
Ernährung bei 
Stoffwechselerkrankungen

DGKJ-PÄDIATRIE 
Ernährung, Bochum 2022



2www.klinikum-bochum.de

PHENYLKETONURIE
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PHENYLKETONURIE

• Defekt der Phenylalaninhydroxylase

• Phenylalanin kann vom Körper nicht zu Tyrosin umgewandelt 

werden

• Phenylalanin sammelt sich im Körper an und wirkt in hoher 

Konzentration giftig
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PHENYLKETONURIE

Diätprinzip- streng eiweißarme Ernährung

1. vollkommener Verzicht von eiweißreichen (=phenylalaninreichen) 

Lebensmitteln

2. genaues Berechnen und Abwiegen von Lebensmitteln mit 

geringem/mittlerem Eiweißgehalt (Phenylalaningehalt)

– es wird der PHENYLALANIN-GEHALT der Lebensmittel berechnet

3.     Einnahme spezieller phenylalaninfreier Aminosäuremischungen
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LEBENSMITTEL MIT HOHEM PHENYLALANIN-
GEHALT

• Milch, Milchprodukte, Käse

• Fleisch, Wurst, Fisch, Eier

• handelsübliche Backwaren (Brot, Gebäck,…)

• Nährmittel (Mehl, Grieß, Haferflocken, Müsli,…)

• herkömmliche Teigwaren und Reis

• Hülsenfrüchte

• Nüsse, Schokolade

• Soja

• Süßstoff Aspartam (E 951), z.B. Kaugummi, Light-Getränken
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LEBENSMITTEL MIT MITTLEREM 
PHENYLALANIN-GEHALT

• Gemüse > 50 mg Phe/100g wie Aubergine, Broccoli, Kohlrabi, Bohnen, Pilze, 

Blumenkohl, Kartoffeln

• Obst > 30 mg Phe/100 g wie Avocado, Banane, Trockenfrüchte

• Brotaufstriche wie Doppelrahmfrischkäse, Schokoaufstrich, Gemüse-

Aufstriche, vegane Wurst

• Fertigprodukte wie Fix-Produkte
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LEBENSMITTEL MIT NIEDRIGEM 
PHENYLALANIN-GEHALT

• eiweißarme Spezialprodukte wie Brot, Mehl, Reis, Nudeln, 

Kekse, Fleischersatz

• Gemüse < 50 mg Phe/100 g wie Gurke, Tomate, Paprika, Möhren,…

• Obst < 30 mg Phe/100 g wie Ananas, Apfel, Birne, Trauben, Beeren

• Marmelade, Honig

• Zucker, Traubenzucker, Weingummi ohne Gelatine

• Speiseöle, Pflanzenfette, Margarine, Butter

• Mineralwasser, Limonaden, Cola-Getränke, Fruchtsäfte, Reisdrink, 

eiweißarme Milch, Tee
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ÜBERSICHT EIWEIßARMER SPEZIALPRODUKTE
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Weizenmischbrot

4,5g EW/Scheibe (45g)

eiweißarmes Brot

0,2g EW/2 Scheiben (45g)

Brötchen

5g EW/Stück (50g)

eiweißarmes Brötchen

0,35g EW/Stück (50g)

Nudeln, roh

10 g EW/Portion (100g)

eiweißarme Nudeln, roh

0,5g EW/Portion (100g)

Milchersatz

0g EW/Glas (200ml)

Vollmilch

7g EW/Glas (200ml)

Schätzen Sie mal …
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AMINOSÄUREMISCHUNGEN

• enthalten alle wichtigen AS (bis auf Phe), Vitamine, Mineralstoffe  
Spurenelemente, teilw. Fett und KH

