Abb. 1: Moglicher
Stammbaum einer
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Obwohl nur wenig bekannt, sind zahlreiche Familien von der schicksalhaf-
ten Erbkrankheit Adrenoleukodystrophie bzw. Adrenomyeloneuropathie
betroffen. In Deutschland liegt die Pravalenz bei etwa 1:17000. Der Verlauf
Ist tragisch, manchmal todlich. Es gibt Moglichkeiten zur diatetischen
Therapie, jedoch erschweren verwirrende, teils inkorrekte Ratschlage den
Patienten die Umsetzung. Ziel der im Folgenden beschriebenen Studie
war, verstandliche Ernahrungsempfehlungen zu geben.

Krankheitsbild

Adrenoleukodystrophie  (ALD) und
Adrenomyeloneuropathie (AMN) be-
zeichnen zwei unterschiedliche Erschei-
nungsformen derselben X-chromoso-
mal rezessiv vererbten Erkrankung. Es
kommt zu einer abnormen Einlagerung
von sehr langkettigen Fettsauren (very
long chain fatty acids, VL.CFA, z. B. C24:0
und C26:0) in alle Kérpergewebe, vor-
rangig in das zentrale und periphere
Nervensystem. Abweichend vom Meta-
bolismus der Fettsiuren mit kiirzeren
Kettenliangen findet die B-Oxidation der
VLCFA nicht in den Mitochondrien,
sondern in den Peroxisomen statt. Pero-
xisomen finden sich in allen Kérperzel-
len mit Ausnahme der Erythrozyten [1].
Ein Gendefekt verhindert bei den Be-

troffenen den peroxisomalen Abbau der
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VLCFA, deren Anhédufung die Folge ist.
Ein entziindlicher (ALD) bzw. degene-
rativer (AMN) Verlust der die Nerven-
bahnen isolierenden weillen Substanz
(Myelin) fithrt zu neurologischen Funk-
tionsstorungen.

Im Kindesalter manifestiert, nimmt die
Erkrankung meist einen schweren Ver-
lauf. Die neurologischen Schiaden sind
dann zerebraler Natur (Konzentrations-
storungen, Demenz, Taub- und Blind-
heit, schwere spastische Lihmungen), es
handelt sich um die kindliche, zerebrale
ALD. Im Erwachsenenalter manifestiert
sich vorwiegend die auf das Riickenmark
beschrankte mildere, nicht entziindli-
che Form, die AMN. Die Patienten lei-
den unter motorischen Beeintrachti-
gungen der unteren Extremititen
(Gangstorungen), aber auch unter Bla-
sen- und Darmentleerungsstorungen.

Prof. Dr. Gerhard Jahreis
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Der Chromosomensatz (Karyogramm) einer Frau. Die rezessiven Erbkrankheiten
ALD und AMN beruhen auf Mutationen des X-Chromosoms (vgl. Abbildung 1).

Glossar:

Cutin = der duBeren Zell-
schicht von Pflanzenteilen
aufgelagerte wachsartige
Schicht, welche u.a. als
Verdunstungsschutz dient
Elongation = die schritt-
weise Verlangerung der
Fettsduren im Organismus
durch Anfiigen von Einhei-
ten mit 2 Kohlenstoffato-
men (Acetyl-Rest)
kompetitive Hemmung =
ein Prinzip der Stoffwech-
selregulation, wonach es
zu vermindertem Stoff-
umsatz der Substanz A
kommt, wenn diese mit
einer anderen Substanz B
um z. B. Reaktionspartner
oder Enzymbindungsstel-
len konkurriert (Kompeti-
tion = Wettbewerb)
Leukodystrophien = Sam-
melbegriff flir Krankheits-
bilder, die mit einer
Schadigung der weiflen
(griech.: leukos = weiB)
Hirnsubstanz einhergehen
Morbus Addison = primére
chronische Nebennierenin-
suffizienz; als Folge der
verringerten Hormonbil-
dung der Nebennieren-
rinde kommt es zu einem
Symptomenkomplex mit
Miidigkeit/Schwéche und
Gewichtsverlust, Pigment-
veranderungen der Haut
und Storungen der Magen-
Darm-Funktion

Daneben ist hdufig auch die Funktion
der Nebennierenrinde durch VLCFA-
Einlagerungen beeintriachtigt, so dass
es zu Storungen im Hormonhaushalt
kommt (Morbus Addison). Beide Er-
scheinungsbilder kénnen in einer Fa-
milie nebeneinander auftreten (€Ab-
bildung 1). Auch Mischformen sind
moglich [1, 2].

