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1929 wurde erstmals von B u r r  (8) ein essentielles Fetts~iuremangel- 
syndrom bei fettfrei  ern~hrten Ratten beschrieben. Die Tiere zeigten 
retardiertes Wachstum, Infertil i t~t und typische hyperkeratot ische Haut-  
l~sionen, vor allem an den Pfoten und am Schwanz, sowie struppiges Fell 
mit Haarausfall. Sie nahmen vermehr t  Wasser auf und entwickelten eine 
H~imaturie aufgrund einer Nierensch~digung. Die Erscheinungen waren 
nicht auf einen Mangel an fettlSslichen Vitaminen zurfickzuffihren. Durch 
Verffitterung yon Linols~ure waren sie n~imlich voll reversibel. Es fiel 
auf, dal~ diese Erscheinungen bei jungen Tieren wesentlich schneller zu 
induzieren waren  als bei adulten. Diese zun~chst an Ratten gemachten 
Beobachtungen wurden bald auch an Albinom~usen (28), an Hunden (27) 
und Schweinen (13, 30) best~tigt. 

Erst 1958 beschrieb H a n s e n  (12) ein dem essentiellen Fetts~uremangel-  
syndrom der Versuchstiere entsprechendes Krankheitsbild beim S~ug- 
ling. Wegen der Plazentarschranke f fir essentielle Fetts~uren weisen Neu- 
geborene einen physiologischen Mangel an essentiellen Fetts~uren auf. 
Werden sie anstelle yon 1VIuttermilch mit Kuhmilch, die arm an essentiel- 
len Fetts~uren ist, ern~ihrt, so sinkt der Linols~urespiegel im Blur ab, und 
es tritt  eine hyperkeratotische Dermatose auf (14, 19). 

Beim Erwachsenen war ein essentielles Fet ts~uremangelsyndrom bis 
vor kurzem v611ig unbekannt.  Selbst bei einer extrem fet tarmen Ern~h- 
rung konnten nach 6 Monaten noch keine Mangelsymptome beobachtet  
Werden, obwohl im Serum der Polyenfet ts~uregehalt  stark abnahm (9). 
Ein relativer Mangel an essentiellen Fetts~uren wurde dagegen wiederholt  
beschrieben, u. a. von B e r g  u. Mitarb., im subkutanen Fettgewebe, bei 
Adipositas (5), bei Leberepi thelverfet tung (1-4), bei Diabetikern (6) und 
bei Alkoholikern im Leberpunktat  (6), ohne dal~ hierbei klinische Erschei- 
nungen nachweisbar waren. 

1970 berichteten Col l i n s  u. Mitarb. (10) fiber einen 44j~hrigen Mann, 
bei dem nach 70t~giger parenteraler  fettfreier Ern~hrung ein schuppiger 
Hautausschlag auftrat, der sich nach Verabreichung yon Linols~ure zu- 
r~ickbildete. Wir selbst konnten in den Jahren  1970-1973 zwei Patienten 
410 
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Tab. 1. Fct, l~s/iur(nnuster (loi' Cholcsterinoster- und  PhospholipidfraktAon bei oinen7 
Formula. 

Cholest ,  e r i n c s t ( ! r  
Fetts/hlre 14. 1. 72 27. 1. 72 5.4. 72 15. 4. 72 31. 5. 72 12. 7. 72 29. 7. 75 
c % % % % % % % 

14 2,1 9,1 2,1 0,8 0,4 2,2 
14:1 - 2,0 - u 1,3 2,8 1,6 
16 24,4 11,7 21,2 ~ 23,2 9,8 14,5 
16 : 1 11,2 14,4 10,8 ~ 5,7 7,7 4,8 
18 5,8 1,4 4,3 ~ 1,5 0,4 1,0 
18 : 1 26,6 34,8 28,9 ~ 6, l 21,1 37,6 
18 : 2 11,0 22,2 9,9 -~ 2,7 14,1 30,7 
18 : 3 0,8 0,3 0,7 ~ 0,5 0,3 0,8 
20 : 4 4,6 2,5 3,6 .~ 3,4 0,8 0,7 
20:3 9 1,4 2,88 2,2 ~ - 0,32 0,55 
20:3 6 3,1 0,47 3,1 ~ - 0,90 0,33 

