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| Mitochondriopathie

i [in Beitrag von Nathalie Schmidt und Dr. med. Edmund Schmidt

Erkrankungen und Fehlfunktionen der Mitochondrien sind weit verbreitet - wenn auch in der Medizin
wenig beachtet. Mitochondriopathien gehéren zu den héufigsten hereditéren Stoffwechselstérungen.
Das Problem ist, dass ihnen keine bestimmte Symptomatik zugeordnet werden kann, denn
Mitochondrien finden sich in allen Kérperzellen. Aus diesem Grund kann jedes Symptom auch
Ausdruck einer Mitochondriopathie sein.

Geschidigte Mitochondrien konnen in allen Orga-
nen und in jedem Alter auftreten. Haufig sind Medi-
kamente die Ausléser fiir Storungen der zelluldren
Energieproduzenten, dies kann bereits nach einer
kurzen Einnahmezeit auftreten. Daneben fiihren
auch Mutationen am mitochondrialen Genom
(mtDNA) zu dysfunktionalen Mitochondrien.

Entsprechend der Symptomvielfalt sind die
Beschwerden mitunter nur leicht oder durch Betei-
ligung vieler Organe auch schwerwiegend, sodass
es zu einer verminderten Lebenserwartung kom-
men kann. Da Mitochondrien in erster Linie fiir die
Energiebildung zustindig sind, wirken sich Mito-
chondriopathien vor allem auf Organe mit hohem
Energiebedarf aus, wie Herz und Leber.

Aus diesem Grund ist etwa die Hilfte der Beschwer-
den bei einer Mitochondriopathie kardialer Natur.
Ein hiufig verkanntes Frithsymptom sind Herz-
rhythmusstorungen. Oft erhalten diese Patienten
Betablocker, jedoch keine Therapie zur Behandlung
der zugrunde liegenden Mitochondriopathie. Bei
Kindern mit dieser Stérung findet man haufig Nie-
renerkrankungen bei normalen Kreatininwerten.
Mit die haufigste nicht-kardiale Manifestation einer
Mitochondriopathie ist ein Typ-2-Diabetes bei
Patienten unter 40 Jahren, die in der Regel schlank
sind und keine typischen Risikofaktoren aufweisen.
Nach neueren Erkenntnissen haben diese Men-
schen, aufgrund der Mitochondriopathie, eine
erhohte Insulinresistenz im Skelettmuskel. Weitere
endokrine Stérungen im Rahmen einer Mitochon-
driopathie kénnen sein:

o Kleinwuchs

o Hypogonadismus

Nahezu jede schwerwiegende Erkrankung ist « Hyperparathyreo-

mit einer Storung oder Fehlfunktion der
Mitochondrien - den Kraftwerken unserer
Zellen - verbunden. Mitochondriopathien

idismus

e Hypothyreose

sind eng mit der Erndhrung und der Bereit-

stellung von Vitalstoftfen verkniipft. Coenzym
Q10, Selen, B-Vitamine, Magnesium, Eisen
und Vitamin D sind dafiir u. a. essenziell.

Viele Patienten mit einer
mitochondrialen  Sto-
rung leiden zum Teil {iber
Jahre an unspezifischen

Symptomen wie Reflux, Erbrechen und Schluck-
storungen. Gerade die Schluckstérungen kénnen
zu einer Kachexie fithren, die dann oft mit einer
Anorexie verwechselt wird. Dies ist fiir die Betrof-
fenen fatal, denn die Behandlung der Anorexie kann
nicht zu einer Besserung der Beschwerden fiihren.

Bekanntermaflen nimmt die Energiebilanz der
Mitochondrien mit zunehmendem Alter ab. Wird
diese nicht korrigiert, kommt es fast zwangslaufig
zu einer Mitochondriopathie mit unspezifischen
gastrointestinalen Beschwerden wie Sodbrennen
und Verstopfung. Gerade iltere Menschen klagen
oft iiber diese Beschwerden und werden wenig
erfolgreich mit Saureblockern und Darmmotilitét
steigernden Medikamenten behandelt.