Diagnostik

Aufgrund der zundchst unspezifischen
neurologischen Symptome und des ge-
ringen Bekanntheitsgrades der Leuko-
dystrophien sind Fehldiagnosen haufig.
Bei Tragern des Gendefektes, auch bei
Frauen, die nur als Ubertrigerinnen
fungieren und selbst oft nur schwache
Symptome zeigen, koénnen erhohte
VLCFA-Konzentrationen im Plasma
nachgewiesen werden. Trotz vergleich-
barer Haufigkeit wird keine Routine-
kontrolle im Rahmen des Neugebore-
nen-Screenings durchgefiihrt, wie sie
z. B. fir Phenylketonurie tiblich ist.

Bei Diagnose einer ALD oder AMN soll-
ten alle médnnlichen Blutsverwandten
ebenfalls untersucht werden, um ggf.
frihzeitig handeln zu koénnen [3].
Nach Ausbruch der Krankheit sind
durch Demyelinisierung bedingte Scha-
den im Gehirn bzw. an den Nervenbah-
nen mit bildgebenden Verfahren und
speziellen neurologischen Tests nach-
weisbar [2].

Therapieansatze

Die eingeschrankte Funktion der Ne-
bennierenrinde verursacht Stérungen
im Hormonhaushalt und muss medika-
mentos ausgeglichen werden (Hor-

monersatztherapie mit Glukokortiko-
iden). Fur die fortschreitenden neuro-
logischen Beeintrachtigungen sind bis-
her keine kurativen Therapien be-
kannt. Bei einigen Kindern waren im
frithen Krankheitsstadium Knochen-
marktransplantationen erfolgreich und
konnten das Fortschreiten der Erkran-
kung stoppen [1, 4].

Eine Normalisierung der VLCFA-Spie-
gel im Plasma kann mit einer streng
VLCFA- und fettarmen Didt in Kombi-
nation mit der Einnahme von Loren-
20’s OI° erreicht werden.

Lorenzo’s O1®

..ist aus dem gleichnamigen Film
(Universal Pictures, USA, 1992]) be-
kannt, welcher die Geschichte des an
ALD erkrankten Lorenzo Odone be-
schreibt, dessen Eltern in den 1980er
Jahren die entsprechende Olmi-
schung entwickelten. Es handelt sich
hierbei um eine Mischung aus den
einfach ungesattigten Fettsauren
Eruca- und Ols&ure (1 Teil C22:1 c13
als Glyzeroltrierucat/GTE und 4 Teile
C18:1 c9 als Glyzeroltrioleat/GTO],
welche die bei ALD und AMN gestei-
gerte endogene Elongation gesattig-
ter Fettsauren zu gesattigten VLCFA
kompetitiv hemmen soll. Die unter
Einnahme von Lorenzo’s 01® gebilde-
ten einfach ungesattigten VLCFA wer-
den als weniger ,schadlich” einge-
stuft. Ein direkter Zusammenhang
zwischen der Hohe des Plasma-
VLCFA-Spiegels und der Auspragung
der Symptome konnte bisher jedoch
nicht eindeutig nachgewiesen werden
(5, 6].

