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Unkontrollierter Diabetes:
Compliance-Frage?

Auffdllig Beteuert ein:e Patient:in mit unkontrollier-
tem Diabetes glaubhatft, sich strikt an die drztlichen
Anweisungen gehalten zu haben, sollte man weite-
ren Merkmalen besondere Aufmerksambkeit schen-
ken. Moglicherweise deuten diese Merkmale auf ei-
ne seltene Erkrankung hin - die Lipodystrophie (LD).
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ohe Insulindosen - auch

H bei jungen Patient:innen,
deutlich erhohte Trigly-
ceridwerte, Bluthochdruck, eine
nichtalkoholische Fettleberer-
krankung (NAFLD/MASLD),
ein polyzystisches Ovarialsyn-
drom (PCOS) bei Frauen, ein
anhaltendes Hungergefiihl bzw.
geringes Sittigungsgefithl oder
sichtbare Merkmale wie auffalli-
ge Fettverteilung, ein vorgewdlb-

teilweisen Mangel an Unterhaut-
fettgewebe und daraus resultie-
rendem Leptin-Mangel. Unter-
schieden wird zwischen genera-
lisierter Lipodystrophie (GL) mit
fehlendem Unterhautfettgewebe
am ganzen Korper und partieller
Lipodystrophie (PL), bei der Un-
terhautfettgewebe nur teilweise
fehlt und ungewdhnlich verteilt
ist. Beide Formen konnen auf-
grund genetischer Defekte an-

ter Bauch(nabel), |
Hautstellen mit

| geboren oder - sel-
tener - erst im spa-

verstarkter Pig- »Die Erkrankung teren Leben erwor-
mentierung und Lipodystrophie ben sein. Besonders
ggf. Verhornung ist aufgrund ih- die PL wird oft {iber-
(Acanthosis nigri- rer Seltenheit we- sehen bzw. fehldia-
cans) sowie hervor- nig bekannt.“ gnostiziert, weshalb

tretende Muskeln |

| die Dunkelziffer ver-

und Venen, insbe-

sondere an den Waden (Abb.1):
Das Auftreten mehrerer dieser
Merkmale kann in der diabeto-
logischen Praxis zundchst zu Fra-
gen fithren. Die Erkrankung Li-
podystrophie tritt bei etwa drei
von einer Millionen Menschen
auf und ist aufgrund der Selten-
heit wenig bekannt. Daher gibt
es wahrscheinlich eine relevan-
te Anzahl nicht diagnostizierter
LD-Patient:innen. Es handelt sich
dabei um eine syndromale Stoff-
wechselerkrankung, ausgeldst
durch einen vollstindigen oder

mutlich vor allem
bei dieser Form der Lipodystro-
phie hoch ist.

Leptinmangel verstarkt die
Komplikationen

Der Mangel an Unterhautfettge-
webe ist das Leitsymptom und er-
klart die unzureichende Bildung
von Leptin, dem Schliisselhor-
mon des Glukose- und Fettstoff-
wechsels, auch als ,,Hunger-/Sit-
tigungshormon® bekannt. Lept-
inmangel verursacht haufig ei-
nen unstillbaren Hunger, der zu
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krankhafter Esssucht (Hyperpha-
gie) fithren kann. Fiir die Betrof-
fenen ein Teufelskreis: Das Fehlen
von Unterhautfettgewebe und die
tiberhohte Energiezufuhr verur-
sachen ungewohnliche Fettabla-
gerungen in der Muskulatur und
verschiedenen Organen, unter an-
derem der Leber, dem Herzen und
den Nieren. Die verschiedenen,
oft schwerwiegenden gesundheit-
lichen Komplikationen wie Insu-
linresistenz, Hypertriglyzerida-
mie, Organanomalien und kardio-
vaskuldre Schdden sind die Folgen
der Lipodystrophie (Abb. 2).

Lipodystrophie in der diabe-
tologischen Praxis erkennen

Untergewicht oder ein sehr
schlanker Korperbau und ein
hoher HbAlc-Wert junger Men-
schen sind haufig Hinweise auf
Diabetes mellitus Typ 1. Fehlen
jedoch die typischen Autoanti-
korper und besteht stattdessen ei-
ne starke Insulinresistenz, konnte
auch eine Lipodystrophie dahin-
terstecken (siehe Abb. 3 nichs-
te Seite).

