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5.1 Erndhrung und Lebensst}lr

Da die Erndhrung ein zentraler Bestandteil unseres
Lebens ist, miissen erndhrungsmedizinische Maf3-
nahmen ganzheitlich angelegt sein und die gesamte
Personlichkeit der Betroffenen beriicksichtigen. Sie
diirfen nie isoliert durchgefiihrt werden. Erndh-
rungsberatung und -therapie sind immer Teil eines
groferen Konzeptes (z. B. der Gesundheitsférderung
mit dem Ziel, Verantwortung fiir die eigene Gesund-
heit zu wecken) und werden selbstverstindlich auch
andere Bereiche wie korperliche Bewegung oder
Nichtrauchen miteinbeziehen. Eine Didtberatung
im Rahmen der Sekundérprivention der Arterio-
sklerose macht ebenfalls nur im Rahmen eines alle
Personlichkeitsbereiche des Patienten ansprechen-
den und strukturierten Konzeptes Sinn. Erndhrung
ist immer Teil eines Behandlungskonzeptes. ,Iso-
lierte“ erndhrungsmedizinische Mafinahmen sind
von vornherein von begrenztem Wert und haben
hiufig eine Alibifunktion. Ein ,Versagen“ einer er-
nihrungsmedizinischen Intervention (z.B. die
schlechte ,,Compliance® der Patienten bzgl. einer Er-
nihrungsberatung) wird hiufig allein schon durch
den fehlenden ganzheitlichen Ansatz erkldrt. So
kann eine Erndhrungsberatung z.B. bei Adipdsen
sogar ,kontraproduktiv® sein und die Patienten in
ihrer ,ungesunden“ Lebensweise bestirken: War-
um sollte ein Ubergewichtiger ausgerechnet seine
Erndhrung umstellen, wenn doch gleichzeitig alle
anderen Bereiche seines Lebens (z.B. mangelnde
Bewegung, Stress, Rauchen, Alkohol) unverdndert
bleiben?

Ein gesunder Lebensstil umfafit die folgenden
Punkte:
« moderat essen,

» regelmiflige Bewegung,

¢ regelmiflig essen,

= friihstiicken,

s nicht rauchen,

* hochstens miéfliger Verzehr von Alkohol,
e tdglich 7-8 Stunden Schlaf.

Aus diesen Regeln ergibt sich ein ,,Gesundheits-
score”: Menschen im Alter von 20-70 Jahren und
mit 7 Punkten (d.h. alle sieben Regeln sind erfiillt,
pro Regel ein Punkt) leben ,gesiinder als Men-
schen mit sechs oder weniger Punkten. Der ,,Ge-
sundheitsscore“ korreliert mit der Lebenserwar-
tung: Eine hohe Punktzahl bedeutet eine lingere
Lebenserwartung.

Vielen Patienten sind die Inhalte der Erndh-
rungsberatung bekannt. Die meisten Menschen
wissen auch, was eine gesunde Erndhrung ist. Das
Erndhrungsverhalten, d.h. das Essen bzw. die Ent-
scheidung fiir eine gednderte Lebensweise und de-
ren Durchfiihrung, sind das eigentliche Problem.
Das bewufite Hinwenden zu einer gesunden Le-
bensweise wird dem Patienten helfen, auch mit
seiner Erndhrung verantwortungsbewufiter umzu-
gehen. Nur wenn das Gesamtkonzept einer Be-
handlung (z.B. in der Privention oder Rehabilita-
tion erndhrungsabhingiger Erkrankungen)
stimmt, machen auch eine Erndhrungsberatung
und die Erndhrungsumstellung Sinn.

5.1.1 Gesunde Erndhrung

Eine ,gesunde Erndhrung“ ist bedarfsdeckend und
beriicksichtigt die derzeitigen Kenntnisse hinsicht-
lich des praventiven Wertes einzelner Nihrstoffe.

Der Nihrstoffbedarf wird mit verschiedenen Me-

thoden ermittelt:

« Bilanzstudien, bei denen Verluste im Vergleich
zur Aufnahme einzelner Néhrstoffe ermittelt
werden,

s Bilanzstudien mit Hilfe stabiler Isotopen, mit
denen der spezifische Bedarf fiir einzelne Nahr-
stoffe bestimmt wird,

» Depletions- und nachfolgende Repletionsunter-
suchungen, welche mit Diiten, die den jeweili-
gen Nihrstoff in geringen oder hohen Mengen
enthalten, durchgefiihrt werden und

« die Erfassung der Nihrstoffaufnahme gesunder
Menschen.

Bei Bilanzuntersuchungen sowie bei Depletions-/
Repletionsstudien ergibt sich der Bedarf aus der
fiir den Ausgleich des Verbrauches bzw. der Verlu-
ste notwendigen Nahrstoffmenge. Zielgrofle dieser
Untersuchung sind die Bilanz (z.B. die Stickstoff-
oder Kalziumbilanz) oder auch die Konstanz der
Blut- bzw. Gewebespiegel eines einzelnen Nihrstof-
fes. Alternative Untersuchungen zum Nihrstoffbe-
darf werden um weitere Zielgroflen (z.B. Korper-
funktionen, wie Immunsystem, Blutgerinnung,
Kraft, kognitive Funktionen) erweitert.



Bei den Nihrstoffempfehlungen der Deutschen
Gesellschaft fiir Erndhrung (DGE) ,handelt es sich
mit Ausnahme der Richtwerte fiir die Energiezu-
fuhr um Niahrstoffmengen, von denen angenom-
men wird, dafl sie nahezu alle Personen der je-
weils angegebenen Alters- und Zielgruppen vor er-
ndhrungsbedingten Gesundheitsschidden schiitzen
und die Voraussetzungen fiir volle Leistungsfihig-
keit geben.“ Der Nihrstoffbedarf verschiedener
Menschen zeigt eine nicht unbetrichtliche inter-
aber auch intraindividuelle Varianz. Bei der Ener-
giezufuhr wird in den Empfehlungen ein durch-
schnittlicher Bedarf angegeben. Demgegeniiber
liegt den Empfehlungen zu verschiedenen essen-
tiellen Nahrstoffen die Annahme einer Normalver-
teilung zugrunde. Dabei wird der durchschnittli-
che Bedarf (Median der Kurve) um 2 Standardab-
weichungen (oder 20-30%) erh6ht und so der Be-
darf von durchschnittlich 98% aller Personen die-
ser Population abgedeckt. Mit Ausnahme von Pro-
tein ist allerdings der Nahrstoffaufnahme nicht
normal verteilt. Bei einigen Nihrstoffen wie Biotin,
Pantothensdure und einigen Spurenelementen ist
der genaue Bedarf nicht bekannt. Fir diese gelten
heute auch Schitzwerte, welche durch Experimente
begriindet, aber noch nicht abgesichert sind. Die
Tabellen 5.1-5.4 (s. S. 256-259) zeigen die Nihr-
stoffempfehlungen der DGE fiir Erwachsene, die
Tabellen 5.5 und 5.6 (s. S. 260 u. 261) einen Aus-
schnitt der Empfehlungen zur Nahrstoffzufuhr fiir
Kinder und Jugendliche. Tabelle 5.7 (s. S. 261) ver-
gleicht die Empfehlungen der Néhrstoffzufuhr fiir
Erwachsene von DGE, EU und RDA. Tabelle 5.8 (s.
S. 262) enthilt Angaben zum Wassergehalt.

Gesundheitliche Probleme kénnen sich bei Zu-
fuhr groflerer, d.h. den Bedarf iiberschreitenden
Mengen z.B. durch toxische (Vitamin A und D)
und pharmakologische Wirkungen (Vitamin B,
Nikotinsdure, Kochsalz, Fluorid, Selen etc.) einzel-
ner Niahrstoffe ergeben. Bei hoher Dosierung ist
eine Abgrenzung der Nihrstoffe (z.B. von Vitami-
nen) von Arzneimitteln notwendig. Diese ergibt
sich aus der jeweiligen Zweckbestimmung (z.B.
beeinflussen Arzneimittel gezielt Kérperfunktionen
und dienen der Heilung von Erkrankungen. Wih-
rend Lebensmittel zum Zwecke der Erndhrung und
zum Genuf verzehrt werden). Pragmatisch erfolgt
z.B. die Einstufung eines Vitaminpriparates als
Arzneimittel, wenn die Konzentrationen der In-
haltstoffe grofler oder gleich dem 3fachen der ge-
genwirtigen Empfehlungen sind.

Wichtige Einflugroflen des Nahrstoffbedarfs
wie die Genetik, die Bioverfiigbarkeit von Nihr-
stoffen, der individuelle Lebensstil, der Beruf oder

5 Erndhrungsmedizinische Behandiung

auch Umweltfaktoren wie das Klima werden durch
die gegenwirtigen Nahrstoffempfehlungen nicht
oder nur unzureichend beriicksichtigt. Die Emp-
fehlungen der DGE sind im wesentlichen an die
amerikanischen Empfehlungen (=RDA=recom-
mended dietary allowances) angelehnt. Die RDA
wurden in ihrer ersten Fassung vor 55 Jahren ver-
offentlicht. Zukiinftige Nahrstoffempfehlungen wer-
den vermehrt auf Stoffwechseluntersuchungen ba-
sieren. Alternativ wiren Studien denkbar, welche
sowohl die Erndhrung als auch den Erndhrungszu-
stand und die erndhrungsabhingigen Funktionen
beriicksichtigen.

Die Nihrstoffempfehlungen der DGE werden
(z.B. durch die 10 Regeln fiir eine vollwertige Er-
ndhrung) in praktisches Handeln umgesetzt.

1. Vielseitig - aber nicht zuviel
Abwechslungsreiches Essen schmeckt

und ist vollwertig.

Je vielfiltiger und sorgfiltiger Sie Ihren Speiseplan
zusammenstellen, desto besser 1483t sich eine man-
gelhafte Versorgung mit lebensnotwendigen Nihr-
stoffen oder eine Belastung durch unerwiinschte
Stoffe in der Nahrung vermeiden. Und das was die
Nahrungsmenge bzw. die Joule oder Kalorien be-
trifft: Essen Sie gerade soviel, daf Sie kein Uber-
oder Untergewicht bekommen. Das erstrebenswer-
te Sollgewicht entspricht etwa dem Wert ,Kérper-
grofle in Zentimeter minus 100 (kg)“. Wiegen Sie
sich regelmiflig.

2. Weniger Fett und fettreiche Lebensmittel

denn zuviel Fett mach fett.

Fett liefert doppelt so viele Joule. bzw. Kalorien
wie die gleiche Menge an Kohlenhydraten oder Ei-
weif}. Ubergewicht und viele Krankheiten kénnen
die Folgen zu fettreicher Erndhrung sein. Reduzie-
ren Sie den Verzehr von Streichfetten und bevor-
zugen Sie fettarme Zubereitungsarten. Achten Sie
nicht nur auf sichtbare Fette, sondern insbesonde-
re auch auf die ,unsichtbaren“ Fette, z.B. in
Fleisch, Wurst, Kise, Eiern, Sahne, Niissen, Ku-
chen und Schokolade.

3. Wiirzig aber nicht salzig

Kriuter und Gewiirze unterstreichen

den Eigengeschmack der Speisen.

Zuviel Salz tibertdnt hingegen viele Geschmacks-
eindriicke und kann zur Entstehung von Bluthoch-
druck beitragen. Bevorzugen Sie deshalb Krauter
und Gewiirze. Wo sie dennoch auf Salz nicht ver-
zichten konnen, verwenden Sie Jodsalz, um dem
weitverbreiteten Jodmangel vorzubeugen.
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Tabelle 5.2. Richtwerte fiir die tdgliche Fettzufuhr.
(Nach DGE 1991)

Alter Fett
(% der Energie)
S4uglinge
1 bis unter 4 Monate 45-50
4 bis unter 12 Monate 40-45
Kinder
1 bis unter 4 Jahre 35-40
4 bis unter 7 Jahre 30-35
7 bis unter 10 Jahre 30-35
10 bis unter 13 Jahre 30-35
13 bis unter 15 Jahre 30-35
Jugendliche und Erwachsene
15 bis unter 19 Jahre 30-35°
19 bis unter 25 Jahre 25-30*P
25 bis unter 51 Jahre 25-30°
51 bis unter 65 Jahre 25-30
65 Jahre und dlter 25-30
Schwangere
ab 4. Monat 25-35
Stillende 30-35

* Schlanke Hochleistungssportler oder Schwerstarbeiter

kénnen hohere Prozentsitze bendtigen.
® Entsprechen 67-80 g Gesamtfett bei einer Energiezufuhr
von 10 MJ.

4. Wenig Siifes

Zu siif$ kann schddlich sein!

Zucker und Siifligkeiten kénnen Karies verursa-
chen. Zuviel Zucker wird vom Korper in Fett um-
gewandelt und in Form von Fettpolstern gespei-
chert. Zudem werden bei hohem Zuckerkonsum
nihrstoff- und ballaststoffreiche Lebensmittel vom
Speiseplan verdringt. Genieflen Sie Siifles zwar
ohne Reue, aber nur selten und in kleinen Men-
gen.

5. Mehr Vollkornprodukte

Sie liefern wichtige Niihrstoffe und Ballaststoffe
Vollkornprodukte, z.B. Vollkornbrot, Naturreis,
Getreidegerichte, Vollkornnudeln, Haferflocken
oder Miisli enthalten giinstige Kohlenhydrate. Ne-
ben den fiir die Verdauung wichtigen Ballaststof-
fen liefern sie zusitzlich Vitamine, Mineralstoffe
und Spurenelemente.

6. Reichlich Gemiise, Kartoffeln und Obst

Diese Lebensmittel gehoren in den Mittelpunkt
Ihrer Ernihrung.

Essen Sie tdglich Frischkost in Form von frischem
Obst, Rohkost und Salaten, aber auch Gemiise und
Kartoffeln. Wiahlen Sie auch ofter Hilsenfriichte.
Mit diesen Lebensmitteln erhalten Sie Vitamine,
Mineralstoffe, Spurenelemente und Ballaststoffe.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

7. Weniger tierisches Eiweif

Pflanzliches Eiweifs ist so wichtig

wie tierisches Eiweifs. '

Pflanzliches Eiweifl in Kartoffeln, Hiilsenfriichten
und Getreide ist giinstig fiir eine vollwertige Ernih-
rung. Auch Milch, fettarme Milchprodukte und vor
allem Fisch sind wertvolle Eiweifllieferanten. Es
empfiehlt sich, den Verzehr weiterer tierischer Ei-
weilllieferanten wie Fleisch, Wurst und Eier, die re-
lativ viel Fett, Cholesterin und Purine enthalten, zu-
gunsten von Fisch und fleischlosen Speisen auf we-
niger Mahlzeiten pro Woche zu verringern.

8. Trinken mit Verstand

Ihr Korper braucht Wasser, aber keinen Alkohol.
Mindestens eineinhalb bis zwei Liter Wasser pro
Tag bendtigt ihr Korper. Loschen Sie Thren Durst
mit Wasser bzw. Mineralwasser, Gemiisesiften, un-
gesiifitem Friichtetee und verdiinnten Obstsiften,
in Maflen auch mit ungesiifitem schwarzen Tee
und Kaffee. Dagegen benétigt Thr Kérper nicht ei-
nen Tropfen Alkohol.

In grofleren Mengen schadet Alkohol Threr Figur
und Threr Leber und macht abhingig. Trinken Sie
alkoholische Getrinke daher allenfalls zum gele-
gentlichen Genuf3 aber nicht als alltidglichen Durst-
16scher.

9. Ofter kleinere Mahlzeiten

Das bringt Sie in Schwung

und mindert Leistungstiefs.

Essen Sie anstatt der tblichen drei Hauptmahlzei-
ten besser fiinf kleinere Mahlzeiten. Grofle Mahl-
zeiten belasten die Verdauungsorgane und machen
miide.

10. Schmackhaft und nihrstoffschonend
zubereiten
Garen Sie kurz mit wenig Wasser und Fett
Durch zu lange Lagerung, falsche Vorbereitung, zu
langes Kochen, Wiederaufwdrmen und durch die
Verwendung von zuviel Wasser beim Garen wer-
den viele lebensnotwendige Nihrstoffe zerstort
und ausgelaugt. Garen Sie deshalb so kurz wie
moglich und verwenden Sie dazu wenig Wasser
oder Fett. So bleiben Nahrstoffe und der Eigenge-
schmack der Speisen erhalten.
Diese Empfehlungen sind Vereinfachungen fiir den
Verbraucher. Durch ihren allgemeinen Anspruch
verlieren sie gelegentlich an wissenschaftlicher Ba-
sis. Dennoch kann man die Regeln in ihrer Zielset-
zung akzeptieren. Im Vergleich zwischen den Er-
nihrungsempfehlungen und dem tatsichlichen
Energie- und Nihrstoffbedarf zeigen die Ergeb-
nisse der Nationalen Verzehrsstudie, daf3
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5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Tabelle 5.4. Schitzwerte fiir eine angemessene Zufuhr einzelner Nihrstoffe. (Nach DGE 1991)

Alter Kupfer Mangan
(mg/Tag) (mg/Tag)

Sduglinge

0 bis unter 4 Monate 0,4-0,6 0,3-0,6

4 bis unter 12 Monate 0,6-0,7 0,6-1,0

Kinder

1 bis unter 4 Jahre 0,7-1,0 1,0-1,5

4 bis unter 7 Jahre 1,0-1,5 1,5-2,0

7 bis unter 10 Jahre 1,0-2,0 2,0-3,0
iiber 10 Jahre 1,5-2,5 2,0-5,0

Jugendliche und Erwachsene 1,5-3,0 2,0-5,0

die Energieaufnahme besonders ab dem 50. Le-
bensjahr zu hoch ist,

die Protein- und Purinzufuhr die Empfehlungen
in allen Altersgruppen iibersteigt,

die Fett- und Cholesterinaufnahme iiberhéht ist,
wihrend gleichzeitig der Bedarf an essentiellen
Fettsduren trotz niedriger Aufnahme von mehr-
fach ungesittigten Fettsduren gesichert er-
scheint,

die Ballaststoffaufnahme und die Zufuhr kom-
plexer Kohlenhydrate niedrig ist,

Minner im Mittel bis zu 7% der Energien in
Form von Alkohol zu sich nehmen,

Calcium unter den Mineralstoffen ein kritischer
Nihrstoff ist,

unter den Spurenelementen Eisen, Zink und Jod
kritisch sind,

die Vitamin D, E, C und Carotinoidaufnahme
hédufig nicht dem Bedarf entspricht und

die mittleren Zufuhrraten fiir Folsiure unter
den Empfehlungen der DGE liegen.

Aufgrund soziokonomischer Analysen sind Risiko-
gruppen der Nahrstoffversorgung Personen mit ei-
nem Hauptschulabschlufi, die als Arbeiter(innen)
titig sind, in einer fiinfképfigen Familie leben und
ein  monatliches  Pro-Kopf-Einkommen  von
DM 500, haben. Diese Personen haben im Durch-
schnitt ihrer Altersgruppen eine deutlich niedrige-
re Zufuhr an Calcium, Vit. C und Folsiure. Hier
besteht ein besonderer Bedarf an Aufklirung und
Beratung.

Fir Kinder und Jugendliche wird heute in
Deutschland die ,Optimierte Mischkost (For-
schungsinstitut fiir Kinderernihrung, Dortmund)
empfohlen. Diese beriicksichtigt die derzeitigen er-
ndhrungsphysiologischen und ,priventiven“ Emp-
fehlungen sowie auch die landestypischen Ernih-

Selen Chrom Molybdidn Biotin Pantothen-
(ng/Tag)  (ug/Tag)  (ug/Tag)  (ug/Tag)  sdure
(mg/Tag)
6-15 10-40 15-30 10 2
6-30 20-60 20-40 15 3
10-50 20-80 25-50 20 4
15-70 30-120 30-75 25 4
15-80 50-200 50-150 30 5
20-100 50-200 75-250 30-100 5
20-100 50-200 75-250 30-100 6

rungsweisen und -vorlieben. Fir die Erndhrung
von Kindern und Jugendlichen ist eine héhere
Energiedichte (Fettgehalt 35 Energieprozent) zu
fordern. Alternative Kostformen mit einem niedri-
gen Fettgehalt sind fir Kinder eher unsicher im
Hinblick auf das Auftreten mdéglicher Mangelzu-
stinde.

5.1.2 ,Alternative” Erndhrung

Neben der vollwertigen Erndhrung nach den Re-
geln der DGE gibt es verschiedene sog. ,alternati-
ve Erndhrungsformen® Diese sind wie folgt cha-
rakterisiert:
Bevorzugter oder ausschliefllicher Verzehr
pflanzlicher Lebensmittel und von Produkten
aus dem okologischem Landbau,
Vermeidung tibermiflig verarbeiteter Lebens-
mittel,
Vermeidung von Zusatzstoffen,
Anspruch auf gesundheitlichen Wert,
Einbettung in einer ganzheitlich orientierten
Weltanschauung,
aber: fraglicher wissenschaftlicher Wert.

Alternative Kostformen sind z.B. die Vollwerternih-
rung nach Kérber, Mannle und Leitzmann, die Hay-
sche Trennkost, die Makrobiotik und verschiedene
vegetarische Erndhrungsformen. Prinzipien, Ziele
und Lebensmittelauswahl dieser Kostformen sind
in Tabelle 5.9 (s. S. 263) dargestellt. Zu den beschrie-
benen Erndhrungsweisen gibt es auflerdem ver-
schiedene Varianten: z.B. beim Vegetarismus die
Kostformen nach M. Bircher-Benner, J.G. Schnit-
zer, A. Waerland und R. Steiner. Grundsitzlich soll-
ten alternative Kostformen unvoreingenommen,
aber auch kritisch betrachtet werden. Kritische Fra-
gen an ,Alternative” Kostformen gelten
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Tabelle 5.6. Taglicher Nihrstoffbedarf fiir Kinder und Jugendliche. (Nach Empfehlungen des Ausschusses der EU). PUFA =
mehrfach ungesittigte Fettsduren (,,polyunsaturated fatty acids®)

Altersgruppe Protein n-6-PUFA
(g) (g)

Sduglinge und Kinder

6-11 Monate 15 4

1-3 Jahre 15 4

4-6 Jahre 20 4

7-10 Jahre 29 4

Jungen

11-14 Jahre 44 5

15-17 Jahre 48 6

Midchen

11-14 Jahre 42 4

15-17 Jahre 51 5

n-3-PUFA Thiamin Niacin Vitamin By
(g) (mg) (mg) (mg)
0,5 0,3 5 0,4
0,7 0,5 9 0,7
1 0,7 11 0,9
1 0,8 13 1,0
1 1,0 15 1,3
1,5 15) 18 1,5
1 0,9 14 1,1
1 0,9 14 1,1

Tabelle 5.7. Vergleich der Nahrstoffempfehlungen der DGE, der EU und des RDA fiir Erwachsene. (PUFA =mehrfach unge-
sdttigte Fettsduren ,polyunsaturated fatty acids®)

DGE
Vitamin A (mg RE) 0,8-1,0 mg
Vitamin B, 1,1-1,6 mg
Vitamin B, 1,5-1,8 mg
Niacin 15-20 mg
Pantothensiure (6 mg)®
Vitamin Bg 1,6-2,1 mg
Vitamin B, 3,0 ug
Folsdure 150-300 pg
Biotin (30-100 pg)*
Vitamin C 75 mg
Vitamin D; 5 ug
Vitamin E (Toc Aq.) 12 mg
Vitamin K; 65-80 pg
Eisen 10-15 mg
Kalzium 800-1200 mg
Phosphor 1200-1500 mg
Kalium 2000 mg
Magnesium 300-400 mg
Kupfer (1,5-3,0 mg)*
Mangan (2,0-5,0 mg)*®
Zink 12-15 mg
Jod 180-200 pg
Molybdin (75-250 pg)*
Fluorid 1,5-4,0 mg
Selen (20-100 pg)*

menarbeit mit Sozialstationen, der ambulanten
Krankenpflege und der Industrie und

« die Entwicklung neuer erndhrungsmedizini-
scher Konzepte sowie die Entwicklung von Pfle-
gestandards.

Ein Erndhrungsteam arbeitet interdisziplindr und
besteht aus Arztinnen/en, Krankenschwestern bzw.

EC RDA
0,4-0,5 mg 0,8-1,0 mg
72 pg/MJ 1,1-1,5 mg
(0,7 mg bei 2200 kcal)
1,3 mg 1,3-1,8 mg
1,3 mg/M] 13-20 mg
(4-7 mg)*
13 pg/g Protein 1,4-2,0 mg
1,0 pg 2,0 ug
140 pg 150-200 pg
(30-100 pg)*
30 mg 50-60 mg
5-10 pg
0,4 mg/g PUFA 8-10 mg
65-80 pg
7 mg 10-15 mg
550 mg 800-1200 mg
400 mg 800-1200 mg
2000 mg
280-400 mg
0,8 mg (1,3-3,0 mg)*®
(2,0-5,0 mg)*®
7,5 mg 12-15 mg
100 pg 150 pg
(75-250 pg)*®
0,5-4,0 mg
40 pg 45-70 pg

-pflegern, Diitassistentinnen/en sowie ggf. Oko-
trophologinnen/en und Psychologinnen/en (s. Abb.
5.1, S. 264). Die interdisziplindre Zusammenarbeit
tragt nachweislich zu einer Verbesserung und Stan-
dardisierung der erndhrungsmedizinischen Versor-
gung im Bereich des offentlichen Gesundheitswe-
sens sowie innerhalb und auflerhalb eines Kranken-
hauses bei. Die Arbeit eines Erndhrungsteams kann
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Tabelle 5.8. Empfehlenswerte Héhe der Wasserzufuhr. (Nach DGE 1991)

Alter Gesamtwasser-  Oxidations-
aufnahme® wasser
(ml/Tag) (ml/Tag)
Sduglinge
0 bis unter 4 Monate 780 70
4 bis unter 12 Monate 1000 100
Kinder
1 bis unter 4 Jahre 1550 150
4 bis unter 7 Jahre 1900 200
7 bis unter 10 Jahre 2000 250
10 bis unter 13 Jahre 2200 250
13 bis unter 15 Jahre 2400 300
Jugendliche
15 bis unter 18 Jahre 2700 350
Erwachsene
19 bis unter 25 Jahre 2400 300
25 bis unter 50 Jahre 2300 300
51 bis unter 65 Jahre 2000 250
65 Jahre und ilter 1800 200
Schwangere 2500 300
Stillende 3200 300

Wasserzufuhr durch Wasserzufuhr durch
Getrinke und feste
(4

Getrinke feste Nahmngb E:E;{“nﬁc ITag)
(ml/Tag) (ml/Tag) § 8

710 - 140

100 400 110

950 450 110

1100 600 90

1100 650 65

1200 750 50

1300 800 40

1450 900 35

1300 800 30

1250 750 30

1100 650 25

1000 600 25

1350 850 35

1950 950 45

* Gestillte Sduglinge etwa 1,5 ml Wasser/kcal, Kleinkinder etwa 1,2 ml/kcal, Schulkinder und junge Erwachsene etwa 1,0 ml/

kcal einschliellich Oxidationswasser (etwa 0,125 ml/kcal).
® Wasser in fester Nahrung etwa 0,33 ml/kcal.

¢ Wasserzufuhr durch Getrinke und feste Nahrung = Gesamtwasseraufnahme - Oxidationswasser.

schwerpunktmiflig auf Problemgruppen konzen-
triert sein (z.B. bei der Behandlung von HIV-infi-
zierten Patienten oder auch auf Intensivstationen).
Um die Effizienz erndhrungsmedizinischen Han-
delns zu gewihrleisten und auch zukiinftig eine aus-
reichende Evaluation der erndhrungsmedizinischen
Praxis zu sichern, miissen Erndhrungsteams an al-
len groferen Zentren (Gesundheitsimter, erndh-
rungsmedizinische Beratungsstellen, Krankenhdiu-
ser, Rehabilitationszentren) eingerichtet werden.

5.3 Ernéih;ungs- un.d Di&tl;t_eratuﬁg

Eine Erndhrungsberatung richtet sich an Gesunde
und dient der primédren Privention erndhrungsab-
hingiger Erkrankungen. Eine Didtberatung richtet
sich an Kranke und dient der sekundéren Préven-
tion und der Behandlung ernihrungsmedizinisch
relevanter Erkrankungen. Eine Erndhrungsbera-
tung wird von einer/m Okotrophologin/en oder ei-
ner/m Didtassistentin/en mdéglicherweise in Zu-
sammenarbeit mit einer/m Psychologin/en durch-

gefithrt. Eine Didtberatung wird idealerweise ge-
meinsam von einer Arztin/einem Arzt und einer/m
Didtassistentin/en durchgefiihrt. Der Beratung geht
eine Erhebung aller gesundheits- oder krankheits-
relevanten Faktoren voraus, welche allen an der
Beratung Beteiligten bekannt sein miissen.
Erndhrungs- und Didtberatung sind ein wichtiger
Bestandteil sowohl der Priventivmedizin als auch
der Therapie und der Rehabilitation. Die Ernih-
rungs- bzw. Diitberatung hat das Ziel, das Ernih-
rungsverhalten im Sinne der Gesundheitsférderung
bzw. der Behandlung von Krankheiten positiv zu
beeinflussen. Die konventionelle Beratung vermit-
telt erndhrungsrelevante Informationen. Sie ist ko-
gnitiv orientiert. Die Inhalte der Beratung umfas-
sen Informationen iiber den individuellen Nihr-
stoffbedarf, die Krankheit und ihre Ursache und
das Wissen um die praventiven und therapeuti-
schen Moglichkeiten der Erndhrung. Die Beratung
enthilt allgemeine Empfehlungen (wie z.B. weniger
Fett essen) aber auch spezielle Informationen zur
Diitetik und entsprechende Kostplidne, welche eine
individuelle Planung der Erndhrung und eine geeig-
nete Lebensmittelauswahl ermdglichen. Eine Ernédh-
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Tabelle 5.9. Lebensmittelauswahl und Ziele ausgewihlter alternativer Kostformen

Lebens-
mittel-
auswahl

Ziele

Vollwert-Erndhrung

Vorwiegend laktovegetabil;
zur Hilfte als Rohkost;
geringer Verarbeitungsgrad;
Einteilung der Lebensmittel
in 4 Wertstufen:

1. unerhitzt, unverarbeitet,
z. B. Vollkornprodukte,
Gemiise, Obst, Kartoffeln,
Hiilsenfriichte, Milch- und
Milchprodukte;

2. erhitzt, z.B. Fisch, Fleisch
und Eier;

3. stark verarbeitet,

z.B. Wurstwaren;

4. isolierte Substanzen,

z.B. Margarine,
Limonaden;

Produkte aus anerkannt

Skologischem Landbau;

keine Zusatzstoffe;

regionale Herkunft.

Optimale Nihrstoff-
versorgung;

optimale kérperliche und
seelische Leistungsfihigkeit;
soziale und Umweltver-
triglichkeit;

Privention erndhrungs-
abhingiger Erkrankungen;
Gesundheit;

Senkung der Kosten im
Gesundheitswesen.

Hay-Trennkost

Vorwiegend lakto-

vegetabil;

reichlich basenbildendes

Obst und Gemiise;

Einteilung der Lebens-

mittel in 3 Gruppen:

1. konzentriert kohlen-
hydratreich, z.B.
Getreide, Kartoffeln;

2. neutral, z.B. Fett;

3. konzentriert eiweif3-
reich, z.B. Fleisch,
Fisch, Milch.

Optimale Verdauung;
keine ,,Ubersduerung®
des Organismus;
Gesundheit;

Heilung von Krankheiten
(wie z.B. Rheuma,
Colitis etc.).

Makrobiotik

Vorwiegend vegetabil;

10 Wertstufen;

viel Vollgetreide, Hiilsen-
friichte, Samen, Niisse,
Algen, Sojaprodukte,
kaltgeprefite Ole.

Keine: Milch, Milch-
produkte, Genufimittel,
Siilstoffe, Zucker, Honig,
Konserven, Tiefkiihlkost.

Lebensmittel aus der
gleichen Klimazone.

Einklang

mit dem Kosmos;
Bewufitseinser-
weiterung;
Gesundbheit.

Vegetarismus

Streng vegetarische
Kost

(Veganer):

Kein: Fleisch Fleisch-
produkte, Fisch, Eier,
Milch, Milchprodukte,
Honig, auch
Gebrauchsartikel
tierischer Herkunft.

Rohkistler:
zusitzlich keine
gekochte Nahrung.

Laktovegetarier:
Kein: Fleisch, Fleisch-
produkte, Fisch, Eier.

Ovolaktovegetarier:
Kein: Fleisch, Fleisch-
produkte, Fisch.

Zuriick zum gesunden
Menschenverstand;
Gesundheit und
Lebensfreude;
Stirkung der korper-
lichen Abwehr;
Verringerung der
Schadstoffaufnahme;
Schonung der natiirli-
chen Ressourcen;
Ernidhrung als Teil
der Korperkultur.