• altersadaptiert: Säuglinge, Kinder, Jugendliche, Erwachsene, 
Schwangere

• Einnahme: zu den Mahlzeiten, auf 3-5 Portionen verteilt

• verschiedene Anbieter: Nutricia Metabolics, MetaX, Vitaflo, Mevalia, APR

• große Produktvielfalt: in Pulverform zum selber Anrühren, Flüssig als 
Trinkpäckchen oder Quetschi, Fest als Riegel, Granulat, Tabletten

• verschiedene Geschmacksrichtungen

Für jeden ist das Passende dabei!
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GMP-PRODUKTE

• GMP = Glykomakropeptid

• intaktes Eiweiß, Nebenprodukt der Käseherstellung (Molke)

• natürliche Eiweißquelle, enthält einen Anteil an Phenylalanin (muss ggf. 

mitberechnet werden)

• Einsatz ab 3 Jahren

• deutlich angenehmerer Geschmack und leichter verträglich als 

Aminosäuremischungen
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PKU-TAGESPLAN

• Max; Alter: 12; Gewicht: 50 kg

Nährstoffbedarf:

Kalorien: 2400 - 2600 kcal (48-50 kcal/kg KG)

Phenylalanin: 500 mg (10mg/kg KG)

Gesamteiweiß: 60g (1,2g/kg KG)

natürliches EW: 10g

synthetisches EW: 50g

1g Nahrungseiweiß entspricht ca. 50 mg Phe
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PKU-Plan 
 

 
 Menge g Zutaten kcal¹ Phe¹ EW¹ 

     mg g 

   Frühstück    

   Müsli aus:    

50 Gramm  Flakes Apfel-Honig, eiweißarm 190 6 0,2 

50 Gramm  Banane 47 22 0,6 
10 Gramm  Weintrauben getrocknet 30 7 0,3 

200 Gramm  ProZero Eiweißfreie Milchalternative 134  0,0 

   Zwischensumme 401 35 1,0 

       
   Schule    

200 Milliliter  Orangensaft 86 16 1,4 
80 Gramm  eiweißarmes Brot 178 12 0,4 
20 Gramm  Butter 148 4 0,1 
25 Gramm  veganer Brotaufstrich 76 65 1,3 
30 Gramm  Gemüsepaprika rot 13 19 0,4 

   Zwischensumme 427 115 3,5 

       
   Mittagessen    

   Bratkartoffeln mit "Frikadelle"    

140 Gramm  KARTOFFEL 104 140 2,9 
10 Gramm  ZWIEBEL 3 4 0,1 
15 Gramm  Rüböl (Rapsöl) 132 0 0,0 
35 Gramm  Burger Mix Hackfleisch-Ersatz, eiweißarm 125 13 0,3 

100 Gramm  Orange 45 20 1,0 

   Zwischensumme 409 176 4,3 

       
   Zwischenmahlzeit    

140 Gramm  Birne 81 25 0,7 
30 Gramm  eiweißarme Kekse 143 8 0,2 

   Zwischensumme 224 33 0,9 

       
   Abendessen    

   überbackenes Brot    

100 Gramm  eiweißarmes Brot 214 20 0,6 
10 Gramm  OLIVENÖL 90   
40 Gramm  Champignon roh 10 30 1,6 

60 Gramm  TOMATE 11 14 0,6 
200 Milliliter  Limonade 84 0 0,0 

   Zwischensumme 409 64 2,8 

       
   Spätmahlzeit    

30 Gramm  Kartoffelchips  169 75 1,6 

   Zwischensumme 169 75 1,6 

       
   Aminosäuremischung    

174 Milliliter  PKU cooler 20 131 0 20,0 
43 Gramm  XPhe smart J Vanille 133  30,1 

   Zwischensumme 263 0 50,1 

   Gesamt 2376 500 64,3 

 
 

Vollkost-Plan 
 

 
 Menge g Zutaten kcal Phe¹ EW¹ 

     mg g 

   Frühstück    

   Müsli aus:    