BV{D - DIE Diabetes-Kliniken
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CUSHINGOIDE/AKROMEGA-~
LOIDE ERSCHEINUNG

CVD = Kardiovaskulare Erkrankungen; NAFLD / MASLD = nicht-alkoholische Fettlebererkrankung/
Metabolic dysfunction-associated steatotic liver disease; PCOS = polyzystisches Ovarialsyndrom; TG = Triglyceride.
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Auffillig bei LD-Patient:innen
ist der Bedarf an hohen Insu-
lindosen

Oft reichen selbst Mengen von
ein bis zwei Einheiten pro Ki-
logramm Koérpergewicht nicht
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aus, um den Blutzuckerspie-
gel ausreichend zu regulie-
ren. Diabetes mellitus oder In-
sulinresistenz werden bei GL-
Patient:innen durchschnittlich
im Alter von etwa 19 Jahren, bei
PL-Patient:innen im Alter von et-

wa 38 Jahren diagnostiziert. Auf-
merksam sollte man auch sein,
wenn Patient:innen von einem
unstillbaren kdrperlichen Hun-
gergefiihl bzw. nach Mahlzeiten
von einem fehlenden Sittigungs-
gefiihl berichten.

Eine Blickdiagnose ist bei Ver-
dacht auf Lipodystrophie du-
SBerst hilfreich:

Ausgepragte Muskeln - ohne
ibermaflig Sport zu treiben -
weisen fast 90 Prozent der LD-
Patient:innen auf. Die Hautver-
dnderung Acanthosis nigricans
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Abb. 1: Mégliche phd-
notypische Merkmale
einer partiellen Lipo-
dystrophie.

Abb. 2: Ursachen,
klinische Zeichen und
Folgeerkrankungen
der Lipodystrophie,
dargestellt bei einer
Patientin mit familid-
rer partieller Lipodys-
trophie (PL).
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n Um eine Lipodystrophie festzustellen, kann folgende Diagnose-Checkliste helfen

¢ Anamnese: Seit wann liegt Diabetes mellitus vor? Ist es
eine insulinresistente Form? Welche Begleiterkrankun-
gen gibt es? Kann Uiber eine Familienanamnese auf ge-
netische Ursachen geschlossen werden?

¢ Labor: Was ergeben die Untersuchungen des Glukose-
stoffwechsels, Lipidstoffwechsels (insbesondere Trigly-
ceride), der Leberfunktionswerte und Nierenwerte?

¢ Kérperliche Untersuchung: Ist die Muskulatur auf-
fallend ausgeprdgt — auch bei geringer oder normaler
sportlicher Betdtigung? Was ergeben Messungen der
Hautfaltendicke und eine Bioimpedanzanalyse

(BIA)?

Abb. 3: Wenn lhnen in der Praxis ein
Patient mit unkontrolliertem Dia-
betes / Insulinresistenz und promi-
nenter Muskulatur bzw. hervortre-
tenden Venen durch fast fehlendes
Unterhautfettgewebe und ggfs.
weiteren klinischen Symptomen wie
Hypertriglyzeriddmie oder Auffdllig-
keiten der Leberfunktionswerte oder
-bildgebung begegnet, kénnte es
sich um einen Patienten mit (gene-
ralisierter)Lipodystrophie handeln.

findet sich bei 80 Prozent. Ak-
romegaloide Merkmale durch
vergrofSerte Hinde, Fiifle, Kinn,
Nase oder Ohren sind bei fast 80
Prozent der GL-Betroffenen und
fast 60 Prozent der PL-Betroffe-
nen erkennbar. Oft verrdt auch
ein aufgebldhter Bauch aufgrund
einer Leber- und/oder Milzver-
groflerung (Hepato-/Splenome-
galie), dass mehr hinter der Dia-
beteserkrankung steckt. Betrof-
fene einer PL weisen zudem fast
alle ein Erscheinungsbild dhn-
lich dem Cushing-Syndrom mit
grof3flichigem Gesicht (,Mond-
gesicht®) und Stiernacken auf. Oft
sind bei dieser Form Arme und
Beine eher schlank und musku-
16s wirkend.