Tabelle 5.10. Makronihrstoff- und Ballaststoffzufuhr sowie kritische Nihrstoffe alternativer Kostformen auf der Basis von be-
rechneten Kostplinen

Kostform Eiweif}
(%)
Vollwert-Erndhrung 15
Vegetarische Kost 13-16
Hay-Trennkost 18
Makrobiotik 17
Empfehlungen der DGE 10-15

# Nur bei der rein veganen Kost.

Fett
(%)

31
31-35
33
32

25-30

(%) (g)
53 46
47-50 42-50
48 40
49 46

50-55 30

Kohlenhydrate Ballaststoffe ~ Kritische Néhrstoffe

Eisen, Vitamin D

Eiweifl?, Jod, Kalzium®.
Eisen, Vitamin B,?,
Bm D

Kalzium, Eisen, Jod,
Vitamin D

Eiweif’, Kalzium, Eisen,
Vitamin B,, By;, D

263
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Arzt Schwester/Pfleger
Indikation Pflege
Patientenauswahl Schulung

Uberwachung
Problemldsung

PATIENT

Diatassistentin / Okotrophologin

Organisation

Technischer Assistent

Erndhrungs-/Diatberatung
spezielle Didten/Néhrl6sungen
Supplemente

rungs- bzw. Diitberatung kann nicht durch das
Aushindigen von Broschiiren oder Diidtplidnen er-
setzt werden.

Die konventionelle Form der Beratung soll von
dem Ratsuchenden verstanden und fiir seine Er-
nihrung iibernommen werden. Eine ausschliefSlich
auf den gesundheitlichen Aspekt beschrinkte Er-
nihrungsberatung ist allerdings von nur be-
schrinktem Wert und gilt heute als unzureichend.
Alternativ beriicksichtigt eine verhaltens- bzw. be-
diirfnisorientierte Erndhrungsberatung auch die
Bediirfnisse, Motive und das soziale Umfeld der
Betroffenen und versucht ganzheitlich, die Erndh-
rungsweise als Teil des Lebens zu verstehen. Die
Beratungspraxis kann sowohl mit der Krankheits-/
Gesundheitsdiagnose als auch mit der Verhaltens-
diagnose beginnen. Erndhrungsspezifische Fakten
sind die Ergebnisse der Ernidhrungsanamnese, des
Erndhrungstagebuches (7-Tage-Ernidhrungsproto-
koll) und des Fragebogens zum Efiverhalten (z.B.
nach Pudel und Westenhofer). Die sog. Ist-Analyse
resultiert aus dem objektiven und dem subjektiven
Aspekt. Die Zieldefinition erfolgt im Vergleich zwi-
schen ,Ist“ und ,,Soll“ (d.h. dem Bedarf). Fiir eine
Erndhrungsberatung ist die Berechnung eines Er-
nihrungsmusters oder Qualititsindex hilfreich.

Das verhaltensorientierte Vorgehen ist ein Kom-
munikationsprozefl, der sowohl den Bedarf an
Nihrstoffen als auch die Bediirfnisse des Ratsu-
chenden zum Thema hat. Der errechnete Nihr-
stoffbedarf und die tatsichlichen Bediirfnisse lie-
gen gelegentlich weit auseinander. Die Indikation
fiir eine Erndhrungsberatung besteht, wenn Bedarf
und Bediirfnisse nicht iibereinstimmen und sich
daraus gesundheitliche Probleme ergeben kdnnen
oder ergeben haben. Idealerweise bringt eine Er-
ndhrungsberatung das Efiverhalten mit den Erndh-
rungsempfehlungen in Einklang.

Bei entsprechender Zielsetzung und Diagnose
ist die Wahl der Erndhrung und die Festsetzung
einer Diit meist ohne grofle Probleme moglich.

Untersuchung/Uberwachung
Sterile Zubereitung von Infusions-
lésungen

Datenerfassung

Abb. 5.1. Struktur eines
Erndhrungsteams

Der Nihrstoffbedarf wird individuell ermittelt.
Eine verdnderte Erndhrungsweise bedeutet fiir den
Ratsuchenden aber hiufig eine einschneidende
Verdnderung seines Lebensstils und zunéchst mog-
licherweise auch einen Verlust an Lebensqualitit.
Daraus ergibt sich das Problem der Erndhrungsbe-
ratung: Die Betroffenen kénnen oder wollen die
Erndhrungshinweise nicht befolgen. Die schlechte
~Compliance*? ist fiir den Ratsuchenden haufig
mit Schuldgefiihlen verbunden (,ich habe gesiin-
digt“), welche den Prozef} der Erndhrungsberatung
belasten oder diese sogar beenden konnen. Dies
Problem erklirt sowohl den begrenzten Erfolg ei-
ner konventionellen Beratung als auch die eher ge-
ringe Prioritit erndhrungsmedizinischer Mafinah-
men im Rahmen der &rztlichen Behandlung.

Aus Sicht der Erndhrungs-/Diitberatung gilt es,
besonders fiir die Beratung geeignete Menschen/
Patienten zu identifizieren. Erndhrungsberatung
ist kein ,,Alibi“, sondern immer Teil eines ganz-
heitlichen Vorgehens. Sind bei den Klienten/Pa-
tienten ein grundsitzliches Verstindnis fiir Ge-
sundheit nicht vorhanden oder andere Probleme
(z.B. beruflich, privat) vorrangig, sollte zumindest

% ,Compliance*: Ausmafl der Ubereinstinmung zwischen
medizinischen Empfehlungen und dem individuellen Ge-
sundheitsverhalten (z.B. Erndhrungsverhalten, Medikamen-
teneinahme, Lebensstilinderung). Der Wert der ,,Compli-
ance® ist fiir den Einzelnen nur zum Teil direkt kontrollier-
bar (z.B. auf der Waage). In den meisten Fillen (z.B. bei
der Behandlung von Fettstoffwechselstérungen) wird die
Sinnhaftigkeit einer diitetischen Mafinahme (z.B. einer
fettarmen Erndhrung) fiir den Patienten kaum nachvoll-
ziehbar. Zu den Diitspezifischen Bedingungsfaktoren einer
schlechten ,,Compliance“ gehort der hohe Komplexitits-
grad der Behandlungsvorschriften, die zum Teil einschnei-
dendern Verhaltensreglementierungen sowie die unglinstige
Symtomkontingenz (d.h. es kommt bei vielen Didten zu
keiner Verstirkung im lerntheoretischen Sinne). Zu den
digtspezifischen Bedingungsfaktoren kommen individuelle
(Kognition, subjektive Bewertung =,health belief, Emoti-
on) und familidre (z.B. bei Kindern und Jugendlichen) Be-
dingungsfaktoren.



eine individuell konzipierte Erndhrungsberatung
zunichst zuriickgestellt werden.

Zur Vermeidung eines Miflerfolgs ist es deshalb
wichtig, zu Beginn der Beratung gemeinsam mit
dem Ratsuchenden sowohl den Stellenwert des Es-
sens und dessen soziale Einbindung abzukldren als
auch eine Ernihrungserhebung anhand eines Er-
nihrungsprotokolls durchzufithren. Die Verhal-
tensdiagnostik kldrt, wann, wo und was der Be-
troffene it und trinkt. Das Erndhrungsprotokoll
beschreibt die objektive Erndhrungssituation (i.e.
Energiezufuhr, Zufuhr an Makro- und Mikronéhr-
stoffen). Die Verhaltensdiagnose und die Auswer-
tung des Erndhrungsprotokolls ermdglichen dann
die Definition der Beratungsziele. Diese werden
einzeln festgelegt und ggf. quantifiziert. Die Ziele
werden im nichsten Schritt mit den Méglichkeiten
des Ratsuchenden verglichen und entsprechend
realistisch eingeschitzt. Aus diesem Vergleich wer-
den die notwendigen und moglichen Mafinahmen
abgeleitet. Wichtig ist in diesem Zusammenhang
die sog. ,Zielhierarchie, in der die Ziele zusam-
men mit dem Patienten dahingehend relativiert,
welchen Verhaltensaufwand sie erfordern. Sie wer-
den immer individuell formuliert und nach ihrer
Prioritit geordnet. Rigide Mafinahmen und unrea-
listische Erwartungshaltungen sind zu vermeiden.
Die Behandlungsziele stellen fiir den Ratsuchen-
den eine Herausforderung dar, sie miissen jedoch
erreichbar sein. Werden die Erndhrungsziele zu-
nidchst nah gesetzt, ist ein Erfolg fiir den Betroffe-
nen wahrscheinlicher. Es ist immer gut, wenn der
Patient sich seinen Erfolg selbst zuschreiben kann.
Nach dem Erreichen des ersten Ziels wird das
nichsthohere angestrebt. Das Erndhrungswissen
wird schrittweise und in ,kleinen Portionen“ ver-
mittelt, das ,Lernen“ systematisch aufbauend und
sinnvoll gestaltet. Die Sprache der Beratung muf}
dafiir einfach, klar, genau, interessant und persén-
lich sein. Der Patient braucht konkrete und hand-
lungsbezogene Vorschlige. Entscheidend fiir den
Erfolg einer verhaltensorientierten Erndhrungsbe-
ratung ist die langsame Entwicklung eines veridn-
derten Erndhrungs- und Efiverhaltens. Prinzip der
Erndhrungsberatung ist die Férderung der Selbst-
kontrolle. Diese ist der Fremdkontrolle (z.B. der
Forderung nach drastischen Didtmafinahmen
durch den Arzt) immer vorzuziehen. Selbstkon-
trolle beginnt mit der Selbstbeobachtung. Diese er-
laubt eine intensivere Selbstbewertung und fiihrt
zu einer kompetenten Selbstbekriftigung (,em-
powerment“). Um einen dauerhaften Erfolg zu ge-
wihrleisten, mufl der Betroffene sein Ziel selbst er-
reichen. Durch die Selbstbekriftigung und die Er-
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folgserlebnisse gelingt es, das ,neue“ Efiverhalten
kontinuierlich zu stabilisieren.

Fiir den Therapeuten gilt: Eine selbstkritische
und realistische Einschdtzung der eigenen Ansprii-
che (z.B.: Wie lebe ich selbst? Bin ich mit mir im
reinen?) ist Vorraussetzung fiir eine erfolgreiche
Erndhrungsberatung. Neben obligatem ernih-
rungswissenschaftlichem und ernidhrungsmedizini-
schen Wissen sind Kenntnisse der Erndhrungspsy-
chologie, der Soziologie, der Kommunikation und
der Gesprichsfithrung notwendig fiir eine gute Be-
ratung. Gemessen an diesem Anspruch kann der-
zeit keine der genannten Berufsgruppen alleine
eine verhaltensorientierte  Ernihrungsberatung
durchfithren. Eine erfolgreiche Ernihrungsbera-
tung ist deshalb interdisziplinar.

5.4 Patientenschulung am Beispiel
der Diabetikerschulung

Eine Beratung wird individuell oder in einer Grup-
pe durchgefiihrt. Schulungskonzepte gehen iiber
diesen Rahmen hinaus. Patientenschulung ist heute
insbesondere in der Diabetologie ein etabliertes und
grundlegendes Behandlungskonzept. Sie bedeutet
mehr als Vermittlung von Informationen tiber die
Erkrankung und deren Behandlung. Ziel der Schu-
lung ist es, dem Patienten ein moglichst hohes
Maf} an Selbstindigkeit im Umgang mit seiner Er-
krankung zu vermitteln. Dies beinhaltet auch, daf3
der Patient lernt, seine Behandlung individuell
und flexibel an die jeweiligen Gegebenheiten (z.B.
eine Anderung der Erndhrungsgewohnheiten, Frei-
zeitverhalten, Urlaub, Erkrankung) anzupassen.
Die entsprechenden Schulungsprogramme versu-
chen, den Patienten durch spezielle didaktische
und pidagogische Hilfe Fertigkeiten zu vermitteln.
Bei jugendlichen Typ I Diabetikern sind dies z.B.:
Selbstkontrolle des Stoffwechsels, Diitetik, Insulin-
therapie Insulininjektionstechniken, Adaptation
der Insulindosis, Maflnahmen bei Hypoglykidmie,
Fufipflege, Folgeschiden, Kontrolluntersuchungen,
Schwangerschaft, Vererbung, Kontrazeptiva, psy-
chosoziale Fragen, Fiihrerschein. Bei Typ-II-Diabe-
tikern mittleren Alters geht es z.B. um: Erndhrung
bei Diabetes, Ubergewicht, Hypertonie und Fett-
stoffwechselstérung, Aufkldrung iiber mikroangio-
pathische oder arteriosklerotische Folgeerkrankun-
gen, Selbstkontrolle des Blutzuckerspiegels, Harn-
zucker, Korpergewicht und Blutdruck, kérperliche
Aktivitit, Fuflpflege, Nikotinabstinenz. Die Ziele
der Schulung sind, das notige Wissen, die prakti-
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schen Fertigkeiten und die Selbstverantwortlichkeit

zu vermitteln bzw. zu entwickeln. Im einzelnen wer-

den die folgenden Themen behandelt:

o Optimaler und richtiger Einsatz der Insulinthe-
rapie,

» Konsequenzen der Insulintherapie fiir das Leben
in Familie, Schule, Beruf und fiir die eigenen
Lebensgewohnheiten,

o Erkennen und Behandeln von Komplikationen
der Insulintherapie,

o Messen der Behandlungsergebnisse und ent-
sprechend konsequentes Handeln,

« Erndhrung und Bewegung,

o Selbstbehandlung bei interkurrenten Erkran-
kungen,

» Therapieziele und Strategien, um diese zu errei-
chen,

» Kommunikation mit den Mitgliedern des Schu-
lungsteams (s. unten)

» Verstindnis und Umgang mit den didtetischen
Folgeschéden,

» unvorhergesehene und neue Probleme der Dia-
beteseinstellung,

o selbstzerstorerisches Verhalten und Strefi.

Der Unterricht wird von Schulungsschwestern fiir
Diabetiker (Diabetesberatern) und Diitassistentin-
nen erteilt. Die Schulungsprogramme sind struktu-
riert und fiir einen 5tdgigen stationdren Aufenthalt
in einem Diabeteszentrum konzipiert.

Es gibt spezielle Konzepte fiir insulinbehandelte
Typ-I- und Typ-II-Diabetiker. Programme fiir Typ-
II-Diabetiker werden auch ambulant in Arztpraxen
durchgefiihrt. Die Gruppengrofle ist auf 12 Patien-
ten festgelegt, die Zusammensetzung sollte mog-
lichst homogen sein, die Patienten sollten ge-
schlossen von Anfang bis Ende teilnehmen. Ent-
scheidend fiir den Erfolg der Diabetikerbetreuung
an Diabeteszentren ist die Bildung von sog. ,Dia-
betesteams®. Sie bestehen aus den Patienten, einem
Arzt/einer Arztin (Diabetologe/in), der Diabetes-
schulungsschwester (Diabetesberater), einem Fuf3-
pfleger und der Didtassistentin. Bei Bedarf werden
weitere Spezialisten (Gynikologe, Geburtshelferin,
Augenarzt, Nephrologe, Psychologe) hinzugezogen.
Dabei sollte jedes einzelne Mitglied in die Lage
versetzt werden, das Diabetesteam zu fithren. Der
Erfolg und der Wert von strukturierten Patienten-
schulungen ist wissenschaftlich gut belegt. Die
Programme werden regelmiflig einer Qualititssi-
cherung unterzogen. Spezielle Schulungspro-
gramme gibt es z.B. auch fiir Patienten mit Blut-
hochdruck oder Zgliakie. Es ist notwendig, zu-
kiinftig weitere Schulungsprogramme fiir die Be-

handlung anderer erndhrungsabhingiger bzw. -re-
levanter Erkrankungen zu entwickeln.

5.5 Didtetik-Diatkatalog

Ein Didtkatalog ist Grundlage der Erndhurng und
Diiitetik in einem Krankenhaus. Er listet, struktu-
riert und beschreibt die verschiedenen Kostfor-
men. Der hier dargestellte Didtkatalog folgt dem
Rationalisierungsschema 1990 der Deutschen Ar-
beitsgemeinschaft fiir Klinische Ernihrung und
Didtetik e.V. fiir die Erndhrung und Didtetik in
Klinik und Praxis (s. Aktuelle Erndhrungsmedizin,
19, 227-232, 1994). Das Rationalisierungsschema
ist als Grundlage fiir die Anwendung wichtiger
und hidufig gebrauchter Diidtformen im Kranken-
haus gedacht. Dieses Schema enthilt keine iiber-
holten oder pseudowissenschaftlichen Didten (wie
z.B. Ulkusdiit, Galledidt oder Herzdiit). Eine wis-
senschaftlich begriindete rationelle Didtetik ersetzt
eine aus der Erfahrung heraus entwickelte und
praktizierte Didtetik. Die klinische Didtetik hat
eine naturwissenschaftliche Grundlage.

Eine kritische Wiirdigung der dargestellten Kost-
formen ergibt, daff viele Diiten pathophysiologisch
begriindet sind und ihr Wert auch klinisch-kontrol-
liert anhand verschiedener Zielgrofien (z.B. Plasma-
lipidmuster, Erndhrungszustand, Beschwerden,
Krankheitsverlauf) belegt ist. Demgegeniiber feh-
len z.T. haufig Untersuchungen, die den prognosti-
schen Wert einer speziellen didtetischen Interventi-
on langfristig dokumentieren. Bei Fettstoffwechsel-
stérungen wird eine Umstellung der Erndhrung zu-
mindest die weitere Entwicklung der Krankheit ver-
zbgern; bei drastischer Didtumstellung kann es im
Einzelfall zu einer Regression pathologischer Befun-
de (z.B. der atherosklerotischen Plaques) und zu ei-
ner deutlichen Besserung der Symptome kommen.
Eine Reihe von Krankheitsbildern (z.B. eine Leber-
zirrhose) ist demgegentiber nur teilweise oder be-
dingt durch die Diitetik zu beeinflussen. Trotzdem
ist die Erndhrung auch hier ein wesentlicher Teil
der gesamten Behandlung. Andere Erkrankungen
(z.B. das Ulkusleiden) sind einer speziellen Ernih-
rungsbehandlung nach unserem heutigen Kenntnis-
stand nicht zuginglich und sollten auch nicht
falschlich diatetisch behandelt werden.

In dem Rationalisierungsschema sind die Kost-
formen nach Art und Hiufigkeit dargestellt. Das
Rationalisierungsschema unterscheidet 4 verschie-
dene Gruppen von Diiten:



» Vollkost/leichte Vollkost,

e energiedefinierte Diiten,

» protein- und elektrolytdefinierte Diiten,

* gastroenterologische Didten, Sonderdiéten.

Die kiinstliche Erndhrung wird in einem gesonder-
ten Kapitel (s. 5.6) behandelt. Andere Einteilungen
der Krankenernihrung unterteilen in Normalkost,
Grunddidten (d.h. Didten mit breiter Anwendung
wie z.B. die gastroenterologische Basisdidt) und
spezielle Didtformen. Diese Sicht ist durch das Ra-
tionalisierungsschema tiberholt.

Ein Didtkatalog bietet keine Anleitung fiir die
Lebensmittelauswahl. Er enthilt allgemeine Emp-
fehlungen und Richtlinien. Er formuliert die Indi-
kationen, die wissenschaftlich gesicherten Grund-
lagen sowie die Ziele der einzelnen Kostformen. Er
ist eine verbindliche Basis der erndhrungsmedizi-
nischen Behandlung und Beratung und fiir die er-
nihrungsmedizinische Praxis damit unerlifilich.
Die Umsetzung der Empfehlungen im Sinne einer
optimalen erndhrungsmedizinischen Patientenver-
sorgung obliegt in den einzelnen Krankenhdusern
den dort titigen Diitassistentinnen/en, Ernih-
rungsberaterinnen/en, Okotrophologinnen/en und
erndhrungsbeauftragten Arztinnen/en.

Etwa 75% der Krankenhauspatienten essen eine
Vollkost, 25% der ausgegebenen Essen sind spe-
zielle Didten. Im Einzelfall sind auch unabhingig
vom Diidtkatalog eine individuelle Beratung und
didtetische Versorgung des Patienten notwendig.
Schwere Allgemeinerkrankungen sind regelhaft
durch eine hohe Komplexitit gekennzeichnet. Um
die erndhrungsmedizinische Behandlung optimal
in das Gesamtbehandlungskonzept zu integrieren,
sind deshalb umfassende pathophysiologische
Kenntnisse notwendig. Dieser Didtkatalog ver-
sucht, die Didtetik in den Zusammenhang des je-
weiligen Behandlungskonzeptes zu stellen. In die-
sem Sinne werden auch andere Behandlungskon-
zepte und hiufig gebrauchte Medikamente er-
wihnt, welche wiederum Wechselwirkungen mit
der Erndhrung haben.

5.5.1 Vollkost

5.5.1.1 Vollkost

Indikation. Eine Vollkost ist fiir alle Patienten ge-
eignet, die keiner speziellen Erndhrung bediirfen.

Definition. Die Vollkost wird nach den Regeln einer
vollwertigen Erndhrung entsprechend den Emp-
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fehlungen der Deutschen Arbeitsgemeinschaft fiir
Klinische Erndhrung und Diidtetik sowie der Deut-
schen Gesellschaft fiir Ernidhrung (Leitsdtze fir
Krankenhauserndhrung) zusammengestellt. Die
Die Nihrstoffrelationen betragen 15-20% Eiweif3,
30-35% Fett und 45-55% Kohlenhydrate. Dieses
entspricht bei einer Kalorienmenge von 2200 kcal
80-105 g Eiweifl, 70-80 g Fett sowie 240-270g
Kohlenhydraten. Die Kost enthidlt etwa 10 g Linol-
sdure. Die Vollkost ist eine biologisch vollwertige
Kost. Sie deckt den tdglichen Bedarf an Makro-
und Mikrondhrstoffen (s. Tabelle 5.1) und beriick-
sichtigt die priventivimedizinischen Erkenntnisse
der Ernihrungsforschung®. Der Natriumgehalt
sollte 100 mmol bzw. der Kochsalzgehalt 6 g/Tag
nicht iibersteigen.

Ziele. Erhalt oder Verbesserung des Erndhrungszu-
standes, Prédvention von erndhrungsabhingigen
Gesundheitsschiden,

Anmerkung. Die Erndhrung wird auf 4-7 Mahlzei-
ten verteilt. Dabei entfallen auf das 1. und 2. Friih-
stiick 25%, das Mittagessen 35%, die Nachmittags-
mabhlzeit 10%, das Abendessen 20% und die Spit-
mahlzeit 10% der Gesamtenergiezufuhr. Es konnen
verschiedene Energiestufen (z.B. 2000-2200 oder
2400-2600 kcal/Tag) angeboten werden. Die Voll-
kost hat keinen therapeutischen Effekt. Tabelle 5.11
zeigt beispielhaft einen Tagesplan fiir Vollkost.

5.5.1.2 Leichte Vollkost

Indikationen. Unspezifische Intoleranzen gegen be-
stimmte Speisen und Lebensmittel. Die leichte
Vollkost ist auch bei unkomplizierten Leber-,
Galle-, Magen und Darmerkrankungen sowie im
Anschluf} an einen Kostaufbau (s. 5.5.4.2) oder bei
dlteren oder geschwichten Patienten angezeigt.

Definition. Die leichte Vollkost unterscheidet sich
von der Vollkost durch Nichtverwendung von Le-
bensmitteln oder Speisen, die erfahrungsgemifl
hdufig (bei mehr als 5% der Patienten) Unvertrig-
lichkeiten auslésen (s. Tabelle 5.12).

Ziele. Erhalt oder Verbesserung des Erndhrungszu-
standes, Meiden von Unvertriglichkeiten, Priventi-
on von Gesundheitsschidden.

’ Die Empfehlungen der Fachgesellschaften beriicksichtigen
nicht die derzeit diskutierten Zufuhrempfehlungen fiir
antioxidativ wirksame Mikrondhrstoffe (Vitamin C: 100-
150 mg/Tag oder 133-200% der DGE-Empfehlung; Vitamin
E: 36-60 mg/Tag oder 300-500%, f-Karotin: 10-20 mg/Tag
oder 144-475%; Selen: 100-200 pg/Tag oder bis zu 2000%).
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Tabelle 5.11. Beispiel einer Vollkost. (Nach DGE 1990)

Nahrungsmittel Menge pro  Beispiele fiir Menge pro  Erlduterungen
Person Anderungsméglichkeiten  Person
Trinkmilch 0,251 Sauermilchprodukt 250 g Milch und Milchprodukte sind in der
Speisequark, mager 50 g Hartkise, 30% i. Tr. 30g genannten Menge erforderlich, damit
die Tageskost ausreichend Kalzium
anbietet
Fleisch 150 g Anstelle von Fleisch 100 g Fleischsorten abwechseln, 2mal
(einschliefilich 50 g Fischfilet 120 g wdchentlich, einmal pro Monat
Aufschnitt) Eier 2 Stiick Innereien beriicksichtigen
Koch- und Streichfett 50g Als Streichfett: Butter oder Margarine,
Bratfette, Ole mit hohem Anteil an
MUFS verwenden
Brot 250 g Anstelle von Brot 100 g Vollkornbrot, Vollkornprodukte
Getreideflocken 50 g bevorzugen
Trockenmiisli 50¢g
Zucker 30g Anstelle von Zucker 10g
Marmelade oder Honig 15g
Marmelade 40 g Honig in gleicher Menge 40g
Kartoffeln 200 g Reis ungekocht 50 g Kartoffeln sind ohne Schale berechnet
Nudeln ungekocht 45 g
Frisches Gemiise 300 g
Frisches Obst 300 g Frischer Obstsaft

in gleicher Menge,

Kompott in gleicher
Menge, Trockenobst
etwa 1/3 der Menge

Anmerkung. Die Erndhrung sollte auf 4-7 Mahlzei-
ten verteilt werden. Eine leichte Vollkost entspricht
der gastroenterologischen Basisdidt oder der
Schonkost. Sie hat keinen therapeutischen Effekt.
Als leicht verdauliche Kost kann sie Endstufe eines
Kostaufbaus sein. Die Konzeption der leichten
Vollkost ist empirisch.

5.5.1.3 Passierte leichte Vollkost

Indikationen. Beeintrichtigung und Erkrankung im
Bereich des oberen Verdauungstrakts (Zahnverlust,
Stomatitis, Stenosen, postoperativ, reduzierter All-
gemeinzustand).

Definition. s. Leichte Vollkost, 5.5.1.2.

Ziele. Erhalt oder Verbesserung des Erndhrungszu-
stands, Meiden von Unvertriglichkeiten, Pradventi-
on von Gesundheitsschiden.

5.5.1.4 Fliissige leichte Vollkost
(fliissige Kost oder feinst homogenisierte,
fliissige und sdurearme Kost)

Indikationen. Behinderung der Nahrungsaufnahme
und -passage durch Erkrankungen im Mund-, Ra-

chen-, Larynx-, Pharynx- und Osophagusbereich
und moglicherweise nach groflen gastrointestina-
len Operationen.

Definition. s. Leichte Vollkost, 5.5.1.2.

Ziele. Erhalt oder Verbesserung des Ernidhrungszu-
standes, Meiden von Unvertréglichkeiten, Praventi-
on von erndhrungsabhingigen Gesundheitsschaden.

Anmerkung. Da der Niahrstoffbedarf aufgrund des
maximal zumutbaren Fliissigkeitsvolumens und
der eingeschrinkten Nahrungsmittelauswahl bei
dieser Kostform nicht immer gedeckt werden
kann, sollte eine fliissige Kost nur voriibergehend
gegeben werden. Supplemente mit Trinknahrung
(s. 5.6) sind bei Akzeptanz mdglich und sinnvoll.
Die Erndhrung sollte auf 5 Mahlzeiten verteilt wer-
den. Diese Kostform ist nicht als Sondenkost ge-
eignet.

5.5.1.5 Ovolaktovegetabile Vollkost

Indikationen. Abneigung gegen Fleisch, Fisch sowie
Fleisch- und Wurstwaren.



Tabelle 5.12. Hiufigkeiten von Lebensmittelunvertriglichkei-
ten bei Krankenhauspatienten. (Nach DGE 1990)

Intoleranzen %

Hiilsenfriichte 30,1
Gurkensalat 28,6
Fritierte Speisen 22,4
Weifikohl 20,2
CO;-haltige Getriinke 20,1
Griinkohl 18,1
Fette Speisen 17,2
Paprikagemiise 16,8
Sauerkraut 15,8
Rotkraut 15,8
Siiffe und fette Backwaren 15,8
Zwiebeln 15,8
Wirsing 15,6
Pommes frites 15,3
Hartgekochte Eier 14,7
Frisches Brot 13,6
Bohnenkaffee 12,5
Kohlsalat 12,1
Mayonnaise 11,8
Kartoffelsalat 11,4
Gerduchertes 10,7
Eisbein 9,0
Zu stark gewiirzte Speisen 757
Zu heifle und zu kalte Speisen 7,6
Siiigkeiten 7,6
Weifiwein 7,6
Rohes Stein- und Kernobst 7.3
Niisse 7,1
Sahne 6,8
Paniert Gebratenes 6,8
Pilze 6,1
Rotwein 6,1
Lauch 5,9
Spirituosen 5,8
Birnen 5,6

Definition. Die Kost ist frei von Fleisch, Fleischwa-
ren, Fisch, Fischwaren. Der Eiweilanteil wird aus
Vegetabilien sowie Ei, Milch und Milchprodukten
gedeckt, der Puringehalt dieser Kost betrigt
<300 mg/Tag. Der Fettgehalt liegt unter 40%. Eine
vegane Kost hat in der Praxis einen niedrigeren
Fettanteil. Die EiweifSzufuhr liegt bei einer vegeta-
rischen Erndhrung zwischen 0,6 und 0,7 g/kg KG
und Tag. Der Phosphatgehalt dieser Kostform ist
niedrig. Eine vegetarische Vollkost ist nach den
Prinzipien der Vollkost zusammengesetzt. Sie ent-
hélt mehr Ballaststoffe als die Vollkost bzw. die
leichte Vollkost. Tabelle 5.10 zeigt die Nahrstoffre-
lationen einer vegetarischen Kost im Vergleich zu
anderen alternativen Kostformen.

Ziele. Erhalt oder Verbesserung des Erndhrungszu-
stands, Prdvention von erndhrungsabhingigen Ge-
sundheitsschiden. Verbesserung des kardiovasku-
laren Risikoprofils, Pravention der hepatischen En-
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zephalopathie bei Patienten mit einer chronischen
Lebererkrankung.

Anmerkung. Kann als purinarme Kost bei primérer
und sekundédrer Gicht bzw. Hyperurikimie (s.
5.5.2.4) und auch als fettarme Kost (s. 5.5.2.3) an-
gewendet werden. Eine ovolaktovegetabile Vollkost
ist auch zur Prédvention einer hepatischen Enze-
phalopathie bei klinisch stabilen Patienten mit ei-
ner Leberzirrhose geeignet (s. 5.5.3.4 und 5.5.4.7).
Da diese Kostform nicht ,eiweifldefiniert ist, ist
sie nicht zur Behandlung der hepatischen Enze-
phalopathie geeignet. Sie kann diagnostische Diit
bei fleischfreier Erndhrung sein (z.B. zur Diagnose
okkulter gastrointestinaler Blutungen). Bei ausrei-
chender und abwechslungsreicher Kost deckt eine
ovolaktovegetabile Erndhrung den Makro- und Mi-
krondhrstoffbedarf vollstindig. Abhingig von der
Form und Strenge des Vegetarismus konnen aber
die Zufuhr bzw. die Resorption einiger Nihrstoffe
unterhalb der empfohlenen Werte liegen. Poten-
tielle Gefahren einer streng vegetarischen Kost be-
treffen die folgenden Nahrstoffe: Vitamin B,,, Ei-
sen (cave: weitere Verschlechterung der Eisenre-
sorption durch im Tee enthaltene Tannine), Jod,
Vitamin D und Kalzium*.

Tabelle 5.10 zeigt die kritischen Nihrstoffe bei
vegetarischer Erndhrung. Mangelzustinde werden
nur bei einseitiger Lebensmittelauswahl beobachtet
und kénnen durch den gleichzeitigen Verzehr ver-
schiedener pflanzlicher Produkte vermieden wer-
den. In der Praxis ist eine Einteilung in 4 Lebens-
mittelgruppen (I: Getreide und Cerealien, II: Hil-
senfriichte, III: Niisse und Samen, IV: Gemiise und
Obst) hilfreich. In der Gruppe I sind die Aminoséu-
ren Lysin und Threonin, in der Gruppe II Methionin
und Tryptophan, in der Gruppe III Lysin und in der
Gruppe IV Methionin limitierend. Durch eine rich-
tige Mischung dieser Gruppen kénnen die ,,Nach-
teile“ der einzelnen Gruppe ausgeglichen werden.
Damit kann eine Komplementierung der Ernih-
rung erreicht werden. In der Praxis werden fiir ei-
nen Erwachsenen jeweils pro Tag 1 Portion aus
den Gruppen II und III, 7 Portionen aus den Grup-
pen 4 und 5 Portionen aus der Gruppe I empfohlen.
Dazu kommen 2 Portionen Milch und Milchpro-

* Bei nach lingerer Diitpraxis nachgewiesenem Mangel wer-
den diese Nihrstoffe in bedarfsgerechten Mengen substitu-
iert: z.B. Vitamin B;, als z.B. Cytobion, 1 Tbl enthilt
300 ug Cyanocobalamin; Eisen z.B. als Eisen-II-glyconat,
z.B. Losferron Brausetabletten, 1 Tbl entspricht 80 mg
Fe**; Jod z.B. als Jodid 100, 1 Tabl enthlt 100 pg; Vitamin
D als Calcitriol z. B. Rocaltrol, 1 Kps enthilt 0,25 pg; Kalzium
als Kalziumglukonat, z.B. Calcipol-Brausetabletten, 1 Tbl
enthilt 1000 mg Kalziumglukonat.
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dukte. Fiir Schwangere/Stillende gelten 4 Portionen
aus den Gruppen II und III, 8 Portionen aus der
Gruppe IV und 6 Portionen aus der Gruppe I sowie
4 Portionen Milch und Milchprodukte. Aufgrund ih-
res eher niedrigen Fettanteils sowie der (bei natur-
gemifl hoher Ballaststoffzufuhr) guten Sittigung
(die Kost ist in der Praxis eher hypokalorisch) ist
eine vegetarische Erndhrung auch als Reduktions-
kost bei leichtem Ubergewicht (Adipositas Grad 1;
s. 5.5.2.1) oder bei sekundiren Fettstoffwechselsto-
rungen zur Behandlung und Privention der Athero-
sklerose (s. 5.5.2.3) geeignet.