Ernihrungs Umschau | 4/07 189



Problematik der Patienten

Obwohl wissenschaftliche Belege
zur positiven Wirkung auf den
Krankheitsverlauf weiterhin feh-
len, versuchen Arzte und Patienten
mit Hilfe der beschriebenen diate-
tischen MaBnahmen, den Plasma-
VLCFA-Spiegel zu normalisieren.
Die bislang fiir deutsche Patienten
vorliegenden Erndhrungsempfeh-
lungen fur eine VLCFA-arme Diat
sind jedoch héufig missverstind-
lich und ernahrungsphysiologisch
bedenklich. Bei vielen Patienten
fuhrt dies zu Verwirrung. Die Emp-
fehlungen basieren auf alten
Daten (1984-1990). Vorhandene
Angaben (USA, Indien sowie un-
veroffentlichte Daten aus Deutsch-
land und Osterreich) sind i.d.R.
aufgrund biologischer Schwankun-
gen der Inhaltsstoffe nicht ohne
weiteres fiir heute in Deutschland
erhiéltliche Lebensmittel anwend-
bar. Weiterhin wurde in bisherigen
Studien nur der C26:0-Gehalt der
Lebensmittel beachtet, nicht der
C24:0-Gehalt [7, 8].

Lorenzo’s O1® wird als diitetisches
Lebensmittel nur zogerlich von
Krankenkassen anerkannt und
muss noch von vielen Patienten
selbst bezahlt werden — 500 ml des
Ols, ausreichend fur etwa 10 Tage,
kosten ca. 275 €! Diesen hohen
Preis konnen die wenigsten Famili-
en auf Dauer aufbringen. Die Zu-
fuhr essenzieller Fettsauren ist bei
einer entsprechenden Diit hdufig
unzureichend. Hinzu kommt die
rechtliche Problematik, da in
Deutschland - aufgrund mogli-
cher Nebenwirkungen — nur Ole
mit einem Erucasduregehalt <5 %
als Lebensmittel angeboten wer-
den diirfen.

In unserer Studie wurden deutsche
Lebensmittel auf ihren VLCFA-Ge-
halt untersucht und bestehende
Didtempfehlungen revidiert. Wei-
terhin wurde untersucht, ob eine
Mischung aus pflanzlichen Olen
eine gunstige Alternative fiir Lo-
renzo’s O1° sein kann.
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VLCFA-Gehalte [mg/100 g FMI: C26:0 C24:0 + C26:0
sehr hoher C26:0-Gehalt (>9 mg/100 g)
Erdnussol 225 1427 1652
Kiirbiskernol 85 336 421
Weichkése (Brie) 10 8 18
Butter 16 20 36
Raps-Speisedl 9 187 196
hoher C26:0-Gehalt (>2 bis <9 mg/100 g]
Frischkdse (17 % Fett abs.) 5 5 10
Butterkeks 4 7 11
Vollmilchschokolade 4 16 20
Mozzarella 8 5 8
Haferflocken, Vollkorn 2 4 6
Weizenmehl, Vollkorn 2 3 5
geringer C26:0-Gehalt (>0 bis <2 mg/100 g}
Avocado 1 2 3
Weizenmehl, weifl 0,7 1 1,7
Tofu-Rohmasse 0,6 11 11,6
Thunfisch, eigener Saft 0,4 2 2,4
Banane 0,4 0,4 0,8
Apfel, m. Schale (Boskop) 0,2 0,5 0,7
Spinat (TK) 0,2 0,7 0,9
Zucchini 0,1 0,6 0,7
C26:0 nicht nachweisbar
Distelol 0 188 188
Mikrowellenpopcorn 0 62 62
Olivenol 0 36 36
Kokosfett 0 30 30
Knusper-Miisli (Honig) 0 9 9
Eigelb, gekocht 0 3 3
Rindfleisch, gehackt 0 83 8
H-Milch (3,5 %) 0 0,3 0,3
Apfel 0. Schale (Boskop) 0 0,04 0,04

Tab. 2: Auszug aus den Ergebnissen - Gehalte an VLCFA
(C24:0, C26:0) in Lebensmitteln