P h o s p h o l i p i d o  

14 4,0 1,8 1,0 8,2 9,1 4,0 2,3 
14 : 1 2,3 1,8 1,0 3,0 5,6 - 0,9 
16 38,2 43,6 28,4 38,3 51,9 30,7 35,3 
16 : 1 1,7 3,9 3,4 1,8 4,5 2,0 1,4 
18 10,7 10,0 8,5 13,1 14,4 12,1 14,2 
18 : 1 19,(3 17,9 18,6 12,4 17,2 17,8 17,8 
18 : 2 7,9 8,0 12,2 18,2 2,5 9,1 14,2 
18:3 0,4 0,5 1,6 0,6 0,3 1,2 0,8 
20 : 4 (3,2 3,2 8,9 3,0 0,7 7,5 5,0 
20:3 9 0,80 1,03 1,4 1,46 0,95 0,94 0,23 
20:3 6 3,62 2,84 4,4 1,88 0,52 2,15 1,01 

beobach ten ,  bei  denen  nach  l ang f r i s t i ge r  V e r a b r e i c h u n g  e ine r  s y n t h e t i -  
schen ba l l a s t f r e i en  F o r m u l a d i ~ t  (Vivasorb,  f r f iherer  Name  Vivonex)  
hype rke ra to t i s che  D e r m a t o s e n  au f t r a t en .  

Kasuist ik 
Fall 1 (A.B.): 

Bei e inem 66jfihrigen P a t i e n t e n  mi t  C r o n k h i t e - C a n a d a - S y n d r o m  en t -  
wickel te  sich nach  i n sgesamt  e l fmona t ige r  E r n ~ h r u n g  mi t  e ine r  syn t he t i -  
schen Formulad i / i t  (Vivasorb,  Hers te l le r :  P h a r m a z e u t i s c h e  Werke  J. 
P f r i m m e r  § Co., Er langen) ,  die n u r  ge r inge  Mengen  Fe l t  enthfilt ,  e in  
juckendes ,  grol3flfichig bogiges u n d  wa l l a r t i g  begrenztes ,  s chuppendes  u n d  
te i lweise  kon f lu i e r endes  E r y t h e m  an b e i d e n  U n t e r s c h e n k e l n  (Abb. 1 u n d  
2). Die aus den  b e f a l l e n e n  Bez i rken  e n t n o m m e n e  Biopsie e rgab  his tolo-  
gisch e ine  t i be rwiegend  pa rake ra to t i s ch  ve rho rn t e ,  mfil3ig akan to t i sch  
v e r b r e i t e r t e  Ep ide rmis  m i t  Res ten  s u b k o r n e a l e r  u n d  i n t r a k o r n e a l e r  
g ranu lozy t f i r e r  Mikroabszesse.  Die C o r i u m p a p i l l e n  w a r e n  5demat6s  auf -  
ge t r ieben ,  m i t  deu t l i cher  K a p i l l a r d i l a t a t i o n  u n d  E r y t h r o z y t e n e x t r a v a s a -  
t en  (Abb. 3). (Ffir die his tologische B e u r t e i l u n g  u n d  ffir die ~ b e r l a s s u n g  
des Pf i ipara tes  d a n k e n  wi r  H e r r n  Pr iv . -Doz.  Dr. H. Weidner ,  U n i v . - H a u t -  
k l in ik ,  Er langen) .  Die gaschromatographische  A na l y se  der  Se rumfe t t e  
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Patientell mit Cronkhito-Canada-Syndrom (Fall 1) unter ether kompletten synthetisehor 
di&t. 

28.8.72 23.8,72 25,9.72 3.10.72 27.1.73 ~3.2.73 8.3.73 16.3,73 13.4,7~ 
% % % % % ?4 % % % 

8,6 6,0 3,4 10,0 5,7 12,0 6,3 4,3 
1,8 0,9 0,9 0,8 1,6 1,9 2,4 1,5 

12,1 11~1 10,8 10,6 12,3 11,2 11,7 13,4 
-~ 8,3 7,0 7,1 15,1 14,7 6,9 5,1 19,3 
r 

7,3 0,9 1 0 0,7 3,8 2,2 6,0 2,2 
16,2 28,5 16,3 34,5 32,7 18,2 l 1,7 31,3 

"~0 19,8 18,1 55,8 16,8 17,6 35,6 24,8 16,7 
1,6 0,2 1,4 1,4 1,4 0,4 4,1 0,7 

O 
"~ 1 , 6  2,3 2,6 2,0 1,0 1,4 2,5 1,3 

- 0,57 0,69 . . . . .  