50 Gramm  Haferflocken 184 390 6,8 

50 Gramm  Banane 47 22 0,6 
10 Gramm  Weintrauben getrocknet 30 7 0,3 

200 Gramm  Kuhmilch 3,5% Fett 130 346 6,8 

   Zwischensumme 391 765 14,4 

       
   Schule    

200 Milliliter  Orangensaft 86 15 1,4 
80 Gramm  Mischbrot 189 280 5,9 
10 Gramm  Butter 74 3 0,1 
25 Gramm  Käse 91 297 5,5 
30 Gramm  Gemüsepaprika rot 13 19 0,4 

   Zwischensumme 453 614 13,2 

       
   Mittagessen    

   Bratkartoffeln mit Frikadelle    

140 Gramm  KARTOFFEL 104 140 2,9 
10 Gramm  ZWIEBEL 3 4 0,1 
10 Gramm  Rüböl (Rapsöl) 88 0 0,0 
80 Gramm  Frikadelle, gemischt 169 735 17,3 

100 Gramm  APFELSINE (ORANGE) 45 20 1,0 

   Zwischensumme 409 899 21,3 

       
   Zwischenmahlzeit    

140 Gramm  Birne 81 25 0,7 
30 Gramm  Kekse 140 85 1,7 

   Zwischensumme 221 110 2,3 

       
   Abendessen    

   überbackenes Brot    

100 Gramm  Mischbrot 236 350 7,4 
10 Gramm  OLIVENÖL 90   
40 Gramm  Champignon roh 10 30 1,6 

60 Gramm  TOMATE 11 14 0,6 
200 Milliliter  Limonade 84 0 0,0 

   Zwischensumme 431 394 9,6 

       
   Spätmahlzeit    

30 Gramm  Kartoffelchips 169 75 1,6 

   Zwischensumme 169 75 1,6 

   Gesamt 2073 2857 62,4 
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BERECHNUNG PHENYLALANINGEHALT

• verschiedene Möglichkeiten und Hilfsmittel, z.B. 

Nährwertangaben, Aminosäurentabelle oder Apps

Kind isst 190 g Obstbrei, wie viel Phe sind 

das?

1g Nahrungseiweiß ca. 50 mg Phe, 

d.h. 0,5 x 50 = 25 mg Phe/100g

25 mg Phe (pro 100 g) : 100 

x 190 g Obstbrei 

= 47,5 mg Phe
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BERECHNUNG PHENYLALANINGEHALT

Kind hat noch 15 mg Phe am Abend übrig und möchte Apfelmus essen.

100g : 9 mg Phe x 15 mg Restmenge Phe = 

167 g Apfelmus
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BERECHNUNG PHENYLALANINGEHALT



17www.klinikum-bochum.de

INFEKTE

Bei fieberhaftem Infekt oder Magen-Darm-Infekten:

• konsequente Fiebersenkung, ausreichend Flüssigkeit

• ausreichende Kalorienzufuhr in Form von KH (ggf. Einsatz von 

Maltodextrin) und Fett

• bei Fieber: Phe-Zufuhr um ca. 50% reduzieren, ASM entsprechend 

erhöhen

• bei Erbrechen/Durchfall: ASM auf viele kleine Gaben verteilen, leichte 

Kost
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WANN STATIONÄR?

• auffälliges NGS: sofort zur Einleitung der Diät zur raschen Senkung der 

Phenylalaninkonzentration  phefreie Formulanahrung

Zielwert Phenylalanin (bei Säuglingen und Kindern): 0,7 – 4,0 mg/dl 

• danach Austesten der individuellen Phe-Toleranz, durch schrittweise 

Einführung von Muttermilch/Säuglingsformula  tägliche Kontrolle der 

Phe- und Tyrkonzentration

• ggf. erneute stationäre Aufnahme, wenn Werte über längere Zeit deutlich 

oberhalb des therapeutischen Bereichs liegen und ambulant nicht zu 

senken sind
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BEISPIEL STATIONÄRE EINSTELLUNG

