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Ferritinspiegel erhoht

Ist es eine Hamochromatose?

Die Himochromatose ist die hdaufigste genetische Erkrankung in Deutschland. Sie fiihrt
durch gesteigerte Resorption von Eisen zu einer langsamen, progredienten Eiseniiberladung
verschiedener Organsysteme. Der gute alte Aderlass ist nach wie vor Therapie der Wahl.

Der Himochromatose liegen autoso-
mal-rezessiv vererbte Mutationen des
HFE-Gens zugrunde. Homozygote An-
lagetrager finden sich mit einer Haufig-
keit von 1:200-1:400 in der Bevolkerung,
heterozygote Anlagetriger mit einer
Hiufigkeit von 1:10.

Die klinische Penetranz der Mutatio-
nen ist allerdings sehr unterschiedlich,
erklarte Prof. Uta Merle, Heidelberg.
Das liegt daran, dass die Eisenspeicher
auch durch zahlreiche nicht vererbte
Faktoren beeinflusst werden, wie z. B. Ei-
senzufuhr, Magensiuresekretion, Kon-
sum von Alkohol, Tee und Kaffee, meta-
bolisches Syndrom, Blutverluste oder
Magen- bzw. Darmresektionen. Bei Ve-
ganern manifestiert sich die Krankheit
seltener, weil sie wenig Eisen aufnehmen.
Insgesamt wird die Himochromatose
bei 60-75% der Anlagetriger manifest.

Transferrinsattigung entscheidend

Je mehr Eisen sich im Korper befindet,
desto mehr Hepcidin bildet die Leber
normalerweise. Dieses blockiert die
Eisenaufnahme im Darm, wie Merle er-
lauterte. Liegt eine Hamochromatose
vor, bildet die Leber zu wenig Hepcidin,
sodass enteral permanent zuviel Eisen

aufgenommen wird. Die Transferrinsit-
tigung ist deshalb unabhéngig vom Sta-
dium der Himochromatose erhdht. Ein
Wert iiber 45% macht eine Himochro-
matose wahrscheinlich.

Erst ab Ferritinwerten tiber 1.000 pg/1
macht sich die Eiseniiberladung in ver-
schiedenen Organsystemen bemerkbar:
Am haufigsten betrifft sie die Leber und
setzt dort eine Fibrosierung in Gang.
Mittels Fibroscan nach einer Fibrose zu
suchen, macht ebenfalls erst bei Ferritin-
werten oberhalb von 1.000 pg/1 Sinn. Bei
Patienten mit Leberzirrhose wird zu-
satzlich alle sechs Monate ein Screening
auf ein hepatozellulires Karzinom
(HCC) empfohlen, weil das HCC-Risiko
bei Himochromatose sehr hoch ist.

Die Eiseniiberladung kann auch an-
deren Organen zusetzen: den B-Zellen
des Pankreas, dem Myokard, den gona-
dotropen Zellen der Hypophyse und den
Gelenken. Die Folgen sind Diabetes,
Kardiomyopathie, Impotenz, Amenor-
rho6 oder Arthropathie.

Eiseniiberladung stoppen

Therapie der Wahl sind regelméifliige
Aderlisse, z.B. alle 1-2 Wochen 500 ml.
Darunter konnen sich auch fortgeschrit-

Erhohtes Ferritin kann viele Ursachen haben

Bei etwa 13% der Menschen, die einen Hausarzt aufsuchen, findet man nach
einer groflen amerikanischen Erhebung einen erhéhten Ferritinspiegel. Von den
Menschen mit erhéhtem Ferritin haben aber nur 2,6% eine Himochromatose. In den meis-

ten Fallen liegen andere Ursachen zugrunde wie Alkoholmissbrauch, Entziindung oder meta-
bolisches Syndrom. Bei etwa 15% der Patienten mit metabolischem Syndrom und 50% der Pa-
tienten mit Fettlebererkrankung findet sich ein Dysmetabolic Iron Overload Syndrome (DIOS)
mit leichter hepatischer Eiseniliberladung. Das Ferritin ist erhoht, aber im Unterschied zur
Hamochromatose findet sich eine normale Transferrinsattigung. AusschlieBen lasst sich die
Hamochromatose durch eine Transferrinsattigung unter 45%.
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RegelmaBige Aderlasse sind fiir Himo-
chromatose-Patienten lebensrettend.

tene Fibrosen wieder zurtickbilden.
Auch Manifestationen an anderen Orga-
nen bessern sich mit Ausnahme der Ar-
thropathie. Uberdies kann durch eine
Aderlasstherapie das Neuauftreten von

Endorganschdden verhindert werden.
Mit der Therapie kann man unver-
ziiglich beginnen, wenn eine Hédmo-
chromatose mittels Gentest bestitigt ist
und der Ferritinspiegel > 200 pg/I (Frau-
en) bzw. > 300 ug/l (Ménner) liegt. Mit
dem ersten Aderlass soll der Ferritin-
spiegel auf < 50 pg/l gesenkt und dann
langfristig unter 100 pg/l gehalten wer-
den. Man darf es mit der Ferritinsen-
kung aber auch nicht so tibertreiben,
dass irgendwann auch das Myoglobin
entsittigt wird und der Patient Be-
schwerden bekommt. Man kann auch
ein Ferritin-gesteuertes Vorgehen wih-
len: Der Ferritinspiegel wird alle drei
Monate kontrolliert. Uberschreitet er
100 ug/l, lasst man den Patienten wieder
zur Ader. -
Dr. med. Angelika Bischoff
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