Leptin-Ersatztherapie

Heilbar ist Lipodystrophie nicht,
denn bisher gibt es keine Méglich-
keit, fehlendes Fettgewebe zu er-
setzen. Seit 2018 ist jedoch eine
Leptin-Ersatztherapie mit dem
Wirkstoff Metreleptin verfiigbar.
Durch den Leptin-Ersatz konnen
ein Sattigungsgefiihl erreicht und

¢ Bildgebung: Zeigt ein Ultraschall des Bauchs, insbe-
sondere der Leber, Auffdlligkeiten?

¢ Weitere Untersuchungen: Deuten Blutdruckmessung
und Elektrokardiographie (EKG) auf kardiovaskuldre
Komplikationen?

¢ Genetische Untersuchung: Nach Diagnosestellung
einer Lipodystrophie sollten zur friihen Identifizierung
von weniger auffdlligen Familienmitgliedern geneti-
sche Untersuchungen durchgefiihrt werden. So lassen
sich mégliche Risiken fiir kardiologische Komorbiditd-
ten friihzeitig feststellen. Wichtig: Ein negativer geneti-

scher Befund schlie3t eine Lipodystrophie nicht aus!

damit eine normale Energiezu-
fuhr erleichtert werden. Eine dem
Energiebedarf angepasste Ernah-
rung und kérperliche Bewegung
sind fiir den Therapieerfolg ent-
scheidend. Blutzucker- und Tri-
glyzeridwerte konnen auf diese
Weise effektiv reduziert und damit
die vielfiltigen Folgen dieser Sys-
temerkrankung verzogert werden.

Friihzeitige Diagnose

Wenn Patient:innen ein oder
mehrere der genannten Merkma-
le und Begleiterkrankungen auf-
weisen, sollte dem Verdacht auf
Lipodystrophie nachgegangen
werden. Eine fri-

unter vergehen bis zur richtigen
Diagnosestellung bis zu zwanzig
Jahre. Aufgrund der geringen
Bekanntheit ihrer Erkrankung,
fuhlen sich Lipodystrophie-
Patient:innen mit ihren komple-
xen und schwerwiegenden Symp-
tomen héufig allein gelassen. Mit
permanentem Hunger und Fol-
geerkrankungen wie Diabetes ge-
hen Erschopfung und Schmer-
zen einher. Unverstdndnis und
Stigmatisierung vergrolern das
Leiden zusitzlich. Selbst nach der
richtigen Diagnose entstehen auf-
grund der Unkenntnis Schwierig-
keiten bei Amtern und Kranken-
kassen. Eine Patientin berichtet
beispielsweise von

he Diagnose ist die Heilbar ist Lipo- abgelehnten Antri-
Grundlage fiir eine dystrophie nicht gen, die den Mehr-
zeitnahe angemesse- denn es vibt kei—’ bedarf an Insulin si-
ne Therapie. Nur so s 8 . cherstellen sollten,
lasst sich das Risiko ne Moglichkeit, sodass ihr das wich-
fiir weitere schwere Jehlendes Gewe‘: tige Medikament
Folgeerkrankungen | be zu ersetzen. | zwischenzeitig fehl-

wie kardiovaskuldre
Komplikationen, Leberzirrhose
und Nephropathien reduzieren.
Auch die Lebensqualitit der Be-
troffenen profitiert von der Diag-
nosestellung entscheidend.
Patient:innen berichten hiufig
von einem ,, Arztemarathon®, Mit-

n Verdacht auf Lipodystrophie

Bei Verdacht auf eine Lipodystrophie sollten die Patient:innen an
ein spezialisiertes Zentrum Uiberwiesen werden.

Adressen und Kontaktdaten sind zu finden unter: https://
de.lipodystrophy.eu/de/patientenbereich/service/behandlungs-

zentren

Weitere Informationen zu Lipodystrophie und einen Diagnose-
Check bietet die Website https://de.lipodystrophy.eu/de.

te. Betroffene wiin-
schen sich daher neben Weiter-
bildungen fiir Mediziner:innen
und Diabetesberater:innen auch
allgemeine Aufkldrungsarbeit
und weitere Forschung zu ihrer
seltenen Erkrankung, der Lipo-
dystrophie.

? Ein Fall fiir Spezialist:innen!
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