Eva, 3 Jahre; Phe-Vorlage: 240mg(?), synth. EW: 25 g 

• diättherapeutische Einstellung bis zum Beginn der Beikost problemlos

• danach immer wieder starker Anstieg der Werte ohne klare Ursache, 

ambulante Versuche Diät anzupassen  erfolglos

• stationär: tägliche Kontrolle der Phe- und Tyrkonzentration; Anpassung 

der Diät anhand der Werte; genaue Phe-, Eiweiß- und Kalorienberechung

durch Diätassistenz; Überwachung der Ernährung und Einnahme der 

ASM; Schulungen
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BEISPIEL STATIONÄRE EINSTELLUNG

Datum Phe

mg/dl

Tyrosin 

mg/dl

Anpassung    

(aktuelle Diät 240mg Phe, 25g synth. EW)

12.09.2019 13,1 0,939 Fieber und Erkältung, Reduzierung 120 mg Phe

13.09.2019 15,2 0,757

18.09.2019 19,3 0,952 Einbestellung ins KH

19.09.2019 (stat.) 15,3 0,742 Beginn mit 130 mg Phe

21.09.2019 (stat.) 6,79 0,583 Steigerung auf 150 mg Phe

22.09.2019 (stat.) 5,12 0,679 Steigerung auf 160 mg Phe, syn. Eiweiß auf 30 g

24.09.2019 (stat.) 0,867 1,04 Steigerung auf 220 mg Phe

26.09.2019 (stat.) 0,948 0,941 Steigerung auf 270 mg Phe
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BEISPIEL STATIONÄRE EINSTELLUNG

Datum Phe

mg/dl

Tyrosin 

mg/dl

Anpassung

30.09.2019 (stat.) 0,468 0,588 Steigerung auf 300 mg Phe

04.10.2019 (stat.) 0,55 0,675 Steigerung auf 320 mg Phe, Entlassung

07.10.2019 0,679 0,748 Steigerung auf 350 mg

11.10.2019 2,03 1,50 350 mg, 30 g syn. Eiweiß

16.10.2019 9,86 0,637 Reduzierung auf 300 mg

30.10.2019 13,8 0,738 Reduzierung auf 150 mg, Fieber?

06.11.2019 9,58 0,679 Steigerung auf 180-200 mg

20.11.2019 7,08 0,93 Steigerung auf 240-260 mg
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HARNSTOFFZYKLUS-
STÖRUNGEN
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HARNSTOFFZYKLUSSTÖRUNGEN

• 6 unterschiedliche Krankheiten, je nach defektem Enzym 

• Abbau von Ammoniak zu Harnstoff ist blockiert

• erhöhter Ammoniak führt zur Schädigung des Gehirns
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HARNSTOFFZYKLUSSTÖRUNGEN

Diätprinzip

1. streng eiweißarme Kost - Lebensmittelauswahl wie bei PKU

2. nur Eiweiß-Gehalt der Lebensmittel wird berechnet - deutlich 

leichter umsetzbar

3. ausreichende Kalorienzufuhr – Cave: Katabolie!

4. Ergänzung durch spezielle Aminosäuremischung
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AMINOSÄUREMISCHUNGEN

• enthalten alle essentiellen AS, Vitamine, Mineralstoffe  Spurenelemente, 
teilweise Fett und KH > altersadaptiert

• ggf. müssen einzelne Aminosäuren zusätzlich substituiert werden

• auf 3-5 Portionen verteilt

• verschiedene Anbieter

• Produktauswahl wesentlich geringer als bei PKU
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AMMONIAK ERHÖHT - URSACHEN

• zu geringe Energiezufuhr  ggf. aufgrund eingeschränkter 

Lebensmittelauswahl, Appetitmangel, Erbrechen

• zu hohe Eiweißzufuhr  Diätfehler, mangelnde Compliance

• veränderte Eiweiß-Toleranz/-Mangel  Wachstum, Bewegung

• Infektionen oder Fieber
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KRANKHEIT UND INFEKTE

