
Famili€le Hipercholesterolemie -

'n Ondersoek na sy voorkoms in die
Pretoria r Brits - Rustenburg distrik

deur Prof LS de Villiers

Sekere departemente van die Fakul-
teit Ceneeskunde van die Oniversiteit
van Pretoria by name die departe-
mente Chemiese Patologie, Interne
Ceneeskunde, Chirurgie, Kinderge-
neeskunde en Huisartskunde is in
samewerking met die Departement
Cesondheid, Welsyn en Pensioene
besig om navorsing op Arterios-
klerose en Hartsiektes te doen.

Een van die projekte waarmee
besig is, is die opsporing van gevalle
met Famili€le Hipercholesterolemie
in die Pretoria-Brits-Rustenburg dis-
trikte. Hiervoor het ons die same-
werking van alle praktiserende ge-
neeshere in hierdie distrikte nodig.

Dit is alom bekend en aanvaar dat
koron€re hartsiektes (KHS) se voor-
koms onder die Afrikaans-spreken-
des van ons land van die hoogste in
die wdreld is. Die rede vir hierdie ho€
voorkoms is nog nie met sekerheid
vasgestel nie.

Die verskil tussen multifak-
toriale KHS en famili€le hiPer-
cholesterolemie

'n Duidelike verskil moet tussen
hierdie twee siektes gemaak word.
Die een tipe is waar multifaktoriale
faktore as gevolg van 'n tussenwerk-
ing tussen veelvuldige genes en veel-
vuldige eksogene of omgewingsfak-
tore'n rol  speel.

In die V.S.A. is die volgende risiko-
faktore gevind om statisties belangrik
te wees en aangesien die Suid-
Afrikaners die westerse die€! volg,
kan dieselfde faktore by ons belang-
rike wees.

Dit is naamlik, sigarette rook, 'n

verhoogde bloed-cholesterol,'n ver-
hoogde bloeddruk, 'n verminderde
koo lh id raa t -verdraagsaamheid , 'n
positiewe familiegeskiedenis van
KHS of diabetes mellitus, vetsug, 'n

verhoogde serumuraat, 'n gespdnne

persoonlikheid,'n sedentdre lewens-
patroon en die gebruik van voorbe-
hoedmiddels by vrouens.

Famil iEle Hipercholesterolemie
(FH) is'n outosomale dominante oor-
erflike toestand gekenmerk deur erg
verhoogde bloed-cholesterol ,  die
teenwoord ighe id  van xantoma
(handeks tensore ,  Ach i l lesPees,
elmbbe, knie€, boude, vel), xante-
lasmata (in ooghoeke) en premature
arcus coneae.

Die biochemiese letsel is'n tekort
of afwesigheid van seloppervlakte -

r e s e p t o r e  w a t  I a e d i g t h e i d .
lipoproteiene (die hoofdraer van
serum cholesterol) afbreek en dus
cholesterolvorming in die liggaam
beheer .  Normaa l  kom tussen
50 000 en B0 000 van hierdie
reseptore op die oppervlakte, gekoh-
sentreer in een deel, van 'n enkele
betrokke sel voor.

Die koron6re harlsiekte-simptome
kom erg prematuur voor en is
dikwels vanaf geboorte teenwoordig.
Die homosigote, dit wil s6, die wat
die dominante geen vanaf beide
ouers erf, sterf gewoonlik voor 30
jaar aan koron6re trombose.

Min twyfel bestaan dat FH die
mees algemene dominante oorerf-
like siekte by die mens is.

Die voorkoms van die siektes
in Suid-Afr ika

Goeie aanduidings is gevind dat
beide vorms van koron€re hartsiek-
tes se voorkoms in Suid-Afrika
besonder hoog is. Die redes hiervoor
kan moontlik aan die volgende
faktore te wyte wees.
1. Stamverwante ondertrouery het

op 'n redelike groot skaal onder
die st igtersfamil ies van die
Af ri kaanssprekendes plaasgevind.
Hierdie feit kon'n belangrike-rol in
die samevoeging van genes ge-

speel het om dus 'n faktor te wees
in die voorkoms van multifak-
toriale KHS.

