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MODY — MONOGENER DIABETES

Diabetes mellitus (umgangssprachlich auch Zuckerkrankheit genannt) gehort zu den
groRRen Volkskrankheiten mit steigender Tendenz. Experten sprechen bereits von einer
Diabetesepidemie. Die hiufigsten Diabetesformen sind der Typ-1- und Typ-2-Diabetes.
Etwa 9o Prozent der Betroffenen sind an einem Typ-2-Diabetes (friiher auch Altersdia-
betes genannt) erkrankt, rund fiinf Prozent der Betroffenen haben einen Typ-1-Diabetes.

InDeutschlandhabenheuteinsgesamtetwa 6 Millionen Menscheneinen Diabetes Mellitus,
dieses bedeutet etwa jeder 13.in der Bevolkerung. Jeden Tag erkranken mehr als 700 Menschen
neu an Typ-2-Diabetes (Schatzung der »International Diabetes Federation«). Genetische Ursa-
chen spielen beim haufigen Typ-2-Diabetes eine wichtige Rolle. So ist schon lange bekannt,
dass der Lebensstil und die Gene entscheidend sind fir die Entwicklung der Krankheit.

In etwa ein bis fiinf Prozent der Fille besteht eine wirklich erbliche Form des Diabetes,
die MODY genannt wird. MODY steht flir Maturity Onset Diabetes of the Young und wird
autosomal dominant vererbt. Erblich bedeutet, dass es durch eine Veranderung in einer
Erbanlage (Genmutation) zu einer gestorten Funktion der Insulin-produzierenden-Zellen
und damit zu einem Diabetes kommt. Da die Genmutation beim MODY auch in den Keim-
zellen (Ei- oder Samenzelle) besteht, wird diese Mutation entsprechend dem autosomal
dominanten Erbgang in diesen Familien mit einer Wahrscheinlichkeit von 50 Prozent an
die Nachkommen weitergegeben.

MODY entsteht durch Mutationen in einem von mindestens elf Genen (MODY 1 bis 11). Die
Wabhrscheinlichkeit fiir Patienten, die eine krankheitsauslésende Mutation in einem der
MODY Gene tragen, zu erkranken, wird fiir alle Formen mit 8o bis go Prozent angegeben,
sie ist aber fir milde MODY-Formen, wie MODY 2 oder MODY 4, niedriger. Das mittlere
Erkrankungsalterliegtbeiunter2sJahren,alsowesentlichfriiherals beidem haufigen Typ-2-
Diabetes und zusatzlich sind die meisten MODY-Patienten schlank.

Charakteristisch fur alle autosomal dominant vererbten MODY-Formen ist neben dem fru-
hen Krankheitsbeginn das Fehlen Typ-1-diabetesspezifischer Autoantikdrper, der schlei-
chende Beginn, der anfangs zumeist lber eine vergleichsweise milde Hyperglykamie auf-
fallt, und eine Stérung der pankreatischen Beta-Zell-Funktion.

INDIKATIONEN FUR DEN MODY-GENTEST

An erblichen MODY-Diabetes sollten Sie denken, wenn in Ihrer Familie eine der
genannten (oder dhnlichen) Konstellationen besteht:

o frith beginnender Diabetes bei Ausschluss eines Typ 1-Diabetes

o Diabetes iiber mehrere Generationen

o Diabetes ohne Ubergewicht

o Erstauftreten wahrend einer Schwangerschaft bei schlanken Frauen

keine Insulin-Resistenz

o

INFORMIEREN SIE SICH UBER MOGLICHKEITEN
ZUR FRUHERKENNUNG UND PROPHYLAXE

Neueren Studien zufolge sind die genannten Indikationen nicht fir alle Falle von MODY zu-
treffend. So schlieBen fehlende Diabetesfalle in der Familie einen MODY nicht aus, da der
Diabetes bei den milden Formen haufig nicht erkannt wird. Zudem werden ca. 40 Prozent der
MODY-Patienten erst nach dem 25. Lebensjahr diagnostiziert. In ca. acht Prozent der MODY-
Falle treten ,de novo“-Mutationen erstmals in der Familie auf und ca. acht bis neun Pro-
zent der unter 30-jahrigen MODY-Patienten sind nicht schlank, sondern tbergewichtig.

Wird der MODY nicht erkannt und adaquat therapiert, bestehen bei der Mehrzahl der
Patienten dieselben erh6hten Risiken fiir Spatkomplikationen wie bei Typ-2-Diabetikern
(z.B. diabetische GefaR- und Nervenschadigungen, die langfristig zu Erblindung, Nieren-
versagen oder dem diabetischen FuRsyndrom fiihren kdnnen).

Die differentialdiagnostische Unterscheidung vom Typ-1- bzw. Typ-2-Diabetes durch
einen MODY-Gentest ist daher von groBer Bedeutung, da sich in vielen Fallen nicht nur
Prognose und Therapie des MODY von der des Typ-1- bzw. Typ-2-Diabetes unterscheiden,
sondern sich auch die einzelnen MODY-Formen in der Auspragung des Schweregrades un-
terscheiden und besondere Therapiestrategien erfordern.

Wenn in Ihrer Familie gehauft Diabetes aufgetreten ist und Sie sich ndher tber Ihr indi-
viduelles Risiko und die Moglichkeiten zur Friitherkennung und Prophylaxe informieren
mochten, ist eine humangenetische Beratung sinnvoll.

In unserer Humangenetischen Praxis mit angeschlossenen genetischen Laboren in Ham-
burg sind vier Facharztinnen fir Humangenetik tatig. Wenn Sie eine humangenetische
Beratung wiinschen, kdnnen Sie gern einen Beratungstermin vereinbaren unter Telefon
040-432926-0 oder per Fax: 040-432926-20.
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GENETISCHE BERATUNG & TERMINVERGABE

Anmeldung unter Telefon 040-432 926-0
oder per Fax 040-432 926-20

IHR ANSPRECHPARTNER IM LABOR

Dipl. Biol. Winfried Schmidt
berdt Sie unter Telefon 040-432 926-55

UND SO ERREICHEN SIE UNS

Unsere Gemeinschaftspraxis fiir Humangenetik & Genetische Labore
ist gut erreichbar und zentrumsnah im Hamburger Stadtteil Eimsbuttel gelegen.

PKW-ANFAHRT: Richtung Hamburg
Centrum / Hamburg Messe

PER FERNBAHN: Bis Hauptbahnhof A
Ty

oder Bahnhof Dammtor, dann . m
S-Bahn bis Sternschanze,
ab dort flinf Minuten FuBweg

PER U-/S-BAHN ODER BUS:
U3 Sternschanze,
dann noch fiinf Minuten FuBweg

S11, S21, S31 Sternschanze,
dann noch fiinf Minuten FuBweg

Sternschanze
U3, S11, S21, s31
Bus 15, 181

Bus 15, 181 Sternschanze,
dann noch fiinf Minuten FuBweg
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