• Stoffwechselentgleisung droht  Reduzierung der natürlichen 

Eiweißzufuhr und Zufuhr von ausreichend Energie (laut Notfallplan)

• Anzeichen für eine Stoffwechselentgleisung:

 Schläfrigkeit

 Appetitlosigkeit

 Erbrechen

 Krampfanfälle

 Atemstörungen

 sofortige Vorstellung in der Klinik
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KRANKHEIT UND INFEKTE

Alter Maltodextrin

(g/100ml Wasser (%))

Menge pro Tag- alle 2 

Stunden auch nachts

0-12 Monate 10 150-200 ml/kg KG

1-3 Jahre 15 95 ml/kg KG

3-6 Jahre 20 1200-1500 ml

6-10 Jahre 20 1500- 2000 ml

Ab 10 Jahren 25 2500 ml

 entsprechende Menge muss über den Tag verteilt gegeben werden

 Aminosäuremischung weitergeben

 frühzeitige Kontaktaufnahme zur Klinik
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KRANKHEIT - FALLBEISPIEL

• Alina, 14 Jahre, 39 kg

• Diagnose: Citrullinämie

globale Entwicklungsverzögerung

PEG-Anlage

• Nährstoffbedarf:

Kalorien: 1480 kcal (38 kcal/kg KG)

Gesamteiweiß: 25g (0,6 g/kg KG)

natürliches Eiweiß: 13g

synthetisches Eiweiß: 12g

 jetzt Fieber und Erkältungssymptome
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KRANKHEIT - FALLBEISPIEL

• Senkung des natürlichen Eiweißes auf 50% (ggf. 25%), auf 

ausreichende Kalorienzufuhr muss unbedingt geachtet werden

Ernährung mit 13g Eiweiß:

520 ml Nutrini Multi Fibre

100 g   Energivit, Nutricia

100 g   Maltodextrin

30 g     EAA, Vitaflo

Summe/Tag:

1489 kcal

25g ges. EW

13g nat. EW

12g syn. EW

Ernährung mit 7g Eiweiß (50%):

280 ml Nutrini Multi Fibre

140 g   Energivit, Nutricia

120 g   Maltodextrin

30 g     EAA, Vitaflo 

Summe/Tag:

1486 kcal

19g ges. EW

7g nat. EW

12g syn. EW
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STÖRUNG DER 
FETTSÄUREOXIDATION

VLCAD-MANGEL
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VLCAD-MANGEL

Very-Long-Chain-Acyl-CoA-Dehydrogenase-Mangel

• Störung des VLCAD-Enzyms führt dazu, dass langkettige 

Fettsäuren nicht normal für die Energiegewinnung verwendet 

werden können, sich im Körper ansammeln und insbesondere das 

Herz schädigen können

• zwei Therapiebausteine: 

- Dauertherapie = Diättherapie

- Notfalltherapie
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VLCAD-MANGEL

Ziele der Ernährungstherapie: 

• normale geistige und körperliche Entwicklung

• altersgerechte Gewichtszunahme und Wachstum

• Vermeidung von Symptomen und Spätfolgen wie Muskelschmerzen und 

Schädigung des Herzmuskels

• Vermeidung von Katabolie, die zu Stoffwechselkrisen mit Hypoglykämie und 

Zerfall von Muskelzellen führen können
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VLCAD-MANGEL

Diätprinzip: 

• Deckung des Energiebedarfs   Einsatz von MCT Fetten 

• Vermeidung längerer Nüchternphasen  regelmäßige Mahlzeiten

• Verringerung der Zufuhr langkettiger FS  fettarme LM-Auswahl

• ausreichende Zufuhr von Eiweiß, Vitaminen, Mineralstoffen und 

essentiellen Fettsäuren 
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VLCAD-MANGEL DIÄTTHERAPIE