2. Die voorkoms van-FH is besonder
hoog onder die Afrikaansspreken-
des van ons land. Hierdie do-
minante oorerflike siekte is besig
om Vinnig te versprei. ln Johan-
nesburg is 34 homisigote bt die
lipiedsiekte kliniek van die Johan-
nesburgse Hospitaal tussen 1972
en 1979 gevind.'n 

Ohdeisoek tans uitgevoer in
die Pretoria-Brits-Rustenbu rg area
toon die teenwoordigheid van nog
verskeie homosigote. Die Johan.
nesburgde groep stel die voor.
koms van heterosigote onder Afri.
kaners op 1/100. 'n Heterosigoot
erf die siekte gewoonlik net van
een ouer oor.

Die w6reldsyfer vir heterosigote
ohder blankes elders is 1/500. Op
Bloemfontein en Standerton rap.
porteer geneqshere ho€ voor-
komssyfers. Merkwaardig is die
feit dat in die Kaap-provinsie net
twee homosigote bekend is. 'n

Ceval van FH is nog nooit ondei
die swartes in Suid-Afrika gerap:
porteer nie alhoewef ons twee
moontlike gevalle die afgelope
paar maande gesien het.

Wanneer het mutasies in Fti)
plaasgevind? \_

Mutasies (veranderinge in ge4eJ
wat permanent oorgedra kan wo-rdf
kan of spontaan plaasvind, wat uiters
seldsaam is, of kan deur fisiese
faktore veroorsaak word. Bekende
fisiese faktore is ultra-violetllg, sekere
chemiese stowwe en radio-aktiwiteit.

Dit is feitlik onmoontlik om vas te
stel wanneer 'n'mutasie in FH in die
mens plaasgevind het aangesien die
bepaling vah bloed-cholesterol nie in

il:. "or'n" 
geslagte beskikbaar was

Na bladsg 11

Family Practice - October i 981



Famili€le Hipercholesterolemie
uan bladsg 9
'n Besondere famil ie

Hermanus Potgieter het saam met
sy broer, die bekende Voortrekker-
leier, Andries Hendrik Potgieter na
Transvaal getrek. Hy het deelgeneem
aan die slag van Vegkop en het hom
daarna in 1840 op die plaas Nooit'
gedacht aan die voet van die
Magaliesberg gevestig. Op dieselfde
plaas het die Boeremagte een-en-
sestig jaar later 'n oorwinning oor die
Britse magte behaal.

Potgieter is op Moordrif naby
Potgietersrust deur plaaslike inboor'
linge in 1854 op grusame wyse om
die Iewe gebring.

Sy seun, Hermanus is oP 12
Augustus 1823 in Cradock gebore.-
Laasgenoemde is met Veldkornet
Gert Johannes Kruger, 'n oom van
Paul Kruger, en sY vrou Elizabeth
Catharina Johanna (gebore Pelser)
se dogter Jannetjie Lefina Catharina
Francina (gebore oP 7 Augustus
1923) op Vioolsberg in die KaaP ge'
troud. Hulle het 10 kinders gehad.

Na Jannetjie se dood (en dit word
beweer dat sy baie skielik oP 50
jarige ouderdom oorlede is) is Her'
manus met Hester Maria Christina
van Rensburg getroud van wie hY
nog agt kinders gehad het. Her-
manus se oudste dogter is met
Johannes Dav id  van Aswegen
getroud, en daar was 'n intieme
vriendskap tussen skoonpa en
skoonseun, en beide het op plase in
die omgewing van Hermanus se
vader, Hermanus Phillipus, se plaas
hulle gevestig.

Terselfdertyd het twee KloPPer
broers, Johannes Jacobus en Cor'
nelis Petrus, saam met hulle vrouens
en kinders ook bure van die
Potgieters en Van Aswegens geword.
Hier het hulle saam in 'n vallei be-
kend as "die Moot" tussen die
Magaliesbergreeks aan die noorde
en die Witwatersberg-reeks aan die
suide gebly in die omgewing van
Hekpoort.