Material und Methoden

Zur Untersuchung auf ihren
VLCFA-Gehalt (C24:0, C26:0) wur-
den 68 Lebensmittel aus 8 verschie-
denen Produktgruppen (#Tabelle
1) ausgewahlt. Dabei fiel die Wahl
vorwiegend auf tibliche Grundnah-
rungsmittel, insbesondere auf Le-

bensmittel, welche in der vorlie-
genden Literatur aufgrund hoher
(C26:0 Gehalte negativ bewertet
wurden (z.B. Erdnussol, Bananen,
ungeschilte Apfel). Nach der Lipid-
extraktion (matrixabhingig Me-
thoden nach ForcH [9]
SoxHLET [10]) erfolgte die sdure-

katalytische Methylierung der Lipid-

bzw.



extrakte unter Zugabe von C23:0
(Triacylglycerid) als internem Stan-
dard. Die dinnschichtchromatogra-
phisch aufgereinigten Fettsiurenme-
thylester wurden gaschromatogra-
phisch (GC-FID, Siulenlinge: 60 m)
aufgetrennt und quantifiziert.
Analog wurden die Fettsiurenspek-
tren verschiedener Eruca- und Olsiu-
re-reicher Pflanzendle untersucht.

Ergebnisse und Diskussion

Lebensmittel
Die LM wurden anhand ihres Gehal-
tes an VLCFA beurteilt. Dabei wurde

— entsprechend den bestehenden
Empfehlungen fir ALD- und AMN-

Patienten, weniger als 10 mg
(€26:0/Tag aufzunehmen — zwischen
Produkten mit sehr hohem (>9 mg/
100 g), hohem (>2 bis <9 mg/100 g)
und geringem (<2 mg/100 g) C26:0-

Gehalt unterschieden (@Tabelle 2).

Besonders reich an VLCFA waren
Erdnuss-, Kirbiskern-, Raps—él und
Butter, wahrend andere Pflanzenfet-
te (Oliven- und Distel6l, Kokosfett)
keine C26:0 und verhaltnismaBig
wenig C24:0 enthielten. Mit Produk-
ten wie Butterkeks, Schokolade, Ha-
ferflocken oder Vollkorngebéck wer-
den groBere Mengen an VLCFA, v.a.
(C26:0 aufgenommen. In Avocado,
Banane, ungeschaltem Obst und in

Blattgemiise waren — bedingt durch
den hoheren Fettanteil bzw. die
VLCFA-reichen Cutinschichten —
VLCFA in geringen Mengen enthal-
ten, wihrend geschalte Frichte
(Apfel) nahezu frei von VLCFA
waren. In Hulsenfriichten (Erbsen,
Linsen, Kidneybohnen) war der
VLCFA-Gehalt, mit Ausnahme von
Tofu-Rohmasse, vernachlissigbar ge-
ring. Auch in Rind-, Schweine- und
Putenfleisch sowie Eigelb und He-
ringsfilet waren kaum VLCFA nach-
weisbar.

In der Gegenuberstellung mit vor-

handenen Studien aus Indien und
den USA [7, 8] wurden bei entspre-

Negativ- Positivbeispiel
beispiel >, C24:0 + C26:0 3, C24:0 + C26:0
[mg] (mg)
Friihstiick Vollkornbrot 2 Scheiben 2,3 WeiBbrot 1 Scheibe 0,5
Vollkornbrot 1 Scheibe 1,2
Butter 1TL 1,4 Margarine (0. SFA] 1TL 0,3
Frischkase 1EL 1,9 Frischkase 1EL 1,9
Banane 1 Stiick 1,1 Banane 1 Stiick 1,1
Marmelade 1TL - Marmelade 1TL -
Vormittag (Frucht-) Joghurt 1 Becher 150 g 0,8 (Frucht-) Joghurt 1Becher150g 0,8
Mittag Thunfisch 1 Dose 150 g 4,1 Putenfleisch 1 Portion 1259 1,2
Zucchini 1 Portion 200 g 1,4 Paprika 1 Stiick 0,8
Raps-Speisedl TEL 19,6 Olivenal 1TEL 3,6
Beilage 1 Portion - Beilage 1 Portion -
Nachmittag Apfel m. Schale 1 Stiick 0,9 Apfel m. Schale 1 Stiick 0,9
Abend Vollkornbrot 2 Scheiben 2,3 Weiibrot 1 Scheibe 0,5
Brie 1 Portion 30 g 55 Vollkornbrot 1 Scheibe 1,2
Butter 1TL 1,4 Frischkase 1EL 1,9
Wurst 1 Portion - Hering i. Tom.-soBe 0,5 Dose 3,9
Rohkost 1 Portion - Rohkost 1 Portion -
Snacks Erdniisse 1TL 41,3 Popcorn o. Fett 1 Portion40g 9,9
3 [mg/d] 84,0 3 [mg/d] 29,7
* exemplarische Zusammenstellung basierend auf eigenen Daten zu VLCFA in LM; nicht als vollstandiger Ernahungsplan anzusehen
- kein Wert ermittelt
Portionsgréfen: nach [11]

