apolipoproteinungleichgewichte kön-
nen den Gesundheitszustand und Krank-
heitsprozesse einschließlich atherogener 
Prozesse beeinflussen. Signifikant erhöhte 
Apo  A-II-Isoformen im Plasma Schwange-
rer waren mit signifikant vermehrter Früh-

geburtlichkeit assoziiert (Flood-Nichols 
et  al. 2013). Die Apolipoproteinspiegel zei-
gen Beziehungen zur Ernährung und unter-
liegen auch der Kontrolle durch Hormone. 
Diese Einflüsse könnten bei Frühgeborenen 
beeinträchtigt sein. So besteht in der Neo-
natalperiode eine Beziehung zwischen den 
Apolipoproteinkonzentrationen und dem 
Gestationsalter. Bei ehemals Frühgeborenen 
(<32 Gestationswochen) waren im Alter von 
5–7 Jahren die Konzentrationen von Apo A-I, 
A-IV, C-II und C-III signifikant höher als bei 
reifen Neugeborenen, und hohes Apo  C-III 
wurde als proatherogener Risikofaktor dis-
kutiert, der bei diesen Kindern das kardio-
vaskuläre Risiko langfristig erhöhen könnte 
(Posod et  al. 2019; Aroner et  al. 2018). Die 
Bogalusa Heart Study ergab bei Kindern und 
Jugendlichen im Alter von 5–17 Jahren mit 
erniedrigten Konzentrationen des Apo A-I  
sowie hohem Apo B/Apo A-I-Quotienten ein 
erhöhtes Risiko für eine koronare Herzkrank-
heit im späteren Erwachsenenalter (Sriniva-
san und Berenson 1995).

Apo  B hat eine besondere kardio-
vaskuläre Bedeutung, da es Bestandteil 
der atherogenen VLDL-, Chylomikro-
nen-, LDL- und Lp  (a)-Partikel ist. Die 
Apo  B-Konzentration ermöglicht deshalb 
quantitative Rückschlüsse auf die An-
zahl atherogener Partikel und verbessert 
dadurch die Risikobeurteilung hinsicht-
lich atherosklerotischer Herz-Kreislauf-
Erkrankungen (Sniderman et al. 2019). Bei 
Kindern und Jugendlichen mit Adipositas 
(siehe 7  Abschn.  4.3.1), insbesondere ext-
remer Adipositas, konnte durch eine Meta-
analyse prospektiver Studien eine Erhöhung 
der Apo  B-Konzentration gezeigt werden, 
die zum ohnehin erhöhten kardiovaskulären 
Risiko dieser Patienten beiträgt (dos Santos 
de Jesus et al. 2020).
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analysis of prospective studies. Arqu 
Bras Cardiol 115: 163–171

55 Flood-Nichols SK, Tinnemore D, Win-
gerd MA, Abu-Alya AI, Napolitano PG, 
Stallings JD, Ippolito DL (2013) Longi-
tudinal analysis of maternal plasma apo-
lipoproteins in pregnancy: A targeted 
proteomics approach. Mol Cell Proteo-
mics 12: 55–64

.      . Tab. 1.2  Hauptfunktionen wichtiger Apolipoproteine

Apo Synthese Funktion

A-I Leber, Darm Fördert reversen Cholesterintransport, LCAT-Aktivator, Strukturprotein für 
HDL

A-II Leber Aktiviert hepatische Lipase, Strukturprotein für HDL

A-IV Darm LCAT-Aktivator, Interaktion mit C-II in LPL, Beteiligung an Chylomikronen-
aufbau

A-V Leber Beteiligung am Triglyzeridstoffwechsel durch VLDL-Lipolyse

(a) Leber Apo(a) ist Bestandteil des kardiovaskulären Risikofaktors Lipoprotein(a)

B-48 Darm Strukturprotein der Chylomikronen und Chylomikronen-Remnants

B-
100

Leber Strukturprotein von VLDL, IDL, LDL; vermittelt LDL-Rezeptorbindung

C-I Leber LCAT-Aktivator, CETP-Hemmer

C-II Leber, 
(Darm)

LPL-Aktivator (Co-Faktor für LPL)

C-III Leber, 
(Darm)

LPL-Hemmer

E Leber u. a. 
Organe

Vermittelt Rezeptorbindung für LDL und Chylomikronen-Remnants, fördert 
Abbau triglyzeridreicher Lipoproteine, antiatherosklerotische Effekte