Aangesien daar geen rede wes vir
rondryery nie behalwe'n inboorling'
oorlogie so nou en dan, het hulle
maar ondermekaar rondgekuier en
ondermekaar getrou. So het daar
heelwat neef-en-niggie of kleinneef'
en-kleinniggie huwelike plaasgevind.

Afstammelinge van vorige in-
woners van hierdie "lvloot" area ly
nou aan Famili€le Hipercholestero'
lemie. Wat besonder interessant is
dat alleen afstammelinge van Her-
manus Potgieter se eerste vrou, Jan'

netjie Lefina Catharina Fransina, die
sielite toon.

Dit wil dus voorkom, alhoewel dit
nie bewys kan word nie, dat Jannet-
j ie die oordraer van hierdie domi-
nante geen kan wees. Of sy die per-
soon is wat die mutasie ondergaan
het en of sy dit van een van haar
ouers oorgeerf het is tans onmoontlik
om te bewys.

Die 48ste hartoorplantingspasi€nt
in Suid-Afrika. mnr Johan Vorster
van Potchefstroom wat sy abbahart
op 24 Oktober l9B0 gekry het, is 'n

agter-agter-kleinkind van Hermanus
en Jannetjie Potgieter.

Hierdie is net een voorbeeld van
baie families met hierdie siekte. Dit is
interessant hoe dikwels die van
Potgieter of Kruger in die voorouers
van hierdie pasi€nte voorkotl.

Gelukkig is daar tans amateur
genealo6 wat juis die Kiuger en
Potgieter families nagaan.

Optrede voorgestel
Ten opsigte van multifaktoriale NKS

Die algemeen aanvaarde voorko-
mende en regstellende behandeling
soos dwarsdeur die Westerse W6reld
gebruik en voorgestel, moet intensief
ook in Suid-Afrika toegepas word.
Moontlik mag die genetiese faktore
van die multifaktoriale kompleks 

'n

meer belangrike rol speel as in ander
Westerse lande weens die breE
fami l i€ le verwantskap van Afr i -
Kaners.

Veral sal na die tradisionele di€et
van die Afrikaner gekyk moet word.
Dit help nie om te s€ "omdat my
grootouers 'n 

ryk di6et van vet en
room en eiers geEet het gaan ek die
siekte nie kry nie."

Die inname van veral growwigheid
soos semels, rou groente en vrugte
moet weer soos vanouds ingeneem

Waarheen om gevalle na toe
te verwys

Geneeshere in die Pretoria Distrik
word dus vriendelik versoek om
gevalle van Famili€le Hiperchole'
sterolemie te verwys na: Suster M
Coetzee,  Department  Genet iese
D i e n s t e ,  L o u i s  P a s t e u r g e b o u ,
P re to r i a .  Te l . :  No .  21 -8711 .

Die ondersoekers is nie van Plan
om die pasi€nte van u weg te rokkel
nie maar wil graag met u saamwerk.
Daar sal terugvoering aan die prakti-
syn wees. Enige inligting in verband
met bloedlipiedwaardes sal waardeer
word.

word. Hardlywigheid lei tot'n ophop'
ing in die dermkanaal met meer her-
opname van cholesterol uit die derm
terug in die bloed.

Oefening op 
'n magtige gesonde

en aangename wyse moet aange'
moedig word. Alkohol kan in 

'n

matige wyse gebruik word en dan
alleen nie meer as twee drankies per
dag nie en dan liefs in die vorm van
wyn. Bier en spiritus kan nadelig
wees.

Ten opsigte van famil i€le
hipercholesterolemie

Drastiese optrede moet onder-
neem word om hierdie siekte te be-
kamp vir die volgende redes:' e/ke
heterosigootouer kan die siekte aan
5O% oan die kinders oordra. Celuk'
kig sat'n normale kind uan'n hetero-
slgootouer nie die siekle aan sg na'
komelinge kan oordra nie.