Tab. 3: Negativ- und Positivbeispiel fiir die mogliche tagliche C24:0- und C26:0-Aufnahme*
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chend vergleichbaren Produkten
teils hohere, teils niedrigere, teils
aber auch sehr ahnliche C26:0-Gehal-
te ermittelt. Griinde fiir diese Abwei-
chungen sind moglicherweise diffe-
rierende Analysenmethoden bzw. re-
gionale Unterschiede in Klima, Bota-
nik und Erndhrungsweise (USA,
Indien, Europa).

In allen bisherigen Studien wurde
der Fokus ausschlieBlich auf den
(C26:0-Gehalt der Lebensmittel ge-
legt, diese Fettsdure wurde als Haupt-
vertreter der VLCFA bezeichnet [7,
8]. Anhand der eigenen Ergebnisse
wurde aber deutlich, dass in allen Le-
bensmitteln, die VLCFA enthielten,
(C24:0 in groBeren Mengen enthalten
war als C26:0. Entsprechend wurde
die Summe aus C24:0 und C26:0 zur
Beurteilung herangezogen, so dass
auch Lebensmittel, welche keine
(C26:0, aber reichlich C24:0 enthiel-
ten, als weniger empfehlenswert fiir
eine VLCFA-arme Didt eingestuft
wurden.

Anwendungsbeispiel

An einem Beispiel wird verdeutlicht,
dass die tagliche Aufnahme von
VLCFA durch eine sinnvolle Lebens-
mittelauswahl erheblich gesenkt wer-
den kann (@Tabelle 3). Hierzu wur-
den jeweils ein Tagesplan als Negativ-
und Positivbeispiel formuliert und
auf Grundlage der Ergebnisse die
entsprechende  VLCFA-Aufnahme
berechnet. Allein durch Verzicht auf
Erdntisse und fettreiche Milchpro-
dukte sowie durch Auswahl geeig-
neter Koch- und Streichfette kann
die VLCFA-Aufnahme von 84 mg/d
(68,3 mg C€24:0/d + 15,7 mg
C26:0/d) auf 29,7 mg/d (25,3 mg
C24:0/d + 4,4 g C26:0/d) und damit
um etwa 65 % gesenkt werden. Auf-
grund der erwdhnten moglichen bio-
logischen Schwankungen, aber auch
angesichts der differierenden ana-
Iytischen Verfahren in den erwahn-
ten Studien, sollten die vorhande-
nen Zahlenwerte fiir die C24:0-
und C26:0-Gehalte der Lebensmit-

tel sehr kritisch verwendet werden.
Es ware demnach sinnvoller, anhand
der ermittelten Ergebnisse, Erndh-
rungsempfehlungen mit qualitativem
Charakter zu geben und auf eine Bi-
lanzierung der VLCFA-Gehalte tiber
einzelne Lebensmittel zu verzichten.
Alternativlose Verbotslisten durften
die Patienten eher abschrecken, we-
nige gezielte, fir den Laien verstand-
liche Hinweise waren sinnvoller.
Auch sollten verwirrende und wider-
vermieden

sprichliche  Aussagen

werden.