3,2 16,5 2,5 2,7 5,1 11,0 4,8 20~9 4,5 
1,6 0,3 0,7 1,3 0,9 1,2 0,9 2,3 0,5 

32,2 21,4 37,3 24,6 23,9 27,7 28,8 17,6 27,5 
3,5 2,4 2,5 2,3 3,0 2,6 1,0 2,5 2,7 

12,3 13,0 1013 10,5 16,9 13,8 14,5 [117 14,8 
12,7 10+9 15,1 15,3 24,~ 19,7 13~0 6,~ 25,0 
12,2 8,9 11,7 32,7 10,2 6,5 20,3 13,3 8,9 
0,6 1,0 0,5 1,0 0,8 0,8 0,3 2,2 0,5 
3,2 0,5 7,7 4,9 5,3 3,6 6,3 3,6 4,9 

- - - 0,16 . . . . .  
- - 1,70 . . . . . .  

deckte  einen Linolsf iuremangel  auf (Abb. 4). Nach Infusion einer  Fe t t -  
emulsion bi ldeten sich die Hautersche inungen  rasch zuriick. Sie konnten 
bet Wiede rau f t r e t en  durch erneute  Zufuhr  yon Fe t t emuls ionen  rasch zum 
Verschwinden gebrach t  werden.  Die Fe t t s~uremus te r  der  Choles ter ines ter -  
und Phospho l ip id f rak t ion  sind in Tab. 1 dargeste l l t .  

Fall 2 (H. H.): 
t~ei e iner  24j~hrigen Pa t ien t in  mi t  e iner  sei t  s ieben Jahren  bes tehen-  

den Colitis ulcerosa t r a t  nach 8monat iger  Ern~hrung mi t  e iner  syn the t i -  
schen ba l las t f re ien  F o r m u l a d i a t  (Vivasorb) eine schuppende  Dermatose  
an beiden Unte rschenke ln  auf, die nach p a r e n t e r a l e r  Fe t t zu fuhr  sofort  
verschwand.  Die gaschromatographische  Ana lyse  des Fe t t s~uremus te r s  
unter  dieser  E rnah rungs the rap i e  zeigt die Abb. 5. 

]Die Fetts~uremuster der Cholesterinester- und Phospholipidfraktton 
sind in Tabelle 2 zusammengefagt. 

M e t h o d i k  

Die Analyse  der  Choles ter ines ter -  und Phospho l ip id f rak t ion  erfolgte  
in modif iz ie r te r  Form nach der  von Collins (11) angegebenen Methode. 
Verwende t  wurden,  wenn nicht  anders  vermerk t ,  Reagenzien p. A. der  
F i r m a  Merck, Darmstad t .  
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T~b. 2. Fetts~iuremuster der Cholcsterincster- und Phospholipidfrakt ion bei einer 
Pat ient in  mit  Colitis ulcerosa (Fall  2) unter  einer komplet ten  syltthetischen 

Formuladi~it. 

C h o l c s t e r i n e s t e r  

F(~t, ts~iurc 10. 5. 72 15. 8. 72 19. 2. 72 25. 9. 72 18. 12. 72 
c % % % % % 

14 6,3 4,3 7,8 7,1 2,6 
14:1 1,7 0,9 1,5 2,5 
16 20,9 41,7 8,9 13,3 24,7 
16:1 9,3 2,8 14,5 8,4 3,7 
18 4,0 9,0 6,9 5,0 4,4 
18 : 1 31,3 16,3 22,2 20,7 27,8 
18:2 18,1 7,9 22,3 29,5 19,9 
18:3 1,5 1,1 0,5 2,4 2,0 
20:4 7,1 6,3 2,3 5,2 1,0 

P h o s p h o l i p i d e  

14 4,0 5,4 4,2 11,8 3,5 
14:1 0,9 1,4 0,9 1,8 0,9 
16 41,8 34,5 44,9 23,6 41,2 
16 : 1 ],8 3,4 1,4 1,5 2,5 
18 10,4 11,2 8,0 13,8 12,4 
18 : 1 13,5 17,3 15,6 13,7 15,3 
18:2 7,4 9,9 6,2 12,7 7,0 
18 : 3 0,3 1,6 0,4 1,1 0,7 
20:4 9,5 7,9 9,7 10,3 1,0 

Extrakt ion  und Di~nnschichtchromatographie: 

Die S e r u m l i p i d e  w u r d e n  m i t  C h l o r o f o r m - M e t h a n o l  (2:1) u n t e r  S t i c k -  
s toff  e x t r a h i e r t  u n d  auf  K i e s e l g e l - F e r t i g p l a t t e n  d f i n n s c h i c h t c h r o m a t o -  
graphisch in die Fraktionen Phospholipide, Cholesterin, unveresterte 
Fetts~iuren, Triglyceride und Cholesterinester getrennt. 