5.5.2 Energiedefinierte Didten

5.5.2.1 Reduktionskost

Indikationen. Ubergewicht mit einem hohem gesund-
heitlichen Risiko fiir bzw. bei bereits manifestem(r)
Diabetes mellitus, Hypertonie, Hyperlipoprotein-
dmie, Atherosklerose und Hyperurikdmie. Zur Risi-
koeinschrinkung der Adipositas s. Tabelle 5.13.

Kontraindiktionen. Schwere Erkrankungen (z.B. bis
zu 8 Wochen nach einem Herzinfarkt) schlieflen
eine diitetische Gewichtsreduktion aus. Cave: Bei
Gicht keine Diiten mit einem Kaloriengehalt
<1000 kcal/Tag. Weitere mogliche Kontraindikatio-
nen sind:

Normalgewicht,

Kinder und Jugendliche,

Schwangerschaft (Ausnahme: schwere Schwanger-

schaftsgestose) und Stillperiode,

Efstorungen (,,binge eating®),
schwere Allgemeinerkrankungen,
Porphyrie,

Alter >60 Jahre(?).

Definition. Reduktion der Energie- bzw. Fettzufuhr.
Die Reduktionskost wird in 2 Energiestufen mit
1200 und 1500 kcal. angeboten. Die Nahrstoffrela-
tion betrigt: 20-25% Eiweif, 30-35% Fett, 40-50%
Kohlenhydrate, 25-35 g Ballaststoffe. Der Mikro-
nihrstoff- und Fliissigkeitsbedarf ist gedeckt.

Ziele
Zugewinn an Lebensqualitit,
Verminderung des mit der Adipositas verbunde-
nen gesundheitlichen Risikos,
langsame, kontinuierliche und dauerhafte Ge-
wichtsabnahme,
Meidung von gesundheitlichen Schiden,
Verhiitung von Ef3stérungen.

Anmerkung. Eine Adipositasbehandlung mufl sich
am Ausmaf der Adipositas und der gesundheitli-
chen Gefihrdung ausrichten. Die Indikation zu ei-
ner Reduktionskost sollte verantwortungsbewufit
gestellt werden. Die Entscheidung ist abhingig
vom Ausmafl der Adipositas (Grad 1: BMI 25-29,9
kg/m? Grad 2: BMI 30-39,9 kg/m* Grad 3: >40
kg/m?) und dem mit dem Ubergewicht assoziier-
ten Gesundheitsrisiko. Das Risiko ist wesentlich
vom Fettverteilungstyp (=w/h-Quotient) abhingig
(s. Tabelle 5.13). Ab dem 65. Lebensjahr relativiert
sich der ,Risikofaktor” Adipositas. Eine nur kurz-

Tabelle 5.13. Algorithmus zur Einschitzung des Adipositasrisikos. BMI body mass index; kg/m’, w/h-Quotient ,waist to hip

ratio, M Minner, F Frauen

Adipositasgrad BMI w/h-Quotient
(kg/m?®)

0 <25 M: </>1,00
F: </>0,85

1 25-29,9 M <1,00
F: <0,85

M: >1,00

2 >0,85

2 30-39,9 M <1,00
b <0,85

M >1,00

E: >0,85

3 =40 M: </>1,00
F: </>0,85

Weitere Risikofaktoren® Risiko®
& 0
%] 1
DI+ 1-2
%] 1-2
D+ 2-3
DI+ 3

* Hypertonie, Koronare Herzerkrankung, Diabetes mellitus, Nikotinabusus.

® Risiko=0 — 3, 0=kein Risiko, 3 =sehr groles Risiko.
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Abb. 5.2. Therapeutische Interventionen bei Adipositas

fristige und drastische Kalorienbeschrinkung
schadet dem Patienten und verspricht in der Regel
keine dauerhafte Gewichtsreduktion. Eine Redukti-
onskost mufl Teil eines ganzheitlichen Konzepts
sein, welches neben der Erndhrungsumstellung
mehr korperliche Bewegung und eine Stirkung
der persénlichen Autonomie durch Streflprophyla-
xe und Verhaltenstherapie beinhaltet (Abb. 5.2).
Eine isolierte ernihrungsmedizinische Mafinahme
(sprich z.B. Diit) ist erfahrungsgemifl wenig hilf-
reich und schadet dem Patienten.
Cave:
» gesundheitsschidigende Wirkung des ,weight
cyclings®;
» Entstehung von Efstérungen.

Das praktische Vorgehen der Adipositastherapie
ghedert sich in folgende Abschnitte:
. Arztliches Gesprich/Anamnese
- Patient
- Angehorige
» Eingrenzung der Problemkreise
- Korperliche Aktivitit
- ,»Befindlichkeit“
- Ernidhrung
i Strukturierte Behandlung mit den Themen
- Mehr Bewegung
- ,StreSprophylaxe“/Entspannung
- Fettarme Erndhrung (Reduktionsdiit).

Medikamente und operative/invasive Mafinahmen
kénnen nur in Ausnahmefillen und im Rahmen
kontrollierter Untersuchungen (z.B. Gastroplastik
bei ausgeprigter Adipositas mit BMI>40 kg/m’
und einem hohen gesundheitchen Risiko, z.B. bei

Verhalten -

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Verhaltenstherapie

ﬁ)m wel t: .\\
bl g

Prdvention

Schlaf—Apnoe-Syndrom5 ; Dexfenfluramin evtl. bei
»binge eating disorders®, keineswegs einfach als
»additive“ Behandlung) eingesetzt werden. Diagno-
stische Kriterien von Efanfillen (sog. ,binge ea-
ting"“) sind
. Essen unverhiltnismigig grofler Mengen in kur-
zer Zeit;
» Verlust der Kontrolle wiahrend des Essens;
» Drei der folgenden Kriterien:
- sehr schnell essen,
— essen bis zum Unwohlsein,
- essen grofler Mengen auch ohne Hungerge-
fithl und ohne geplante Mahlzeiten,
- alleine essen,
- Angstlichkeit, Langeweile,
Ausléser der Eflattacke,
- Schuldgefiihle, Abscheu oder Depressionen
nach einer Effattacke;
i stindiger Kampf gegen die Efstorung;
» Effattacken mindestens 2mal/Woche iiber 6 Mo-
nate;
» die Kriterien einer Bulimia nervosa werden
nicht erfiillt.
(Nach DSM 1V, 1993)

Depression  als

® Die Indikation fiir eine Gastroplastik ist nicht allein vom
AusmaB der Adipositas, deren Dauer und der Erfolglosig-
keit konservativer Maflnahmen abhingig. Die individuelle
Entscheidung sollte entsprechend den Empfehlungen der
NIH-Konsensuskonferenz durch ein multidisziplindres
Team (bestehend aus Internisten, Chirurgen, Psychiatern,
Erndhrungsmedizinern) getroffen werden. Eine lebenslange
medizinische Uberwachung muf sichergestellt sein. Dieses
gilt um so mehr, da die langfristigen gesundheitlichen
Konsequenzen unklar und mogliche Schiden (z.B. das
Auftreten von Mangelzustinden oder Effstorungen) berich-
tet worden sind. :



272

M.J. Miiller und H. Przyrembel

Ein seriéses Behandlungskonzept ist langfristig am-
bulant durchzufiihren. Fiir einen lidngerfristigen
(d.h. iber 2-5 Jahre) Erhalt des Kérpergewichts
ist eine Weiterbetreuung der Patienten unerliflich.
Die Adipositastherapie ist fiir den Betroffenen und
seinen Arzt meist eine lebenslange Behandlung.
»Crash-Didten“ sind obsolet. Bei Kalorienmengen
unter 1200 kcal/Tag ist eine ausgewogene Nihrstoff-
relation nicht mehr gewihrleistet. ,,Crash-Diiten“
dienen auch nicht dem notwendigen ,,Umlernpro-
zefR“ der Patienten. Niedrigstkaloriendiiten
(=,very low caloric diets“=VLCD oder ,very low
energy diets“=VLED) enthalten weniger Kalorien
als eine konventionelle Reduktionskost (i.e. 400-
800 kcal/Tag). Diese Didten werden kommerziell her-
gestellt, sie entsprechen nicht den normalen Ernih-
rungsgewohnheiten. Die Zusammensetzung der
VLED’ ist im § 14a der Diidtverordnung sowie ge-
méfl Richtlinie 96/8/EG geregelt (s. Tabellen 5.14
und 5.15). Die Zufuhr an Mikron#hrstoffen und Mi-
neralstoffen entspricht den Empfehlungen der Deut-
schen Gesellschaft fiir Erndhrung fiir eine ausgewo-
gene und isokalorische Erndhrung. Genaue Bedarfs-
zahlen fiir eine hypokalorische Erndhrung sind nicht
bekannt. VLED’s diirfen nur unter drztlicher Aufsicht

Tabelle 5.14. Anforderungen an diitetische Lebensmittel fiir
Ubergewichtige (§ 14a DidtVO)

1. Der physiologische Brennwert darf 420 k] oder
100 kcal pro 100 g des verzehrfertigen Lebensmittels
und 1675 k] oder 400 kcal pro Mahlzeit, bei Tagesra-
tionen 5025 k] oder 1200 kcal nicht iiberschreiten.

2. Der Gehalt an Eiweif3 darf 25 g pro Mahlzeit, bei Ta-
gesrationen 50 g nicht unterschreiten; der Eiweiflanteil
mufl iiberwiegend aus hochwertigem tierischem Eiweif§
oder diesem biologisch gleichwertigem Eiweifd bestehen.

3. Der Gehalt an essentiellen Fettsduren darf 3 g pro
Mahlzeit. bei Tagesrationen 7 g, berechnet als Linol-
sdure, nicht unterschreiten.

4. Der Gehalt an verwertbaren Kohlenhydraten darf 20 g
pro Mahlzeit, bei Tagesrationen 90 g, davon jeweils
héchstens die Hilfte Laktose, nicht unterschreiten.

5. Der Gehalt an nachstehenden Vitaminen und Mineral-
stoffen darf folgende Mengen nicht unterschreiten:

Mahlzeit — Tagesration

Vitamin A (Retinol) 0,3 mg 0,9 mg
Vitamin B, 0,5 mg 1,6 mg
Vitamin B, 0,7 mg 2,0 mg
Vitamin Bg 0,6 mg 1,8 mg
Vitamin C 25 mg 75 mg
Vitamin D 0,8 ug 2,5 pug
Vitamin E (a-Tocopherol)

oder a-Tocopherol-Aquivalente 4 mg 12 mg
Kalzium 300 mg 800 mg
Eisen 6 mg 18 mg

und nicht linger als 12 Wochen angewendet werden.

Vor wiederholtem und unkontrolliertem Gebrauch

wird gewarnt. Es ist auf eine ausreichende und kalo-

rienfreie Fliissigkeitszufuhr (Kaffee, Tee, Mineral-
wasser) zu achten (>1,5 I/Tag). Obsolet sind Obst-
und Reistage sowie eine Nulldiit oder das modifi-
zierte Fasten. Fiir die Langzeitbehandlung ist eine
fettarme Erndhrung anzuraten (s. 5.5.2.3).

Fir die Evaluierung von Programmen zur Ge-
wichtsreduktion gelten heute strenge Kriterien:

» Langfristiger Gewichtsverlust:

1 Jahr und ldnger, 25% des Korpergewichts, Re-
duktion um 1 BMI-Einheit und mehr.

» Verbesserung der mit dem Ubergewicht assozi-
ierten Erkrankungen bzw. Risikofaktoren wie
Bluthochdruck, Hypercholesterinidmie, Hypertri-
glyzeriddmie, Hyperglykdmie, Diabetes mellitus
Typ L1 (b).

» Verbessertes Gesundheitsverhalten: regelmifiige
Erndhrungsprotokolle mit Beleg des Verzehrs
gemédfl den Empfehlungen zur ,gesunden“ Er-
nihrung; regelmiflige korperliche Aktivitit,
d.h. tgl. 1/2 Stunde spazieren gehen, aerobe Be-
lastung an 4 Tagen/Woche.

» Regelmiflige drztliche Konsultationen: minde-
stens 1/]Jahr.

» Uberwachung und Erfassung gegenteiliger Ef-
fekte wie z.B. Auftretende Efstérungen, Gallen-
steinleiden usw.

5.5.2.2 Kost bei Diabetes mellitus

Verschiedene Energiestufen: kann auch als salz-
arme oder eiweifldefinierte Diit zubereitet werden.

Indikationen. Diabetes mellitus Typ I und II.

Definition. Die Nahrstoffrelation betrigt 15-20%
Eiweifl, 30-35% Fett und 50-55% Kohlenhydrate.
Eine Diabetesdiit wird iiber mindestens 6 Mahlzei-
ten (3 Hauptmahlzeiten, 3 Zwischenmahlzeiten)
verteilt. Der Anteil an Mono- und Disacchariden
wird auf 30 g/Tag (10% der Energiezufuhr), der
Milchzuckeranteil auf 12-25g Laktose begrenzt.
Bevorzugt werden komplexe Kohlenhydrate und
ballaststoffreiche Nahrungsmittel (wiinschenswer-
ter Ballaststoffanteil ca. 30 g/Tag oder 20g/
1000 kcal/Tag; Eiweilzufuhr: 0,8 g/kg KG/Tag).

Ziele

» Einstellung bzw. Verbesserung des Glukosestoff-
wechsels unter Beriicksichtigung der iibrigen Ri-
sikofaktoren (Lipidstoffwechsel, Blutdruck, s. Ta-
belle 5.16). Die Einstellkriterien sind bei Schwan-
geren strenger, bei dlteren Menschen liberaler.



Tabelle 5.15. Energiegehalt sowie Zufuhr von Makro- und Mikronihrstoffen sowie ,,Niedrigst-Kalorien-Didten“ im Vergleich

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

zu Empfehlungen der DGE fiir Erwachsene zwischen 25 und 50 Jahren

Empfehlungen Konventionelle MODIFAST®
der DGE Reduktionskost
(1200 keal) 4B. (600 kcal) 5 B. (750 keal) 6 B. (900 kcal)

kcal 1206 594 742 890
Protein (g) 0,8 g/kg KG 67 67 83 100
Protein (%) 12-13 23 46 46 46
Fett (g) 44 10 12 120
Fett (%) 25-30 34 14 14 14
Kohlenhydrate (g) 127 60 75 90
Kohlenhydrate (%) 50 43 39 39 39
Ballaststoffe (g) =230/Tag bzw. 26 - - -

12,5/1000 kcal
Natrium (mg) 550 1342 1328 1660 1992
Kalium (mg) 2000 3233 2688 3600 4032
Magnesium (mg)) 350/300 284 368 460 552
Kalzium (mg) 900 695 1088 1360 1632
Phosphor (mg) 1400 1138 1088 1360 1632
Eisen (mg) 10/15 14 33 42 50
Jod (pg) 200 27 - - -
Zink (mg) 15/20 3 = = =
Vitamin A/Retinol-
Aquivalent (mg) 1,0/0,8 0,4 0,6 0,8 0,9
Vitamin D (pg) 5 0,6 1,8 2,2 2,6
Vitamin E (mg) 12 18 16 20 24
Folsédure (pg) 300 (150) 244 531 664 797
Vitamin B, (mg) 1,3/1,1 1,1 2,1 34 4,0
Vitamin B, (mg) 1,7/1,5 1,5 2,7 3,4 3,6
Vitamin Bg (mg) 1,8/1,6 2,4 2.4 3,0 3,6
Vitamin C (mg) 75 183 100 125 150

' Verhinderung bzw. Verzégerung des Auftretens
diabetischer Spitschiden (z.B. Vermeidung der
glomerulédren Hyperfiltration der Niere) und da-
mit Senkung der Mortalitit.

» Bedarfsgerechte, die préventivmedizinischen
Kenntnisse beriicksichtigende Erndhrung und
Gewichtskonstanz bei Typ-I-Diabetikern und
normalgewichtigen  Typ-II-Diabetikern.  Ge-
wichtsreduktion bei {ibergewichtigen Typ-II-Dia-
betikern. Angestrebter BMI bei Ménnern <25, bei
Frauen <24 kg/m?. Normales Wachstum und nor-
male Entwicklung bei Kindern und Jugendlichen.

» Verbesserung der Lebensqualitét.

Anmerkung. Gesunde Erndhrung ist ein Teil der Dia-
betestherapie. Angesichts der Fortschritte der Insu-
lintherapie und Diabetikerschulung ist die Bedeu-
tung der Erndhrung und der Diit fiir den Diabeti-
ker zunehmend relativiert worden. Die Wertigkeit
einzelner didtetischer Prinzipien ist bei Typ-I- und
Typ-1I-Diabetikern unterschiedlich (Tabelle 5.17).
Wihrend fiir den iibergewichtigen Typ II(b)-Diabe-
tiker Energie- und Fettreduktion im Vordergrund
stehen, bleiben fiir den Typ 1 Diabetiker die Regeln

einer ,gesunden“ Erndhrung. Modifikationen sind
bei Komplikationen (z.B. Nephropathie) moglich
und sinnvoll. Die Erndhrungstherapie muf§ das Ge-
samtkonzept der Diabetestherapie beriicksichtigen.
Gesunde Ernihrung und Didt sind Teil der Diabeti-
kerschulung. Eine ,isolierte“ Ernidhrungsberatung
ist fiir Diabetiker nicht geeignet.

Eine ,.konventionelle“ Diabetesdiét wird bei Typ-
I-Diabetikern individuell berechnet und verordnet.
Sie wird so flexibel wie moglich an die Wiinsche
und Bediirfnisse der Patienten angepafit. Eine Dia-
beteskost ist im Hinblick auf den Energiegehalt
und den Kohlenhydratanteil eindeutig definiert.
Fiir die Schitzung des Kohlenhydratanteils in der
Diit des Typ-I-Diabetikers werden im deutschspra-
chigen Raum Broteinheiten (= BE) oder Kohlenhy-
drataustauscheinheiten (=KHE) benutzt, die einer
Kohlenhydratmenge von 10-12 g entsprechen (s. Ta-
bellen 5.18-5.20, s. S. 276-277). Diese Einheiten sind
Schitzgroflen, welche insulinbehandelten Diabeti-
kern die Portionierung von kohlenhydrathaltigen
Lebensmitteln sowie die Berechnung der Insulindo-
sis erleichtern. Da die Varianz des Kohlenhydratge-
halts in Lebensmitteln hoch ist (bis zu 30%), dienen
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Tabelle 5.16. Zielgroflen der Diabeteseinstellung

Blutzucker
Niichtern/priprandial
mg/dl 80-110 111-140 > 140
mmol/l 4,4-6,1 6,2-7,8 >7,8
Postprandial
mg/dl 100-145 146-180 >180
mmol/l 5,5-8,0 8,1-10,0 >10,0
Glykosyliertes Hb (% Hb)® <+3SD°® 3SD-5SD >58D
HbA;. % Hb® <6,5° 6,5-7,5 >7,5
HbA, % Hb*® <8,0° 8,0-9,5 >9,5
Gesamtserumcholesterin
mg/dl <200 200-250 >250
mmol/l <5,2 . 52-65 >6,5
Niichternserumtriglyzeride®
mg/dl <150 150-200 >200
mmol/l <1,7 1,7-2,2 >2,2
Body-Mass-Index
kg/m*
minnlich <25,0 25,0-27,0 > 27,0
weiblich <24,0 24,0-26,0 >26,0

* Als Standardabweichung dargestellt, da die Normalwerte unterschiedlich sind.

® Siehe Text iiber Warnungen im Hinblick auf unbemerkte Hypoglykdmien. SD = Standardabweichungen.
¢ Angenommener Normalbereich <6,0%, Assays kénnen unterschiedlich sein.

d Angenommener Normalbereich <7,5%, Assays konnen unterschiedlich sein.

¢ Triglyzeride konnen zum Screening postprandial abgenommen werden.

Tabelle 5.17. Prinzipien der Diitetik bei Patienten mit einem Diabetes mellitus

Energierestriktion
Fettrestriktion

Festlegung der Eiweifizufuhr

auf 0.8 g/kgx Tag
Eiweif8restriktion
Kochsalzbeschrinkung

Hiufige Mahlzeiten

Tagesplan

Zusitzliche Erndhrung bei
Muskeltitigkeit

Wechselwirkung von

Medikamenten und Erndhrung

Sehr wichtig
Sehr wichtig

bei beginnender Nephropathie

bei manifester Nephropathie
bei Hypertonie

Im Rahmen der Empfehlungen fiir
eine gesunde Erndhrung wichtig

Im Rahmen der Empfehlungen fiir
eine gesunde Erndhrung wichtig

Wichtig

obsolet

Im Rahmen der Empfehlungen fiir
eine gesunde Erndhrung wichtig

bei beginnender Nephropathie

bei manifester Nephropathie
bei Hypertonie

Wichtig

Relativ wichtig abhingig vom
Behandlungsregime,

bei intensivierter
Insulintherapie unwichtig,
bei konventioneller
Insulintherapie wichtig.

Relativ wichtig

Relativ wichtig




Kohlenhydrataustauscheinheiten lediglich der Ori-
entierung. Im Rahmen der Diitetik fiir ibergewich-
tige und nicht mit Insulin behandelten Typ-II-Dia-
betiker sind sie ohne Wert. Der sog. ,glykdmische
Index“ kohlenhydratreicher Nahrungsmittel hat
sich in der praktischen Didtfithrung gegeniiber
dem Nahrungsmittelaustausch nach tiblichen Koh-
lenhydrataustauschtabellen nicht bewihrt.

Bei Umstellung der korperlichen Aktivitdt eines
Diabetikers sind die Dosierung des Insulins und
gleichermaflen der Nahrstoffbedarf neu zu berech-
nen. Der Fettanteil der Diabetesdidt ist begrenzt,
als Streich- und Kochfette werden linolsdurereiche
Fette eingeplant (gesittigte Fette plus trans-Fettsiu-
ren <10%, mehrfach ungesittigte Fette bis zu 10%,
einfach ungesittigte Fette bis zu 15% Gesamtkalo-
rienanteil, Cholesterin um 300 mg/Tag wiinschens-
wert, 100 mg/1000 kcal ideal). Kommt es bei Diabe-
tikern trotz Einstellung des Glukosestoffwechsels zu
keiner Besserung des Plasmalipidmusters, mufi eine
moglicherweise gleichzeitig bestehende primire
Hyperlipoproteindmie ausgeschlossen werden.

Die Alkoholmenge wird in der Berechnung der
Diit beriicksichtigt. Sie sollte 20 g/Tag nicht iber-
schreiten. Eine Alkoholkarenz ist zu empfehlen fiir
Patienten, welche medikament6s (cave: Hypoglyka-
mie bei gleichzeitiger Therapie mit Sulfonylharn-
stoffen) behandelt werden, bei Patienten mit einer
Hypertriglyzeriddmie, Hypertonie und bei schlecht
eingestellten Diabetikern wihrend der Neueinstel-
lung. Alkoholkarenz ist dariiber hinaus bei iiberge-
wichtigen Diabetikern wiinschenswert. Bei Hyperto-
nie wird die Diabetesdiit als Reduktions- und natri-
umarme Kost (<6 g NaCl/Tag), bei Nephropathie mit
einer zusitzlichen Eiweifldefinition bzw. -restriktion
auf 0,6 bzw. 0,4 g/kg KG/Tag) bei Fortschreiten der
Nierenerkrankung unter gleichzeitiger Kalium-
und Phosphateinschrinkung konzipiert (s. 5.5.3).
Bei iibergewichtigen Diabetikern und Patienten
mit Hyperlipiddmie (Typ IIb, Typ IV) ist zunéchst
eine Reduktionskost indiziert (s. 5.5.2.1). Bei hohen
Triglyzeridspiegeln und gleichzeitig niedrigem
HDL-Cholesterin ist eine Fettreduktion (<30% der
Energiezufuhr) und die Gabe von ws-Fettsduren
(>6 g/Tag) moglich. Bei Chylomikrondmie sind eine
sehr fettarme Erndhrung (10-20% der Energiezu-
fuhr) und ein voriibergehender LCT/MCT-Aus-
tausch sinnvoll. Zur Erndhrungstherapie im Rah-
men einer kiinstlichen Erndhrung von Diabetikern
s. 5.6. Bei schwangeren Diabetikerinnen ist auf eine
addquate Gewichtszunahme zu achten. Diese betrégt
bei einem ,,Ausgangs-BMI“ <20 kg/m’, 12-18 kg, bei
einem BMI von 20-25 kg/m? 11,5-16 kg, bei einem
BMI von 26-30 kg/m?® 7-11,5 kg und bei einem BMI
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>30 kg/m® <6 kg. In der Stillperiode besteht ein
Mehrbedarf von +500 kcal/Tag.
Allgemeine Ernihrungsempfehlungen fiir Diabe-
tiker sind:
angemessene Energieaufnahme, BMI <25 kg/m®
Fettzufuhr: 30-35% der Energie, gesittigte FS
<10%, einfach ungesittigte FS >10%, mehrfach
ungesittigte FS bis zu 10%,
Eiweiflzufuhr: 0,8 g/kg KG/Tag, Zulage bei Kin-
dern, Schwangeren und Stillenden (Cave: Mi-
kroalbuminimie),
KH-Zufuhr; >50% der Energie, komplexe KH be-
vorzugen, Beschrinkung einfacher Zucker (30 g/
Tag), Ballaststoffe 1 (,,]6sliche®) 20 g/1000 kcal,
Alkohol (Cave: Insulin-, Sulfonylharnstoffbe-
handlung, Hypertonie, Gicht, Hypertriglyzerida-
mie, instabile Stoffwechsellage).

Eine Diabetesdiit wird aus Lebensmitteln des allge-
meinen Verzehrs hergestellt. Kalorienfreie Siif8stoffe
kénnen benutzt werden. Diitetische Lebensmittel
fiir Diabetiker (nach § 12 der Didtverordnung) sind
kein notwendiger Bestandteil einer Diabetesdit®.

® Das Prinzip der diitetischen Lebensmittel fiir Diabetiker

ist der Austausch des Saccharoseanteils gegen Zuckeraus-

tausch- (Sorbit, 0,5; Mannit, 0,7; Xylit, 1,0; Isomalt, 0,5;

Maltit, 0,7; Cactit, 0,4) bzw. Zuckerersatz- oder Siif8stoffe

(Saccharin, 300; Cyclamat, 30; Aspartam, 200; Acesulfam-

K, 200). Die angegebenen Zahlen geben die relative Siifi-

kraft im Vergleich zur Saccharose an.

Definition: Diitetische Lebensmittel (§ 1 Didt VO)

(1) Distetische Lebensmittel sind Lebensmittel, die fiir
eine besondere Erndhrung bestimmt sind.

(2) Lebensmittel sind fiir eine besondere Erndhrung be-
stimmt, wenn sie

1. den besonderen Erndhrungserfordernissen folgender
Verbrauchergruppen entsprechen:

a) bestimmte Gruppen von Personen, deren Verdau-
ungs- oder Resorptionsprozef oder Stoffwechsel
gestort ist oder

b) bestimmter Gruppen von Personen, die sich in
besonderen physiologischen Umstinden befinden
und deshalb einen besonderen Nutzen aus der
kontrollierten Aufnahme bestimmter in der Nah-
rung enthaltener Stoffe ziehen konnen, oder

¢) gesunder Siuglinge oder Kleinkinder,

2. sich fiir den angegebenen Ernihrungszweck eignen
und mit dem Hinweis darauf in den Verkehr ge-
bracht werden, dafl sie fiir diesen Zweck geeignet
sind, und

3. sich auf Grund ihrer besonderen Zusammensetzung
oder des besonderen Verfahrens ihrer Herstellung
deutlich von den Lebensmitteln des allgemeinen Ver-
zehrs unterscheiden.

(3) Diitetische Lebensmittel sind auch:

1. Kochsalzersatz

2. Fruktose, Mannit, Sorbit und Xylit als Zuckeraus-
tauschstoffe,

3. dié nach § 8 Abs. 1 zugelassenen Siifistoffe.
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Tabelle 5.18. Kohlenhydrataustauschtabelle fiir Patienten mit einem Diabetes mellitus

Brot:
25¢g
g

Britchen, Weifibrot

Grahambrot, Roggenbrot, Weizenmischbrot,
Weizenvollkornbrot

Roggenvollkornbrot

Kniickebrot

Zwieback ohne Zuckerzusatz

[l
v o W
s o9 Og

Cerealien:

20 g Getreidekorner

20 g Haferflocken

15 g Reis

20 g Weizengriefl

15 g Weizenmehl Type 405
15 g Maisstirke

20 g Teigwaren

15 g Puddingpulver

Gemiise:
Volle KHE-Berechnung auf:
110 g Erbsen
140 g Rote Riiben
70 g Maiskoérner
190 g Mais mit Kolben
170 g Dicke Bohnen
50 g Weifle Bohnen, gekocht
40 g Gelbe/griine Linsen, gekocht
75 g Linsen, gekocht

Kartoffeln:
80 g Kartoffeln
50 g Kartoffelknddel

Milch:
250 g Milch, Dickmilch, Buttermilch, Kefir

Molke, Joghurt

Ubliche Portionen bis ca. 200 g ohne BE-Anrechnung:

Obst:
90g
110 g
180 g
130 g
90 g
130 g
60 g
140 g
190 g
210 g
160 g
100 g
150 g
120 g
120 g
100 g
120 g
180 g
0g
110 g
200 g
150 g
10 g
100 g
120 g
260 g
70 g

Ananas

Apfel mit Schale
Apfelsine mit Schale
Aprikosen mit Stein
Banane mit Schale
Birne

Blaubeeren

Brombeeren

Erdbeeren

Himbeeren
Holunderbeeren
Honigmelone mit Schale
Johannisbeeren, rot
Johannisbeeren, schwarz
Kirschen, sauer mit Stein
Kirschen, siiff mit Stein
Kiwi

Mandarinen

Mirabellen mit Stein
Nektarinen mit Stein
Pampelmuse mit Schale
Pfirsich mit Stein
Pflaumen mit Stein
Reneclauden mit Stein
Stachelbeeren
Wassermelone mit Schale
Weintrauben

Obstsaft (ohne Zuckerzusatz):
100 ml Apfelsaft

140 ml Grapefruitsaft

100 ml Orangensaft

Zuckeraustauschstoffe:
12 g Fruchtzucker
12 g Sorbit

Diabetiker-Konfitiire:
25 g Konfitiire mit Zuckeraustauschstoffen
40 g Konfitiire mit Zuckeraustauschstoffen
und Siilstoffen

Artischocken. Avocado, Auberginen, Bambussprossen, Bleichsellerie, Blumenkohl, griine Bohnen, Bohnenkeimlinge, Brokko-
li, Chinakohl, Chicorée, Champignons, Eisbergsalat, Endivien, Feldsalat, Fenchel, Gurken, Griinkohl, Karotten, Knollensel-
lerie, Kohlrabi, Kopfsalat, Kiirbis, Lauch, Mangold, Paprikaschoten, Palmito, Pfifferlinge, Radiccio, Radieschen, Rettich, Rha-
barber, Rosenkohl, Rotkohl, Sauerkraut, Schwarzwurzeln, Spargel, Spinat, Steckriiben, Steinpilze, Stielmus, Tomaten,

Weiflkohl, Wirsing, Zucchini, Zwiebeln.

Bedenken bestehen besonders gegeniiber energie-
und fettreichen Lebensmittelprodukten fiir Diabeti-
ker (z.B. Diabetikerschokolade), deren Nachteile
durch die Verwendung von Zuckeraustauschstoffen
nicht aufgewogen werden. Bei ,intraktablen“ Ein-
stellungsproblemen wurden frither sog. ,Haferta-
ge“ bzw. eine ,Haferdiidt” durchgefiihrt. Diese Kost-
form enthilt eine definierte Kohlenhydratmenge
(z.B. 120-200 g KH, 10-17 BE oder KHE) iiberwie-
gend in Form von Hafergriitze, Haferflocken, Hafer-

mehl (mit Obst (z.B. mit ungezuckertem Kompott)
»gesifit® oder ,pikant (z.B. mit Tomate) ge-
wiirzt“). Diese Kost ist nicht bedarfsdeckend und
nur zur ,Neueinstellung® der Stoffwechsellage vor-
tibergehend anwendbar.

Diabetiker miissen gezielt im Hinblick auf ihre
medikamentdse Behandlung beraten werden. Die
Tabellen 5.21 und 5.22 zeigen mogliche Stoffwech-
selwirkungen und Nebenwirkungen. der medika-
mentdsen Diabetesbehandlung. Tabelle 5.23 gibt
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Tabelle 5.19. Konventioneller Didtplan fiir Diabetiker. E Eiweif}, F Fett, KH Kohlenhydrate, KHE Kohlenhydrataustauschein-

heiten

Energiegehalt:
Mabkrondihrstoffe:

KHE-Verteilung:
1. Frithstiick

2. Friihstiick
Zwischenmahlzeit
Mittagessen
Zwischenmahlzeit
Abendessen
Spiitmahlzeit

10 KHE 12 KHE 15 KHE
1200 kcal 1400 keal 1600 kcal
60 g E 65gE 70 g E
45 g F 50 g F 50 g F

130 g KH 155 g KH 190 g KH

2 KHE 21/2KHE 31/2KHE
112KHE 2 KHE 2 KHE
2 KHE 3 KHE 3 KHE
11/2KHE 11/2KHE 21/2KHE
2. KHE 2@ 'KHE 3 KHE
1 KHE 1 KHE 1 KHE

18 KHE

1800 kcal

75 g E
65 g F
230 g KH

3 1/2KHE
3 KHE
4 KHE
2 1/2ZKHE
3 KHE
2 KHE

Eine individuelle, von hier abweichende, KHE-Verteilung ist méglich.