Ernahrungsempfehlung fiir
Leukodystrophiepatienten

Basierend auf den Ergebnissen der
vorliegenden Studie wurde eine Diét-
empfehlung fir Leukodystrophiepa-
tienten entworfen (@Abbildung 2).
Hierbeiist zu beachten, dass bei einer
Therapie mit Lorenzo’s OI° (1 ml
Ol/kg KG) die Fettaufnahme mit der
Nahrung stark eingeschrankt werden

3 Saulen der Erndhrung bei Adrenoleukodystrophie (X-ALD) und Adrenomyeloneuropathie (AMN)

Ol- und Erucaséure
im Verhaltnis 4:1

Fettarme Erndhrung -
maglichst 10 Energie-% Fett,
gesattigte Fettsauren einschranken

Lebensmittel mit hohem VLCFA'-Gehalt
einschranken

Lorenzo’s OL® nach arztlicher Anordnung

oder

GTO/GTE? im Mischungsverhdltnis 4:1 nach
arztlicher Anordnung

oder
PAOLo’s Ol (Pflanzliches Alternativ-Oel

zu Lorenzo’s Ol) entsprechend der
Berechnung der Universitat Jena

Speisen fettarm zubereiten - Kochen und
Diinsten statt Frittieren und Braten

Magere Fleischsorten und -stiicke wahlen,
z.mB. Putenfleisch

Seefisch 1-2 x pro Woche, selten auch fettere
Sorten wie Hering oder Lachs

Fettarme Brotaufstriche ohne gehartete Fette
verwenden

maoglichst auf Butter und Margarine verzich-
ten

Fettarme Milchprodukte auswahlen [fettarme
Milch, Magerjoghurt, Saure Sahne statt Créeme
fraiche etc)

Industriell hergestellte Cerealien (Flakes etc.)
sowie Kekse (z. B. Butterkekse) meiden

Dips und SofB3en fettarm zubereiten: Mager-
joghurt statt Sahne, Gemiisebriihe statt Ol

Erdniisse, Kiirbiskerne, Sesam, Leinsaat und
daraus hergestellte Ole sowie Raps-Speiseol
ganz meiden!

Auch andere Olsaaten und Niisse moglichst
meiden

Vollkornbrot und Haferflocken nur in Mafien
verzehren

Tofuprodukte nur in MaBen verzehren

Apfel und Zucchinis schilen und von Kernen
befreien. Bananen und Blattgemiise (z.B.
Spinat) nur gelegentlich verzehren

SiiBwaren und Snacks (Schokolade, Chips,
Cracker...) nur selten und in geringen Mengen

verzehren

z.B. besser Popcorn fettfrei selbst zubereiten

TVLCFA: very long chain fatty acids = sehr langkettige Fettsauren, hier: C24:0 und C26:0; ? siehe Infokasten zu Lorenzo s Ol auf S. 189

Abb. 2: Erndhrungsempfehlung der Universitat Jena fiir ALD-/ AMN-Patienten
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Ernahrung von Patienten mit

Adrenoleukodystrophie (ALD)
und Adrenomyeloneuropathie
(AMN)