Laufmittel: Petrol~ther(Siedepunkt 40-60~ im 
Volumenverh~itnis 9:10:1. 

Detektion: UV-266 nach Besprfihen 2,7-Dichlorfluorescein. 

Darstellung der Fetts~iure-Methylester: 
Die zu u n t e r s u c h e n d e  F r a k t i o n  w u r d e  v o n d e r  P l a t t e  geschab t ,  u n t e r  

S t i cks to f f  be i  70 ~ d re i  S t u n d e n  m i t  5% i g e m  H2SO4 in M e t h a n o l  urn-  
gees t e r t ,  m i t  W a s s e r  v e r s e t z t  u n d  d r e i m a l  m i t  Pe t ro l~ i ther  ausgezogen .  
N a c h  d e m  W a s c h e n  m i t  W a s s e r  w i r d  d ie  o rgan i s c he  P h a s e  u n t e r  S t i cks to f f  
e ingeeng t .  

Gaschromatographische Analyse:  

Die T r e n n u n g  d e r  M e t h y l e s t e r  e r f o l g t e  auf  e i n e r  1,8 m l a n g e n  S~ule  
aus  B o r o s i l i k a t g l a s  (3 m m  i. D.) gepack t  m i t  101/0igem D E G S  (Se rva  He i -  
de lbe rg )  auf  C h r o m o s o r b  W - H P - D M C S  (Johns  Manvi l l e ) .  

Ger~ t :  G a s c h r o m a t o g r a p h  5750 G m i t  e i n e m  e l e k t r o n i s c h e n  D i g i t a l -  
i n t e g r a t o r  3370 B de r  F i r m a  Hewlet~-Packard. G a s c h r o m a t o g r a p h i s c h e  
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Abb. 1. Essent ie l le  Fe t t s~ iuremangeldermatose .  E inze lne  g ruppenfSrmige  und 
flfichenhafte papulSse rS t l i ch -b raune  Eff loreszenzen im Bere ich  der  un t e r en  

Ex t r em i t~ t en  (Fall  1). 

Bedingungen: 4 rain bei 135 ~ dann 2~ ab 190 ~ isotherm. FID 
275 ~ Einspritzblock 200 ~ Tr~gergas Ne (ca. 30 ml/min). 

Identifikation der einzelnen Peaks mit authentischem Material der 
F i r m a  App l i ed  Sc ience  Laboratories ,  Inc. 

Diskuss ion 

Bei den beiden Patienten, die mit einer extrem fettarmen Formuladi~t 
ern~hrt wurden, trat nach 8 bis ii Monaten eine schuppende Dermatose 
auf. Die zu diesem Zeitpunkt gemessenen Linols~urespiegel ergaben sehr 
niedrige Werte. Durch parentale Zufuhr yon Linols~ure bildeten sich die 
Hauterscheinungen rasch zuriick, parallel dazu stieg der Linols~urespiegel 
an. Im Falle A. B. konnte das Auftreten einer Dermatose mehrmals beob- 
achtet werden. Die Fettinfusionen vermochten das Auftreten der Derma- 
tose nur fur eine gewisse Zeit zu verhindern. Aus der verabreichten Menge 
errechneten wir einen Linols~iurebedarf von etwa 3-4 g pro Tag. Da als 
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Abb. 2. Essen t ie l l e  F e t t s ~ u r e m a n g e l d e r m a t o s e .  E inze lne r  H e r d  bei s t~ rke re r  
VergrSf~erung. Deut l ich  ist de r  wa l l a r t i ge  R a n d  und  die l amel l~re  S c h u p p u n g  

zu e r k e n n e n  (Fall  1). 