Tabelle 5.20. Beispiel eines Tageskostplanes fiir eine konven-

tionelle Diabetesdiit

Friihstiick
4 KHE

Zwischen-
mahlzeit
3 KHE

Mittag
5 KHE

Zwischen-
mahlzeit
2 KHE

Abend
4 KHE

Zwischen-
mahlzeit
2 KHE

Tagesbeispiel

90 g Roggenbrot

10 g Streichfett

25 g Konfitiire mit Zuckeraustauschstoff
Kaffee/Tee

60 g Mischbrot
5 g Streichfett
100 g Tomatenscheiben
250 g Milch, 1,5% Fettgehalt

320 g Kartoffeln
200 g Bohnengemiise
100 g Rostbeaf
15 g Kochfett
100 g Apfel

45 g Roggenbrot
5 g Streichfett
15 g Konfitiire mit Zuckeraustauschstoff
Kaffee/Tee

70 g Vollkornbrot
30 g Mischbrot
10 g Streichfett
20 g Edamerkise, 30% Fett i. Tr.
20 g Schinken
200 g Gurkensalat
Tee/Mineralwasser

30 g Roggenbrot
5 g Streichfett
50 g Paprikastreifen
120 g Birne

20 KHE

2000 kcal

80gE
75gF

22 KHE

2200 kcal

80 g E
80 g F

250gKH 275 g KH

4 1/2KHE
3 KHE
4 KHE
2 1/2KHE
4 KHE
2 KHE

4 1/2KHE
3 KHE
5 KHE
3 1/2KHE
4 KHE
2 KHE

24 KHE 26 KHE

2400 kcal 2600 kcal

90 gE 100 g E
80gF 90 g F
300 g KH 325 gKH

41/2KHE 4 1/2KHE
4 KHE 4 KHE
- 2 KHE
5 KHE 5 KHE
31/2KHE 3 1/2KHE
4 KHE 4 KHE
2 KHE 3 KHE

Tabelle 5.21. Therapeutische Effekte verschiedener Monothe-

rapien bei Patienten mit einem Typ-II-Diabetes

Ubergewicht

Hyperglykidmie

Insulinresistenz

Hyperinsulinis-

mus

Triglyzeride

Cholesterol

HDL-Cholesterin

Hypertonie

Arteriosklerose

Insulin  Sulfonyl-  Metfor- Acar-

harnstoffe  min bose
i T ! =
I 1 ! !
= 1= 1 12
T 1 i i
it = ! o=
=l = L o=
1 - =
=1 = = =
e 1 e

Tabelle 5.22. Unerwiinschte Wirkungen der medikamentésen
Behandlung bei Typ-II-Diabetes

Insulin  Sulfonyl-  Metfor- Acar-
harnstoffe  min bose

Hypoglykimie

Gastrointestinale
Stérungen

rungen
Laktataz:

Todliche
Komplik

Blutbildverinde-

idosen

ationen

++ +
= (+)
(+) (+)

+ e
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Tabelle 5.23. Auswahl von Humaninsulinpréparaten

Hersteller
Normalinsuline
1 mlenthilt 40 IE
H-Insulin Hoechst® (Hdchst)

(Novo Nordisk)
(Berlin-Chemie)

Insulin Actrapid HM® 40 IE/ml
Berlinsulin H Normal® U-40

1 mlenthilt 100 IE (fiir Pens)
H-Insulin 100 Hoechst fiir Optipen® (Hoechst)
Huminsulin Normal fiir Pen® (Lilly)

Verzdgerungsinsuline

1 mlenthilt 40 IE
Insulin Protaphan®

(Protamin)
Basal H Insulin®
(Protamin)
Huminsulin Basal®
(Protamin)
Insulin Monotard®
(Zink)
Insulin Ultratard®
(Zink)

1 mlenthilt 100 IE (fiir Pen)
Basal H 100 Hoechst fiir Optipen® (Hoechst)
Insulin Protaphan HM Novolet® (Novo Nordisk)
1,5 ml/3 ml, 100 IE/ml
Huminsulin Basal (NPH) fiir Pen® (Lilly)

(Novo Nordisk)
(Hoechst)
(Lilly)

(Novo Nordisk)

(Novo Nordisk)

Mischinsuline (Normalinsuline/NPH-Insuline)
1 mlenthilt 40 IE
Insulin Actraphane HM 30/70®
(30%/70%)
Insulin Mixtard 30/70, Human®
(30%/70%)
Depot-H Insulin Hoechst®
(25%175%)
Depot-H Insulin Hoechst®
(50%/50%)
Komb-H 15 Insulin Hoechst®
(15%/85%)
Huminsulin Profil 1-4®
(10-40%/90-60%)
1 mlenthilt 100 IE
Depot H Insulin 100 Hoechst fiir
Optipen®
(25%/75%)
Insulin Actraphane
HM 30/70 Novolet®
1,5 ml/3 ml 100 IE/ml
(30%1/70%)
Berinsulin H 10-40/90-60®
(10-40%/90-60%)

(Novo Nordisk)
(Novo Nordisk)
(Hoechst)
(Hoechst)
(Hoechst)

(Lilly)

(Hoechst)

(Novo Nordisk)

(Berlin-Chemie)

Tabelle 5.24. Klinische Indikatoren fiir die Kapazitit der In-
sulinsekretion bei Typ-II-Diabetikern

»Residuale” Insulinsekretion

Ausreichend Erschopft
Anamnese Diabetesdauer Diabetesdauer

<5 Jahre >5 Jahre

Gewichtszunahme Gewichtsabnahme

Keine Symptome
(Durst etc.)

Zunehmende Symptome

Status Keine oder nur Neuropathie
leichte diabetes- Albuminurie
spezifische (Proteinurie)
Komplikationen Proliferative Retino-
pathie
Labor »Base excess“ T, Azidose,
Laktat= Laktat T

C-Peptid >1,1 nmol/l C-Peptid <1,1 nmol/l
(nach Stimulation) (nach Stimulation)
Serum-Insulin Serum-Insulin |,
(basal oder stimuliert) (basal oder stimuliert)

eine Auswahl verschiedener Insulinpriparate. Indi-

kationen fiir eine Insulintherapie sind:

« Insulinabhingiger Diabetes mellitus (Typ I),

« Coma diabeticum,

« Kontraindikationen der oralen Antidiabetika
wie ,,Sekundirversagen®, Schwangerschaft,

« diabetische Polyuropathie, mikroangiopathi-
sches Spitsyndrom, diabetische Nephropathie.

Bei Typ-II-Diabetikern ist die Abschétzung der re-
sidualen Insulinsekretionskapazitit Grundlage der
Therapieentscheidung (s. Tabelle 5.24).

Bei insulinbehandelten Patienten gelten abhéingig
vom Behandlungsregime folgende praktische Emp-
fehlungen: Bei 2maliger Insulininjektion (meist
konventionelle Insulintherapie) beginnt man mit 3
Haupt- und 3 Zwischenmahlzeiten und konzipiert
evtl. die Mahlzeitenverteilung nach den Ergebnis-
sen des Blutzuckertagesprofils. Bei mehrmaliger In-
sulininjektion oder intensivierter Insulintherapie
sind Zwischenmahlzeiten hilfreich. In diesem Fall
ist es einfacher, die Insulingabe und die Mahlzeiten
flexibel aufeinander abzustimmen (liberalisierte
Therapie) und von starren Mahlzeitenplinen abzu-
sehen. In der Praxis halten sich viele Diabetiker im-
mer noch an eine kohlenhydratreduzierte (Kohlen-
hydratgehalt ca. 37% der Energiezufuhr), aber fett-
reiche (40-47% der Energiezufuhr) Kost.

Fir die standardisierte und qualitativ hochste-
hende Betreuung und Uberwachung von Patienten
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Il. Quartal: | I, Quartal: [ V. Quartal: |

(je nach Befund auch héufiger oder seltener)

> [< = HDL-/LDL-Cholesterin |
< = Triglyceride

Kreatinin im Serum
Augenbefund

Beine (einschl. GefaBe )
Neurol. US (Klin, techn.)

Andere techn. Unters.
(2B. EXG, Sono etc)

AuBerdem

Wohlbefinden
Nicht-Rauchen

Abb. 5.3. Ausschnitt aus dem Gesundheitspal Diabetes. (Mit freundlicher Genehmigung der Deutschen Diabetes-Gesell-

schaft)

mit einem Diabetes mellitus wurde der Gesund-
heitspafl Diabetes der Deutschen Diabetes Gesell-
schaft eingefiihrt (Abb. 5.3). Er legt die kurz- und
mittelfristigen Behandlungsziele sowie die zu
iiberwachenden Parameter fest.

5.5.2.3 Lipidsenkende Kost
bei primérer Hyperlipidamie

Es gibt verschiedene Energiestufen in Kombination
mit anderen Didten. Diabetesdiit, sowie Diit bei
Hyperurikdmie moglich.

Indikationen. Nachgewiesene und biochemisch cha-
rakterisierte Fettstoffwechselstérungen, Atheroskle-
rose.

Definition. Fettarme (<30% der Energiezufuhr,
Cholesterin <300 mg/Tag) oder fettmodifizierte
(hoher Anteil an mehrfach ungesittigten Fettsidu-
ren), ballaststoffreiche Diit (abhédngig von der zu-
grundeliegenden Fettstoffwechselstdrung).

Ziele. Normalisierung der Plasmalipide (Gesamt-
cholesterin, LDL-Cholesterin, HDL-Cholesterin,
Triglyzeride), Senkung des kardiovaskuldren Risi-
kos als Primdr- oder Sekundirprivention der
Atherosklerose.

Anmerkung. Die Erndhrung ist ein wichtiger Teil
der Behandlung von Fettstoffwechselstérungen und
des mit ihnen verbundenen atherogenen Risikos.
Tabelle 5.25 zeigt schematisch die Beeinflussung
von Plasmalipiden durch Erndhrungsfaktoren. Dii-
tetische Grundsitze einer ,lipidsenkenden® Kost
sind die Begrenzung der Fett- und Cholesterinzu-
fuhr, die qualitative Anderung der Nahrungsfette
(z.B. Erhéhung des Anteils einfach- und mehrfach
ungesittigter bei gleichzeitiger Senkung des An-
teils gesittigter Fettsduren), die Erhohung des An-
teils komplexer Kohlenhydrate und der Ballast-
stoffzufuhr (I6sliche Ballaststoffe: - Pektin, Guar,
Haferkleie, Hiilsenfriichte), der Austausch tieri-
scher gegen pflanzliche Fette und Eiweifl sowie im
Einzelfall (Hypertriglyzeridimie) die gezielte Alko-
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Tabelle 5.25. Diidtetische Beeinflussung verschiedener Plasmalipidfraktionen

Kostform

Lipidfraktionen

Chylomikronen

Reduktionskost L

Fettarme Kost

Cholesterinarm

Fettaustausch
Linolsdurereich
Olsdurereich
LCT-MCT

m;-Fettsduren >5 g/Tag

==

Ballaststoffreich =
Komplexe Kohlenhydrate T =
Alkoholkarenz 1

Tabelle 5.26. Prinzipien einer fettarmen Erndhrung zur Pri-
vention und Behandlung der koronaren Herzerkrankung.
SFA gesittigte Fettsduren, MUFA einfach ungesittigte Fett-
sduren, PUFA mehrfach ungesittigte Fettsduren, KH Kohlen-
hydrate, BST Ballaststoffe

Prinzip Menge Lebensmittel

Gesamtfett | <30% Energie Reduzieren oder meiden:

SFA | 7-10% Butter, gehirtete
Margarine, Sahne, Eis,
fetter Kise, fettes
Fleisch, Wilrste, Torten,
Pasteten, Kondensmilch,
fettreiche Milchprodukte,
(Spirituosen)
Erlaubt: Fisch, Gefliigel

MUFA (1) 10-15% Erlaubt: Pflanzliche Ole,
Olivendl

PUFA 1 7-10%

Cholesterin | <300 mg/Tag Erlaubt: 2 Eier/Woche,

Innereien 2mal/Monat

Komplexe >40% Energie Erlaubt: Obst, Gemiise,
KH 1 Bohnen, Linsen,
Cerealien

BST 1 35 g/Tag

holkarenz. Verschiedene Fachgesellschaft und auch
die Weltgesundheitsbehérde haben Empfehlungen
fiir eine fettarme Erndhrung verdffentlicht.

Die ,American Heart Association“ (AHA) hat
fir die Pravention der koronaren Herzerkrankun-
gen die folgenden Richtlinien herausgegeben:

VLDL LDL

i =
(M

1]
—
—

mw
)

()

— —

() =

HDL

Tabelle 5.27. Lebensmittel mit hohem Fettgehalt

Schmalz

Speck

Salami

Leberwurst

Camembert (35% E i. Tr.)
Eigelb

Gans

Huhn

Gouda (45% E i. Tr.)

Gehalt pro 100 g*

9 g
60-80 g
50g
40g
g
32¢g
3lg
20g
20g

* Angaben bezogen auf den ,eflbaren“ Anteil unter Beriick-
sichtigung der Verluste vor der Zubereitung.

Tabelle 5.28. Lebensmittel mit hohem Cholesteringehalt

Hirn

Hiihnerei gesamt
Eigelb

Leber
Hummer
Muscheln

Garnelen

Gehalt pro 100 g*

~ 2000 mg

~ 600 mg
1650 mg

250-360 mg
180 mg
150 mg
140 mg

* Angaben bezogen auf den ,efbaren“ Anteil unter Beriick-
sichtigung der Verluste vor der Zubereitung.

= Die Gesamtfettzufuhr betrigt <30% der Ener-

giezufuhr.

* Dabei ist der Anteil der gesittigten Fettsiuren
<10%, die mehrfach ungesittigten Fettsduren
sind auf maximal 10% beschrinkt, wihrend die



Tabelle 5.29. Trans-Fettsduregehalt ausgewéhlter Lebensmit-
tel in % des Gesamtfettgehaltes

(%)
Kekse 48
Salzgebdck 43
Lutschbonbons 39
Pommes Frites 37
Pudding 36
Margarine 36
Kuchen 35
Kartoffelchips 30

einfach ungesittigten Fettsduren bis zu 15% der
Energiezufuhr betragen.

Die Cholesterinaufnahme betrigt <300 mg/Tag.
Kohlenhydrate decken >50% der Energiezufuhr,
komplexe Kohlenhydrate werden bevorzugt.

Die Natriummenge wird auf 3 g/Tag begrenzt.
Ein Glas Wein oder Bier pro Tag sind erlaubt.
Es soll ein ,normales Korpergewicht ange-
strebt werden.

Bei erhohten Plasmacholesterinspiegeln werden
eine Stufe-1- oder eine Stufe-2-Didt empfohlen.
Die Stufen unterscheiden sich im Anteil der ,,gesit-
tigten Fette (Stufe 1: 8-10% der Energiezufuhr,
Stufe 2: <7% der Energiezufuhr) und der Choleste-
rinmenge (Stufe 1: <300 mg/Tag; Stufe 2: <200 mg/
Tag).

Zur Lebensmittelauswahl einer fettarmen Ernih-
rung nach den Empfehlungen der AHA und den
Empfehlungen der Europidischen Atherosklerosege-

Tabelle 5.30. Fettsdurezusammensetzung einiger Nahrungsfette

Fettsduren (in %)

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

sellschaf s. Tabelle 5.26. Bei der didtetischen Be-
handlung von Fettstoffwechselstérungen sind Art
und Menge der Nahrungsfette (vgl. Tabellen 5.27-
5.30) und des -cholesterins, Art und Menge der
Nahrungskohlenhydrate, die Energiebilanz und das
Korpergewicht zu berticksichtigen. Dem Patienten
ist eine Hilfestellung im Hinblick auf die Einschit-
zung des Fettgehalts von Lebensmitteln zu geben.

Beispiel Kdse: Man unterscheidet zwischen 8
Fettgehaltsstufen:

Doppelrahmstufe 68-87% Fett,

Rahmstufe 50-59% Fett,

Vollfettstufe 45-49,5% Fett,

Fettstufe 40-44,9% Fett,

Dreiviertelfettstufe 30-39,9% Fett,

Halbfettstufe 20-29,9% Fett,

Viertelfettstufe 10-19,9% Fett und

Magerstufe 0-9,9% Fett.

Der absolute Fettgehalt betragt bei einem Emmen-
taler Kidse (=Hartkise) mit 45% Fett i. Tr. 31,5%,
bei einem Gouda (=Schnittkdse) mit 45% Fett i.
Tr. 27,0%, bei einem Camembert mit 60% Fett i.
Tr. 30% und Speisequark mit 40% Fett i. Tr. 12%.
»Light“-Kédse enthdlt maximal 32,5% Fett i. Tr.
(Dreiviertelfettstufe).

Die lipidsenkende Kost sollte ballaststoffreich
sein und insbesondere lésliche Ballaststoffe enthal-
ten. Nichtlosliche Ballaststoffe wie Lignin, Zellulo-
se, Weizen- und Maiskleie haben keinen Effekt auf
den Fettstoffwechsel. Demgegeniiber haben Pek-
tine, Guar und z.T. auch Haferkleie in grofien Men-
gen einen deutlichen Effekt auf das Plasmalipidmu-

P/S-Quotient

Gesiittigt Einfach
(SFA) ungesittigt
(MUEFA)

Butter 65 31
Schweineschmalz 42 48
Giinseschmalz 27 57
Erdnuf3ol 16 56
Olivendl 14 77
Maiskeimél 13 27
Sojadl 13 23
Leindl 10 18
Sonnenblumendl 11 25
Disteldl 9 13
Kokosfett 91 7
Palmkernfett 83 14
Margarine 12-50 22-36

Mehrfach
ungesittigt
(PUFA)
4 0,06
10 0,23
11 0,41
28 1,75
9 0,64
60 4,61
64 4,92
72 7,20
64 5,81
78 8,66
2 0,02
] 0,04
16-32 0,77
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Tabelle 5.31. Erndhrungsempfehlungen der Atherosklerosegesellschaften und der WHO. SFA gesittigte Fettsduren, MUFA ein-
fach ungesiittigte Fettsduren, PUFA mehrfach ungesittigte Fettsduren

American Heart
Association®

European Atherosclerosis
Society®

WHO*®

Zielgruppen

Patienten mit Hyper- Personen mit hohem
kardiovaskulirem Risiko;

cholesterindmie;

Patienten mit
kardiovaskuldrem

Alle Menschen

alle Menschen alle Menschen Risiko
Zufuhr an Makronihrstoffen
(% der Energiezufuhr)
Kohlenhydrate
Gesamt 50-60
Komplexe Kohlenhydrate Empfohlen >40 >45
Ballaststoffe 35 g/Tag
Fette
Gesamt <30 <30 35 30
SFA 10 <10 15 10
MUFA 10-15 10-15
PUFA <10 7-10
P:S-Quotient <0,5 <1,0
Cholesterin 100 mg/1000 kcal <300 mg/Tag <100 mg/1000 kcal
Eiweif} 12-13 12-13

10-20
# JAMA 253, 2080, 1985.
b Nutrition, Metabolism and Cardiovaskular Dis. 2, 113, 1992.

€ WHO, Healthy Nutrition: Prevention of nutrition-related diseases in Europe, Kopenhagen, 1988.

ster: 10 g Pektine (enthalten in 2,5 kg Apfeln) sen-
ken den Cholesterinspiegel um etwa 10%. Im Hin-
blick auf die Senkung des kardiovaskuldren Risikos
enthilt die Kostform immer auch reichlich Antioxi-
dantien (Vitamin E, C, und f-Carotin) durch hohen
Verzehr pflanzlicher Fette, Obst und Frischgemiise.
Tabelle 5.31 zeigt die Empfehlungen der American
Heart Association, der Europédischen Atherosklero-
segesellschaft sowie der Weltgesundheitsbehorde
im Vergleich. Eine lipidsenkende Kost wird indivi-
duell entsprechend der zugrundeliegenden Fett-
stoffwechselstérung konzipiert. Eine differenzierte
Diagnostik des Lipidstoffwechsels ist deshalb Vor-
aussetzung einer erndhrungsmedizinischen Be-
handlung (vgl. Kap. 3.6.5.3).

Der Erfolg einer didtetischen Behandlung ist ab-
hingig von dem Ausmafl der Fettstoffwechselsto-
rung, der jeweiligen didtetischen Einschrankung
bzw. Modifikation und dem Gesamtkonzept der Be-
handlung (s. Tabelle 5.32). Eine 1%ige Senkung des
Plasmacholesterinspiegels bewirkt eine 2%ige Sen-
kung des kardiovaskuldren Risikos. In einem unaus-
gewihlten Kollektiv von Patienten mit einer Fett-
stoffwechselstorung kann z.B. mit einer der oben
genannten fettarmen Didt maximal eine Senkung

Tabelle 5.32. Beeinflussung der LDL-Spiegel durch verschie-
dene didtetische Strategien

Mafinahme LDL-Reduktion
(%)

Nur 25% aller Kalorien aus tierischem 15-20

Fett

Quotient ungesittigtes/ 6-15

gesittigtes Fett >1

Gleichgewicht zwischen Energiezufuhr 6-10

und -verbrauch

Vegetarische Erndhrung 8-15

Mehr Fasern 4-6
2-4

der Plasmalipidparameter um 15-20% der Aus-
gangswerte erreicht werden. Im Einzelfall konne
die Verinderungen des LDL-Cholesterin, durch
Diit aber auch 50% erreichen. Moglicherweise pro-
fitiert eine bisher weder phino- noch genotypisch
charakterisierte Untergruppe von Patienten beson-
ders von einer didtetischen Behandlung. Demgegen-
iiber zeigen andere Patienten nur einen geringen



Tabelle 5.33. Einfluf verschiedener Lipostatika auf das Plas-
malipidmuster und die Plasmaglukosespiegel

LDL VLDL HDL GLUKOSE
Fibrate l ! 1 [
HMG-CoA- =1 &, 1 [=1
Reduktase-
hemmer
Resine ! I} 1 “
Nikotin- l ! 1 (1
sdure
Probucol l 1s “

Therapieerfolg. Der Behandlungserfolg erscheint
abhingig von den Ausgangswerten: bei hoheren
werten ist der Effekt deutlicher. Auch zeigen Min-
ner mit einem Apo E 3,4-Phinotyp eine deutlichere
LDL-Cholesterinsenkung unter Diit.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Die Diidtetik ist immer Teil eines Gesamtbe-
handlungskonzeptes, welches in jedem Fall den Le-
bensstil (Streprophylaxe, regelmiflige kérperliche
Belastung, Nikotinkarenz, mifliger Alkoholkon-
sum), im Einzelfall aber auch eine medikamentdse
Behandlung umfassen mufl. Die Didt mufl einer
moglichen medikamentésen Behandlung vorherge-
hen und solite auch unter medikamentoser Be-
handlung fortgefiihrt werden (vgl. Tabelle 5.36).
Ein Medikament kann nie die Diit ersetzen. Der
Erfolg einer didtetischen Mafinahme wird frithe-
stens nach 6-8 Wochen beurteilt. Dies ist nur bei
Kenntnis der Plasmalipide und eines aktuellen Er-
ndhrungsprotokolls méglich. Die Tabellen 5.33-
5.35 geben einen Uberblick iiber die Lipostatika,
ihre Wirkmechanismen, Wirksamkeit, Nebenwir-
kungen, Dosierungen sowie Handelsnamen der ge-
briuchlichsten Priparate. Tabelle 5.36 (s. S. 285)
gibt Anleitung fiir einen differenzierten Einsatz
von Lipostatika.

Tabelle 5.34. Wirkstoffgruppen, Effekte und Nebenwirkungen von Lipostatika

Wirkstoffgruppe Wirkprinzip

HMG-CoA- Aktivierung der
Reduktasehemmer LDL-Rezeptoren durch
(=Statin) Drosselung der zelleigenen

Cholesterinsynthese

Reduktion der Gallensiure-
riickresorption aus dem
Darm. Die Leber muff nun
mehr Gallensidure produzieren
und verbraucht mehr LDL-
Cholesterin

Anionenaustauscher

Kombination von HMG-
CoA-Reduktasehemmern
mit Anionenaustauschern

Hochstmdgliche Aktivierung
der hepatischen LDL-Rezep-
toren

Fibrate 1. Steigerung des intravasalen
Triglyzeridabbaus durch die
Aktivierung der Lipoprotein-
lipase

. Senkung der freien Fett-
sduren

Fragliche Aktivierung der

LDL-Rezeptoren

=

—

Nikotinsdure . Hemmung der Lipohyse im
Fettgewebe mit verminder-
tem Ausstrom freier Fett-
sduren in das Plasma

. Verminderte VLDL-Synthese
der Leber aufgrund des
niedrigeren Angebots freier

Fettsduren

(]

w;-Fettsduren Inhibition der hepatischen

Triglyzeridsynthese

Effekt auf Plasmalipoproteine

T

3

s

3

1

1
2
3

1
2
3

|

(stark dosisabhingig)

Unerwiinschte Begleit-
erscheinungen

. | LDL-Cholesterin um 20-40%
. | Triglyzeride um 5-10 %

Selten CPK-Anstieg

. T HDL-Cholesterin um 5-10%

. | LDL-Cholesterin um 10-35% Obstipation
T (1) Triglyzeride um 5-20%

. T HDL-Cholesterin um 5-10%

. | LDL-Cholesterin 40-60% Siehe oben

. | Triglyzeride um 40-60%
. | LDL-Cholesterin um 10-20%

Selten Magendriicken
Gallensteinrisiko erhht

. T HDL-Cholesterin um 10-20% bei Medikamenten von
Clofibratyp
Diarrhoen

. | Triglyzeride um 40-60% 1. ,Flush®

. | LDL-Cholesterin um 10-20%
. T HDL-Cholesterin um 10-40%

mit Tachyphylaxie
2. Gelegentlich erhohte
Plasmaspiegel der
Glukose und Harnsdure

Nicht selten Aufstoflen
mit Fischgeschmack

Triglyzeride um 20-60%
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Tabelle 5.35. Dosierung von Lipostatika

Gruppe Wirkstoff Handelsname Dosierung
(Beispiele) (pro Tag)
1. Fibrate Bezafibrat Bezacur® 3mal 200 mg
Bezafibrat®
Cedur®
Clofibrat Clofibrat 3mal 500 mg
500 Stada®
Duolip 500®
Regelan®
Fenofibrat Durafenat®  2mal 100 mg
Fenofibrat®
Fenofibrat-
ratiopharm®
Lipanthyl®
Gemfibrozil  Gevilon® 2mal 450 mg
Etofibrat Lipo-Merz- 1mal 500 mg
retard®
2. HMG- Pravastatin Pravasin® 10-40 mg
CoA- Liprevil®
Reduktase- Lovastatin Mevinacor®  10-80 mg
hemmer Simvastatin  Zocor® 5-40 mg
Denan®
Fluvastatin Locol® 40-(80) mg
Cranoc®
3. Resine Colestyramin Quantalan® 8-32¢g
Colestyramin-
Stada®
Colestyrucent®
Colestipol Colestabyl®  10-40 g
Colestid®
4. Nikotin-  Xantinol- Complamin  bis 3 g
sdure nicotinat spez.®
Inositol- Nicolip®
nicotinat
Acipimox Olbemox® 2mal 250 mg
5. Probucol  Probucol Lurselle® 2mal 500 mg
6. Sterine Sitosterin Liposit-Merz® Bis 6 g
Lipifug®
Sito-Lande®

Die Entscheidung fiir eine lipidsenkende Thera-
pie ist abhingig von den vorliegenden Risikofakto-
ren. Tabelle 5.37 beschreibt einen Entscheidungsal-
gorithmus bei Vorliegen einer Hypercholesterin-
dmie. Tabelle 5.38 bietet analog eine Entschei-
dungshilfe fiir die Behandlung einer Hypertriglyze-
riddmie.

Eine differenzierte Risikofaktorenberechnung
erlaubt der PROCAM-Algorithmus (Prospective

Cardiovascular Miinster Study) nach folgender
Formel:”

Differenziertes Vorgehen bei Fettstoffwechselstorungen

Hypercholesterindmie

Indikationen. Familidre Hypercholesterindmien, Hy-
perlipoproteindmie Typ Ila.

Definition. Isokalorische und kohlenhydratreiche
Kost mit Einschrinkung des Fettanteils auf maxi-
mal 25% der Gesamtkalorien, cholesterinarme
Kost (<200 mg/Tag), hoher Linolsdureanteil (etwa
8 Kal.%) sowie ballaststoffreich (>30 g/Tag).

7 Positiv:
» Alter (Manner >45, Frauen >55 Jahre oder vorzeitige Me-
nopause ohne Ostrogenbehandlung),
Familienanamnese fiir KHK,
Rauchen,
Hypertonus,
HDL-Cholesterin <0,9 mmol/l,
Diabetes mellitus,
(Fibrinogen).

Negativ:
HDL-Cholesterin >1,6 mmol/l.
1=1/(1+exp(-y)) wobei y=
-12,3199+(Alter in Jahren-0,1001)
+(systolischer Blutdruck in mmHg-0,0118)
+(LDL-Cholesterin in mg/dl-0,0152)
+(HDL-Cholesterin in mg/dl--0,045)
+(In10 (Triglyzeride in mg/dl-0,3346)
+(Zigarettenrauchen, falls nein=0,
falls ja=1, -0,9266)
+(Diabetes mellitus, falls nein=0,
falls ja=1, -0,4015)
= (Familienanamnese fiir Myokard-
infarkt, falls nein=0, falls ja=1, -0,4193)
+Angina pectoris, falls nein=0,
falls ja=1, 1,319

Diese Formel ist eine multiple logistische Funktion des Glo-
balrisikos.
Beispiel: Ein 55jahriger Raucher hat einen systolischen Blut-
druck von 160 mmHg, ein LDL-Cholesterin von 165 mg/dl,
ein HDL-Cholesterin von 30 mg/dl, einen Niichtern-Triglyze-
ridspiegel von 280 mg/dl und eine normale Blutglukose. Sein
Vater ist mit 55 Jahren am Myokardinfarkt verstorben. Bei
dem Patienten gibt es keinen Anhalt fiir Angina pectoris. In
diesem Falle ist:
1= 1/(1+exp(-12,3199))+(55-0,1001)
+(160-0,0118)+(165-0,0152)+(30- -0,045)
+(log (280)-0,3346)+(1-0,9266)+(0-0,4015)
+(1:0,4193)+(0-1,319)) =0,37.

Das heifdt, dafl bei 37% aller Minner, die diese Konstellation
an Risikofaktoren aufweisen, ein Herzinfarkt innerhalb von
8 Jahren zu erwarten ist. Die Obergrenzen der Risikoquintilen
nach dem PROCAM-Algorithmus zeigt Tabelle 5.39, s. S. 287.
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Tabelle 5.36. Empfehlungen fiir eine differenzierte lipidsenkende Behandlung. (Mod. nach Betteridge et al. 1993 und Greten

et al. 1995)
Fettstoffwechsel- LDL- Ausmaf der Fettstoff-
stérung Cholesterin wechselstérung
Ila 1 Miflig
Schwer
b 1 MiBig
Schwer
III N/| Schwer
v N MiRig
Schwer
\' N Schwer

Diit Medikamente Medikamente
1. Wahl 2. Wahl
+ Anionenaustauscher Fibrate
+ Statine (Probucol)
+ Fibrate Nikotinsdure
1 Ionenaustauscher Nikotinsdure
+ Fibrate
(oder Statine)
+ Fibrate (Statine?)
- Fibrate Nikotinsdure
+ Fibrate
(+ Nikotinsédure)
- Nikotinsdure Fibrate
(+ Fibrate) w-Fettsduren
(Fischél)

Eine schwere Hyperlipiddmie besteht bei Plasmacholesterinspiegeln >7,8 mmol/l und Plasmatriglyzeridwerten >4,5 mmol/l.

Tabelle 5.37. Algorithmus fiir die Behandlung einer Hypercholesterinimie. KHK koronare Herzerkrankung. (Aus ATP II 1933)

Plasmacholesterin Didt
<2 Risikofaktoren 24,1 mmol/l +

24,9 mmol/l +
>2 Risikofaktoren 23,4 mmol/l +

24,1 mmol/l +
Manifeste KHK >2,6 mmol/l +

23,4 mmol/l +

Medikament Behandlungsziel

<4,1 mmol/l
<4,1 mmol/l

<3,4 mmol/l
<3,4 mmol/l

<2,6 mmol/l
<2,6 mmol/l

+o 4+ o0 +o

Tabelle 5.38. Richtlinien fiir die Behandlung einer Hypertriglyzeriddmie. (Aus International Task Force 1992)

Konservativ

Reduktionsdiit
bei Ubergewicht,
Alkoholkarenz,
fettarme Diit,
Bewegung,

Triglyzeride 2,3-4,6 mmol/l
LDL-Cholesterin <3,5 mmol/l

Medikamentés

Bei HDL <0,9 mmol/l
und koronarem Risiko

Behandlung der Ursache

Triglyzeride >4,6 mmol/l
LDL-Cholesterin <3,5 mmol/l

Ziele. Senkung des Cholesterin- bzw. LDL-Chole-
sterinspiegels, Senkung des atherogenen Risikos,
normales Korpergewicht (BMI=20-25 kg/m?).