Alter Tagsüber Nachts

Neugeborene 3 Stunden 3 Stunden

bis 6 Monate 4 Stunden 4 Stunden

6-12 Monate 4 Stunden 6 Stunden

1-3 Jahre 4 Stunden 8 Stunden

ab 4 Jahren 4 Stunden 10-12 Stunden

sichere Nüchternzeiten (außerhalb von Krankheitsphasen)

ggf. Gabe einer Spätmahlzeit aus Vollkornflocken oder ungekochter Maisstärke (0,5g-1g/kg KG) 

(keine Maltodextrinlösung!)
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VLCAD-MANGEL DIÄTTHERAPIE

Fettarme Lebensmittelauswahl

• gemäßigte oder strenge Fettreduktion- individuell

• Basis sind fettfreie Lebensmittel wie Obst, Gemüse, Getreideprodukte, 

Magermilchprodukte (0,1-0,3% Fett)

• begrenzt möglich sind mageres Fleisch/Fisch und fettarme Wurst, fettarme 

Milchprodukte (1,5% Fett)

• Berechnung der essentiellen Fettsäuren (Walnuss-, Lein-, Sojaöl) und MCT-Fette

• Verzicht auf fettreiche tierische (Speck, Salami, Leberwurst, Thunfisch, Butter, 

Sahne…) und pflanzliche Lebensmittel (Nüsse, Samen, Öle, Avocado…) sowie 

fettreiche Zubereitungsmethoden (frittieren, in Öl braten,…) und Fertigprodukte
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VLCAD-MANGEL

Alter n-6 FS (g/d)

Linolsäure

n-3-FS (g/d)

Linolensäure

0-4 Monate 2 0,25

4-12 Monate 2,7 0,4

1-4 Jahre 3,5 0,6

Ab 4 Jahre 5,5 1,1

Bedarf an essentiellen Fettsäuren je nach Alter (D-A-CH Referenzwerte 2015)

Walnussöl: 5,2g/10ml 1,2g/10ml
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VLCAD-MANGEL

MCT- Fette (mittelkettige FS)

- gut verwertbare Energiequelle besonders für Muskelzellen

- Menge individuell, nur soviel wie nötig

- vor körperlicher Belastung 100%iges MCT-Öl (0,25g-0,5g/kg KG)
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VLCAD-MANGEL ERNÄHRUNGSPLAN

• Konstantin, 15 Jahre, 50 kg, moderat fettarme Diät

– Energiebedarf: 2400 kcal

– EW-Bedarf: 90-120g (15-20%)

– KH-Bedarf: 300-360g (50-60%)

– Fett-Bedarf: 40g langkettige FS (15%), davon 13g Walnussöl

40g mittelkettige FS (15%)
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 Menge g Zutaten EW¹ F¹ KH¹ kcal¹ 

    g g g  

   Frühstück     

2   Brötchen 10,1 1,8 55,9 291 
20 Gramm  MCT Margarine 83% 0,0 16,0 0,0 144 
50 Gramm  Marmelade 0,1 0,0 34,7 142 
30 Gramm  Hüttenkäse 3,6 1,3 1,0 31 
50 Gramm  GURKE 0,3 0,1 0,9 7 
50 Gramm  TOMATE 0,5 0,1 1,3 10 

1 Glas  Kuhmilch 1,5% Fett 6,8 3,2 9,6 96 
2 TL  Kakaogetränkepulver 0,8 0,9 11,6 60 

   Zwischensumme 22,1 23,4 115,0 780 

        
   Zwischenmahlzeit     

1   Apfel 0,5 0,1 21,5 98 
30 Gramm  Salzstangen 2,9 0,1 22,8 106 

   Zwischensumme 3,4 0,2 44,3 204 

        
   Mittagessen     

80 Gramm  Teigwaren eifrei roh 10,0 1,0 56,4 286 
100 Gramm  Hähnchenbrustfilets  20,0 1,4 0,1 93 
120 Gramm  Passierte Tomaten 1,7 0,2 4,3 30 
10 Gramm  Walnussöl 0,0 10,0 0,0 88 
10 Gramm  ZWIEBEL 0,1 0,0 0,5 3 