Mal3stab der Linols~urewirkung hierbei das Auftreten einer Dermatose ge- 
wertet wurde, kSnnen lediglich Aussagen fiber die dermatoseverhindernde 
Dosis gemacht werden. Leitet man den tats~ichlichen Verzehr aus Ver- 
braucherstatistiken ab, so ergibt sich eine Linols~ureaufnahme yon 6-14 g 
pro Tag. Nach Angaben von Zi~llner (31) soll der Bedarf Gesunder, gemes- 
sen an der Menge Linols~ure, die notwendig ist, um den Spiegel im Serum 
konstant zu halten, bei 8-10 g liegen. In Strel~situationen wird er yon Troll 
(24) auf 10-15 g pro Tag veranschlagt. Die letzten beiden Angaben bezie- 
hen sich dabei auf den Linols~urespiegel im Serum. Solche Bestimmungen 
werden entweder im Serumgesamtfett oder in der Serumcholesterinfrak- 
tion vorgenommen. Die letztere weist die hSchste K0nzentration auf und 
zeigt den raschesten Umsatz. Sie dfirfte damit als repr~sentativer Parame- 
ter zu werten sein. In unseren Fiillen war der Linols~iurespiegel besonders 
in dem Fall A.B. aul3erordentlich niedrig. Er konnte nur voriibergehend 
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Abb. 3. Essentielle Fet ts~uremangeldermatose .  Biopsie aus dem befal lenen 
Hautbezirk.  Parakera to t i sch  verhornte,  m~Big akantot isch verbre i te r te  Epider -  
mis mit  Resten subkornealer  und in t rakornea le r  granulomatSser  Mikroabszesse. 
Odemat6s gedrungene Coriumpapil len mit  Kapi]]ardi la ta t ion und Ery throzyten-  

ex t ravasa ten  (Fall 1). 

du rch  S u b s t i t u t i o n  a n g e h o b e n  w e r d e n .  Bei  d i e s e m  P a t i e n t e n  b e s t a n d  se i t  
l ~ n g e r e r  Ze i t  e ine  s c h w e r e  R e s o r p t i o n s s t S r u n g ,  so dab  e in  N a c h s c h u b  an  
e s sen t i e l l en  Fet t s~iuren  in  d e r  n o t w e n d i g e n  M e n g e  n i c h t  m e h r  e r f o l g e n  
k o n n t e  u n d  zu e i n e r  E r s c h S p f u n g  d e r  R e s e r v e n  ff ihr te .  

Tab. 3. Ursaelm dos essentiellen Fetts~uremangels.  

1. Ausgedehnte Dfinndm'mresektion 
2. A-bet~lipoproteinSmie 
3. Fet tfreie  Erniihrung fiber mehrere Monate 
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Abb. 4. Verhalten der Cholesterinesterfraktion der Linol-, Linolen- und Arachi- 
dons~ure bei einem Pat ienten mit Cronkhi te-Canada-Syndrom unter  einer syn- 
thetischen Formuladi~it (Fall i). Die niedrigen Linols~iurespiegel kSnnen nur  vor- 
iibergehend durch die intraven5se Zufuhr  von Fettemulsionen angehoben wer-  
den. Die Arachidons~iure zeigt das gleiche Verhalten bei insgesamt abnehmender  

Tendenz. 

Die mSgl ichen  Ursachen  des e s sen t i e l l en  Fe t t s~ iu remange l syndroms  
s ind in  Tab.  3 u n d  die an  Tier  u n d  Mensch n a c h w e i s b a r e n  E r s c h e i n u n -  
gen in  Tab.  4 dargestel l t .  

Die biologische Akt iv i t i i t  der  essen t ie l l en  F e t t s ~ u r e n  ist  abh~ng ig  yon  der  
A l l - c i s -Konf igu ra t i on  und  von  dem V o r h a n d e n s e i n  e ine r  a k t i ve n  Me thy -  
l e n g r u p p e  zwischen zwei D o p p e l b i n d u n g e n  (-CH = CH-CH2-CH = CH-, 
der  ers te  D o p p e l b i n d u n g  am 6. C-Atom,  v o n d e r  CH3-Gruppe  gerechnet ,  
s t ehen  mul~. Die e inze ]nen  essen t i e l l en  F e t t s ~ u r e n  zeigen Unte r sch iede  in  
ih re r  b io logischen W i r k s a m k e i t  (23) (Tab. 5). I n  der  Verhf i tung  von  Mange l -  
e r s c h e i n u n g e n  ist  nach  den  U n t e r s u c h u n g e n  yon  T h o m a s s o n  (22) die 
Arach idons~ure  am wi rkungsvo l l s t en .  Ffir  den  iVienschen ist die in  fast  
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Tab. 4. Nachwoisbare Erscheinungen des osscnl~iellen Fetts/~uromangcls. 