Die biologiese fiksheid uan FH (dit
wil s€ dle uermoE uan'n geaffekLeer'
de om kinders Le reproduseer) is in
leenstelling met die meeste dominan'
te oorerflike siektes hoog. Hierdie
mense kan dus uoortleef tot na
puberteit en kan k[nders met dieself'
de siekte uoorlhring.

Koron€re harlsiektes is uanaf die
eerste dekade dikwets teenwoordig
en die pasi€nte sterf op 'n jong leef'
tgd. ueral homosigoLe wat selde der'
Ligjarige ouderdom bereik.

Die siekte tas persone aan oP loe-
nemende jong ouderdomme in oP-
eenuolgende geslagLe. 

'n 
OuPa wat

tagLig geword het, met of sonder
hipercholesterolem[e, urgwaar nie sg
kleinseun of kleindogler uan 

'n

korondre trombose op dertigiaar nie.

Die optrede voorgestel sluit die
volgende in:- algemeen die opspor-
ing uan alLe geualle, heterasigote
sowel as homosigote.
Die nagaan, klinies sowel as bioche-
mtes, uan alle nauerwante familie-
Iede.
Die biochemiese uasstelling uan re-
sep to rdefektiew e of re se p torafw e sige
geualle insluitende bepalings op
ammonuog.

Ceniese Voorligting: Len opsigte
uan die geuare uerbonde aan die
siekte.
Ten opsigLe uan die geuaar uan
famili.e u erw a n te o nder Lro ue tg.
Ten opsigte uan die geuaar uir die
kinders uan so'n huwelik en die uit-
..trgs uan die feit dat 5O% uan die
kinders uan heterosigote die siekte
kan opdoen en oordra.
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,t" t"* i :mili€le 
Hipercholesterolemie

Huwelike Homosigote Heterosigote Normaal

Heterosigoot x Normaal O 50% 59%
Heterosigoot x
Heterosigoot 25% 50% 25%
Homosigoot x Normaal 0 1OO% 0
Homosigoot x
Heterosigoot 50% 50% 0

Die moontlikheid van wettige vrug-
afdrywing van fetusse met positiewe
amnionvogsel bevindinge.

Behandeling van pasiente: 'n

Steng diFnt moet so jonk as moont-
Uk agn die pasiEnt ooorgeskrgie
word
Chinrgie moet taegepas wor{ beide
uoot*omend sotuel as genesend, 4an
aange&de geualle. Die chirurgie is
geffik om die heropnarne uan chole-
stgol uit die duttderm tA uerminder

asook om die sintese uan cholesterol
in die leuer te onderdruk.
Enige nuwe geneesmiddel of kombi-
naties uan geneesmiddels moet ge.
bruik word asook nauorsing moet op
die, fgnere effekte uan die bloedbio-
chemie uan hierdie middels toegepas
word

Die geestestoestand van hierdie
pasiEnte moet positief ihgestel word.
Voors te l le  h ie romt ien t  i s  d ie
vofgende:- 'n Register uan past€nte

kan saamgestel wordwaardeur hulle
uan tgd lnt Wd uan nuu)e uorderinge
en aanbeuelings aangaande nuwe
behandelingsprosedures in kennts
gesLel kan word.'n KIub en takke daaruan kan gestig
word met die doel om uergadeings,
lestngs en sosiale bgeenkomste te
reEI, soortge[gk aan klubs wat uir
suikersiektelyers en mense wie se
stembande uir kanker uerwgder is,in
die lewe geroep ii.
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minobese
forte
minobese forte time-capsules
help your patients adhere to a

reduced food intake by
suppressing the food desire.

One minobese forte capsule
taken after breakfast
controls appetite for

10 - 12 hou rs.

. lmtnooese
forte

Diet  Guide
&

Comprehensive
Kilojoule Counter

@

Free copies of the Minobese Forte
Diet  Guide are avai lable f rom: -

Restan Laboratories
Tel:  (011) 788-5402

l 4 Family Practice - October 1981