2 Gramm  KNOBLAUCH 0,1 0,0 0,6 3 
1 Gramm  8 - Kräuter 0,0 0,0 0,0 0 
1   Calippo Cola  0,6 0,0 25,1 103 

   Zwischensumme 32,5 12,6 87,0 606 

        
   Zwischenmahlzeit     

30 Gramm  ABC Russisch Brot, Bahlsen 2,0 0,3 26,7 119 
1   Fruchtjoghurt 1,5% Fett  5,7 1,8 10,2 80 

   Zwischensumme 7,7 2,1 36,9 198 

        
   Abendessen     

2 Scheiben  Graubrot 7,4 1,0 45,8 236 
20 Gramm  MCT Margarine 83% 0,0 16,0 0,0 144 
30 Gramm  Lachsschinken 5,5 1,3 0,3 35 
30 Gramm  fitline 0,2% Kräuter Frischkäse 3,3 0,1 1,4 19 
30 Gramm  Eisbergsalat 0,3 0,1 0,5 5 
20 Gramm  Gemüsemais 0,5 0,2 2,1 14 

1 Gramm  Essig 0,0 0,0 0,0 0 
3 Gramm  WALNUSSÖL  3,0  27 

   Zwischensumme 17,0 21,6 50,0 479 

   Gesamt 82,7 60,0 333,2 2267 
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VLCAD-MANGEL- NOTFALLTHERAPIE

Alter Maltodextrin

(g/100ml Wasser (%))

Menge pro Tag- alle 2 

Stunden auch nachts

0-12 Monate 10 150-200 ml/kg KG

1-3 Jahre 15 95 ml/kg KG

3-6 Jahre 20 1200-1500 ml

6-10 Jahre 20 1500- 2000 ml

Ab 10 Jahren 25 2500 ml

Vorstellung in der Kinderklinik
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VLCAD-MANGEL NOTFALLTHERAPIE

Alter Glucosemenge pro Minute

0-12 Monate 8-10 mg/kg KG

1-6 Jahre 6-8 mg/kg KG

6-15 Jahre 4-6 mg/kg KG

15-18 Jahre 4 mg/kg KG

> 18 Jahre 2-4 mg/kg KG

angestrebte Glucosemenge der intravenösen Glukose-Elektrolyt-Infusion bei drohender oder 

manifester Stoffwechselentgleisung

Parallel ausreichend Kalorien zuführen (ggf. Magensonde), z.B. MCT Spezialnahrung. 
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VLCAD-MANGEL NOTFALLTHERAPIE

• Notfallausweis (in deutscher und englischer Sprache)

- Patienten mit einem VLCAD-Mangel sollten immer einen Notfallausweis bei sich 

tragen, aus dem hervorgeht,

- dass ein VLCAD-Mangel vorliegt

- welche Gefahren bei langer Nüchternphase und Krankheit entstehen

- welche Maßnahmen bei einer Notfallbehandlung zu treffen sind

- Adresse und Telefonnummer des betreuenden Stoffwechselzentrums



44www.klinikum-bochum.de

GALAKTOSÄMIE



45www.klinikum-bochum.de

GALAKTOSÄMIE

• Galaktose
– Einfachzucker

– Bestandteil des Zweifachzuckers Laktose (β-glykosidische Bindung)

– Bestandteil von Mehrfachzuckern (α-glykosidische Bindung, werden bei Verdauung nicht 

gespalten und Galaktose kann daher nicht aus diesen Zuckern freigesetzt werden)