1. Wachs~umshemmung 
2, Hyperkeratot isches  Ekzem 
3. Abfall  der Dicns/iuren in Plasma und Ery throzy ten  
4. l~hyl, hmuss~Srungon 
5, Stiirung der Spormiogenese - Sterilit, iit 
6. Abort  
7. Erh6hto Mombranpermoabili t / t t  
8. Erh6hung des Blut, wassergohMtes - AbnMnne dcr Viskosit/~ 
9. Erh6hung des Wasserbcdarfs 

10. Vers an den Mitochondrien 
11. Thrombopenie 
12. Infektanffilligkeit 

a l i en  n a t i i r l i c h e n  F e t t e n  in a u s r e i c h e n d e m  MaB v o r k o m m e n d e  L ino l s f iu re  
d ie  wich t igs te .  A u f g r u n d  d e r  n a t f i r l i c h e n  B i o s y n t h e s e  i s t  d e r  O r g a n i s m u s  
in d e r  Lage ,  A r a c h i d o n s f i u r e  aus  L ino l s f iu re  d u r c h  K e t t e n v e r l f i n g e r u n g  
und  E i n b a u  y o n  D o p p e l b i n d u n g e n  i m  D i v i n y l m e t h a n r h y t h m u s  zu  b i lden .  
Der  S t o f f w e c h s e l w e g  ffir  d ie  L ino l s f iu re  i s t  in  A b b i l d u n g  6 s c h e m a t i s c h  
da rges t e l I t .  B e i m  M a n g e l  an  e s s e n t i e l l e n  F e t t s ~ u r e n  v e r s u c h t  d e r  O r g a n i s -  
mus  so l a n g e  wie  m6gl ich ,  s e inen  B e s t a n d  an  A r a c h i d o n s f i u r e  hoch  zu ha l -  
ten. Be i  r e i c h l i c h e r  Z u f u h r  y o n  a -L ino l s f i u r e  (A% r2,15-Octadecatr iens~ure)  
k o m m t  es zu e i n e r  k o m p e t i t i v e n  H e m m u n g  d e r  7 -L ino l s f i u r e syn these  
(A~'!), 12-Octadecat r iensf iure)  aus  L ino l s~ure .  A u B e r d e m  w i r d  d e r  T u r n o v e r  
d e r  A r a c h i d o n s f i u r e  h e r a b g e s e t z t .  

tdber  d ie  b io log i sche  W i r k s a m k e i t  d e r  e s s en t i e l l e n  F e t t s ~ u r e n  i s t  - a b -  
gesehen  y o n  den  H a u t e r s c h e i n u n g e n  - w e n i g  b e k a n n t .  Es i s t  f rag l ich ,  ob 
die  im M a n g e l  e n t s t e h e n d e  h y p e r k e r a t o t i s c h e  D e r m a t o s e  a ls  r e p r f i s e n t a t i v  
f t i r  den  L i n o l s f i u r e b e d a r f  u n d  den  L i n o l s f i u r e g e h a l t  des  O r g a n i s m u s  a n g e -  
sehen  w e r d e n  kann .  J e d o c h  sp i e l t  d ie  H a u t  i n s o f e r n  e ine  b e s o n d e r e  Rol]e,  
als  so lehe  H a u t e r s c h e i n u n g e n  a u c h  d u r c h  l o k a l e  A p p l i k a t i o n  yon  L i n o l -  
sfiure bee in f lu l ] t  w e r d e n  kSnnen  (20). 

G u t  u n t e r s u c h t  i s t  d e r  Einflul3 d e r  e s s en t i e l l e n  F e t t s f i u r e n  auf  d ie  
Mi tochondr i en ;  im M a n g e l  s chwe l l en  sie, n e h m e n  p l u m p e  G e s t a l t  an  u n d  
w e r d e n  b r t i ch ig  (21, 29). 

F e r n e r  i s t  b e k a n n t ,  dab  e s sen t i e l l e  Fe t t s f i u r en  f i i r  den  A u f b a u  y o n  Ze l l -  
m e r n b r a n e n  ben t i t i g t  w e r d e n  (16). Se i t  e i n igen  J a h r e n  weiB m a n  auch,  dab  

Tab. 5. Esscntiello Fe~tsfiuren und deren biologischo %Virksamkcit,, zit iert  nach 
Thomc~sson, H.  J .  (23). 