Funktion der
Mitochondrien

Da jede Zelle Energie benétigt, finden sich Mito-
chondrien in allen Kérperzellen. Jede Zelle hat zwi-
schen 4 000 und 11 000 Mitochondrien. Da der
Organismus iiber 80 Billionen Zellen verfiigt, wird
verstindlich, dass wir jeden Tag unser eigenes Kor-
pergewicht in Form von ATP auf- und wieder
abbauen. Nach der Endosymbionten-Theorie sind
Mitochondrien im Laufe der Evolution der Sauge-
tiere eingewanderte Bakterien, die mit uns in Sym-
biose leben. In Zellen mit besonders hohem
Energieverbrauch liegt das Volumen der Mitochon-
drien bei knapp 40 Prozent.

In den Mitochondrien werden Zucker, Kohlen-
hydrate, Fettsduren und Proteine zusammen mit
Carnitin iiber den Zitratzyklus zu Metaboliten
wie NADH/H* und FADH/H* umgebaut. Die
protonenreichen Derivate werden dann iiber die
Atmungskette zu ATP, der Energiewdhrung unse-
res Organismus, verbrannt. Dieser Vorgang wird
als oxidative Phosphorylierung bezeichnet. Die
komplexen Vorginge kénnen nur in Gegenwart
diverser Vitalstoffe stattfinden. Abbildung 1 fasst
das zusammen.
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Aus Sicht der Vitalstofftherapie ist es entscheidend
dass Elektronen vom Eisen-Schwefel-Komplex au%
Ubichinon iibertragen werden. Ubichinon wiede-
rum wird zu Ubichinol reduziert und gibt so die
Elektronen dann weiter, die fiir die ATP-Bildun
bendtigt werden. Zusammen mit den Protonen au§

dem Zitratzyklus wird ATP iiber die ATP
-S
gebildet. ihase

Aus dem bisher Geschriebenen ergibt sich, dass
Mitochondriopathien, sofern sie nicht genetisch
bedingt sind, eng mit der Erndhrung und der Bereit-
stellung von Vitalstoffen verkniipft sind. Um genii-
gend Protonen iiber den Zitratzyklus zu bekommen

ist eine ausreichende Zufuhr aller Bausubstrate, alsc;
Kohenhydrate, Fette und Proteine, notwendig. Die
Ernéhrung sollte daher keinen der Bausubstrate
vernachldssigen. Den Vitalstoffen, die Wirksub-
strate sind, kommt bei der Behandlung von Mito-

chondriopathien besondere Bedeutung zu.

Coenzym Q10

Wie aus Abbildung 1 ersichtlich ist, kann ATP in
der Atmungskette nur gebildet werden, wenn Elek-
tronen vom Coenzym Q10 tibertragen werden.
Damit {ibernimmt Ubichinon eine Schliisselrolle in
dfzr Atmungskette und bei der Energiegewinnung,
Bis etwa zum 40. Lebensjahr kann der Organismus
Coenzym Q10 selbst bilden, danach wird es essen-
ziell und muss von auflen zugefiihrt werden, um die
Energiesynthese zu gewahrleisten. Speziell Organe

Carbonsiuren

Kohlenhydrate

Glucose / Glykogen

mit einem hohen Energiebedarf zeigen bei einem
Coenzym-Q10-Mangel, aufgrund des Energiedefi-

zits, frithzeitig zum Teil erhebliche Funktionssts-

rungen auf. Beim Herzen treten zunichst

- Herzrhythmusstrungen auf, die sich spiter in einer

Herzinsuffizienz manifestieren kénnen. In der
Leber kommt es zu unklaren Funktionsstérungen
mit oft erhGhten Transaminasen ohne erhéhtem
A.]koho]konsum. Auch der Altersdiabetes, aufgrund
einer Funktionsstérung der Bauchspeicheldriise,
kar%n mit einem Mangel an Energie aufgrund eines
I_Iblchinon-Ma.ngels assoziiert sein. All diese Fakten
sind seit Langem bekannt, die Arbeiten von Folkers
und Littaru 1972 hatten dies bereits dokumentiert.
Nicht verwunderlich ist das Ergebnis der Q-Sym-
bio-Studie von 2014, in der der dinische Kardiologe
Prof. Svend Mortensen 300 mg Coenzym Q10 bei

P.atienten mit fortgeschrittener Herzinsuffizienz

eingesetzt hat. Bei gut 50 Prozent der mit Coenzym

Q10 versorgten Patienten kam es zu einer deutli-
chen Besserung der Beschwerden. Dies ist bisher
das beste Ergebnis, das in der Behandlung der Herz-
insuffizienz erzielt werden konnte.