• Laktose
– im Darm zu Glukose und Galaktose gespalten und zur Leber transportiert, die 

enzymatisch Galaktose zu Glucose umwandelt

• bei Galaktosämie ist das Enzym Galaktose-1-Phosphat-Uridyltransferase (GALT) 

nur eingeschränkt aktiv und die in der Nahrung enthaltene Galaktose kann nicht 

ausreichend zu Glucose umgewandelt werden
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ERNÄHRUNG

• Säuglingsalter:

– industriell hergestellte laktosefreie Säuglingsnahrung (auf Sojabasis)

• Beikostalter:

– Beikosteinführung wie bei Gesunden, unter Meidung laktosehaltiger

Zutaten (Sahne, Butter, Rahm, Milch, Joghurt)

– bei fertigen Gemüse-Fleisch-Brei-Gläschen Zutatenliste beachten

– Milchbrei kann mit Sojasäuglingsnahrung angerührt werden

– Fertig-Milchbreie nicht geeignet
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ERNÄHRUNG

• nach dem Säuglingsalter:

Wasser, kalziumreich (>250mg Ca/l), Kräuter- u. Früchtetee, 

Obst- und Gemüsesäfte, Limonade

alle Obstsorten

alle Getreidearten, Getreideerzeugnisse ohne Milchzusätze*

Hartkäse, Schnittkäse, 

halbfester Schnittkäse,

Milchersatz

alle Fleisch- und Fischsorten in reiner Form, Eier

Butterreinfett, Schmalz

Öle, Nüsse, Samen, Margarine

ohne Milchzusätze*

*(Milch, Molke, Butter, Sahne, Milchpulver, Rahm)

Zucker, Süßstoffe, Zuckeraustauschstoffe, Süßigkeiten ohne Milchzusätze*, 

wie Geleefrüchte, Weingummi, Fruchtbonbons, Wassereis/Sorbet

alle Gemüsesorten
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ERNÄHRUNG

Immer die Zutatenliste lesen!

Folgende Produkte können Laktose enthalten:
- Süßstofftabletten, Gewürzmischungen, Fruchteis, gefüllte Bonbons, Karamellen, Kaugummi, 

Zuckeraustauschstoff Lactit, Würzsoßen, Ketchup, Fruchtsäfte mit Molkeanteil, 

Vitaminmischungen, Mayonnaise, abgepackter geriebener Hartkäse, eingelegtes 

Fleisch/Fisch, Wurstwaren, Fertiggerichte, Brot/Brötchen/Toast, Kartoffelerzeugnisse

- Laktose wird als Trägerstoff von Aromen, Bindemittel (auch in Medikamenten) eingesetzt und 

in vielen fettreduzierten Produkten

- „Kann Spuren von Milch enthalten“ und Milcheiweiß für Pat. mit Galaktosämie nicht gefährlich
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ERNÄHRUNG

• Ungeeignete Lebensmittel

– laktosefreie Milchprodukte (Laktose durch Enzymzusätze in Galaktose 

und Glukose gespalten, Produkte enthalten keine Laktose aber genauso 

viel Galaktose wie normale Milch)

– normale Milch (auch Schaf, Ziege,…), Frischkäse, Weichkäse, 

Schmelzkäse, Milchpulver, Quark, Joghurt, Molke, Sahne, Creme 

fraiche,…

– Butter, Margarine mit Milchanteilen
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ERNÄHRUNG

• Diätliberalisierung für Jugendliche und Erwachsene

– Speisen mit „versteckter Laktose“ können verzehrt werden, z.B. Butter im 

Gemüse, Kartoffelpüree mit Sahne

– Zutatenlisten müssen nicht mehr gelesen werden, z.B. bei Wurstwaren, 

Würzsoßen

– 2 mal jährlich Kontrolle des GAL-1-P-Spiegels



Vielen Dank für Ihre 

Aufmerksamkeit!