Anmerkung. Der Bedarf an fettléslichen Vitaminen
wird in dieser Kost nur knapp gedeckt. Fir Pa-
tienten ist es nicht immer leicht, die relativ groflen
Mengen ballaststoffreicher, vegetabiler Nahrungs-
mittel aufzuessen.

Bei persistierender
Hypertriglyzeridimie

Kombinierte Fettstoffwechselstorungen

Indikationen. Kombinierte Hyperlipidimien Typ
IIb, Typ III, Typ IV n. Fredrickson. Bei primiren
Hyperlipiddmien Typ IV und V ist auch bei nur
leichtem Ubergewicht eine Reduktionskost besser
geeignet (s. 5.5.2.1).
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MCT -Fette LCT-Fette
(CG-C,‘,) (Cm'cz‘:)
. sigis Einfach :
K I Gesdttigte FS i
Kok?:sl?;gél K:Iffoh:t?ttzr ungesattigte FS Mehrfach ungeséttigte FS
Palmkernél  Milchfette (w9)
MCT-Ol Stearine s
Palmfett Olivendl
Talg
Schweineschmalz rwg) (53)
o -Linolensdure
Fischol
., Leinsamendl
Linolsdure y-Linolensdure o
Sojabohnendl  Borretschél Abb. 5.4. Einteilung der Nah-
Diestel&l ) rungsfette. MCT mittelkettige
Sonnenblumendl Triglyzride, LCT
Definition. Festlegung der Kohlenhydratmenge, Be- Definition. Sehr fettarme

vorzugung komplexer Kohlenhydrate und Begren-
zung der Oligosaccharide wie bei Diabetesdiit (s.
5.5.2.2). Fettanteil <30 Energieprozent, der Anteil
der mehrfach ungesittigten Fettsduren (haupt-
sichlich Linolsdure) sowie von Monoensiuren
(z.B. Olsdure) und gesittigten Fettsduren (haupt-
sdchlich Palmitinsdure) sollte je etwa ein Drittel
betragen. Der P/S-Quotient entspricht 1,0 (wiin-
schenswert >0,5). Zum Fettgehalt und Fettsdurezu-
sammensetzung verschiedener Nahrungsfette, s.
Abb. 5.4. Der Cholesteringehalt sollte <300 mg/Tag
liegen (100 mg/1000 kcal). Der Ballaststoffanteil
liegt bei 30 g/Tag.

Ziele. Normalisierung der Triglyzerid- oder Chole-
sterin- bzw. LDL-Cholesterinspiegel, Senkung des
atherogenen Risikos.

Anmerkung. Die Kost ist reich an pflanzlichen und
arm an tierischen Fetten. Leicht resorbierbare Zuk-
ker sollten gemieden werden. Der Einsatz von w;-
Fettsduren kann zur Senkung erhéhter Triglyzerid-
(VLDL-) Spiegel beitragen. Hierzu bieten sich na-
tiirliche Lebensmittel, Lebertran und Fischélkon-
zentrate an. Wirksame Dosierungen sind 2 g Eiko-
sapentaensdure und 1,4 g Docosahexaensdure. Dies
entspricht beispielsweise 170 g Makrele bzw. 155 g
Hering/Tag, 2,3 1 (!) Lebertran bzw. 10 g eines
Fischolkonzentrats (z.B. Maxepa®). Groflere Men-
gen von ;-Fettsduren sind notwendig, um z.B.
die Plittchenaggregation zu hemmen.

Hyperchylomikrondmie

Indikationen. Familidrer Apo-C,-Mangel, Hyperli-
poproteindmie Typ L

Didt (Nahrungsfettmenge <20% der Kalorien),
MCT-Kost (s. 5.5.4.1, S. 302) unter weitgehender
Vermeidung von LCT-Fetten (Austausch der Koch-
und Streichfette durch MCT).

Ziele. Normalisierung der Plasmatriglyzeridspiegel,
Senkung des Risikos einer akuten Pankreatitis
(cave: Plasmatriglyzeridspiegeln >10 mmol/l), Sen-
kung des atherogenen Risikos.

Anmerkung. Bei einer Hyperlipoproteinimie vom
Typ I und Ubergewicht sollte zunéchst eine Reduk-
tionskost (s. 5.5.2.1), eine vollstindige Alkohol-
karenz sowie dann eine linolsdurereiche Kost
(s. 5.5.2.3, S. 279) durchgefiihrt werden. Bei schlech-
tem Ansprechen sind die Gewichtsreduktion und
eine weitere Reduzierung der Fettmenge angezeigt.
Bei schweren Entgleisungen des Lipidstoffwechsels
(Plasmatriglyzeridspiegel >10 mmol/l) ist eine sta-
tiondre Aufnahme zur Durchfithrung einer paren-
teralen Erndhrung (s. 5.6) und der parenteralen
Gabe von Heparin wegen der Gefahr der akuten
Pankreatitis notwendig.

Extrem fettarme Didten

Indikationen. Fortgeschrittene Arteriosklerose, z.B.
nach wiederholter Bypassoperation.

Definition. Fettgehalt <20% (<10%) der Energiezu-
fuhr, Cholesterin <100 (10) mg/Tag, ballaststoffrei-
che Kost (= 30 g/Tag).

Ziele. Diitetische Senkung des Plasmacholesterins
LDL-Cholesterin <180 bzw. 100 mg/dl, Regression
bzw. ,Nicht-Progression“ der fortgeschrittenen Ar-
teriosklerose.



Tabelle 5.39. Obergrenzen der Risikoquintilen nach dem
PROCAM-Algorithmus zur Einschitzung des koronaren Ri-
sikos (vgl. S. 284, Fufinote 7)

Risiko eines Myokardinfarkts
innerhalb eines Beobach-
tungszeitraumes von 8 Jahren

(%)
1. Quintil <0,91
2. Quintil <1,92
3. Quintil <3,65
4. Quintil <7,60
5. Quintil >7,60

(= hohes Globalrisiko)

Tabelle 5.40. Diitetische Empfehlungen fiir eine sehr fett-
arme Erndhrung nach D. Ornish bei Patienten mit einer
fortgeschrittenen Koronaren Herzerkrankung

Nur beschrinken bei Ubergewicht/
Adipositas sowie erhéhten
Gesamttriglyzeridspiegeln

Gesamtkalorien

<10% der Kalorienzufuhr
(Niisse, Oliven, Avocados etc. meiden)

Gesamtfett

Cholesterin 5-8 mg/Tag

Natrium <2 g/Tag

Zucker Nicht empfohlen
Siifistoffe Meiden

Alkohol 25 ml Spirituosen oder

125 ml Wein oder

300 ml Bier

(bei alkoholfreiem Bier max.
1 Flasche/Tag)

Vermeiden: Lecithin
Weizenkeime
Fischélkapseln
Cholin

Empfohlen: Multivitaminpriparate
(Vitamin B;,)

Supplemente/
Vitamine

Kaffee Nicht empfohlen

Anmerkung. Tabelle 5.40 zeigt die Nahrstoff-
empfehlungen, Tabelle 5.41 illustriert einen Tages-
kostplan einer sehr fettarmen Diét. Eine derart ex-
treme Kostform ist als Dauerkost nur im Rahmen
eines ganzheitlichen Gruppenbehandlungskonzep-
tes, welches Bewegungsprogramme, Strefbewdlti-
gungstechniken und eine verhaltensorientierte psy-
chologische Intervention beinhaltet, durchfiihrbar.
Praktisch bedeutet dies fiir den Patienten eine
vollstindige Umstellung der Lebensweise. Diese
Kostform beinhaltet einen vollstindigen Verzicht
auf Wurstwaren, Eier und Fleisch, es sind nur ge-
ringe Mengen fettarmer Kisesorten und Mager-
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quark erlaubt. Vegetarische Brotaufstriche, Cerea-
lien, Obst und Gemiise sind Hauptbestandteile die-
ser Kost. Als Getrinke werden Mineralwisser und
Friichtetees empfohlen. Kaffee, Tee (aufler Friichte-
tees) und Alkohol sollten, wenn méglich, gemie-
den werden.

Durch die drastische Senkung der Fettzufuhr
kann das Plasmacholesterin um 21 mg/dl, durch
die Reduktion der Cholesterinzufuhr noch einmal
um 8 mg/dl gesenkt werden. Durch die hohe Bal-
laststoffzufuhr und die mit dieser Kostform ver-
bundene Gewichtsreduktion ist eine weitere Dros-
selung des Plasmacholesterins um 8 mg/dl mog-
lich. Weitere 8mg/dl konnen durch den Austausch
tierischen gegen pflanzlichen Eiweifles erreicht
werden. Insgesamt kann der Plasmacholesterin-
spiegel durch eine sehr fettarme Didt um 45 mg/dl
oder 5-15% des Ausgangswerts gesenkt werden.
Eine Vitaminsupplementierung ist notwendig.
Diese Diit ist bisher in den USA (=Ornish-Diit,
Piritkin-Didt) mit einer Nachbeobachtungszeit von
4 Jahren und guten Behandlungserfolgen (Zielgro-
Ben: Koronarangiographie, PET, Befindlichkeit)
durchgefiihrt worden. Aus Deutschland gibt es bis-
her erste, aber erfolgversprechende Erfahrungen
mit dieser Kostform.

5.5.2.4 Purinreduzierte Kost

Es gibt verschiedene Energiestufen.

Indikationen. Hyperurikdmie, Gicht, Harnsdurestei-
ne®, Kombination mit anderen Diiten (z.B. Diabe-
tesdidt, Reduktionskost, lipidsenkende Kost) mog-
lich.

Definition. Puringehalt <300 bzw. <200 mg/Tag
oder <2000 bzw. <1000 mg Harnsdure/Woche; Ei-
weifzufuhr 0,8-1,0 g/kg KG/Tag; Fettanteil 30%
der Gesamtkalorien; P/S-Quotient >1,0; Choleste-
rin <300 mg/Tag. Begrenzte Zufuhr von Saccharo-
se und Fruchtzucker, Verminderung von Alkohol,
hoher Anteil komplexer Kohlenhydrate.

Ziele. Normalisierung der Harnsaurespiegel
(<5,5 mg% =325 pmol/l), Linderung der Symptome

Anmerkung. Ein kérpereigener Abbau der Harnsiu-
re ist nicht méglich: 75% der Harnsdure werden
renal, 25% enteral ausgeschieden. Zwei Drittel der

8 Harnsiuresteine kénnen sich infolge Hyperurikimie, Dehy-
dratation und sehr niedrigem Urin-pH (=hohe Aziditit
des Urins) entwickeln (vgl. Kap. 3).
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Tabelle 5.41. Tageskostplan einer sehr fettarmen (Fettgehalt 10% der Nahrungsenergien) Erndhrung bei Patienten mit einer

fortgeschrittenen koronaren Herzerkrankung

1. Friihstiick
Miisli mit Joghurt

2. Friihstiick
Brétchen mit Konfitiire
Tee

Mittag
Chili con Carne

Dessert
Obstsalat

»Kaffeestiick"
Brioches

Abendessen
Brot und Tomatensalat

Spétmahlzeit
Erdbeermilch

200 g Magerjoghurt, max. 0,3% Fett
100 g Apfel
30 g Haferflocken
20 g Honig (Bliitenhonig)
20 g Weinbeere (Weintraube) getrocknet (Rosine)
50 g Banane
1 Becher (3 g) Zichorienkaffee

45 g Brotchen (Semmeln)

10 g Margarine (Didtmargarine)

25 g Erdbeerkonfitiire
8 g Zucker (Rohrzucker, Riibenzucker)
2 Tassen (3 g) Tee (Schwarzer Tee)

40 g Zwiebeln
2 g Knoblauch
100 g Tomaten
200 g Bohnen, rot, gekocht (Kidney-Bohne)
5 g Rohrzucker aus Zuckerriiben (brauner Zucker)
60 g Reis poliert
10 g Weizenmehl

30 g Pfirsich

50 g Apfel

30 g Banane

50 g Weintrauben

10 g Zucker (Rohrzucker, Riibenzucker)

31,2 g Weizenmehl
1,2 g Bickerhefe geprefit
5 g Margarine (Didtmargarine)
3,8 g Zucker (Rohrzucker, Riibenzucker)
3,8 g Hithnereiweifs, Fliissigeiweif}, Eiklar
8 g Zucker (Rohrzucker, Riibenzucker)
10 g Erdbeerkonfitiire
2 Tassen (6 g) Zichorienkaffee

50 g Roggenvollkornbrot
40 g Weizenvollkornbrot
20 g Speisequark mager
20 g Pflaumenkonfitiire (Zwetschgenkonfitiire)
30 g Cottagekise (Hiittenkise)
150 g Tomaten
3 g Saflordl (Disteldl) gereinigt
3 Tassen (6 g) Tee (Schwarzer Tee)

180 g Buttermilch
100 g Erdbeeren

keal: 1969,27, KJ 8246,50

Eiweifl 68 g (14%)
Fett 26 g (12%)
Gesittigte Fettsduren (SFA) 33g

Einfach ungesittigte Fettsauren (MUFA) 2lg
Mehrfach ungesittigte Fettsduren (PUFA) 9,6 g
Kohlenhydrate 357 g (74%)
Ballaststoffe 39,23 g




Tabelle 5.42. Ursachen einer Hyperurikidmie

Verminderte Harnsdure-
ausscheidung

Gesteigerte Harnsidure-
produktion

Genetische Ursachen
Reduzierte Klirrate

Genetische Ursachen
Enzymdefekt

Erworbene Ursachen
Niereninsuffizienz

Erworbene Ursachen
Myeloproliferative

Erkrankungen Medikamente
Hoher Purinverzehr (Thiazide, Salizylate
Adipositas niedrig dosiert)
»metabolisches Metabolite

Syndrom* (Laktat, Ketonkorper)
Alkoholkonsum
Fruktose

(Korperliche Belastung)

Purine im Blut stammen aus der Nahrung. Eine
purinarme Diét ist deshalb Grundlage der Gicht-
behandlung. Tabelle 5.42 zeigt die Ursachen einer
Hyperurikdmie. Als purinarme Kost eignet sich
die ovolaktovegetabile Vollkost (s. 5.5.1.5). Wird
diese nicht akzeptiert, werden purinreiche Nah-
rungsmittel (z.B. Leber, Niere, Bries, Herz, Fisch-
sorten wie Olsardinen, Sardellen, Kabeljau, Scha-
len- und Krustentiere, Hiilsenfriichte wie Linsen,
Erbsen, weifle Bohnen, Sojabohnen) ausgeschlos-
sen und der Genufl von Fleisch und Fleischwaren
eingeschriankt. Der Eiweiflbedarf kann durch
Milch, Milchprodukte, Eier sowie pflanzliche Pro-
teine gedeckt werden. Purinarme Nahrungsmittel
wie Milch, Obst, Gemiise, Kartoffeln, Brot, Teigwa-
ren (s. Tabelle 5.43) und komplexe Kohlenhydrate
sind zu bevorzugen. Vorsicht vor Harnsdurebil-
dung bei groflen Verzehrsmengen nur miflig pu-
rinreicher Gemiise wie Kohl, Spinat, Spargel
(Harnsduregehalt 30-70 mg/100 g). Die in Tee,
Kaffee und Kakao enthaltenden Xanthinbasen fith-
ren in den iiblichen Verzehrsmengen nicht zu ei-
ner Erhohung der Plasmaharnsdurespiegel. Abso-
lute Alkoholkarenz ist notwendig. Alkohol erhght
die Plasmalaktatspiegel und ist deshalb zu meiden.
Verschiedene Biersorten enthalten dariiber hinaus
unterschiedliche Mengen von Purinen (Pils-, Ex-
portbier: 45 mg/l, Alt-, Kolschbier: 39 mg/l, Hefe-
weizenbier: 27 mg/l, Didtbier: 33 mg/l, alkoholfrei-
es Bier: 27mg/l).

Da Hyperurikimie héufig im Rahmen eines
»metabolischen Syndroms® auftritt, werden die
Nahrungsfette mit einem hohen Anteil an gesittig-
ten Fettsduren begrenzt. Auf eine ausreichende
Trinkmenge ist zu achten. Bei einer Hyperuriki-
mie <8 mg% (=475 pmol/l) kann eine alleinige
didtetische Behandlung versucht werden. Wichtig

Tabelle 5.43. Harnsduregehalt von Lebensmitteln.
Wolfram und Colling und Wolfram 1987)
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mg/100 g

Lebensmittel

Innereien

Kalbsbries 918
Kalbsleber 221
Kalbslunge 147
Kalbsniere 218
Fleisch

Kalbslende 164
Rinderfilet 154
Schweinefilet 152
Schweinebraten 182
Wurstwaren

Bierschinken 85
Corned beef 57
Schinken, gekocht, mager 131
Frankfurter 69
Fisch

Forelle ohne Haut 153
Forelle mit Haut 311
Karpfen ohne Haut 104
Karpfen mit Haut 149
Anchovis, Sardellen 160
Thunfisch in 01 198
Gemiise

Spinat 64
Bohnen, griin, frisch 43
Brokkoli 47
Blumenkohl 45
Feldsalat 34
Spargel 26
Milch

Vollmilch 0
Quark 0
Brot

Mischbrot 84
WeifSbrot 73
Grahambrot 63
Verschiedenes

Reis, natur, gekocht 69
Reis, poliert, gekocht 54
Nudeln, trocken 185
Nudeln, gekocht 42
Kartoffeln, gekocht 18
Vollei 16
Butter 0
Margarine 0
Vollbier, hell 13
Weifibier 15
Weiflwein 0
Kaffee (100 ml) 4
Tee (100 ml) 2

(Nach
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Tabelle 5.44. Einfluf} einer purinarmen Ernihrung auf den Serumharnsiurespiegel und die Uratausscheidung bei verschiede-
nen Ursachen einer Hyperurikdmie. GFR glomerulire Filtrationsrate, n normal

Ursache der Hyper- Nierenfunktion Uratklir Urataus- Effekt der Erndhrungsumstellung
urikdmie (GFR) rate scheidung auf die Senkung der

Uratklérrate Uratausscheidung
Erndhrung n n n + +
Endogene Produktion n 1 1 &, (=) @, (-)
Harnséureausscheidung ! ! ! @, (+) %
Niereninsuffizienz 11 el 1l + +

+ giinstig, - ungiinstig, & Effekt.

ist, in jedem Fall die Moglichkeiten der didteti-

schen Behandlung voll auszunutzen. In der Praxis

sind bei einer purinarmen Dauerkost einmal tig-
lich 100 g Fleisch, Wurst und Fisch, Milch und

Milchprodukte sowie 1 Glas Wein/Tag erlaubt. Tee-,

Kaffee- und Wasserkonsum sind nicht beschrinkt.

Verboten sind Innereien, einige Fischsorten (z.B.

Salzhering) und Hiilsenfriichte. Bei einer ,streng“

purinarmen Kost (<200 mg/Tag oder bis zu 1000

mg Purine/Woche) werden Fleisch, Wurst und

Fisch allenfalls 1- bis 2mal/Woche eingeplant. Die

Erndhrung ist iiberwiegend vegetabil. Angesichts

der verschiedenen Ursachen einer Hyperurikdmie

zeigt Tabelle 5.44 den zu erwartenden Erfolg einer
purinarmen Diit.

Eine Reduktionskost ist bei deutlicher Hyper-
urikdmie und beim akuten Gichtanfall kontraindi-
ziert, da die renale Harnsdureausscheidung durch
Fasten (d.h. die dadurch induzierte Ketoazidose)
vermindert wird. Bei gleichzeitig bestehender und
behandlungsbediirftiger Adipositas darf die Kalo-
rienmenge 1000 kcal/Tag nicht unterschreiten. Ho-
he Laktatspiegel und eine Ketose hemmen die
Harnsdureausscheidung. Ein hoher Fruchtzucker-
verzehr erhoht den Umsatz von Nukleotiden und
ist bei Gicht kontraindiziert.

Eine Senkung der Harnsiurespiegel kann durch
verschiedene Mafinahmen erreicht werden:

e Beschrinkung der Purinzufuhr.

e Medikamentose Hemmung des letzten Schrittes
der Harnsduresynthese, des Enzyms Xanthinoxi-
dase, durch Allopurinol (=Zyloric®, Dosierung
100-300 mg/Tag, initial 100 mg/Tag, bei Kin-
dern: 15 mg/kg KG/Tag; cave: eingeschrinkte
Kreatininclearance, Wechselwirkung mit der
oxidativen Biotransformation und damit dem
Metabolismus anderer Medikamente, z.B. Phe-
nytoin, Interaktion mit zytostatisch wirksamen

Tabelle 5.45. Urinansiuernde und -alkalisierende Lebensmit-
tel

pH | Fleisch, Fisch, Gefliigel, Eier, Kdse, Walniisse,
Vollkornbrot, Cerealien, Nudeln, Reis,
Pflaumen, Preiselbeeren, Kuchen

pH 1 Milch, Milchprodukte, rotes und griines
Gemiise, Friichte

Neutral Streichfette, Stiffigkeiten, Kaffee, Tee

Medikamenten, Azathioprin und Mercaptopurin
sowie dem immunsuppressiv wirksamen Cyclo-
sporin durch eine Hemmung des Abbaus).

a

Verbesserte Ausscheidung von Harnsdure im
Urin (durch ein sog. Urikosuriakum wie Pro-
benecid, Dosierung 2mal 250-500 mg/Tag, Do-
sierung nach Urin-pH, Ziel: um 8,5; cave: einge-
schrinkte Nierenfunktion, Disposition zur Uro-
lithiasis, Wechselwirkung mit anderen Medika-
menten wie Allopurinol, nicht-steroidalen Anti-
phlogistika, Rifampicin, Sulfonamide, Cephalo-
sporine. Dieser Effekt kann durch eine gezielte
Lebensmittelauswahl unter Berticksichtigung
urinansduernder und alkalisierender Lebensmit-
tel unterstiitzt werden (s. Tabelle 5.45). Bei fort-
geschrittener Niereninsuffizienz sind Urikostati-
ka und Urikosurika kontraindiziert.

Bei Gichtniere und Harnsiduresteinen ist eine Di-
urese von mindestens 2 1/Tag (d.h. je nach Schwit-
zen und korperlicher Belastung 2-4 1 Tee und Mi-
neralwésser trinken, mdoglicherweise Gabe eines
Schleifendiuretikums wie Furosemid z.B. Lasix)
sowie eine Alkalisierung des Urins durch Kalium-
Natrium-Hydrogenzitrat (z.B. Uralyt-U®, Dosie-
rung bis zu 4 Mefloffel am Tag nach Urin-pH von
6,5-6,8) anzustreben. (Uralyt-U® enthilt pro g 44



mmol Natrium und 44 mmol Kalium; cave: Nie-
reninsuffizienz, metabolische Alkalose, Harnweg-
sinfekte). Die Alkalisierung begiinstigt die Um-
wandlung von Harnsdure zu jhrem loslichen Natri-
umsalz. Der Effekt einer Alkalisierung durch die
Kost wird in der Praxis selten optimal genutzt. Ta-
belle 5.45 zeigt urinansduernde und -alkalisierende
Lebensmittel. Die Behandlung der ,asymptomati-
schen® Hyperurikdmie ist kontrovers. Sie sollte bei
familidrer Disposition fiir Gicht, Nierensteine oder
Nierenversagen sowie bei einer Harnsdureausschei-
dung von >6,5 mmol oder <1100 mg/Tag begon-
nen werden.
Bei sekunddrer Hyperurikdmie (z.B. bei vermehr-
ter Harnsdurebildung, bei chronisch myeloischer
Leukdmie, Osteomyelosklerose, Polycythdmia vera,
im Rahmen einer Zytostatikabehandlung) kann die
Dosierung von Allopurinol voriibergehend erhéht
werden. Wenn unklar ist, ob eine Hyperurikimie
exogen oder endogen zu erkldren ist, mufl eine
Diagnostik unter kontrollierten Erndhrungsbedin-
gungen durchgefilhrt werden. Harnsédurebildung
und -ausscheidung sind nicht durch einen Regel-
kreis miteinander verbunden. Bei gleichzeitig be-
stehendem Diabetes mellitus und/oder Fettstoft-
wechselstorung ist auf eine optimale Stoffwechsel-
fithrung zu achten.

Der akute Gichtanfall (Ausloser z.B. ein Diitfehler,

schwere katabole Belastungen wie Erkrankungen,

lingere Nahrungskarenz, korperliche Belastung)
wird wie folgt behandelt:

s eine medikamentdse Therapie mit Colchicin
(z.B. Colchicum Dispert® initial 2 mg, dann
alle 3 Stunden 1 mg Colchicin, maximal 9 mg/
Tag. cave Nebenwirkungen: Durchfille, Ubelkeit,
Knochenmarksdepression, Alopezie, gleichzeitig
bestehende schwere Allgemeinerkrankungen).
80% der Patienten tolerieren die maximale Do-
sierung nicht. Colchicin ist ein Alkaloid und
hemmt die Zellteilung. Es wirkt nicht analge-
tisch und hat auch keinen Effekt auf die Harn-
sdureausscheidung im Urin. Bei hdufigen Gich-
tattacken kann Colchicin niedrig dosiert (z.B.
0,5 mg jeden 2. Tag) und z.B. zusammen mit
Allopurinol als Prophylaktikum gegeben wer-
den. Andere entziindungshemmende Medika-
mente wie Indomethacin (z.B. Amuno®, Dosie-
rung initial 75 mg, dann 50 mg alle 6 Stunden)
sind bei Gicht ebenfalls wirksam.

= eine ausreichende Fliissigkeitszufuhr (3-5 1/Tag,
Tee und Mineralwisser),

« zunichst sehr purinarme (Puringehalt <120 mg/
Tag) und leicht verdauliche Kost, spiter dann im
Verlauf eine konsequente purinarme Diit.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Tabelle 5.46. Lebensmittel mit hohem Kochsalzgehalt

250-400 mg Natrium Dosengemiise

(0,6-1,0 g Kochsalz)* Fischkonserven
Fischsalate
Graubrot, Pumpernickel
Britchen

>400 mg Natrium Schinken

(>1,0 g Kochsalz)* Wurst

Salzheringe, Matjes
Fertiggerichte
Salzgurken

Oliven

Ketchup
Salatgebick

Chips

? Angaben bezogen auf dem ,efbaren“ Anteil unter Beriick-
sichtigung der Verluste vor der Zubereitung.

Tabelle 5.47. Natriumgehalt verschiedener Mineral-, Quell-,
und Tafelwisser

s Natriumarm (<20 mg Na/l)

Bertolds Quelle 4,3 mg/l
Bismark Quelle 10,6 mg/l
Contrex 6,2 mg/l
Diirrheimer Johannisquelle stilles Wasser 4,1 mg/l
Diirrheimer Johannisquelle Mineralwasser 12,8 mg/l
Perrier 14,0 mg/l
St. Margareten Heilwasser 19,1 mg/l
Volvic 8,0 mg/l
Vilsa 14,3 mg/l
Wildunger Reinhards Quelle 16,4 mg/l
Wittmannsthal Quelle 4,3 mg/l
» Miflig natriumarm (20-200 mg Na/l)

Driburger Caspar Heinrich Quelle 32,2 mg/l
Driburger Grafenquelle 137,7 mg/l
Geroldsteiner Sprudel Dolomit Quelle 121,8 mg/l
Goppinger Sauerbrunn 26,9 mg/l
Harzer Grauhof 25,3 mg/l
Leopoldsquelle (Bad Rippoldsau) 147,2 mg/l
Schlofigarten Quelle 20,9 mg/l
St. Gero Heilwasser 174,7 mg/l
St. Martin (Wattenscheid) 164,7 mg/l
e Stark natriumhaltig (>200 mg Na/l)

Appolinaris 747,0 mg/l
Staatl. Fachingen 602,5 mg/l
Goppinger Christophquelle 340,8 mg/l
Grenzacher Heilwasser 1809,0 mg/l
Heppinger Heilwasser 856,0 mg/l
Mergentheimer Albertquelle 12650,0 mg/l
Staatl. Selters 1031,0 mg/l
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5.5.2.5 Energiereiéhe Kost bei Malnutrition

Indikationen. Schlechter Erndhrungszustand (BMI
<19 kg/m®), Appetitlosigkeit, frithzeitiges Sitti-
gungsgefiihl, Chemotherapie, Immunschwiche.

Definition. Energiereiche Kost mit weitgehend
ynormaler“ Nihrstoffrelation, der Fettanteil darf
40% der Gesamtkalorien betragen. Die Eiweif3zu-
fuhr betrdgt 1,0-1,5 g/lkgKG/Tag. Bei hoher Ei-
weifSzufuhr ist auch die Zufuhr von Phosphat er-
hoht (80 g Eiweifl entspricht einer Phosphatzufuhr
von etwa 1200 mg), was bei Patienten mit einge-
schrinkter Nierenfunktion zu beriicksichtigen ist.
Die Kost hat eine hohe Nahrstoffdichte und ist vo-
lumenreduziert. Sie enthélt keine bldhenden Nah-
rungsbestandteile, der Ballaststoffanteil liegt
<20 g/Tag. Es werden 6-8 Mabhlzeiten pro Tag ein-
geplant.

Ziele. Erhalt oder Verbesserung des Ernidhrungszu-
standes und der mit der Malnutrition assoziierten
Probleme (z.B. verminderte Lebensqualitit).

Anmerkung. Bei ausgeprédgter Anorexie und Appe-
titlosigkeit bzw. bereits manifester Malnutrition
sind {ibertriebene Erwartungen im Hinblick auf
den Behandlungserfolg zu vermeiden. In der Regel
wird eine manifeste Malnutrition durch diese Kost-
form nicht wesentlich verbessert. Meist bedeutet sie
einen Zeitverlust bis zur Durchfithrung einer konse-
quenten Behandlung (s. Kiinstliche Erndhrung, 5.6).

5.5.3 Eiwei3- und elektrolytdefinierte Didten

5.5.3.1 Natriumarme Kost

Es gibt mehrere Energiestufen.

Indikationen. Essentielle Hypertonie. Sekundire
Hypertonie bei chronischer Niereninsuffizienz im
Stadium der kompensierten Retention, Hyperaldo-
steronismus, priterminale Niereninsuffizienz (mit
und ohne Eiweiflbeschrankung; cave: polyurisches
Nierenversagen), alle Formen von Odemen, Aszi-
tes, Schwangerschaftsgestose.

Definition. Der Natriumgehalt betrigt bei ,natri-
umarmer Kost“ 50 mmol (=3 g NaCl) pro Tag, die
tibrige Zusammensetzung entspricht einer leichten
Vollkost. Weitere Restriktionen ergeben sich mog-
licherweise aus dem Grundleiden (z.B. bei Leber-
zirrhose).

Ziele. Normalisierung des Blutdrucks, Behandlung
von Odemen und Aszites

Anmerkung. Bei Umrechnung von Na* auf Kochsalz
gilt Na*-2,5 oder z.B. 400 mg Na*=1000 mg NaCl.
Eine nichtmedikamentose Behandlung des Blut-
hochdrucks wird bei allen Patienten mit Hoch-
druck und insbesondere bei Patienten mit einer la-
bilen Hypertonie durchgefiihrt. Bei tibergewichti-
gen Patienten wird zunidchst das Korpergewicht
vermindert. Alkohol sollte von Patienten mit Hy-
pertonie gemieden werden. Das Konzept der Hy-
pertonusbehandlung umfafit Streprophylaxe, Diit,
regelmiflige korperliche Bewegung und Sport (ae-
robe Belastungen wie Joggen und Schwimmen) so-
wie die Kontrolle weiterer kardiovaskuldrer Risiko-
faktoren (Nikotinabstinenz!).

Bei der Herstellung einer natriumarmen Diit
werden stark gesalzene Nahrungsmittel (z.B. Brot,
Wurst, Kédse) gemieden und z.T. durch spezielle
didtetische Lebensmittel ersetzt. Der Natriumgehalt
(in mg) gebrduchlicher Lebensmittel (jeweils bezo-
gen auf 100 g) betrigt bei

Getreide-/Getreideerzeugnisse: Getreide, Mehl,

Haferflocken, Kleie <15 mg,

Corn Flakes 91 mg,

Brot und Brétchen etwa 500 mg, Salzstangen et-

wa 1800 mg.

Hiilsenfriichte: <30 mg.

Obst und Gemiise: Frischgemiise bis 80 mg, Ge-

miisekonserven 60-280 mg, Sauerkraut etwa 350

mg, Tomatenmark etwa 560 mg, Ketchup 1300

mg, Oliven zwischen 2000 und 3000 mg.

Natriumreich sind besonders hiufig Fertignahrun-
gen, Backmischungen, Maggiwiirze, Tomatenket-
chup, Wurstwaren und gerducherte Lebensmittel
(s. Tabelle 5.46). Natriumgehalt in Mineralwéssern:
1. <20 mg/l z.B. in Contrex, Perrier; 2. <250 mg/l
in Geroldsteiner Stern, St.Michaelis Mineralbrun-
nen; 3. >500 mg/l Staatl. Fachinger, Staatl. Selters
(s. Tabelle 5.47). Anstelle von Kochsalz und Wiirz-
mischungen mit Kochsalz werden Gewiirze und
Kréuter aller Art verwendet.

Die Kaliumzufuhr kann auf 6 g/Tag erhoht sein.
Der Kaliumgehalt von Kochsalzersatzmitteln ist zu
beriicksichtigen (1/2 Teeldffel=387 mg K*). Eine
hohe Kaliumzufuhr und kaliumhaltige Kochsalzer-
satzmittel sind bei renaler Hypertonie, Nierenin-
suffizienz, bei Behandlung mit Aldosteronantago-
nisten (z.B. Aldactone®) oder ACE (,angiotensin
converting enzyme)-Hemmer“ (z.B. Enalapril®)
obsolet.