Der schwedische Kardiologe Prof. Urban Alehagen
versorgte im Rahmen der KiSel-10-Studie iltere
Menschen mit Selen und Coenzym Q10, was bej
d.1esen an sich gesunden Menschen zu einer Redu-
zierung der kardiovaskuliren Todesfille um 50 Pro-
zent fiihrte. Alles in allem zeigen die Fakten und
.Studien, dass jeder Mensch jenseits des 40. Lebens-
jahres von einer Substitution mit Coenzym Q10 >>
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Vitamin B,
Atmungskette m

Abb. 1: Wie Eiweif3, Kohlenhydrate und Fette von den Mitochondrien in Energie umgewandelt werde
n
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ATP kann in der
Atmungskette nur
gebildet werden,
wenn Elektronen
vom Coenzym Q10
tibertragen werden.

Organe mit
hohem Energie-
bedarf zeigen bei
Q10-Mangel friih-
zeitig Funktions-
storungen auf,
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Organische
Selen-Nahrungs-
erginzungen
werden am besten
resorbiert.

atigen in der Regel 100 mg Coen-
dg. Herzkranke Menschen sollten
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\zym Q10 ein sogenanntes Redoxpaar ist,
imiéchst unerheblich, ob oxidiertes Ubichi-

.der reduziertes Ubichinol eingesetzt wird.
rdings wird in Oxidation fixiertes Ubichinon
atlich besser vom Organismus resorbiert als Ubi-
ninol (z. B. Q10 Bio-Qinon Gold von Pharma
Nord), weshalb Ubichinon in der Substitution am
besten geeignet ist. Im Internet wird oft Gegentf:ili-
ges behauptet, jedoch wurde diese Tatsache in einer
groflen unabhingigen spanischen Studie eindeutig

bewiesen (1).

Auch muss beachtet werden, dass Coenzym Q10
iiber das lymphatische System resorbiert wird,
daher dauert es immer sechs bis neun Stunden, bis
ein ausreichender Wirkspiegel erreicht werden
kann. Werbeaussagen, die Anderes suggerieren,
sind daher falsch. Coenzym Q10 ist zusitzlich ein
gutes Antioxidans in den Mitochondrien und unter-
stiitzt das fettlosliche Antioxidans Vitamin E an der

Zellmembran.

Selen

Das Spurenelement Selen ist wesentlicher Bestand-
teil des effektivsten enzymatischen Radikalenféngers

Herzmuskel
glatte Muskeln
Skelettmuskeln

Kontraktion

in unserem Kérper, namlich der Glutathionper-
oxidase. Besonders Mitochondrien sind aufgrund
ihres hohen Energieumsatzes durch freie Radikale
gefihrdet. Uberwiegen die freien Radikale, pro-
duzieren Mitochondrien nur wenig Energie, aber
zusitzlich noch weitere freie Radikale.

Dies fiihrt zu einer Schidigung der Zelle bis hin
zum Zelltod oder kann zu einer Entartung beitra-
gen. Selen, als Bestandteil der Glutathionperoxi-
dase, kann dem entgegenwirken. Jedoch ist die
Versorgung mit Selen iiber die Nahrung defizitar.
Folgt man den offiziellen Zahlen, so kénnen durch
die Ernahrung in Deutschland maximal 35 pg Selen
am Tag zugefiihrt werden. Um alle fiir unsere Zell-
gesundheit wichtigen Funktionen des Selens zu
bedienen, vor allem die antioxidativen, brauchen
wir jedoch 100 bis 200 pg Selen am Tag. Bei Vege-
tariern und Veganern liegt die tigliche Zufuhr
noch einmal deutlich niedriger. Eine Nahrungs-
erginzung mit Selen scheint daher in der Regel ‘.bei
jedem Menschen sinnvoll, um die Mitochondrien
und somit den Organismus vor iibermifligen oxi-
dativen Stress zu schiitzen. Im Handel werden orga-
nische und anorganische Selenprodukte angeboten.
Es ist hinlinglich bekannt und von der européi-
schen Behorde fiir Lebensmittelsicherheit (EFSA)
bestitigt, dass organische Selen-Nahrungsergan-
zungen (Selenomethionin oder Selenocystein) am
besten resorbiert werden. Auch bilden organische
Selenverbindungen Speicher und haben eine

Atmungskette
Zitratzyklus
Glykolyse
Protein- und Nukleinsiuresynthese

ATP-abhingige Enzymsysteme

Mg2* als
Enzymcofaktor

Speicherung und Freisetzung

Neurotransmitter
Hormone

Abb. 2: Beteiligung von Magnesium als Enzymcofaktor an diversen Stoffwechselvorgingen (nach Hahn

und Schuchardt)

Transkription und Translation

Naturheilpraxis 11 / 2020

lingere Halbwertszeit. Sie wirken aber erst nach der
Metabolisierung. Werden daher schnell hohe Spie-
gel an Selen bendtigt, z. B. in der Onkologie oder
Intensivmedizin, sollten anorganische Produkte als
Infusion verwendet werden.