Doppel- Biologischo 
bindung vom "Wirksamkeit 
Ctfa-Ende Linols/~ure = 100 

Linols/iure 
7-Linolens~ure 

Arachidonshure 

zP, 12-Octadecadiens/h, re 6, 9 100 
zl 6, ", n-Oct~docatrions~urc 6, 9, 12 115 
A n, 14-Eicosadiens~urc 6, 9 46 
A s, 1,, 14.Eicosatriens/iur e 6, 9, 12 102 
A.~, 8. zl, 14_Eicosatet.racns/iure 6, 9, 12, 15 139 
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Abb. 5, Verhalten des Chole~terinesterfraktion der  Linoi-, Linolen- und Arach / -  
donsiiure bei einer Pat ient in  mit Colitis ulcerosa unter  einer synthetisehen For -  
muladi~it (Fall 2). Der Abfal l  al ler  drei Fet ts~uren wird vor(ibergehend durch 

die Verabreiehung einer l inols~urehalt igen Fet temuls ion kompensiert .  

e s sen t i e l l e  F e t t s ~ u r e n  d ie  b io log i schen  V o r s t u f e n  d e r  P r o s t a g l a n d i n e  s ind  
(7, 26), j edoch  k a n n  die  S y m p t o m a t i k  de~ e s sen t i e l l e n  F e t I s ~ u r e m a n g e ] s y n -  
d r o m s  n i c h t  d u r c h  d ie  V e r a b r e i c h u n g  yon  P r o s t a g I a n d i n e n  PGEi ,  P G E ,  
u n d  PGF.~ bese i t i g t  w e r d e n  (17), o b w o h l  e r s t  j i i ngs t  geze ig t  w e r d e n  konnte ,  
dal~ in d e r  H a u t  e in  h o c h a k t i v e r  P r o s t a g l a n d i n - M e t a b o l i s r n u s  v o r l i e g t  (15). 

Bei  e i n e m  M a n g e l  an  e s sen t i e l l en  F e t t s ~ u r e n  v e r s u c h t  d e r  O r g a n i s m u s  
o f fenba r ,  h v e h u n g e s ~ t t i g t e  F e t t s ~ u r e n  aus  den  v o r h a n d e n e n  S u b s t r a t e n  zu 
s y n t h e t i s i e r e n .  M a n  f i nde r  in so lchen  F~ l l en  d ie  25 ,~ ,~ -E icosa t r i ens~ure  
(20 : 3 ~o 6), d i e  sons t  in  n e n n e n s w e r t e n  M e n g e n  n i c h t  v o r k v m r n t  (t8). A u c h  
be i  u n s e r e n  P a t i e n t e n  k o n n t e  d ie  d ~, <% '~ -E icosa t r i ens~ure  n a c h g e w i e s e n  
w e r d e n .  I n t e r e s s a n t  ist, daft d iese  F e t t s ~ u r e  - wie  yon  Trol l  (25) geze ig t  
w e r d e n  k o n n t e  - in  a k u t e n  Stre l~zust~nden,  be i  d e n e n  d e r  Sp i e ge l  d e r  es-  
s e n t i e l l e n  Fet t s~iuren  i n n e r h a l b  k u r z e r  Ze i t  abf~illt, au f t r i t t .  In  d e r a r t i g e n  
S i t u a t i o n e n  v e r s u c h t  d e r  O r g a n i s m u s  o f f enba r ,  h o c h u n g e s ~ t t i g t e  F e t t s ~ u -  
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Abb. 6. Stoffwechselweg der Linols~iure. 

ren  selbst  zu syn the t i s i e ren ,  die jedoch n i ch t  die gleiche S t r u k t u r  u n d  auch 
n i ch t  die biologische Effektivit~it  wie  die e s sen t i e l l en  Fet ts~iuren L ino l -  
s~iure, L ino lens i iu re  u n d  A r a c h i d o n s ~ u r e  haben .  

- ~ n d e r u n g e n  in  dem Verh~l tn i s  e i nze lne r  F e t t s ~ u r e n  zue inande r ,  wie 
sie e twa  in  a k u t e n  St re l~s i tua t ionen u n d  a u f g r u n d  ausg ieb ige r  O r g a n a n a l y -  
sen bei  den  ve r s ch i edenen  K r a n k h e i t e n  fes tges te l l t  werden ,  s ind  n i ch t  
ohne wei te res  erkl~irbar. Dies gi l t  besonders  ffir aku te  Ve r sch i ebungen .  Bei 
chron i schen  E r k r a n k u n g e n ,  wie e twa  bei  Alkohol i smus ,  ]~iBt sich der  
Wechsel  des F e t t s ~ u r e m u s t e r s  in  der  Lebe r  d a h i n g e h e n d  i n t e r p r e t i e r e n ,  
dal~ du rch  die s t a rk  i n d u z i e r t e  F e t t s y n t h e s e  aus K o h l e n h y d r a t e n ,  wie  m a n  
sie f ibl icherweise b e i m  Alkoho] iker  findet,  Glukose  auf  d i r e k t e m  oxyda-  
t i vem Weg fiber den  P e n t o s e - P h o s p h a t - Z y k ] u s  a b g e b a u t  wird.  Das dabei  
v e r m e h r t  a n f a l l e n d e  N A D P H  2 wi rd  zur  B i l d u n g  von  ges i i t t ig ten u n d  ei~l- 
fach ges~ittigten F e t t s ~ u r e n  aus Ace ty l -CoA herangezogen ,  w odur c h  e in  
r e l a t ive r  Mange l  an  essen t i e l l en  F e t t s ~ u r e n  resu l t ie r t .  Daffir  sp rechen  
auch die Ergebn i sse  von  O r g a n a n a l y s e n  (1-6), die e in  Fe t t s~ iuremus te r  er -  
k e n n e n  lassen, das dem des Depot fe t tes  auBerorden t l i ch  ~ihnlich ist. 