Die tigliche Fliissigkeitszufuhr darf 2 1/Tag
nicht iibersteigen. Geeignete Getrinke sind Kaffee,
Tee, Mineralwasser mit einem Natriumgehalt <20
mg/l. Wegen der blutdrucksenkenden Wirkung
von essentiellen Fettsduren sollte der P/S-Quotient
>1,0 liegen (s. 5.5.2.3, S. 279). Der Einflufl der
Kochsalzbeschrinkung auf den Blutdruck ist addi-
tiv zu der Wirkung von Medikamenten wie Thia-
ziddiuretika und auch f-Blockern.

Zur medikamentdsen Behandlung des Bluthoch-
drucks sind die Empfehlungen der Deutschen Liga
zur Bekdmpfung des Bluthochdrucks e.V. zu be-
riicksichtigen (s. Abb. 5.5). Tabelle 5.48 gibt Hin-
weise fiir eine differenzierte medikamentdse Be-
handlung der Hypertonie. Eine medikamentdse Be-
handlung des Bluthochdrucks wird als Monothera-
pie oder als Kombinationsbehandlung mit zwei
Arzneimitteln durchgefiihrt. Bei ,Versagen“ einer
Monotherapie erfolgt zunichst ein Wechsel auf
eine Substanz einer anderen Gruppe. Ist ein Medi-
kament differentialtherapeutisch eindeutig indi-
ziert und ein deutlicher Effekt vorhanden, welcher
allerdings noch nicht dem Therapieziel entspricht,
so wird eine Verstirkung des Effekts durch Kom-
bination zweier Medikamente (s. Tabelle 5.48) ver-
sucht. Der ,Zielblutdruck“ liegt unabhingig vom
Alter bei 140/90 mmHg.

Bei Odemen ist die Fliissigkeitszufuhr auf 1 I/
Tag zu beschrinken. Bei ,idiopathischen® und
auch bei diuretikainduzierten Odemen ist eine Na-
triumrestriktion nicht angezeigt. Eine noch weite-
re Einschrinkung der Natriumzufuhr (<50 mmol/

Monotherapie:

B,-Blocker

2er-Kombinationen:

B, -Blocker

Abb. 5.5. Medikamentdse Behand-
lung des Bluthochdrucks. (Nach
Deutsche Liga zur Bekdmpfung des
Bluthochdrucks, Deutsche Hyper-
tonie Gesellschaft)

Diuretikum
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Tag=3 g/Tag, z.B. als Reistag) kann in Einzelfillen
bei Patienten mit einem Aszites und einer 24-h-
Natriumausscheidung im Urin von >25 mmol/Tag
als Initialbehandlung sinnvoll sein. Eine ,Reis-
Obst-Didt“ enthdlt 250-300g Reis (Trockenge-
wicht) und 750-1000 g Obst (Trockengewicht) in
geeigneter Zubereitung (d.h. ohne Zusatz von Salz,
Milch, Fett). Dieses entspricht etwa 300 g Kohlen-
hydrate, 10 g Fett, (=1250-1500 kcal/Tag) und 1,5-
2,0 mmol Natrium/Tag. Diese Kostform ist ohne
Zusitze (z.B. Quarkspeisen, Pflanzenéle, Vitamine)
nicht bedarfsdeckend und deshalb nur kurzfristig
(d.h. fiir 3-5 Tage) durchfihrbar. Zudem ist sie
dem Patienten iiber lingere Zeit nicht zumutbar.
Eine didtetische Natriumbeschrinkung ist bei Pa-
tienten mit einer Leberzirrhose und Aszites sowie
einer Natriumausscheidung von <25 mmol/Tag
nicht geeignet. Streng natriumarme Diéten enthal-
ten <20 mmol Natrium bzw. <1 g NaCl. Der Min-
destbedarf liegt bei 0,5 g Natrium/Tag. Die ,,Com-
pliance” fiir eine natriumarme Didt kann anhand
der Natriumausscheidung im 24-h-Urin tberpriift
werden. Bei einer natriumarmen Erndhrung ist die
Versorgung mit Kalzium und Magnesium zu be-
achten.

Eine sehr streng natriumarme Didt geht mit ei-
ner Abnahme des Blutvolumens einher. Dieses
kann bei dlteren Menschen mit arteriosklerotisch
verdnderten Blutgefiflen oder bei starken Salzver-
lusten (z.B. Schwitzen oder Erbrechen) zu Kreis-
laufproblemen fiihren.

Kalzium-

antagonist ACE-Hemmer o, - Blocker
Diuretikum
plus
Kalzium- ACE-H
antagonist EHmey 0., - Blocker
oder
Kalziumantagonist
plus
B, -Blocker ACE-Hemmer
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Tabelle 5.48. Differenzierte medikamenttse Behandlung bei Patienten mit einem Bluthochdruck.
(Deutsche Liga zur Bekimpfung des Bluthochdrucks, Deutsche Hypertonie-Gesellschaft)

Altere Patienten (>65 Jahre)
Linksherzhypertrophie
Koronare Herzerkrankung

Vorausgegangener
Myokardinfarkt

Herzinsuffizienz

Niereninsuffizienz

Diuretika und Kalziumantagonisten
ACE-Hemmer', B-Blocker, Kalziumantagonisten und zentrale Antisympathotonika
pB-Blocker und Kalziumantagonisten

ACE'-Hemmer und B-Blocker

ACE'-Hemmer und Diuretika

Bei Serumkreatinin >2,0 mg/dl in der Regel Gabe von Schleifendiuretika, kalium-

sparende Diuretika kénnen besonders in Kombination mit ACE'-Hemmern zur Hyper-
kalidmie fithren. Verzégerte Elimination mancher Antihypertensiva (Dosisanpassung!)

beachten

Obstruktive
Ventilationsstérungen

Diabetes mellitus

Kalziumantagonisten, ACE'-Hemmer und o,-Blocker. B-Blocker kontraindiziert

Bei jiingeren Patienten mit Typ-I- und Typ-II-Diabetes mellitus: ACE'-Hemmer, f3,-

selektive Blocker niedrig dosiert und Kalziumantagonisten. Bei dlteren Patienten mit
Typ-II-Diabetes: Orientierung der Therapie an den Begleiterkrankungen. Bei Diabetes
allgemein: Zuriickhaltung mit nicht-selektiven B-Blockern

Gicht/Hyperurikidmie

Dyslipoproteindmie

Zuriickhaltung mit Diuretika

Es liegen bisher keine Langzeitstudien vor, die eine gesonderte Therapieempfehlung

rechtfertigen. ACE'-Hemmer und Kalziumantagonisten iiben keinen Einfluf aus.
Diuretika und p-Blocker besitzen dosisabhingig eher einen ungiinstigen, «,-Blocker
eher einen giinstigen Einfluf}

Graviditit

Relativ PB,-selektive Blocker oder u-Methyldopa einsetzen, deren Unschédlichkeit

fiir die fotale Entwicklung nachgewiesen ist

Benigne Prostatahypertrophie  «;-Blocker

! ACE= »angiotensin-converting-enzyme.“

5.5.3.2 Protein-definierte Diat

Es sind verschiedene Energiestufen moglich.

Eine Kombination mit einer Diabeteskost oder
einer kaliumarmen Kost ist méglich. Die Kostfor-
men sind definiert im Hinblick auf ihren Eiweif3-
und Kochsalzgehalt.

Indikationen. Krankheiten und Zustinde mit einge-
schrinkter Eiweifltoleranz bei Nieren- oder Leber-
insuffizienz.

Ziele. Pravention und Therapie urdmischer Sym-
ptome. Verzdgerung des Fortschreitens der Nieren-
erkrankung.

Kontraindikationen gegen eine eiweifidefinierte Diit
sind rasch progrediente Niereninsuffizienz, termi-
nale Niereninsuffizienz, Manifestation urdmischer
Syndrome (Gastroenteritis, Perikarditis, Polyneu-
ropathie), schwere Erkrankungen (z.B. ein Tumor-
leiden), Schwangerschaft und Stillperiode sowie
Alter (<18 bzw. >60 Jahre).

Anmerkungen. Die Grundziige der erndhrungsmedi-
zinischen Behandlung akuter und chronischer Nie-
renerkrankungen sind in den Tabellen 5.49 und
5.50 dargestellt. Die Einschrinkung der Eiwei3-
und Kaliumzufuhr ergibt sich aus dem jeweiligem
Grad der Dekompensation der Nierenfunktion. Bei
vollstindiger Kompensation ist die Eiweilzufuhr
nicht eingeschrinkt, die Kaliumzufuhr betrigt 50~
75 mmol/Tag. Im Stadium der kompensierten Re-
tention (Serumharnstoff <17 mol/l, Kreatinin <350
pmol/l) wird die Eiweiflzufuhr nicht, die Kalium-
zufuhr abhingig von der Neigung zur Hyperkalid-
mie individuell begrenzt. Liegen die Harnstoftkon-
zentrationen im Serum bei 25 mmol/l und das
Kreatinin <530 pmol/l, so wird die Eiweifzufuhr
auf 30-40 g/Tag, bei einem Harnstoff >25 mmol/l
und einem Kreatinin bis 630 pmol/l auf 25-30 g/
Tag reduziert. Eine eiweiflarme Diit sollte im Hin-
blick auf eine Senkung der glomeruldren Filtrati-
on, eine Verzogerung der Progression der Nieren-
erkrankung und die Protektion der verbliebenen
Nierenfunktion mdglichst friihzeitig begonnen
werden. Die Progression der Niereninsuffizienz



kann mittels einer friihzeitig begonnenen eiweif3-

definierten oder -armen Didt um die Hilfte verzs-

gert werden. Eine eiweiflarme Diit ist vorzugswei-

se vegetarisch (s. 5.5.1.5). Dieses gilt besonders bei

Patienten mit einer Neigung zur Azidose.

In der Praxis beeinfluflt eine proteinarme Diit

nicht nur die glomerulidre Filtration, sondern hat

dariiber hinaus weitere giinstige Effekt auf

« den Blutdruck (eiweiflarme Diiten sind in der
Regel natriumarm),

« die Proteinurie,

« die Hyperlipidimie (durch den giinstigen Ein-
flul auf die Proteinurie),

« den Hyperparthyroidismus bzw. die Hyperphos-
phatimie (die Diiten sind phosphatarm) und

« die Azidose (die Didten haben einen geringen
Gehalt an schwefelhaltigen Aminosduren).

Eine Einschrinkung der Kaliumzufuhr erfolgt in-
dividuell. Die Diitetik bei Nierenkranken umfafit
ferner die Phosphateinschrinkung (bei fortge-

5 Emdhrungsmedizinische Behandlung

schrittener Niereninsuffizienz auf <1 g/Tag) sowie
die Vitamin- (z.B. als Dreisavit® sowie Gabe von
1,25-Dihydroxy-Vitamin D;) und Eisensubstituti-
on. Die Notwendigkeit zur Eisengabe (orale Dosie-
rung 10,0 mg/Tag) besteht bei Dialysebehandlung
auch wihrend einer Behandlung mit Erythropoi-
tin. Bei starker Eiweiflbeschrinkung werden zu-
sdtzlich Pyridoxin und Folsdure gegeben. Unter
Erythropoitintherapie kann es zu einem Anstieg
der Kreatininspiegel kommen.

Bei einer akuten Glomerulonephritis stehen die
Stérung der Fliissigkeitsbilanz und die Odembil-
dung im Vordergrund. Empfehlung ist die Begren-
zung der Flissigkeitszufuhr (=24-h-Urinausschei-
dung+500 ml) und die Kochsalzeinschriankung (s.
5.5.3.1). Besteht eine ausgeprigte Retention der
harnpflichtigen Substanzen und zusitzlich eine Nei-
gung zu einer Hyperkalidmie, wird voriibergehend
eine eiweifl-, natrium- und kaliumarme Kost emp-
fohlen. Bei chronischer Glomerulonephritis mit
Hypertonie und geringer Proteinurie (=3 g/Tag)

Tabelle 5.49. Diitetik bei akutem Nierenversagen. (Nach Kluthe u. Quirin 1996)
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Pridialytisches Stadium Oligo-/Anurie Polyurische Phase
Trinkmenge/Wasser Nach Bilanz Nach Bilanz Nach Bilanz
Energie 35 35 35
(kcal/kg KG/Tag)
Eiweif3 0,4 0,5-0,6 0,5-0,6
(g/kg KG/Tag) (bei Dialyse -1,2)
Kalium <20 <30-60 50
(mmol/Tag) Nach Bilanz
Natrium <50 <50 Nach Bilanz
(mmol/Tag)
Tabelle 5.50. Diitetik bei chronischem Nierenversagen. (Nach Kluthe u. Quirin, 1996)
Vor Dialyse Himodialyse Peritonealdialyse
Trinkmenge/Wasser Nach Bilanz -0,5 -0,5
(1/Tag) (Nach Bilanz) Nach Bilanz
Energie 35 35 35
(kcal/kg KG/Tag) cave: Peritoneal-
spiillésung
Eiweif} 0,4 1,2 1.2
(g/kg KG/Tag) cave: Peritoneal-
spiillsung
Kalium 20-40 -50 -50
(mmol/Tag) Nach Bilanz
Natrium -51 -51 =51

(mmol/Tag)
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Tabelle 5.51. Eiweiflaustauschtabellen. (Aus Kluthe)

~3 g Eiweif8 oder Protein sind enthalten in:

Milchprodukte
90 g Milch, 3,5% Fett
75 g Joghurt, 3,5% Fett

Kiise

25 g Doppelrahmfrischkise
20 g Rahmfrischkise,

50% EiTr.
30 g Speisequark, 40% F.i.Tr.
25 g Speisequark, 20% FE.i.Tr.
20 g Speisequark, mager
30 g Schichtkise, 40% F.i.Tr.
25 g Schichtkise, 20% FE.i.Tr.
20 g Schichtkise, 10% FEi.Tr.
25 g Hiittenkiise
25 g Schmelzkiise,

60% FEi.Tr.
20 g Schmelzkiise,

45% F.i.Tr.

Fleischwaren
20 g Cervelatwurst
269 g Fleischkise
20 g Leberpastete
25 g Leberwurst
20 g Luncheon meat

25 g Mettwurst
35 g Speck, durch-
wachsen

Fischwaren
20 g Kaviar, Ersatz

Vegetabile Pasten

35 g Tartex Delikatess

35 g Tartex Kriuter

40 g Tartex Equisit

35 g Tartex Paprika

50 g Tartex ung. Art

35 g Tartex, natrium-
arm Kriuter

35 g Tartex, natriumarm

Delikatess

Brot
50 g Roggenbrot
35 g Brétchen, hell

Obst

160 g Avocado

230 g Himbeeren,
Johannisbeeren

~5 g Eiweifl oder Protein sind enthalten in:

Wurst

35 g Leberwurst

40 g Lyoner

40 g Mettwurst

40 g Mortadella

45 g Miinchner Weiflwurst
25 g Plockwurst

30 g Salami
180 g Speck, fett

55 g Speck, durchwachsen
25 g Schweineschinken,
gekocht

30 g Schweinschinken, roh
35 g Wiener Wiirstchen

Fische und Fischwaren
25 g Barsch
25 g Heilbutt
30 g Hering
30 g Kabeljau
30 g Rotbarsch
30 g Schellfisch
30 g Scholle
30 g Seezunge
25 g Thunfisch
30 g Tintenfisch
25 g Forelle
30 g Karpfen
50 g Miesmuscheln
25 g Aal, gerduchert
30 g Brathering
25 g Biickling

40 g Hering in Gelee
35 g Hering in Tomaten-
sauce
30 g Hering, mariniert
35 g Kaviarersatz
30 g Krebsfleisch
in Dosen
25 g Makrele, gerduchert
30 g Matjeshering
20 g Olsardinen
20 g Thunfisch in Ol

Milchprodukte

140 g Buttermilch

115 g Friichtejoghurt

130 g Vollmilchjoghurt

140 g Joghurt, fettarm,
1,5% Fett

150 g Trinkmilch

150 g Trinkmilch,
1,5% Fett

Kise

35 g Rahmfrischkise,
50% F.i.Tr.

45 g Doppelrahmfrisch-
kise, 60% F.i.Tr.

40 g Hiittenkiise

35 g Speisequark, mager

45 g Speisequark,

40% E.iTr.

40 g Schichtkise,

10% F.i.Tr.
50 g Schichtkise,

40% EiTr.
20 g Chester, 50% F.i.Tr.
15 g Emmentaler, 45% Fi.Tr.
15 g Parmesan
35 g Schmelzkise, 45% Fi.Tr.
40 g Schmelzkise, 60% F.i.Tr.
25 g Butterkise, 50% F.i.Tr.
20 g Edamer, 45% Fi.Tr.
25 g Edelpilzkise, 50% F.i.Tr.
20 g Gouda, 45% FE.i.Tr.
20 g Tilister, 45% F.i.Tr.
25 g Briekise, 50% F.i.Tr.
20 g Camembert, 30% Fi.Tr.
25 g Camembert, 45% Fi.Tr.
30 g Camembert, 60% F.i.Tr.
25 g Miinsterkise, 50% FE.i.Tr.
20 g Limburger, 20% FEi.Tr.
20 g Limburger, 40% Fi.Tr.
20 g Romadur, 20% F.i.Tr.
25 g Romadur, 50% F.i.Tr.

Eier
40 g Hiihnerei

Fleisch
45 g Schweinebauch
30 g Schweinefleisch,

mittelfett

35 g Schweinefleisch, fett
25 g Schweinehackfleisch
25 g Rindfleisch, mager
30 g Rindfleisch, fett
20 g Rinderhackfleisch
25 g Kalbfleisch i.D.
30 g Hammelfleisch i.D.
25 g Kaninchenfleisch

Innereien
30 g Herz i.D.
50 g Hirn (Kalb)
25 g Leber i.D.
35 g Kutteln (Kalb)
30 g Zunge (Rind)

Wild und Gefliigel
25 g Rehriicken
30 g Ente
35 g Gans
25 g Huhn
25 g Truthahn

Wurst

30 g Bierschinken

40 g Blutwurst

40 g Bockwurst

40 g Bratwurst

30 g Cervelatwurst

20 g Corned Beef,
amerik.

25 g Corned Beef, dtsch.

25 g Dosenschinken

40 g Dosenwiirstchen

45 g Fleischkiise

40 g Fleischwurst

40 g Frankfurter
Wiirstchen

45 g Gelbwurst

40 g Jagdwurst

25 g Kasseler

35 g Leberpastate

Brot
60 g Weizenbrot
(Vollkorn)
65 g Mehrkornbrot

~7 g Eiweifl oder Protein sind enthalten in:

Milchprodukte

200 g Buttermilch

160 g Friichtejoghurt

100 g Vollmilchjoghurt

200 g Joghurt, fettarm,
1,5% Fett

210 g Trinkmilch

210 g Trinkmilch, 1,5% Fett

Kise
50 g Rahmfrischkise,
50% F.i.Tr.
60 g Doppelrahmfrischkise,
60% F.i.Tr.
50 g Speisequark, mager
60 g Speisequark, 40% F.i.Tr.
55 g Hiittenkise
55 g Schichtkise, 10% F.i.Tr.
65 g Schichtkise, 40% F.i.Tr.
30 g Chester, 50% E.i.Tr.
25 g Emmentaler, 45% F.i.Tr.
20 g Parmesan

35 g Gorgonzolakise
50 g Schmelzkise,

45% F.i.Tr.
55 g Schmelzkise,

60% FE.i.Tr.
35 g Butterkise,

50% Ei.Tr.
30 g Edamer, 45% FE.i.Tr.
35 g Edelpilzkise,

50% E.i.Tr.
30 g Gouda, 45% F.i.Tr.
25 g Tilsiter, 45% F.i.Tr.
30 g Briekiise,

50% FE.i.Tr.
30 g Camembert,

30% Ei.Tr.
35 g Camembert,

45% E.i.Tr.
40 g Camembert,

60% E.i.Tr.
35 g Miinsterkise,

50% F.i.Tr.




Tabelle 5.51 (Fortsetzung)
35 g Limburger,
20% Ei.Tr.
30 g Limburger,
40% F.i.Tr.
30 g Romadur,
20% Ei.Tr.
35 g Romadur,
50% E.i. Tr.
Fleisch
50 g Schweinebauch
40 g Schweinefleisch,
mittelfett
45 g Schweinfleisch, fett
30 g Schweinehackfleisch
35 g Rindfleisch, mager
40 g Rindfleisch, fett
30 g Rinderhackfleisch
35 g Kalbfleisch i.D.
40 g Hammelfleisch i.D.
35 g Kaninchenfleisch

Eier
55 g Hiihnerei

Innereien
45 g Herz i.D.
70 g Hirn (Kalb)
45 g Kutteln (Kalb)
35 g Leber i.D.
45 g Zunge (Rind)

Wild und Gefliigel
30 g Rehriicken
40 g Ente
45 g Gans
35 g Huhn
30 g Truthahn

Wurst

45 g Bierschinken
55 g Blutwurst

55 g Bockwurst
55 g Bratwurst

40 g Cervelatwurst

30 g Corned Beef, amerik.

30 g Corned Beef, dtsch.
35 g Dosenschinken

55 g Dosenwiirstchen

60 g Fleischkise

55 g Fleischwurst

55 g Frankfurter Wiirstchen

60 g Gelbwurst
55 g Jagdwurst
35 g Kasseler

50 g Leberpastete
55 g Leberwurst
55 g Lyoner

55 g Mettwurst

55 g Mortadella

65 g Miinchner
Weiflwurst

35 g Plockwurst

40 g Salami

75 g Speck,
durchwachsen

35 g Schweineschinken,
gekocht

40 g Schweineschin-

ken, roh

50 g Wiener Wiirstchen

Fische und Fischwaren

35 g Barsch
35 g Heilbutt
40 g Hering
40 g Kabeljau
40 g Rotbarsch
40 g Schellfisch
40 g Scholle
40 g Seezunge
35 g Thunfisch
45 g Tintenfisch
40 g Flunder
35 g Forelle
40 g Hecht
40 g Karpfen
40 g Renke
35 g Zander
70 g Miesmuscheln
40 g Aal, gerduchert
40 g Brathering
35 g Biickling
55 g Hering in Gelee
45 g Hering
in Tomatensauce
40 g Hering, mariniert
50 g Kaviarersatz
40 g Krebsfleisch
in Dosen
35 g Makrele, gerduchert
45 g Matjeshering
30 g Olsardinen
30 g Thunfisch in Ol
45 g Lachs in Ol

Brot
100 g Weizentoast-
brot, Vollkornbrot

(2-3 Scheiben)
70 g Knickebrot
(7 Scheiben)

Die Werte beziehen sich auf den eflbaren Anteil und das
Rohgewicht. Berechnungsunterlagen: Prodi (Kluthe, B.
1988, Wissenschaftl. Verlagsgesellschaft Stuttgart)

Werte aus: Grofle GU Nihrwerttabelle 1996/97.

5 Ernghrungsmedizinische Behandlung

erfolgt vorrangig eine Natriumbeschriankung. Liegt
die Proteinurie bei >3 g/Tag (=nephrotische Ver-
laufsform einer chronischen Glomerulonephritis)
oder bestehen eine Hypoalbumindmie und Odeme,
kann die Eiweiflzufuhr maximal 1,3 g/kgKG tig-
lich betragen. Eine Kochsalzbeschrankung ist mei-
stens angezeigt. Bei hoheren Zufuhrraten kommt
es zu einer schnelleren Progredienz des Nieren-
funktionsverlustes. Bei interstitieller Nephritis
(z.B. bei Analgetikanephropathie) wird auf eine
gute Diurese geachtet. Dabei kann es zu hohen Ka-
liumverlusten kommen. Zum Problem der Gicht s.
5.5.2.4. Bei diabetischer Nephropathie und Hyper-
tonie darf die Eiweiflzufuhr nicht iiber 0,8 g/kg KG
taglich liegen.

Eiweifidefinierte und mifig proteinarme Diiten
kénnen ,gemischt“ oder ,selektiv® zusammenge-
stellt sein. Als ,,gemischt proteinarm® enthilt diese
Didtform mindestens 50% hochwertiges Eiweif3,
welche im Rahmen des Didtplanes in Form von
kleinen Fleisch-, Fisch- oder Gefliigelportionen ge-
geben werden. Als ,selektiv proteinarme® Diiit
werden biologisch hochwertige Eiweif3gemische
(z.B. die Kartoffel-Ei-Didt) mit mindestens 50%
des Eiweiflanteils als biologisch hochwertiges Pro-
tein verwendet. Dabei wird Eiweif§ in verschiede-
nen Stufen (20-60 g) zugesetzt. Eine Energieanrei-
cherung erfolgt mit Maltodextrin. Bei ,selektiv
sehr proteinarmen® Didten wird neben der Kartof-
fel-Ei-Diit auch die ,,Schwedendiidt mit freier Le-
bensmittelauswahl und zusitzlicher Gabe von es-
sentiellen Aminosduren angewendet. Zu beachten
ist, daf} bei ldngerfristiger didtetischer Behandlung
mit proteinarmen Didten die Versorgung mit was-
serloslichen Vitaminen, Kalzium und Eisen sicher-
gestellt werden mufl. Bei allen eiweildefinierten
Diidten ist auf eine ausreichende Energiezufuhr zu
achten und der Erndhrungszustand differenziert
zu untersuchen. Fiir die praktische Gestaltung pro-
teindefinierter Didten ist die Verwendung von Ei-
weiflaustauschtabellen hilfreich (s. Tabelle 5.51).

Differenziertes Vorgehen

Protein-definierte, ,isonitrogene Didt”
(0,8 g Eiweil pro Kilogramm Korpergewicht und
Tag).

MaBig proteinarme Didt
(0,6 g Eiweify pro Kilogramm Korpergewicht und
Tag).

Indikationen. Niereninsuffizienz im Stadium der
kompensierten Retention (Kreatinin 3-6 mg%=

297



298

M.J. Miller und H. Przyrembel

230-460 pmol/l, Harnstoff 100-150 mg%=17-26
mmol/l, GFR: >30 ml/min), nephrotisches Syn-
drom, chronische Leberzirrhose mit Enzephalo-
pathie, Zustand nach Shuntoperationen (portoka-
valer oder splenorenaler Shunt).

Definition. Einschrinkung der Eiweifizufuhr unter
Bevorzugung biologisch hochwertiger Eiweifle
(75% der Nahrungseiweifle) bei ausreichender
(d.h. bedarfsdeckender oder im Einzelfall gerin-
ger) Energiezufuhr (35-40 kcal/kg KG und Tag).
Die Nihrstoffrelation entspricht bei dieser Didt
50-55% Kohlenhydraten, 40-45% Fett (auf einen
hohen Anteil ungesittigter Fettsduren ist zu ach-
ten) und ca. 7-10% Eiweifl. Die Kost ist gleichzei-
tig natriumdefiniert (50 mmol=3 g/Tag). Die Fliis-
sigkeitsmenge variiert entsprechend der Diurese
und betrégt bis zu 1,4 /Tag.

Ziele. Reduktion der ,,Urimietoxie, Privention der
Azotimie bzw. Enzephalopathie sowie der mit der
Niereninsuffizienz assoziierten Komplikationen wie
Hypertonus, Hyperkalidmie, Hyperphosphatimie,
Hyperlipiddmie. Verzdgerung der Progression der
Nierenerkrankung. Verlingerung der ,pridialyti-
schen“ Phase, Verminderung der glomeruldren
Hyperfiltration der Restnephrone, Gewichtsverdn-
derungen maximal 0,2-0,4 kg/Woche. Erhalt der
korperlichen Kraft und des Wohlbefindens. Bei ne-
phrotischem Syndrom: Reduktion der Proteinurie.
So weit moglich: Erhalt des Korpereiweilbestan-
des.

Eine eiweiflarme Diit ist in der Regel natrium-
und phosphatarm. Sie ist so auch bei Hyperphos-
phatdmie und sekundidrem Hyperparathyroidismus
geeignet. Phosphatreiche Lebensmittel wie Milch
und Milchprodukte sind zu meiden. Der Phosphat-
gehalt der Kost sollte nicht tiber 800-900 mg/Tag
betragen. Dieses bedeutet in der Praxis eine Be-
grenzung der Milch- und Vollkornprodukte. Eine
Natriumbeschrankung ist bei nicht odematdsen
und normotensiven Patienten nicht notwendig.
Eine Kaliumbeschrinkung ist erst bei Hyperkalid-
mie angezeigt. Der Kaliumgehalt der Didt ist nicht
exakt festgelegt, er liegt zwischen 60 und 80 mmol
pro Tag. Zum Kaliumgehalt ausgewdhlter Lebens-
mittel s. Tabelle 5.52. Eine kaliumarme Kost ent-
hilt 40-50 mmol, eine streng kaliumarme Kost 20
mmol Kalium. Bei vegetarischen Varianten einer
eiweiflarmen Diét ist der Kaliumgehalt eher hoch.
Starkere Kaliumbeschrinkungen werden individu-
ell festgelegt. Im Einzelfall ist die personliche Bela-
stung des Patienten zu priifen und die multiplen

Tabelle 5.52. Kaliumgehalt verschiedener Lebensmittel

Gehalt pro 100 g*
Weifle Bohnen 1300 mg
Erbsen 930 mg
Linsen 810 mg
Kartoffeln 400 mg
Bananen 382 mg
Spinat 324 mg
Tomaten 206 mg
Orangen 185 mg
Trauben 183 mg

* Angaben bezogen auf den ,eflbaren“ Anteil unter Beriick-
sichtigung der Verluste durch die Zubereitung.

didtetischen Beschrinkungen bei multi-morbiden
Patienten zu relativieren.

Da eine eiweiflarme Didt auch cholesterinarm
ist, wirkt sie einer méglicherweise bestehenden se-
kundidren Hyperlipidimie entgegen. Zum supple-
mentierenden Einsatz bilanzierter Didten fiir Pa-
tienten mit Niereninsuffizienz s. Tabelle 5.85. Bei
einer eiweifireduzierten Kost ist der Bedarf an
wasserldslichen Vitaminen (Dreisavit N®, 1mal 1
Tbl./Tag; cave: Vitamin-A-haltige Multivitaminpra-
parate), 1,25-Dihydroxy-Vitamin D (z.B. 0,25 pg
Rocaltrol®/Tag), Kalzium (1,5 g/Tag) und Eisen
durch die Lebensmittelauswahl nicht gedeckt und
eine Substitution notwendig. Bei hyperkalzdmi-
schen Nephropathien mufl die Kalziumzufuhr ge-
senkt werden. Vor einer Behandlung des Grundlei-
dens ist eine Uberdosierung mit Vitamin D auszu-
schlieffen. Fettlosliche Vitamine sollten mit Aus-
nahme von Vitamin D nicht gegeben werden.

Streng proteinarme Diit
(0,4 g Eiweifl pro Kilogramm Korpergewicht und
Tag).

Indikation. Priterminale Niereninsuffizienz (Krea-
tinin 6-7 mg%=460-600 pmol/l, Serumharnstoff
tiber 150 mg%=>26 mmol/l. GFR <15 ml/min).
Hohergradige hepatische Enzephalopathie, Zu-
stand nach portokavalem Shunt und Enzephalopa-
thie (s. auch 5.5.4.3, 5.5.4.4.7).

Definition. Die Nihrstoffrelation entspricht 50-55%
Kohlenhydrate, 40-45% Fett und ca. 5% EiweifS.
Die angegebene Eiweifizufuhr ist als Minimum zu
betrachten. Eine ausreichende und individuell zu
berechnende Energiezufuhr ist sicherzustellen. Bei
ausgepragter Hyperkalidmie sind eine Kalium- (50
mmol/Tag) und Phosphatbeschrinkung angezeigt.



Der Fliissigkeitsgehalt einer 2000-kcal-Didt betrigt
etwa 1,4 1/Tag.

Ziele. Begrenzung der Azotimie. Verhinderung der
Hyperkalidmie. Bei ausgeprochener Katabolie und
priaterminaler Niereninsuffizienz ist die Supple-
mentierung von Ketoanaloga der Aminosduren in
einer Menge von etwa 10 g/Tag zu diskutieren.

Anmerkung. Diidten mit einem Eiweifigehalt <40 g/
Tag sind nicht bedarfsgerecht. Substitution wasser-
l6slicher Vitamine (Vitamin C, Vitamin Bg; Dreisa-
vit N®, 1mal 1Tbl./Tag; cave: Vitamin-A-haltige
Multivitaminpréparate), 1,25-Dihydroxy-Cholecal-
ciferol (Calcitriol, z.B. 0,25 pg Rocaltrol®/Tag; ca-
ve: Hyperkalzdmie, extraossidre Verkalkungen),
evtl. Kalzium (als Kalziumkarbonat, s. unten) und
Eisen. Vorsicht: erhShte Serummagnesiumkonzen-
trationen bei Einnahme magnesiumhaltiger Anta-
zida. Da Chrom, Zink und Selen iiber die Nieren
ausgeschieden werden, ist Vorsicht bei der Gabe
von Spurenelementen geboten. Angesichts der
niedrigen Proteinzufuhr kann eine annihernd aus-
geglichene Stickstoffbilanz nur durch die Wahl de-
finierter Eiweiflgemische von hoher biologischer
Wertigkeit erreicht werden (z.B. Kartoffel-Ei-Diit,
Milch-Eiklar-Protein). Bei freier Lebensmittelaus-
wahl (s. ,Schweden-Diit“) miissen essentielle Ami-
nosduren oder deren Ketosduren supplementiert
werden.