B-Vitamine

Der Citratzyklus liefert die fiir die Atmungskette
notwendigen Protonen iiber die Coenzyme Thi-
aminpyrophosphat (TPP) und Flavinadenindinuk-
leotid (FAD). TPP benétigt fiir seine Funktion das
B-Vitamin Niacin und FAD benétigt Riboflavin.
Zusammen mit Thiamin sorgen die genannten
B-Vitamine dafiir, dass Kohlenhydrate im Citrat-
zyklus zu NADH und FADH iiberfiihrt werden.
Dies ist fiir die spitere Protonengewinnung im
Citratzyklus ein entscheidender Schritt. Auch die
Einschleusung von Acetyl-CoA ist von entschei-
dender Bedeutung im Citratzyklus. Dieser Schritt
ist unter anderem auch vom B-Vitamin Pantothen-
sdure abhingig.

Vitamin B, (Pyridoxin) katalysiert den Abbau von
Glykogen, sodass es im Citratzyklus genutzt wer-
den kann. Vitamin By steigert vor allem die Ener-
gieproduktion in der Muskulatur iiber eine
Steigerung der Kreatinbiosynthese. Als Bestandteil
der Propionyl-CoA-Carboxylase ist Biotin essen-
ziell fir die Verwertung von Glukose fiir den
Citratzyklus und somit auch fiir eine gute Funktion
der Mitochondrien. Vitamin B,, dient als Coenzym
Adenosylcobalamin und bildet in den Mitochon-
drien Succinyl-Coenzym A. Dieses Enzym ist
wesentlich fiir die Funktion des Citratzyklus in den
Mitochondrien.

B-Vitamine sind fiir die Energiegewinnung
unerldsslich. Mitochondriopathien sind oft auch
durch einen Vitamin-B-Mangel verursacht. In
Deutschland ist eine Unterversorgung mit einigen
der B-Vitamine weit verbreitet, daher sollten bei der
Behandlung von Mitochondriopathien auch B-Vita-
mine eingesetzt werden. Bewihrt hat sich der Ein-
satz eines B-Komplexes, da die B-Vitamine immer
auch untereinander interagieren und sich in ihrer
Funktion unterstiitzen.

Magnesium

Magnsium ist bei der Bildung von ATP in der
Atmungskette ein wichtiger Cofaktor. Ein kombi-
nierter Mangel an Magnesium und Coenzym Q10
kann vor allem bei dlteren Menschen mit redu-
zierter Coenzym-Q10-Bildung schnell zu einem
schwerwiegenden Energiedefizit fithren bzw. eine
schwere Mitochondriopathie verursachen. Der
Mineralstoff ist an allen Reaktionen des Lipid-,
Kohlenhydrat- und Proteinstoffwechsels beteiligt.
Auch ist es unabdingbar fiir den Nukleinsiure-
stoffwechsel.
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Eisen

Eisen spielt eine wichtige Rolle fiir die Elektro-
neniibertragung in der Atmungskette. Es bildet
mit Schwefel sogenannte Eisen-Schwefel-Cluster,
die in den Komplexen [, II und III der Atmungs-
kette sowie im Citratzyklus vorkommen. In der
Atmungskette gibt es auch Eisenverbindungen
mit einer Himgruppe. Das Eisen-Schwefel-Zen-
trum iibertragt die Elektronen auf Ubichinon, das
dadurch zu Ubichinol (QH,) reduziert wird. Die
Energie, die bei diesem Prozess frei wird, treibt
vier Protonen von der Matrix in den Intermem-
branraum der Mitochondrien. Eisen sollte daher
nicht nur auf seine Bedeutung fiir die Héamoglobin-
bildung reduziert werden. Mitochondriopathien
erfordern oft eine Substitution mit Eisen.