Z u s a m m e n f a s s u n g  

Das essentielle Fet ts~uremangelsyndrom wurde erstmals 1929 an Ratten be- 
schrieben. Erst 1958 wurde ein entsprechendes Krankheitsbi ld bei S~uglingen 
nach l~ngerer Applikation yon Kuhmilch beobachtet. Beim Erwachsenen war 
ein essentielles Fetts~iuremangelsynclrom his vor kurzem v511ig unbekannt .  
erstmals 1970 wurde fiber dieses Krankheitsbi ld bei einem 44j~hrigen Mann, der 
70 Tage lang fettfrei parenteral  ern~hrt  wurde, berichtet. Dabei trat  ein schup- 
piger Hautaussch]ag auf, der sich nach Verabreichung yon Linols~ure vSllig zu- 
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r i l c k b i l d e t e .  W i r  s e l b s t  k o n n t e n  i n  d e n  J a h r e n  1970-1973 z w e i  P a t i e n t e n  b e o b -  
a c h t e n ,  be i  d e n e n  n a c h  l a n g f r i s t i g e r  V e r a b r e i c h u n g  e i n e r  s y n t h e t i s c h e n  F o r m u -  
ladi~it  ( V i v a s o r b  v) h y p e r k e r a t o t i s c h e  D e r m a t o s e n  a u f t r a t e n .  D e r  M a n g e l  a n  e s -  
s e n t i e l l e n  F e t t s ~ i u r e n  k o n n t e  a u c h  g a s c h r o m a t o g r a p h i s c h  d u r c h  V e r l a u f s u n t e r -  
s u c h u n g e n  n a c h g e w i e s e n  w e r d e n .  

Summary  

T h e  s y n d r o m e  of  e s s e n t i a l  f a t t y  a c i d  d e f i c i e n c y  w a s  f i r s t  d e s c r i b e d  i n  r a t s  in  
1929. N o t  b e f o r e  1958, a c o r r e s p o n d i n g  s y n d r o m e  w a s  o b s e r v e d  in  i n f a n t s  a f t e r  
a d m i n i s t r a t i o n  o f  c o w ' s  m i l k  o v e r  l o n g e r  p e r i o d s  o f  t i m e .  U n t i l  r e c e n t l y ,  t h e  s y n -  
d r o m e  o f  e s s e n t i a l  f a t t y  a c i d  d e f i c i e n c y  in  a d u l t s  w a s  c o m p l e t e l y  u n k n o w n .  I n  
1970, i t  w a s  r e p o r t e d  in  a 4 4 - y e a r - o l d  m a l e  p a t i e n t  w h o  h a d  r e c e i v e d  f a t f r e e  
p a r e n t e r a l  n u t r i t i o n  f o r  70 d a y s .  I n  i t s  c o u r s e ,  a d e s q u a m a t i v e  e x a n t h e m a  d e -  
v e l o p e d  w h i c h  c o m p l e t e l y  r e m i t t e d  a f t e r  a d m i n i s t r a t i o n  o f  l i n o l e i c  ac id .  B e t w e e n  
1970-1973, w e  o b s e r v e d  t w o  p a t i e n t s  w h o  d e v e l o p e d  h y p e r k e r a t o t i c  d e r m a t o s e s  
a f t e r  l o n g - t e r m  a d m i n i s t r a t i o n  of  a s y n t h e t i c  f o r m u l a  d i e t  (V ivaso rb |  T h e  l a c k  
of  e s s e n t i a l  f a t t y  a c i d s  c o u l d  a l so  b e  d e m o n s t r a t e d  in  g a s - c h r o m a t o g r a p h i c  s t u -  
d i e s  of  t h e  c o u r s e  o f  t h e  p r o c e s s .  
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