Eine katabole Stoffwechsellage und eine Azidose
begiinstigen die Hyperkalidmie. Diese wird didte-
tisch durch Verzicht auf bestimmte Gemiise (ge-
trocknete Friichte, Linsen, Tomaten), Obst (Niisse,
Zitrusfriichte, Bananen), Stifigkeiten (Schokolade),
Fruchtsifte, Instantkaffee, Kakao-, Vollkorn- und
Hefeprodukte behandelt. Zum Kaliumgehalt ausge-
wihlter Lebensmittel siehe auch Tab.5.52. Die
niedrige Kaliumzufuhr bedeutet bei héheren Kalo-
rienstufen einen Qualitéitsverlust der Nahrung.

Eine streng phosphatarme Ernihrung (<600
mg/Tag) konnte durch Elimination phosphatrei-
cher Nahrungsmittel (Milch, Kise, Eier, Fleisch)
erreicht werden. Dies ist aber praktisch nicht
moglich, da diese Nahrungseiweifle wegen ihrer
hohen biologischen Wertigkeit im Rahmen einer
eiweifflarmen Didt verwendet werden miissen.
Schmelzkidse, Colagetrdnke etc. sind wegen ihres
hohen Phosphatgehalts verboten. Die didtetische
Restriktion reicht hiufig nicht aus, um den Phos-
phatspiegel zu normalisieren. Eventuell Gabe von
Phosphatbindern (z.B. Aludrox®, cave: Resorption
und Akkumulation von Aluminium bei lingerer
Gabe, aluminiuminduzierte Osteomalazie, mikro-
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zytire Andmie und Enzephalopathie) zur Hem-
mung der Phosphatresorption mit dem Ziel, die
Serumphosphatspiegel auf Werte <1.78 mmol/l zu
senken. Bei der Behandlung von Stérungen des
Kalzium-Phosphat-Haushaltes bei Nierenkranken
hilft das Kalzium-Phosphat-Loslichkeitsprodukt
(Serumkalzium mal Serumphosphat jeweils in mg/
dl, normal <60 mgz/dlz). Wird der Wert iiber-
schritten, ist mit Verkalkungen und Atherosklerose
zu rechnen. Liegt das Léslichkeitsprodukt darun-
ter, werden kalziumhaltige Phosphatbinder (z.B.
Kalziumkarbonat, cave: Hyperkalzdmie, besonders
bei gleichzeitiger Vitamin-D-Gabe) gegeben. Kalzi-
umkarbonat dient auch der Korrektur der bei
chronischer Niereninsuffizienz hiufigen metaboli-
schen Azidose. Bei Problemen der Magnesiumho-
moiostase ist die Kenntnis der Magnesiumgehalte
einzelner Lebensmittel hilfreich (s. Tabelle 5.53).

Bei akutem Nierenversagen mit Abfall der glo-
meruldren Filtrationsrate oder Tubulusschaden
geht es primdr um den Erhalt der Homoiostase (s.
Abschn. 5.6). Die Ursachen sind z.B. ischimisch
(z.B. im Rahmen eines Schocks bei Trauma oder
Sepsis), oder toxisch (z.B. unter hoch dosierter
Antibiotikatherapie mit Aminoglykosiden). Ein
Drittel der Patienten hat ein normales Urinvolu-
men, wihrend zwei Drittel {iber eine oligurische in
eine poliurische Phase iibergehen (vgl. Tab. 5.49).
Die Oligurie ist von Azotimie, Azidose, Hyperka-
lidmie, Hyperphosphatimie, Hypertonie, Odeme
und Anorexie begleitet.

Tabelle 5.53. Lebensmittel mit hohem Magnesiumgehalt

Gehalt pro 100 g*

Naturreis 157 mg
Haferflocken 140 mg
Weizenmischbrot 75 mg
Feigen (getrocknet) 70 mg
Garnelen 67 mg
Edamer (30% E.i.Tr.) 59 mg
Spinat 58 mg
Vollkornnudeln 53 mg
Seezunge 49 mg
Austern 40 mg
Bananen 36 mg
Kartoffeln (roh) 25 mg
Buttermilch 16 mg
Joghurt ( ~1,5% Fettgehalt) 12 mg

®

Angaben bezogen auf den ,ebaren“ Anteil unter Beriick-
sichtigung der Verluste durch die Zubereitung.

299



300

M.J. Miiller und H. Przyrembel

5.5.3.3 Dialyseadaptierte Kost

Es sind verschiedene Energiestufen moglich.

Indikation. Himodialyse, Peritonealdialyse (s.u.).

Definition. Die dialyseadaptierte Kost ist nicht ei-
weilbeschrinkt. Die Eiweilzufuhr betrigt bei
3maliger Dialyse pro Woche zwischen 1 und 1,2 g/
kgKG und Tag. Die Kalorienzufuhr wird individu-
ell und gering hyperkalorisch berechnet. Der Natri-
umzufuhr betrigt etwa 100 mmol/Tag (3 g NaCl).
Der Kaliumgehalt ist auf 60-80 mmol/Tag festge-
legt. Die Kalziumzufuhr betridgt 1,5-2,0 g/Tag, der
Phosphatgehalt <2,0 g/Tag. Die in der Tageskost
enthaltene Fliissigkeitsmenge betrigt (bei einer Ka-
lorienzufuhr von etwa 2000 kcal) 800-1000 ml. Die
Trinkfliissigkeit muf3 individuell nach Restdiurese
festgelegt werden (=Restdiurese+500 ml/Tag). Bei
Obst und Gemiise ist der Wassergehalt anzurech-
nen. Der ,unsichtbare“ Wassergehalt anderer Le-
bensmittel bleibt dagegen in der Praxis weitgehend
unberiicksichtigt. Die dialyseadaptierte Kost kann
salzarm oder kaliumarm gestaltet werden.

Ziele. Unterstiitzung der Dialysebehandlung, ausge-
glichene Fliissigkeitsbilanz, maximale Gewichtszu-
nahme von 1,5 kg zwischen zwei Dialysen. Verhii-
tung einer Hyperkalidmie, Kompensation des Siu-
re-Basen-Haushaltes, Substitution von Verlusten,
Vermeidung metabolischer Komplikationen, Erhalt
des Erndhrungszustandes.

Anmerkung. Obwohl die Dialyse die Nierenfunktion
teilweise ersetzen kann, verfiigt sie nicht tiber die
Flexibilitdt einer gesunden Niere. Die didtetischen
Empfehlungen berticksichtigen die speziellen Pro-
bleme des Dialysepatienten, die Hiufigkeit der
Dialyse und die Restfunktion der Niere. Wahrend
einer Himodialyse werden bis zu 10 g Aminoséu-
ren in das Dialysat verloren. Die Erndhrung sollte
also eher eiweiflreich sein. Dagegen muf eine Ak-
kumulation von Harnstoff zwischen den Dialyseta-
gen vermieden werden. Bei hoher Harnstoffpro-
duktionsrate mufl zwischen ,exogenem® und ,.en-
dogenem“ Eiweif3-(Aminosédure-) ,Katabolismus®
unterschieden werden. Eine Abgrenzung ist an-
hand des klinischen Verlaufs sowie nach Auswer-
tung eines Erndhrungsprotokolls méglich.

Es wird empfohlen, nicht zuzusalzen. Kochsal-
zersatzmittel oder Diitsalze sind in der Praxis
nicht notwendige Bestandteile der Didt. Phosphat-
reiche Nahrungsmittel (z.B. Schmelzkdse, Hart-
kése, Erdniisse, gerducherte Lebensmittel, Colage-
trinke, Konservierungsstoffe) sind zu meiden. Bei

Hyperphosphatédmie betrigt die Phosphatzufuhr
<1000 mg/Tag. Die Cholesterinzufuhr liegt bei
<300 mg/Tag, linolsaurereiche Fette werden bevor-
zugt. Wasserlgsliche Vitamine (Dreisavit N®, 1mal
1 Tbl./Tag), 1,25-Dihydroxy-Vitamin D (z.B. 0,25
ug Rocaltrol®/Tag), Kalzium und Eisen (100 mg/
Tag) miissen im Einzelfall substituiert werden.
Keine Substitution von Vitamin A!

Bei chronischer Peritonealdialyse besteht keine
Indikation flir eine Dialysekost. Wihrend der Peri-
tonealdialyse ist die Kalorienzufuhr iiber das Dia-
lysat (monomere Glukose bis zu 150 g am Tag ent-
sprechend 25% der Gesamtkalorien) sowie ein
moglicher Eiweiflverlust in das Dialysat (bis zu
15 g/Tag) zu beriicksichtigen. Der Kalorienbedarf
ist bei Patienten unter chronischer Peritonealdia-
lyse niedriger, wihrend ihr Eiweifibedarf gleichzei-
tig erhoht ist. Die Zufuhr an Nahrungskohlenhyd-
raten ist auf 35-40% des Energiebedarfes zu be-
schranken, die Eiweiflzufuhr auf 1,2-1,5 g/kgKG
am Tag zu erhohen. Komplexe Kohlenhydrate sind
zu bevorzugen. Extrem phosphatreiche Nahrungs-
mittel miissen gemieden und wasserlsliche Vit-
amine substituiert werden. Bei hohen Triglyzerid-
spiegeln im Plasma ist die Zufuhr von Mono- und
Disacchariden zu begrenzen. Die Fliissigkeitszu-
fuhr darf bis zu 800 ml iiber der Restdiurese lie-
gen. Bei der Berechnung der Fliissigkeitszufuhr
sind die Getridnke, der Wassergehalt von Lebens-
mitteln und das bei der Oxidation der Nahrstoffe
entstehende Wasser zu beriicksichtigen®. Der Fliis-
sigkeitsanteil betrdgt bei Suppen oder reiner
Trinkfliissigkeit 100% des Gesamtgewichts des Le-
bensmittels bzw. des Gerichtes, bei Kartoffelbrei,
Quarkspeisen und Joghurt 75%, bei gekochten
Kartoffeln, Reis, Miisli, Eis, Getreide etc. 50%, bei
Bratkartoffeln, Pizza, Aufliufen etc. 25% und bei
Brot, Backwaren (ohne Obstbelag), Fleischgerich-
ten (ohne Sauce), Fetten, Olen und Wurstwaren
0%. Bei Obst wird ein Fliissigkeitsgehalt von 80-
90% angenommen. Fiir den Patienten ist die
Uberwachung der Fliissigkeitszufuhr anhand einer
Mafitabelle hilfreich:

1 Teeloffel =5 ml

1 Efloffel =15 ml

1 Wasserglas oder 1 Tasse=80-100ml

1 Becher/1 Suppentasse=bis zu 200 ml

1 Suppenteller =250 ml.

% Bei der Oxidation von 1 g Glukose entstehen ~ 0,60 g, bei
1 g Palmitinsdure ~1,12g und bei 1 g Albumin ~0,37 g
H,O0. Dieses entspricht 0,15, 0,13 und 0,09 g H,0/Kcal.



In der Praxis kann der Anteil des ,,Oxidations-
wassers“ mit den Fliissigkeitsverlusten durch At-
mung, Schwitzen und mit dem Stuhl gleichgesetzt
werden. Bei hochkalorischer Erndhrung oder bei
ausgeprigtem ,Katabolismus“ ist die Menge des
»Oxidationswassers® erhéht.

Bei Hypertriglyzeridimie wird primir auf die
Vermeidung von Zuckern (und Zuckeraustausch-
stoffen) sowie Alkoholkarenz geachtet. Eine Re-
striktion der Nahrungsfette ist angesichts der an-
gestrebten Nihrstoffrelation, des hiufig schlechten
Appetits der Patienten und ihres Erndhrungszu-
stands nicht praxisgerecht. Bei inadédquater Ei-
weifl- und Kalorienzufuhr werden Supplemente
(z.B. Sonana Renamil® oder Survimed renal®)
empfohlen (s. Tab. 5.85). Die Erndhrung wird auf
mindestens 7 Mahlzeiten pro Tag verteilt.

Nach Nierentransplantation: Keine eigenstindige
Kostform empfohlen. Hier ist das Ziel, den Erngh-
rungszustand zu verbessern und die mit der im-
munsuppressiven Behandlung assoziierten Stoff-
wechselprobleme (z.B. eine katabole Stoffwechsel-
lage, Hypertriglyzeridimie, Kohlenhydratverwer-
tungsstérung) zu kompensieren. Die Kost der
Wahl ist dann eine individuell zu modifizierende
Vollkost (5.5.1.1). Bei Fortbestand eines sekundi-
ren Hyperparathyreoidismus sind eine Phosphat-
begrenzung sowie die zusdtzliche Gabe von Kal-
zium und Vitamin D notwendig. Ist die Nieren-
funktion nach Transplantation reduziert, so gelten
die unter 5.5.3.1-5.5.3.3 angegebenen didtetischen
Richtlinien.

Akutes Nierenversagen: Keine eigenstindige Kost-
form empfohlen. Bei Abfall der glomeruldren Fil-
trationsrate oder Tubulusschaden geht es primir
um den Erhalt der Homoostase (s. Tabelle 5.49
und Abschn. 5.6.4.2).

5.5.3.4 Protein- und elektrolytdefinierte Kost
bei Leberzirrhose

Keine eigenstindige Kostform. Die Indikation zu ei-
ner didtetischen Behandlung eines Patienten mit ei-
ner chronischen Lebererkrankung ergibt sich aus
den mit der Leberzirrhose assoziierten Komplika-
tionen wie Aszites, Encephalopathie; Cholestase
und Malnutrition. Wie bei allen Schwerkranken
muf} vor der Erndhrungsberatung ein Ernihrungs-
protokoll durchgefiihrt werden. Im Hinblick auf
die bei Leberzirrhose hiufige Malnutrition sind be-
sonders Patienten mit einer Energiezufuhr unter
2000 Kcal/Tag und einer Eiweiflaufnahme unter
60 g/Tag gefdhrdet. Diese Patienten haben in pro-
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spektiven Untersuchungen eine erh6hte Mortalitit.
Sie sollten deshalb gezielt einer Erndhrungsbera-
tung zugefiihrt werden. Bei kompensierter Leberzir-
rhose bestehen keine speziellen Einschrinkungen.
Zum Erhalt der Koérperzellmasse darf die Eiweiflzu-
fuhr von 0,8 g/kg KG/Tag nicht unterschritten wer-
den. Bei Enzephalopathie evtl. Austausch tierischer
gegen pflanzliche Eiweifle (wenn mdéglich Wahl ei-
ner ovolaktovegetabilen Kost, s. 5.5.1.5) mit einem
hohen Ballaststoffanteil (s. 5.5.4.4.). Bei schwerer
Malnutrition oder Leberkoma wird kiinstlich er-
nihrt (s. 5.6.4.1). Bei Morbus Wilson ist die Kost
kupferarm (s. 5.5.4.10). Bei Aszites s. unter 5.5.3.1.
Liegt eine diabetische Stoffwechsellage vor, s. unter
5.5.2.2. Bei ausgeprigter Cholestase und Bildung
von pathologischen Lipoproteinen s. unter 5.5.2.3,
S. 279 bzw. Austausch von LCT gegen MCT wie un-
ter 5.5.4.1, S. 302 beschrieben (nur bei Nachweis
einer Steatorrhoe (s. Kap. 3.) oder bei niedrigem Se-
rum-f-Karotin (<45 pg/l) s. Kap. 3). Bei Cholestase
erfolgen eine Fettreduktion (Cholesterin <200 mg/
Tag) sowie die Substitution fettlgslicher Vitamine
(Vitamin A 100000 IU, Vit. D 100000 IU und Vit.
K; 10 mg/alle 4 Wochen). Der Kalziumbedarf wird
durch den Verzehr fettarmer Milch, Kalziumsupple-
mente oder bei schweren Knochenschmerzen durch
eine i.v.-Kalziumchloridgabe gedeckt. Zusitzlich
wird die Exposition mit UV-Licht empfohlen.

Bei chronischer Enzephalopathie finden sich
hiufig niedrige Plasmazinkspiegel. Es empfiehlt
sich, eine Substitution z.B. mit Zinkaspartat (z.B.
Unizink 50®) oder Bis- (L-histidinato) Zink (z.B.
Zinkamin-Falk®). Die Dosierung erfolgt bis zu 50
mg/Tag, bei ausgeprigtem Zinkmangel (=Acro-
dermatitis enterohepatica) werden kurzfristig bis
zu 100 mg/Tag gegeben. Vorsicht bei der Gabe von
Zinksulfat. Bei hohen Dosen von Zinksulfat
kommt es zu Diarrhoen. Eine mdgliche therapeuti-
sche Wirksamkeit von Zink auf die klinischen Zei-
chen der Enzephalopathie ist bisher in 4 Studien
untersucht worden: 3 Studien zeigten einen positi-
ven Effekt, eine Studie war ohne Ergebnis. Es gibt
z.Z. keine Empfehlungen der Fachgesellschaften
zur Gabe von Zink bei Patienten mit klinischen
Zeichen einer hepatischen Enzephalopathie.

5.5.3.5 Spezielle Didten bei Urolithiasis
Indikation. Urolithiasis.

Definition. Je nach Indikation kalzium-, oxalsiure-,
bzw. purindefiniert (s. 5.5.2.4).
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Ziele. Privention oder Behandlung einer Urolithia-
sis, Vermeidung exzessiver Zufuhrraten der ge-
nannten Nihrstoffe.

Anmerkung. Grundsitzlich ist bei allen Patienten
mit einer Urolithiasis eine hohe Fliissigkeitszufuhr
zu empfehlen (>3 l/Tag, Ziel: tagsiiber 200-300 ml/
h!, mindestens einmal trinken pro Nacht). Cave:
Eine hohere Fliissigkeitszufuhr ist abhidngig von
z.B. Auflentemperatur, Schwitzen, hoher korperli-
cher Aktivitit. Das Urinvolumen muf iiber 2,5 I/
Tag liegen. Die Modifikation der Diit ergibt sich
aus der chemischen Analyse der Steine. Die wich-
tigsten Bestandteile der Nierensteine sind Kalzium,
Oxalsiure, Harnsdure, Phosphat und Glycin (s.
Kap. 3).

Kalziumsteine: Hierbei findet sich in 50% der Falle
eine normale Urinkalziumausscheidung, nur bei
50% der Patienten besteht eine Hyperkalziurie.
Diese wird in 90% der Fille durch eine gestei-
gerte Kalziumresorption und nur bei 10% der
Patienten renal erklirt. Nur 50% der Fille von
»resorptiver Hyperkalziurie sind durch eine
Umstellung der Ernihrung im Sinne einer ,kal-
ziumdefinierten“ Didt beeinfluflbar. Die Kalzi-
umzufuhr wird durch Begrenzung von Milch
und Milchprodukten beschrinkt, sie sollte bei
Minnern 800 mg und bei Frauen 1000 mg/Tag
(nach der Menopause 1200 mg/Tag) nicht unter-
schreiten. Zu vermeiden sind aulerdem Exzesse
an kalziumreichen Lebensmitteln (Spinat, Rha-
barber, Endivien, Okra, getrocknete Friichte).
Eine kalziumarme Erndhrung (bei Ménnern
<800 mg/Tag, bei Frauen <1000 mg bzw. <1200
mg/Tag) verursacht eine negative Kalziumbilanz
(cave: Osteoporose) und erhéht die Gefahr von
Oxalatsteinen. Eine Hyperkalziurie kann durch
eine exzessive Zufuhr von Natrium, tierischem
Eiweil und Zucker verstirkt werden. Eine Be-
grenzung dieser Nihrstoffe auf die Empfehlun-
gen einer Vollkost ist deshalb sinnvoller Be-
standteil der Ernihrungstherapie bei Patienten
mit einer Urolithiasis. Eine ballaststoffreiche Er-
ndhrung steigert die fikale Kalziumausschei-
dung und kann deshalb ebenfalls sinnvoll sein.
Bei Kalziumphosphatsteinen sollte ein sulfathal-
tiges Mineralwasser mit wenig Hydrogenkarbo-
nat getrunken werden.Bei bettligerigen Patien-
ten (z.B. bei Querschnittsgelihmten) besteht
héufig eine Hyperkalziurie, welche durch kor-
perliche Aktivitit (d.h. physikalisch-therapeuti-
sche Maflnahmen) und nicht diitetisch behan-
delt wird.

Kalziumoxalatsteine: Eine oxalsdurearme Erndhrung
enthdlt <50 mg Oxalsdure/Tag. Da nur 10% der
Oxalsdureausscheidung im Urin aus Lebensmit-
teln stammt, ist der Erfolg der Diit begrenzt.
Dennoch hat sie bei Patienten mit Oxalatsteinen
auf Dauer einen nachgewiesenen therapeuti-
schen Wert. Da Oxalsdure auch Endprodukt des
Vitamin-C-Stoffwechsels ist und die Kalzium-
und Oxalsdureresorption im Darm sich gegen-
seitig beeinflussen, werden die Vitamin-C-Zu-
fuhr (<1 g/Tag) und die Kalziumzufuhr bei idio-
pathischer (=addquate Kalziumzufuhr) und ab-
sorptiver Hyperkalziurie (s. oben) ebenfalls de-
finiert. Oxalsdurereiche Lebensmittel (>10 mg/
Portion) sind z.B. Stark- oder dunkle Biere,
Ovomaltine, Tee, Kakao, Tofu, Bohnen, rote
Bete, Sellerie, Okra, Rhabarber, Spinat, Blaubee-
ren, Trauben, Erdbeeren, Stachelbeeren, Niisse,
Sesam, Tomaten. Bei Malassimilation und Stea-
torrhoe wird die Hyperoxalurie durch die Bin-
dung des Kalziums und der Fettsdure im Intesti-
num und die dadurch erhdhte Resorption der
freien Oxalsdure im Kolon erklirt. In diesem
Fall miissen die Malassimilation behandelt bzw.
Kalziumsupplemente (1 g/Tag) gegeben werden.
Hierbei sollte ein hydrogenkarbonat-reiches Mi-
neralwasser getrunken werden.

Bei Phosphatsteine: Hier hat sich eine phospha-
tarme Erndhrung oder die Gabe von Phosphat-
bindern therapeutisch nicht bewihrt. Wichtig
ist die Alkalisierung des Urins (pH <7,0).

Bei Cystinurie wird eine Alkalisierung des Urins
(s. oben) angestrebt. Eine gleichzeitige Reduktion
der Methioninzufuhr kann duch Eiweifbegrenzung
und die Vermeidung von ,Proteinexzessen“ (nicht
mehr als 100 g Eiweif3/Tag) erreicht werden. Eine
natriumarme Didt tragt ebenfalls zu einer Senkung
der Cystinausscheidung im Urin bei. Zur Begren-
zung der Purinzufuhr s. 5.5.2.4.

5.5.4 Sonderdiiten

5.5.4.1 Gastroenterologische Didten

Diat bei Malassimilation

Kost mit mittelkettigen Triglyzeriden (MCT)

Indikationen. Nachgewiesene Steatorrhoe von >15 g/
Tag (Analyse der Gesamtstuhlmenge von 3 Tagen,
bei normaler Fettzufuhr mindestens 70-100 g/Tag,
s. Kap. 3), z.B. bei exokriner Pankreasinsuffizienz



(unter Enzymsubstitution und einer Stuhlfrequenz
von >3mal/Tag), bei Malassimilation, Morbus
Whipple, chologener Diarrhoe, A-f-Lipoproteini-
mie, Endstufe des Kostaufbaus bei Malabsorption,
exsudativer Enteropathie, Mukoviszidose, Hyper-
chylomikrondmie, evtl. bei Vorliegen eines Chylo-
thorax.

Definition. Leichte Vollkost mit weitgehendem Er-
satz der LCT-Fette durch definierte Mengen von
MCT-Fetten (=Fette mit mittelkettigen gesittigten
Fettsduren, MCT-Anteil 60-80% der Gesamtfette).
Laktosegehalt <20g, ballaststoffarm (15-20 g).
MCT-Fette sollten entsprechend dem Kostaufbau
bei Malabsorption (s. S. 305) stufenweise eingefiigt
werden.

Ziele. Sicherung der Energiezufuhr, Verminderung
der Steatorrhoe, Erhalt oder Besserung des Ernih-
rungszustands.

Anmerkung. LCT-Fette in der Nahrung werden
durch Verzicht auf Lebensmittel mit hohem Anteil
versteckter Fette vermindert. Streich- und Koch-
fette werden durch MCT ersetzt. MCT-Fette enthal-
ten Fettsduren mit einer Kettenlinge von 8-10 C-
Atomen. Sie haben einen Energiegehalt von 8,3
kcal/g. MCT-Fette befinden sich als Margarine
(z.B. ceres met Diéit-Margarine®, 80 g Fett, davon
90% MCT, 3% Linolsdure, 7% sonstige Fettsduren)
oder als Ol im Handel (z.B. ceres met Diit-Speise-
6l, 100 g Fett, 95% MCT, 5% sonstige Fettsduren).
Bei Raumtemperatur ist MCT-Ol diinnfliissig, klar
und geruchlos. MCT-Fette werden in der Regel gut
toleriert und akzeptiert.

Wenn kein Kostauftbau vorangegangen ist, miis-
sen MCT-Fette stufenweise gegeben werden, begin-
nend mit 10 g/Tag. In den folgenden Tagen wird je
nach subjektiver Vertriglichkeit um jeweils 10g
bis auf die Endstufe gesteigert. Im Einzelfall kén-
nen nach einem adidquaten Kostaufbau die Tages-
mengen zwischen 100 und 120 g/Tag (bis zu 40%
der Energiezufuhr) liegen. Als Dauerkostform
miissen zusitzlich linolsdurereiche Fette gegeben
werden, um einen Mangel an essentiellen Fettsdu-
ren zu vermeiden. Fettlosliche Vitamine werden
individuell, z.B. nach Auswertung eines Didtproto-
kolls substituiert. MCT-Fette haben einen niedri-
gen Schmelzpunkt. MCT-Speiseble koénnen -nicht
so hoch erhitzt werden wie normale Speiseéle
(cave: Temperaturen >100°C). Warmhalten muf3
vermieden werden, weil dadurch andere Bestand-
teile der Speisen einen bitteren Geschmack bekom-
men. Mit MCT zubereitete Gerichte miissen des-
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halb sofort nach dem Garen verzehrt werden.
Méogliche Zeichen der Unvertriglichkeit sind bei
hoher und nicht stufenweise adaptierter Zufuhr
von MCT-Fetten (>80-100 g/Tag): Ubelkeit, abdo-
minelle Distension, Durchfille, Leib- und Kopf-
schmerzen. Diese Kostform ist eine Dauerkost-
form. Entsprechend ist die hiusliche Versorgung
mit MCT-Fetten vor der Entlassung aus dem Kran-
kenhaus sicherzustellen (Bestellung MCT-haltiger
Speisefette und Informationen bei Union Deutsche
Lebensmittelwerke GmbH, Postfach 501020, 22765
Hamburg). Bei exsudativer Enteropathie wird die
MCT-Kost mit einer hohen Eiweif$zufuhr (100-
120 g/Tag) kombiniert, um die intestinalen Pro-
teinverluste zu kompensieren.

MCT-Fette sollten bei Patienten mit einer Nei-
gung zur Ketondmie oder metabolischer Azidose
gemieden werden. Bei Patienten mit einer Leber-
zirrhose und einem hohen portokavalen Shuntvo-
lumen sind bei hoher MCT-Zufuhr enzephalopa-
thiedzhnliche Symptome, Hyperventilation, eine
Hyperammondmie und eine Laktatazidose be-
schrieben worden. Die Moglichkeit dieser Sym-
ptome 143t eine vorsichtige und eher niedrige Do-
sierung von MCT-Fetten bei Patienten mit Leberer-
krankungen sinnvoll erscheinen.

, Laktosearme Didt

Es handelt sich um keine eigenstindige Kostform.
Eine laktosearme Kost kann in Verbindung mit an-
deren Kostformen unter Vermeidung laktosehalti-
ger Lebensmittel hergestellt werden.

Indikationen. Primire oder sekundire Laktoseinto-
leranz. Bei sekundirer Laktoseintoleranz (z.B. im
Rahmen einer Sprue oder bei Morbus Crohn) wird
nach Behandlung der Grunderkrankung ein Kost-
aufbau, welcher auch laktosehaltige Produkte be-
riicksichtigt, durchgefithrt. Die Diagnose einer
Laktoseintoleranz beruht auf
o der klinischen Symptomatik,
deren Beeinflussung durch laktosefreie Erndh-
rung,
» den Ergebnissen des H,-Atemtests (s. Kap. 3)
und
* dem fehlenden Enzymnachweis in der Diinn-
darmbiopsie (s. Kap. 3).

Erginzend kann ein Laktosebelastungstest durch-
gefilhrt werden (s. Kap. 3). Die Privalenz eines
primidren Laktasemangels ist aulerhalb Nordeuro-
pas hoch. Sie betrifft Menschen aus Mittelmeerlédn-
dern, Asiaten, Schwarze, Indianer und Aborigines.
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Definition. Eine mifRig laktosearme Kost enthilt 8-
10 g Laktose/Tag, eine laktosefreie Kost <1 g Lak-
tose/Tag.

Ziele. Verbesserung der Beschwerdesymptomatik,
Verminderung bzw. Behandlung einer Malnutrition.

Anmerkung. Aufgrund der hohen individuellen Va-
rianz der Beschwerden mufl die Laktosetoleranz
individuell ermittelt werden. Die Kost ist milchfrei
(1 1 Milch enthalten 50 g Laktose) und vermeidet
Milchprodukte sowie Lebensmittel mit hohem Lak-
tosegehalt (z.B. Frischkidse, Eiscreme, Fertigsau-
cen, Schokolade. Nichtpasteurisierter Joghurt
(laktaseaktiv) und Sauermilchprodukte werden
meist gut vertragen. Einige Patienten tolerieren ge-
ringe Mengen an Laktose (<10 g/Tag=1/2 Tasse
Milch, z.B. als Milch im Kaffee, 1/2 Becher Jo-
ghurt, 1 kleine Portion Eis; zum Laktosegehalt von
Milch und Milcherzeugnissen s. Tabelle 5.54). In
einer kontrollierten Untersuchung verschwanden
die abdominellen Beschwerden bei tidglich verzehr-
ten Milchmengen von <240 ml. Grundsitzlich wird
Laktose zusammen mit anderen Lebensmitteln
besser toleriert als alleine als Milch/Milchprodukt.

Laktobazillen-enthaltende Milchprodukte (,Pro-
biotika“) werden nicht besser toleriert als ,nor-
male“ Milchprodukte. Der Laktosegehalt von Siug-
lingsnahrung und Formuladidten ist zu beachten.
Bei Laktoseintoleranz im Sduglingsalter mufl eine
laktosefreie (z.B. Pregestimil®, Humana SL”) oder
laktosearme (Humana HS® oder Aledin”) Sduglings-
nahrung gewihlt werden. Der Bedarf an Kalzium
(bei einer milchfreien Erndhrung werden nur etwa
300 mg Kalzium/Tag zugefiihrt), Vitamin B, und D
wird durch eine laktosefreie Ernihrung in der Re-
gel nicht gedeckt. Eine Supplementierung wird fiir
Kinder, Jugendliche, Schwangere und Stillende so-
wie bei bestehendem Osteoporoserisiko empfohlen.

» Kostaufbau

Die verschiedenen Formen des Kostaufbaus sind
empirisch und wissenschaftlich nicht abgesichert.

® Kostaufbau nach grofleren Operationen.

Keine eigenstindige Kostform. Nach grofleren
Operationen und/oder lingeren Phasen (>7 Tage)
einer kiinstlichen Erndhrung und wenn der Zu-
stand des Patienten eine Erndhrung mit Vollkost
in fester Form nicht sofort zuldfit, ist eine fliissige
und/oder eine passierte leichte Vollkost indiziert.
Eine fliissige Vollkost deckt u.U. nicht den Ener-
gie- und Eiweiflbedarf des Patienten. Dieses gilt

Tabelle 5.54. Laktosegehalt von Milch und Milcherzeugnis-
sen. (Aus Rennes 1994)

8/100 g
Konsummilch (Frischmilch, H-Milch) 4,8-5,0
Milchmixgetrinke (Schoko, Mokka, Vanille,  4,4-5,4
Erdbeer, Banane, Himbeer, Nuf)
Dickmilch 3,7-5,3
Frucht-Dickmilch 3,2-4,4
Joghurt 3,7-5,6
Joghurtzubereitungen (Schoko, Nuf, Miisli,  3,5-6,0
Mokka, Vanille)
Kefir 3,5-6,0
Buttermilch 3,5-4,0
Sahne, Rahm (siif3, sauer) 2,8-3,6
Creme fraiche 2,0-3,6
Creme double 2,6-4,5
Kaffeesahne 10-15% Fett 3,8-4,0
Kondensmilch 4-10% Fett 9,3-12,5
Butter 0,6-0,7
Butterschmalz -
Milchpulver 38,0-51,5
Molke, Molkegetrinke 2,0-5,2
Desserts (Fertigprodukte: Cremes, Pudding,  3,3-6,3
Milchreis, Griebrei)
Eiscreme (Milch-, Frucht-, Joghurteis) 5,1-6,9
Sahneeis 1,9
Magerquark 4,1
Rahm-, Doppelrahmfrischkise 3,4-4,0
Speisequark 10-70% Fett i.Tr. 2,0-3,8
Schichtkiise 10-50% Fett i.Tr. 2,9-38

Hiittenkiise 20% Fett i.Tr. 2,6

Frischkisezubereitungen 10-70% Fett i.Tr. 2,0-3,8

Schmelzkise 10-70% Fett i. Tr. 2,8-6,3

Kisefondue (Fertigprodukt) 1,8

Kisepastete 60-70% Fett i.Tr. 1,9

Kochkiise 0-45% Fett i.Tr. 3,2-3,9

Hart-, Schnitt-, Weichkise:

Emmentaler, Bergkise, Berghofk.’ise, Reib-

kise, Parmesan, Alpkise, Edamer, Gouda,

Tilsiter, Stauferkise, Steppenkise, Trappi-

stenkise, Appenzeller, Backsteiner, Brie,

Camembert, Weichkiise, Weinkise, Weif3- )
laktosefrei

lacker, Chester, Edelpilzkise, Schafskise,
Havarti, Jerome, Limburger, Romadur,
Mozzarella, Miinsterkiise, Raclette, Riucher-
kiise, Sandwich-Kiisepastete, Bad Aiblinger
Rahmkise, Butterkise, Esrom, Sauermilch-
kidse (Harzer, Mainzer, Handkise)

besonders wihrend eines Kostaufbaus. Entspre-
chend mufl wihrend der Zeit ,iiberschneidend“
kiinstlich ernidhrt werden.