Vitamin D

Vitamin D, spielt ebenfalls eine Rolle bei der
Funktion der Mitochondrien. Bei menschlichen
Muskelzellen konnte nachgewiesen werden, dass
Vitamin D; die Sauerstoffausschopfung der Mito-
chondrien erhdhte. Auch andere Stoffwechselfunk-
tionen der Mitochondrien wurden verindert 2).

Vitamin K,

Dieses fettlosliche Vitamin steigert die ATP-Pro-
duktion in den Mitochondrien. Dariiber hinaus
kénnen mitochondriale Schiden der Zellen durch
Vitamin K, vermieden und/oder repariert werden.
Daraus resultiert, dass Vitamin K, gegen eine mito-
chondriale Dysfunktion wirkt und eine normale
ATP-Produktion unterstiitzt.

Vitamin E

Es schiitzt als Antioxidans die Zellen und zusam-
men mit Coenzym Q10 auch die Mitochondrien vor
schidlichen Radikalen. Zusitzlich versorgt Vitamin
E den Kérper mit Sauerstoff, den er fiir die ATP-
Synthese in den Mitochondrien benatigt.

Vitamin A

Vitamin A ist fiir den Stoffwechsel der Mitochon-
drien wichtig. Das Vitamin ist ein essenzieller
Cofaktor des Enzyms ATP-Synthase. Fehlt dieses
Vitamin, kann die Aktivitit der Mitochondrien
stark zuriickgehen.

Mangan

Mangan spielt bei dem antioxidativen Schutz
der Mitochondrien eine Rolle. Eine unzurei-
chende Mangankonzentration im Korper kann zu
Zell-, Mitochondrien- und Genomschiden fiih-
ren, da freie Radikale die Zelle in ihrer Funktion
beeintrichtigen. Mangan ist Bestandteil der >>

Mitochondrio-
pathien sind oft
auch durch einen
Vitamin-B-Mangel
verursacht.

Vitamin A ist
essenzieller
Cofaktor des
Enzyms ATP-
Synthase.
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Superoxid-Dismutase (SOD-2), die fiir den anti-
oxidativen Schutz der Mitochondrien eine grofle
Bedeutung hat.

Carnitin

Carnitin ist ein Transportmolekiil fiir langkettige
Fettsauren in die Mitochondrien, d. h., bei einem
Carnitinmangel ist die Einschleusung der genann-
ten Fettsduren durch die innere Membran gestort,
wodurch sich auch die Energiebildung reduziert.
Neben dem Fettsduretransport ist Carnitin auch fiir
die Entgiftung der Mitochondrien von Bedeutung.

Aminosduren

Aminosiuren und ihre Derivate sind wichtig fiir die
Mitochondrienfunktion. Wissenschaftler aus Barce-
lona publizierten 2009, dass das Glutathion in den
Mitochondrien die wichtigste Substanz zur Auf-
rechterhaltung des Redoxgleichgewichts in den
Mitochondrien ist. Die Bedeutung des mitochon-
drialen Glutathions besteht nicht nur darin, dass es
in relativ hohen Konzentrationen vorkommt, son-
dern dass es viele verschiedene Substanzen entgiften
kann, z. B. Xenobiotika, Wasserstoffperoxid und
Lipidperoxide. Zahlreiche Erkrankungen sind durch
einen konsistenten Abfall der mitochondrialen Glu-
tathion-(GSH)-Konzentration gekennzeichnet.

2012 wurde publiziert, dass Taurin als Regulator
der mitochondrialen Proteinsynthese wirkt und
dadurch die Aktivitit der Atmungskette verbes-
sert und die Mitochondrien gegen eine vermehrte

Bildung von Superoxidans-Ionen schiitzt. Wie aus
einem weiteren Fachartikel hervorgeht, kann Taurin
auch durch eine Verbesserung der Mitochondrien-
funktion die Toxizitit von Glutamat in Nervenzel-
len vermindern.

Fazit

Mitochondriopathien sind weit verbreitet. Nahezu
jede schwerwiegende Erkrankung ist mit einer St6-
rung oder Fehlfunktion der Mitochondrien - den
Kraftwerken unserer Zellen — verbunden. Das
Erkennen und Behandeln von Mitochondriopathien
sollte daher immer Bestandteil der Therapie sein. m

Der Beitrag wurde in Zusammenarbeit mit der
Firma Pharma Nord GmbH erstellt.

(Grafiken: Dr. med. Edmund Schmidt)
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