Kathrin Jirgens, Jana Kraft
und Gerhard Jahreis, Jena

Bei den mit schweren neurolo-
gischen Schaden verbundenen
Erbkrankheiten Adrenoleuko-
dystrophie (ALD) und Adreno-
myeloneuropathie (AMN])
kommt es zur Akkumulation von
sehr langkettigen Fettsauren
(VLCFA] in Kérpergeweben und
im Plasma. Kurative Therapien
fehlen bisher. Eine weitgehende
Normalisierung des VLCFA-
Spiegels im Plasma, nicht je-
doch eine sichere Verbesserung
der neurologischen Symptome,
kann durch diatetische Maf-
nahmen (VLCFA-arme Diat in
Kombination mit der Einnahme
hoher Mengen einfach ungesat-
tigter Fettsauren in Form von
Lorenzo’s O1®) erreicht werden.
Sinnvolle  Empfehlungen zu
einer VLCFA-armen Erndhrung
fehlen; zudem ist Lorenzo’s OL®
sehr teuer. Anhand der Bestim-
mung von VLCFA-Gehalten in 68
Lebensmitteln wurden aktuelle
Empfehlungen entwickelt. ALD-
und AMN-Patienten sollten auf
Erdnussprodukte sowie in ge-
wissen Umfang auf fettreiche
Milchprodukte verzichten und
den Verzehr von Lebensmitteln
mit mafigen Gehalten an VLCFA
(z.B. Vollkornprodukte, Tofu,
Banane) einschranken. Zur ge-
nerellen Vereinfachung ist von
strikten Verboten sowie einer
VLCFA-Bilanzierung der tagli-
chen Kost abzusehen. Die Ent-
wicklung einer Pflanzendlmi-
schung als kostenglnstige Al-
ternative zu Lorenzo’s OL® ergab
gunstige vorlaufige Ergebnisse.

Ernghrungs Umschau 54 (2007)
S. 188-193

muss (~10 Energie-% Fett). Allein durch
den Verzehr fettarmer LM ist schon eine
deutliche Senkung der tdglichen
VLCFA-Aufnahme zu erreichen. Dart-
ber hinaus sollte auf Erdnussprodukte,
Kurbiskerne, Sesam, Leinsaat und da-
raus hergestellte Ole weitgehend ver-
zichtet werden. Zudem bietet es sich an,
Vollkornprodukte etwa zur Halfte durch
WeiBBmehlprodukte zu ersetzen. VLCFA-
Friichte und
(z. B. Bananen, Spinat), aber auch Soja-

haltige Gemuse
produkte (Tofu) sollten nicht tiglich
und nicht in gréBeren Mengen verzehrt
werden. Bei der LM-Auswahl ist auf eine
geringe Zufuhr gesattigter Fette zu ach-
ten, da diese durch Elongation zu gesit-
tigten VLCFA metabolisiert werden kon-
nen.

Ersatz fiir Lorenzo’s OL®

Erganzend zu den Lebensmitteln wurde
auch die Fettsaiurenzusammensetzung
verschiedener heimischer erucasdure-
reicher Pflanzenole (Erucaraps, ver-
schiedene Gelbsenfsorten) untersucht.
Die ausgewihlten Ole enthielten keine
C26:0 und nur geringe Mengen an
(C24:0. Anhand der Fettsiurenzusam-
mensetzung der Ole wurde — entspre-
chend der Dosierung der Fettsiauren in
Lorenzo’s Ol°® — ein Einnahmeschema
entwickelt, welches eine fiir ALD-/AMN-
Patienten addquate Versorgung mit
Eruca- und Olsaure im Verhaltnis 1:4 si-
cherstellt. Hierfiir wurde eine Mischung
aus Erucaraps- und Olivenol favorisiert.
Die Pflanzenolmischung brachte in ers-
ten Versuchen im Vergleich zu Loren-
20’s OI° keine Nachteile und scheint
eine vielversprechende sowie besonders
preisguinstige Alternative zu sein. Eine
Tagesdosis Lorenzo’s O1® (60 ml fiir
eine 60 kg schwere Person) kostet etwa
33 €, wahrend dieselbe Menge an Eruca-
und Olsiure in 57 ml der Pflanzenélmi-
schung fur etwa 0,80 € zur Verfugung
steht. Dies entspricht einer Kostensen-
kung um 98 %. Im Gegensatz zu Loren-
20’s OI° liefert die Pflanzendlmischung
zudem einen hohen Anteil an essenziel-
len Fettsauren. Klinische Untersuchun-
gen zur Anwendbarkeit der Pflanzenol-
mischung als Alternative zu Lorenzo’s
O1° stehen jedoch noch aus.

Insgesamt erhohen der Verzehr der
wohlschmeckenden Pflanzendlmischung
und die variable Gestaltung der Diat die
Lebensqualitat der Patienten.
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