M Leber, Niere Vorkommen in HDL und LDL; ist am reversen Cholesterintransport beteiligt

Abkürzungen:
Apo = Apolipoprotein
CETP = Cholesterinester-Transferprotein
HDL = High-density-Lipoprotein
IDL = Intermediate-density-Lipoprotein
LCAT = Lecithin-Cholesterin-Acyltransferase
LDL = Low-density-Lipoprotein
LPL = Lipoproteinlipase
VLDL = Very-low-density-Lipoprotein
Quellen: Dominiczak und Caslake 2011; Kuklenyik et al. 2018; Luo und Xu 2020
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1 .      . Tab. 1.3  Wichtige Enzyme des Fettstoff-
wechsels

Enzym Physiologische Haupt-
funktionen

Lipasen

Lipoproteinlipase 
(LPL)

Hydrolyse zirkulierender 
TG der Chylomikronen 
und VLDL-Partikel

Hepatische Lipase 
(HL)

Hydrolyse der TG und 
Phospholipide in IDL-, 
LDL-, HDL-Partikeln, 
Konversion der IDL- in 
LDL-Partikel

Endotheliale 
Lipase (EL)

Beteiligt an Hydrolyse 
der HDL-Partikel

Phospholipasen 
(PL)

Hydrolytische Spaltung 
der Fettsäure- oder 
Phosphorsäureester von 
Phospholipiden

Adipozyten-
Triglyzerid-Lipase 
(ATGL)

Spaltet TG in Diacyl-
glycerin und freie 
Fettsäuren

Hormonsensitive 
Lipase (HSL)

Spaltet Diacylglycerin in 
Monoacylglycerin und 
freie Fettsäuren

Monoacylglycerin-
Lipase (MAGL)

Spaltet Monoacyl-
glycerin in Glycerin und 
freie Fettsäuren

Lysosomale-saure 
Lipase (LAL)

Hydrolyse von 
Cholesterinestern und 
Triglyzeriden in den 
Lysosomen zu freiem 
Cholesterin und freien 
Fettsäuren

Lecithin-
Cholesterin-
Acyltransferase 
(LCAT)

Cholesterinveresterung 
im Plasma, fördert 
Bildung der HDL

Acyl-CoA-
Cholesterin-
Acyltransferase 
(ACAT)

Bildung von Cholesterin-
estern in Körperzellen

.      . Tab. 1.3  (Fortsetzung)

Enzym Physiologische Haupt-
funktionen

Transferproteine

Cholesterinester-
Transferprotein 
(CETP)

Transfer der Cholesterin-
ester von HDL- zu 
VLDL- und LDL-Parti-
keln und Transfer der 
VLDL-Triglyzeride zu 
LDL- und HDL-Partikeln

Phospholipid-
Transferprotein 
(PLTP)

Transfer der Phospholi-
pide von Apo-B- 
enthaltenden, triglyzerid-
reichen Lipoproteinen zu 
HDL-Partikeln

Mikrosomales 
Triglyzerid-
Transferprotein 
(MTP)

Transfer von TG, 
Cholesterinestern und 
Phospholipiden für die 
Synthese Apo B-haltiger 
Lipoproteine

Abkürzungen:
HDL = High-density-Lipoprotein
IDL = Intermediate-density-Lipoprotein
LDL = Low-density-Lipoprotein
TG = Triglyzeride
VLDL = Very-low-density-Lipoprotein
Quellen: Young und Zechner 2013; Schilke 
et al. 2020; Zhang 2018; Ossoli et al. 2016; Ro-
gers et  al. 2015; Shrestha et  al. 2018; Jiang 
2018; Sirwi und Hussain 2018

55 Kuklenyik Z, Jones JI, Gardner MS, 
Schieltz DM, Parks BA, Toth CA, Rees 
JC, Andrews ML, Carter K, Lehtikoski 
AK, McWilliams LG, Williamson YM, 
Bierbaum KP, Pirkle JL, Barr JR (2018) 
Core lipid, surface lipid and apolipopro-
tein composition analysis of lipoprotein 
particles as a function of particle size in 
one workflow integrating asymmetric 
flow field-flow fractionation and liquid 
chromatography-tandem mass spectro-
metry. PLoS One 13 (4): e0194797
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