« Kostaufbau nach akuter Pankreatitis.

Indikationen. Akute Pankreatitis sowie akuter
Schub einer chronischen Pankreatitis, nach Nor-
malisierung des Pankreasenzymmusters im Serum.



Definition. Stufenweiser qualitativer und quantitati-
ver Aufbau der oralen Erndhrung mit kleinen
Mabhlzeiten im Anschlul an eine obligatorische
Phase absoluter Nahrungskarenz mit parenteraler

Erndhrung. Der Kostaufbau erfolgt {iber insgesamt

4 in der Regel 3tdgige Stufen. Die Dauer der ein-

zelnen Stufen kann angesichts des subjektiven

oder objektiven Beschwerdebildes der einzelnen

Patienten variiert werden.

o Stufe 1 hat eine Nihrstoffrelation von 83% Koh-
lenhydraten, 10% Fett und 7% Eiweif3 (ca. 1400
kcal/Tag).

° Auf Stufe 2 sind es 73% Kohlenhydrate, 12%
Fett, 15% Eiweif} (ca. 1600 kcal/Tag).

o Stufe 3 enthilt 65% Kohlenhydrate, 16% Fett,
19% Eiweif3 (ca. 2000 kcal/Tag).

Stufe 4 hat 58% Kohlenhydrate, 21% Fett und
21% Eiweifd (ca. 2250 kcal/Tag).

e An Stufe 4 schliefit sich eine leicht verdauliche

Kost an (s. 5.5.1.2).

Ziele. Schonende Anpassung der exokrinen Bauch-
speicheldriisenfunktion an eine orale Erndhrung,
Kompensation von Stoffwechselentgleisungen, weit-
gehender Erhalt des Erndhrungszustands.

Anmerkung. Die Kostform ist empirisch konzipiert.
Bei gleichzeitiger Entgleisung des Zuckerstoff-
wechsels miissen die unter 5.5.2.2 angegebenen
Richtlinien der Diabetesdidt so weit wie moglich
beriicksichtigt werden. Die Kost wird im Hinblick
auf jhren Kohlenhydratanteil sowie die Verteilung
der Kohlenhydrate definiert. Da eine Anpassung
der Aufbaustufen im Energiegehalt nicht vorgese-
hen ist, muff bei Auftreten einer diabetischen
Stoffwechsellage wihrend des Kostaufbaus flexibel
Altinsulin gegeben werden. Diese Kostform kann
auch als Kostaufbau nach langerfristiger parente-
raler Erndhrung angewandt werden.

Zur Rezidivprophylaxe einer Pankreatitis wird
die Fettzufuhr auf 25-30% der Energiezufuhr ver-
mindert. Eine absolute Alkoholkarenz ist notwen-
dig. Bei chronischer Pankreatitis miissen die exo-
krine (und die endokrine) Pankreasinsuffizienz
medikament6s und didtetisch kompensiert werden.
Eine weiterfilhrende ,Pankreasdiit hat keinen
therapeutischen Effekt und ist auch ohne nach-
weislichen Einfluf auf die Prognose der Erkran-
kung. Nach totaler Pankreatektomie (z.B. bei Pan-
kreaskarzinom) ist die didtetische Versorgung bei
gleichzeitiger und ausreichender Substitution mit
Pankreasfermenten (Richtdosis 25-50000IU Li-
pase zu den Hauptmahlzeiten und 20000 IU Lipase
zu den Zwischenmahlzeiten; zeitgerechte Einnah-
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me, d.h. vor den und fraktioniert wihrend der
Mabhlzeiten; Stuhlfrequenz <3mal/Tag) und Insu-
lin hiufig problemlos.

Bei einer exokrinen Pankreasinsuffizienz nimmt
die Aktivitit der Lipase schneller ab als die Amy-
lase- und Proteasesekretion. Therapiestandard ist
die Enzymsubstitution mit sduregeschiitzten und
mikrophdrisch ~ verkapselten = Enzympréperaten
(Partikelgrofie <1,4 mm). Bei ausgeprigter Steator-
rhoe (z.B. bei zystischer Fibrose) werden die En-
zympriperate zusammen mit einem Hemmer der
Magensiduresekretion gegeben (cave: niedriger in-
traduodenaler pH bei normaler Magensiure-, aber
niedriger Bikarbonatsekretion durch die Bauch-
speicheldriise). Bei Magenoperation oder Hypo-
bzw. Anaziditit empfielt sich die Darreichungs-
form als Granulat. Ist die exokrine Pankreasinsuf-
fizienz nicht vollstindig durch Enzymsubstitution
zu kompensieren, empfiehlt sich eine Kost mit
mittelkettigen Triglyzeriden (s. 5.5.4.1).

Einer angesichts des hdufig schlechten Ernih-
rungszustandes vieler dieser Patienten wiinschens-
werte hyperkalorische Erndhrung sind durch die
diabetische Stoffwechsellage Grenzen gesetzt. Eine
vollstindige Kompensation des Erndhrungszu-
stands wird deshalb meist nicht erreicht. Bei kom-
binierter Pankreas- und Nierentransplantation
(Indikation: Patient mit Typ-I-Diabetes und fortge-
schrittenen Spitkomplikationen) besteht postope-
rativ eine erhohter Energiebedarf (+10-30%). Spe-
zielle Stoffwechselprobleme ergeben sich aus der
immunsuppressiv wirkenden Medikation (Kohlen-
hydratintoleranz, Fettstoffwechselstérungen). Die
Diat wird deshalb als fettarme (<30% der Energie)
und ballaststoffreiche (>30 g/Tag) Erndhrung ge-
plant.

» Kostaufbau bei Malassimilation

Indikationen. Chronische Diarrhoen, nachgewiesene
Malassimilation (z.B. nach ausgedehnter Diinn-
darmresektion, bei Kurzdarmsyndrom, bei chroni-
scher Pankreatitis, nach vollstindiger Pankreatek-
tomie, nach Whipple-Operation, Morbus Whip-
ple).

Definition. Der Kostaufbau erfolgt tiber 4-5 Stufen,

eine adidquate Nahrstoffzufuhr wird erst in den

beiden letzten Stufen erreicht. Die Fliissigkeitsbi-

lanz muf} (z.T. parenteral) auf allen Stufen indivi-

duell ausgeglichen werden.

= In Stufe 1 wird eine nahezu fettfreie und lakto-
sefreie Kost angeboten. Die ,zumutbare® Ge-
samtkalorienmenge betrdgt zwischen 1000 und
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1200 kcal/Tag, der Kohlenhydratanteil betrigt
85%, der Fettanteil 6%, der Eiweiflanteil 7% der
Energiezufuhr.

In Stufe 2 werden die Zufuhr tierischer Eiweifle
und der stufenweise Einbau von MCT-Fetten
(maximal 20 g) eingeleitet. Die Kalorienzufuhr
betrdgt zwischen 1200 und 1600 kcal/Tag. Die
Kohlenhydratzufuhr liegt bei 57%, der Fettanteil
bei 28% (der MCT-Anteil bei 16% Gesamtkalo-
rien) und der Eiweif3anteil bei 16%. Stufe 2 ent-
hilt etwa 5 g Laktose sowie 5 — 10 g Ballaststoffe.
Auf der Stufe 3 wird die Kost quantitativ durch
die Zulage von Milch (in zubereiteter Form)
und Weizenmischbrot erweitert. Kalorienzufuhr
(bis ca. 1900 kcal/Tag). Die Zusammensetzung
ist wie folgt: ca. 53% Kohlenhydrate, ca. 29%
Fett und ca. 17% Eiweif). Der Laktoseanteil
wird auf 15 g gesteigert. Die Ballaststoffmenge
betrigt etwa 15 g.

s Auf Stufe 4 werden zusitzlich ballaststoffarme
Gemiisesorten eingebaut, rohes Gemiise wird
vermieden. Die Ballaststoffmenge betrigt jetzt
etwa 20 g. Der Kaloriengehalt sowie die Nahr-
stoffrelation entsprechen der Stufe 3. Der Lakto-
segehalt betrédgt bis zu 20 g.

Auf Stufe 5 werden ballaststoffarmes Obst und
bis zu 25 g Ballaststoffe eingeplant. Kalorienzu-
fuhr und Néhrstoffrelation sind gegeniiber den
Vorstufen nicht veridndert. Die Gesamtenergie-
zufuhr auf Stufe 5 kann individuell entspre-
chend der Nahrungsausnutzung bzw. der Ak-
zeptanz durch den Patienten bis auf 3000-3200
kcal gesteigert werden. Der Fettanteil betrigt bis
zu 40% der Gesamtenergiemenge, der MCT-An-
teil kann bis auf 50% (maximal 70%) der ge-
samten Fettmenge gesteigert werden. Die letzte
Stufe entspricht der Dauerkostform.

Ziele. Adaptation des Diinndarms und optimale
Ausnutzung der Nahrung, Ausgleich der Fliissig-
keitsbilanz, Erhalt oder Verbesserung des Ernih-
rungszustands.

Anmerkung. Alle Nahrungsmittel liegen in gut auf-
geschlossener und leicht resorbierbarer Form vor.
Die Kalorienzufuhr erfolgt auf den ersten Stufen
iiberwiegend in Form von Kohlenhydraten. Dieser
Kostaufbau kann auch gluten- bzw. laktosefrei ge-
staltet werden. Die Dauer des Kostaufbaus wird in-
dividuell gestaltet. Auf den ersten Stufen ist der
Energiebedarf nicht gedeckt und deshalb gleichzei-
tig eine parenterale Erndhrung notwendig. Bei
chronischen Durchfillen muf in jedem Fall die
Ursache gefunden werden (z.B. chronisch-ent-

ziindliche Darmerkrankungen, Laktoseintoleranz,
Karzinoid, exokrine Pankreasinsuffizienz, Kurz-
darmsyndrom, Gastrektomie, Bakterien, Aids, La-
xantienabusus, Strahlenenteritis, Antibiotikathera-
pie, Allergie/Nahrungsmittelunvertraglichkeit, Mo-
tilitatsstorungen).

Bei einer exokrinen Pankreasinsuffizienz ist
eine adiqute (Richtdosis 25-50000 IU Lipase zu
den Haupt- und 20000 IU Lipase zu den Zwischen-
mahlzeiten) und zeitgerechte Einnahme (direkt
und moglichst fraktioniert wihrend der Mahlzeit)
zu gewihrleisten. Die Indikation zur Fermentsub-
stitution besteht bei klinischen Beschwerden (wie
z.B. Gewichtsverlust, Dyspepsie, Diarrhoen) und/
oder einer Steatorrhoe (>15g Fettausscheidung/
Tag) bei bekannter Ursache (z.B. eine chronische
Pankreatitis).

« Kostaufbau und Erndhrung bei Patienten
mit chronisch entziindlichen Darmerkrankungen

(z.B. auch bei Enteritis; s. auch Ballaststoffarme
Kost S. 310)

Indikationen. Subakute Phase bei Morbus Crohn
bzw. Colitis ulcerosa und toxischen Ougacolon, im
Anschlufl an eine kiinstliche Erndhrung (s. 5.6).
Der Kostaufbau schliefit sich unmittelbar an eine
parenterale Erndhrung beginnend mit Stufe 1 iiber
4 Stufen oder aber in abgekiirzter Form in An-
schlufl an eine enterale kiinstliche Erndhrung (s.
5.6) beginnend mit Stufe 3 an.

Definition. Abhingig von den Komplikationen der
Erkrankung (Stenosen, Ausdehnung des intestina-
len Befundes, Fisteln) und der Schwere des klini-
schen Bildes bei abklingender Entziindungsaktivi-
tit und Befundbesserung wird eine ballaststoft-
arme Kost (s. S. 310) oder eine leichte (leicht ver-
dauliche) Vollkost (s. 5.5.1.2) verordnet. Die Ballast-
stoffmenge betrigt bei einer ballaststoffarmen Kost
weniger als 15 g/Tag. Der Laktosegehalt wird bei se-
kunddrer Laktoseintoleranz auf <10 g/Tag begrenzt.

« Stufe 1: Uberwiegende Zufuhr von Kohlenhyd-
raten, Kalorienzufuhr um 2000 kcal/Tag.” Néhr-
stoffrelation 77% Kohlenhydrate, 16% Fett, 7%
Eiweif3. :

« Stufe 2: Angestrebt werden 2200 kcal/Tag bei ei-
ner Nihrstoffrelation von 51% Kohlenhydrate,
34% Fett und 16% Eiweifi.

e Stufe 3: Angestrebte Kalorienmenge zwischen
2200 und 2500 kcal/Tag, Nahrstoffrelation 49%
Kohlenhydrate, 37% Fett, 14% Eiweif3 und



« Stufe 4: mit einer Gesamtkalorienmenge zwi-
schen 2300 und 2500 kcal/Tag, mit einer Nahr-
stoffrelation von 50% Kohlenhydraten, 35% Fett
und 15% Eiweif}. Ballaststoffe werden erst ab
Stufe 3 hinzugefiigt. Die Nahrungsmittelauswahl
ist ab Stufe 3 erweitert.

Ziele. Adaptation von Diinn- und Dickdarm an
eine ,,normale“ Erndhrung, Erhalt des Erndhrungs-
zustands, Linderung der Symptome.

Anmerkung. Der Kostaufbau ist empirisch und wis-
senschaftlich nicht abgesichert. Beziiglich der Be-
handlung von Patienten mit chronisch-entziindli-
chen Darmerkrankungen mit einer kiinstlichen Er-
ndhrung s. 5.6. Die Dauer des Kostaufbaus wird
individuell bestimmt und ist auch abhingig von
den Komplikationen der Erkrankung. In der Regel
wird jede Stufe iiber 3 Tage durchgefiihrt. Im An-
schluf} an den Kostaufbau und in der Remissions-
phase wird eine leichte (leicht verdauliche) oder
ballaststoffarme Vollkost empfohlen (s. 5.5.1.2,
5.5.4.1, s. S. 310). Die Dauerkostform wird fiir Pa-
tienten mit chronisch-entziindlichen Darmerkran-
kungen individuell und empirisch geplant. Neben
der Vermeidung von Beschwerden und dem
Wunsch nach einer méglichst langfristigen Remis-
sion bestimmen der Erndhrungszustand sowie die
Vermeidung moglicher nutritiver Defizite (cave:
z.B. Andmien, Wachstumsstérungen bei Kindern
und Jugendlichen, vgl. Tabelle 5.55) die Entschei-
dung fiir die jeweilige Kostform.

Diidtetische Empfehlungen sind besonders bei
Patienten mit einem Morbus Crohn des Diinn-
darms angezeigt. Mit Ausnahme von Stenosen und
Lhochsitzenden® Fisteln besteht bei dieser Patien-
tengruppe keine zwingende Indikation fiir eine Be-
grenzung der Ballaststoffzufuhr. Der mogliche
Wert spezieller Kostformen ist fiir die Dauerbe-
handlung von Patienten mit chronisch-entziindli-
chen Darmerkrankungen nicht gesichert.

In schweren Fillen, welche didtetisch im Kost-
aufbau nicht kompensiert werden kdnnen, oder
bei erneutem Schub ist eine Eliminationsdidt ange-
zeigt (s. 5.5.4.2, S. 322 und Tabelle 5.73).

Bei medikamentdser/systemischer Behandlung
mit 5-Aminosalizylsdure (z.B. Azulfidine®, Salo-
falk®, Claversal®, Dipentum®) muf} Folsdure, nach
Ileumresektion Vitamin-B,, substituiert werden.

Bei Ileumresektion und Gallensédureverlust wird
Cholestyramin (z.B. Quantalan®, Lipocol-Merz®)
gegeben. Um eine mogliche Interferenz mit essen-
tiellen Nahrungsbestandteilen zu vermeiden, ist

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Tabelle 5.55. Privalenz erndhrungsmedizinischer Probleme
bei Patienten mit chronisch entziindlichen Darmerkrankun-
gen. (Aus Alonso 1993)

Privalenz (%)

Morbus Crohn Colitis ulcerosa

Gewichtsverlust 67-75 18-62
Hypalbumindmie 25-80 25-50
Intestinaler Eiweiflverlust 75 ?
Negative Stickstoffbilanz 69 ?
Andmie 25-85 66
Eisenmangel 39 81
Vitamin-B,,-Mangel 48 5
Folsduremangel 67 30-40
Kalziummangel 13 ?
Magnesiummangel 14-33 2
Kaliummangel 5-20 ?
Vitamin-A-Mangel 11 2
Vitamin-C-Mangel ? ¢
Vitamin-D-Mangel 75 35
Vitamin-K-Mangel ! $
Zinkmangel 50 ?
Kupfermangel ? ?

auf eine zu den Mahlzeiten zeitversetzte Einnahme
des Jonenaustauschers zu achten.

Spezielle Erndhrungsempfehlungen werden indi-
viduell formuliert und Unvertriglichkeiten und
Abneigungen berticksichtigt. Der ,Rezidiv-priven-
tive“ Wert der Vermeidung von raffiniertem Zuk-
ker und/oder von gehirteten Fetten ist nicht be-
legt. Bei Colitis ulcerosa werden derzeit der Wert
einer Fischol-supplementierten Didt (in einer Do-
sierung von 2,7 g Eicosapentaensdure) und die to-
pische Anwendung von Néihrsubstraten fiir den
Colonozyten (=kurzkettige Fettsduren: Azetat,
Butyrat, Propionat als Einlauf, z.B. 2mal tiglich 50
ml mit 60 mmol/l Natriumacetat, 30 mmol/l Natri-
umpropionat, 40 mmol/l Natriumbutyrat und 20
mmol/l Natriumchlorid; Osmolalitit : 280 - 290
mosmol/l, pH 7,0; die Losung ist bei 4°C 4 Mo-
nate stabil; Behandlungsdauer zunichst 4 Wochen)
untersucht.

= Leicht verdauliche Kost

Diese Didtform ist empirisch konzipiert und prag-
matisch, aber nicht wissenschaftlich begriindet.
Sie entspricht in ihren Grundziigen der leichten
Vollkost (s. 5.5.1.2) und unterscheidet sich von
dieser durch die Lebensmittelauswahl. Es werden
tiberwiegend fettarme Lebensmittel ausgewdhlt
und gehirtete Speisefette gemieden. Tierisches Ei-
weifl wird gegeniiber pflanzlichem bevorzugt. Die
Laktosemenge betrigt weniger als 30 g/Tag.
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Tabelle 5.56. Gluten in Lebensmitteln. (Aus Hammermiihle Diit)

Leicht erkennbar Maskiert Nicht erkennbar

Lebensmittel, die Anteile der Getreide-
arten Weizen (Dinkel, Griinkern),
Roggen und Hafer enthalten; z.B.

« Brot, Brotchen, Pizza
o Teigwaren
» Mehl in gebundenen Sofen,
Suppen,
Fertiggerichten
« Flocken in Miisli-Mischungen
und Milchprodukten
« Kleiezusitze
« Panierte Fleischmahlzeiten
oder Frittiertes im Teigmantel

noch unklar: Wildreis

Lebensmittelzutaten, die nicht direkt
auf Getreide schlieffen lassen, aber in
der Zutatenliste erscheinen; z.B.

» Malz in Bier, Bonbons, Schokoer-
zeugnissen, Caro-Kaffee, Ovomaltine
Pflanzeneiweif} als Zutaten in Fertig-
gerichten, Wurstprodukten; ,,Novel-
Food*

» Bindemittel z.B. in Milchprodukten
oder Fruchtzubereitungen
Stabilisator oder Verdickungsmittel/
Backhilfsmittel werden oft als Mi-
schungen verwendet, worin auch
Gluten enthalten sein kann

Mehl in Dragee-Uberziigen z.B. von
Smarties, dragierten Niissen, auch in

°

o

» Gluten-Zusitze als Trigerstoff von

Aromen und Gewiirzmischungen (z.B.
in Wurst oder Chips)

» Gluten-Zusitze als emulgierendes Bin-

demittel ohne Deklaration in Schmelz-
kise-Zubereitungen oder
Milchprodukten (speziell: ,Light-Pro-
dukte®)

Gluten als Bestandteil einer zusam-
mengesetzten Zutat in einem Fertig-
produkt, deren Anteil unter 25% liegt
(z.B. Fruchtzubereitung in einem Jog-
hurt)

Kontamination von Lebensmitteln, die
aus glutenfreien Zutaten zusammenge-
setzt sind bei Produktion auf ,,verun-

Medikamenten, jedoch hier ohne Kenn-

zeichnung

reinigten” Anlagen oder Geriten

»Stdrke® als Zutat; es konnte glutenhal-
tige Weizenstirke verwendet werden

Glutenfreie Kost (Kost bei Zoliakie)

Indikationen. Glutensensitive Enteropathie (einhei-
mische Sprue, Zoliakie), Dermatitis herpetiformis
Duhring mit Zottenatrophie, Stomatitis aphthosa
mit Zottenatrophie.

Definition. Das Prinzip der glutenfreien Kost be-
steht in der Elimination aller glutenhaltigen Le-
bensmittel (Weizen, Gerste, Roggen, Hafer, Hirse,
Dinkel, Griinkern und daraus hergestellte Pro-
dukte; zum Glutengehalt in Lebensmitteln s. Ta-
belle 5.56). Die Niahrstoffrelation sowie der Ballast-
stoffgehalt der Nahrungsmittel entsprechen im
tibrigen der Vollkost.

Ziele. Vermeidung der Gliadinexposition, Regene-
ration der Diinndarmschleimhaut.

Anmerkung. Pragmatisch gesehen sind glutenfreie
Lebensmittel (s. Tabelle 5.21) diejenigen, welche
von Zoliakiepatienten sicher und ohne Beschwer-
den toleriert werden. Die Patienten vermeiden vor-
gefertigte Nahrungsmittel ohne genaue Definition
des Bindemittels. Es ist auch auf Trigermittel von
Medikamenten zu achten. Idealerweise enthdlt ein
glutenfreies Lebensmittel in keinem seiner Be-
standteile Weizen, Hafer, Gerste, Roggen und Titri-
cale. Analytisch bedeutet glutenfrei einen Gluten-
gehalt von 0,05g pro 100 g Stickstoff oder von
0,3% Eiweifl aus glutenhaltigen Cerealien. Auf-

grund methodischer Probleme bei der Bestim-
mung von Gluten wird heute ein Gliadin- bzw.
Prolamingehalt (i.e. der antigenwirksame Bestand-
teil des Glutens) von <10 mg pro 100 g Weizen-
stirke als glutenfrei akzeptiert. Wiinschenswert
wire ein Grenzwert <1 mg/100 g Weizenstérke. Er-
laubt sind Mais, Reis, Kartoffeln, Tapioka bzw. aus
den o.g. Getreiden hergestellte reine Stirkepripa-
rate. Bei alkoholischen Getrinken miissen Korn
und auch einige Biersorten gemieden werden.

Die Zufuhr von Laktose wird auf maximal 20 g/
Tag begrenzt, da bei Patienten mit ausgedehnter
Sprue eine sekundire Laktoseintoleranz bestehen
kann. Der Austausch von LCT- gegen MCT-Fette
ist vom Nachweis einer Steatorrhoe abhingig.

Initial wird eine glutenfreie Kost wegen der aus-
geprigten Zottenatrophie als leichte Vollkost (s. S.
267) konzipiert. Evtl. ist ein Kostaufbau unter Ver-
wendung glutenfreier Lebensmittel notwendig. Bei
Nichtansprechen auf die Didt innerhalb eines Zeit-
raums von 8 Wochen liegt hiufig ein Diitfehler,
selten eine schwere Verlaufsform vor, welche még-
licherweise zusitzlich medikamentds (z.B. mit Ste-
roiden) behandelt werden mufl. In diesen schwe-
ren Fillen ist eine (unter Beachtung der Prinzipien
einer glutenfreien Kost) voriibergehend durchge-
filhrte Eliminationsdidt gerechtfertigt (s. S. 322).
Aufgrund des mit einer Zoliakie assoziierten er-
hohten Malignomrisikos wird eine glutenfreie Kost
von den betroffenen Patienten lebenslang beibehal-



ten. Informationen und aktuelle Nahrungslisten
iiber die Zoliakie-Gesellschaft (s. Anschriften, An-
hang).

Ballaststoffreiche Kost

Indikationen. Obstipation (Stuhlfrequenz <2mal/
Woche), Divertikulose, chologene Diarrhoe, Hy-
percholesterinimie, Diabetes mellitus.

Definition. Eine vollwertige Kost mit einem hohen
Ballaststoffanteil von iiber 30 g/Tag (>15 g/1000
kcal) unter Bevorzugung zellulose- und hemizellu-
losehaltiger Nahrungsmittel (Vollkornerzeugnisse).
Gemiise iiberwiegend als Rohkost, Frischobst,
Trockenfriichte. Vermeidung von stark blihenden
(Hiilsenfriichte, frisches Brot) sowie stopfenden
Nahrungsmitteln (z.B. Banane, Schokolade, Rot-
wein). Die Nihrstoffrelation entspricht der Voll-
kost.

Ziele. Linderung der Beschwerden, Stuhlfrequenz
mindestens 3 bis 4mal/Woche, Verbesserung der
Stoffwechsellage.

Anmerkung. Ballaststoffe sind die Anteile pflanzli-
cher Zellen, welche nicht verdaut werden kénnen.
Ballaststoffkomponenten sind Zellulose, Hemizellu-
lose, Pektine, Lignin, Schleimstoffe. Zur Wirksam-
keit verschiedener Ballaststoffe s. Tabelle 5.57, zum
Ballaststoffgehalt ausgewéhlter Lebensmittel s. Ta-
bellen 5.58-5.61). Ballaststoffe im Kontext eines
Lebensmittels wirken moglicherweise anders als
ein Ballaststoffpraparat. Verglichen mit den gegen-
wirtigen Verzehrsgewohnheiten enthilt eine bal-
laststoffreiche Kost etwa doppelt so viele Ballast-
stoffe. Sie hat naturgemif} einen hohen Anteil an
Vollkornprodukten, Cerealien, Gemiise und Obst.
Die Zusammensetzung einer Dballaststoffreichen
Kost ist beispielhaft in Tabelle 5.61 dargestellt.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Eine ballaststoffreiche Mahlzeit enthilt 1/3
(=10 g) der von der DGE empfohlenen Ballaststoff-
zufuhr. Bei einer ausgewogenen Erndhrung werden
bis zu 1/3 der Ballaststoffe als l6sliche Substanzen
zugefiihrt. Brot und Backwaren sind ballaststoff-
reich, wenn sie >6 g/100 g enthalten. Die Ballaststof-
fe sollten je zur Hilfte in Form von Getreide sowie
Obst und Gemiise eingerechnet werden. Ballaststoff-
zusitze in Brot und Miisli sind méglich. Nicht vor-
gesehen sind Zusitze von Kleie und Ballaststoffpri-
paraten sowie Leinsamen und Laxantien. Ballast-
stoffpréparate diirfen nur bei medizinischen Indika-
tionen und unter arztlicher Uberwachung gegeben
werden. Bei Gabe von Ballaststoffpréparaten ist be-
sonders auf eine ausgewogene Ernihrung zu achten.
Der Ballaststoffanteil kann bei individueller Tole-
ranz weiter gesteigert werden. Der Zusatz von grob
gemahlener Weizenkleie ist stufenweise, beginnend
mit 5 g/Tag auf maximal 20-30 g/Tag zu steigern.
Weizenkleie enthilt 40 g Ballaststoffe/100 g, wovon
40-50% bakteriell abgebaut werden. Mucofalk® ent-
hilt Ballaststoffe aus indischer Flohsamenschale. 5 g
Granulat entsprechen 3,25 g Ballaststoffe. Bei Ein-
nahme von Ballaststoffen bzw. Ballaststoffpripara-
ten ist auf eine reichliche Fliissigkeitszufuhr (>21/
Tag) zu achten.

Eine sehr ballaststoffreiche Kost kann mit Verlu-
sten von Mineralstoffen und Spurenelementen im
Stuhl einhergehen (cave: Kalzium, Eisen, Zink).
Eine Ballaststoffzufuhr in einer Hohe >50 g/Tag ist
ohne nachweisbaren Effekt und wird nicht toleriert
bzw. schadet (Ubelkeit, Flatulenz, Bldhung, Mikro-
nédhrstoffmangel). Unvertriglichkeitserscheinungen
werden hiufig zu Beginn der Kostumstellung auf
eine ballaststoffreiche Erndhrung beobachtet.

Praktische Empfehlungen fiir die Kostumstel-
lung:

Zuerst Vollkornbrot und ungeschilten Reis ver-

mehrt verzehren, danach stufenweise Rohkost,

Obst, und Hiilsenfriichte einfiihren.

Tabelle 5.57. Wirkung und Einsatz von Ballaststoffen in der Erndhrung

Ballaststoffe Effekt

Unléslich Stuhlvolumen T

z.B. Zellulose, Hemicellulose Kurzkettige Fettsduren 1
(Lignin)

Loslich

z.B. Hemizellulose Diinndarmpassage |,
Pektine Resorption verzogert
f-Glukane Kurzkettige Fettsduren T

! Belegt fiir Guar und isoliertes Pektin.

Indikation

Verstopfung,
Divertikulitis,
Hidmorrhoiden

Diabetes mellitus, '
Fettstoffwechselstorung,
Dumping-Syndrom,
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Tabelle 5.58. Ballaststoffquellen in der Nahrung

Kohl,

Bohnen,
Wurzelgemiise,
Vollkornprodukte,
Kleie.

Kleie,
Cerealien,
Vollkornprodukte.

Kleie.

Zellulose:

Hemizellulose:

Lignin:

Pektin: Apfel,
Zitrusfriichte,
Erdbeeren,

Gemiise.

f-Glukane: Hafermehl,

getrocknete Bohnen.

Tabelle 5.59. Ballaststoffgehalt verschiedener Lebensmittel
Gehalt pro 100 g*

Hiilsenfriichte 3-12 g
Vollkornbrot 5-10 g
Knickebrot 4-12 g
Miisli 5-9¢g
Teigwaren 3-8¢g
Gemiise 3-10 g
Obst

4-7 g

* Angaben bezogen auf den ,efbaren“ Anteil unter Beriick-
sichtigung der Verluste durch die Zubereitung. Datenbasis:
Bundeslebensmittelschliissel. Die Daten wurden aufgerun-
det.

« Bei Kuchen nach und nach Vollkornmehl ver-
wenden.

« Kiimmel, Anis, und Fenchelsamen als Streuwiir-
ze und zusitzlich als Tee erh6hen die Bekémm-
lichkeit.

« Die Kombination von stark zuckerhaltigen Le-
bensmitteln und Vollkornspeisen wird von man-
chen Menschen schlecht vertragen. Deshalb
sollte zundchst auf SiiBigkeiten, stark gesiifite
Getrianke, usw. verzichtet werden.

« Auf eine gleichmiflige Verteilung der Mahlzei-
ten tiber den Tag achten.

Praktische Hinweise zur Abklirung und Behand-
lung eines opstipierten Patienten sind den folgen-
den Ubersichten zu entnehmen. Tabelle 5.62 gibt
einen Uberblick iiber Wirkgruppen und Prinzipien
von Abfiihrmitteln (Laxantien).

« Ballaststoffarme Kost

Indikationen. Stenosen und Strikturen im Intesti-
naltrakt, Fisteln, akute Divertikulitis, wihrend der

Tabelle 5.60. Ballaststoffgehalt ausgewéhlter Lebensmittel pro
Portionsgrofe

<05¢g Apfel (ohne Schale), Aprikosen, Tomaten,

Reis, Spaghetti, Cornflakes.

0,6-1,0 g Orangen, Pflaumen, Blumenkohl, Kohlrabi,
Sojasprossen (gekocht).

1,1-2,0 g Apfel, getrocknete Pflaumen, Chicoree,
Sojasprossen (roh).

2,1-3,0 g Bohnen, Erbsen, Vollkornnudeln, Birnen.
Stachelbeeren, Graupen, Linsen, Kleie.

>3,lg

Tabelle 5.61. Ballaststoffarme und ballaststoffreiche Ernih-
rung

Ballaststoffarm  (Ballast- Ballaststoffreich (Ballast-
stoff in stoffe in
g/d) g/d)
100 g Weilbrot 2,2 200 g Vollkornbrot 15,2
100 g Mischbrot 4,2 100 g Kartoffeln 1,7
100 g Kartoffeln 1,7 200 g Karotten 52
200 g Karotten 5,2 60 g Tomaten 0,8
60 g Tomaten 0,8 200 g Orangen 5,8
150 g Orangen 4,4 200 g Apfel 4,6
60 g Kuchen 0,5 200 g Rosenkohl 9,0

200 g Dicke Bohnen 13,0

Summe 19,0 Summe 53,7

1. Woche nach Anlage eines Stomas (Anus prae-
ter), Gastroparese, Strahlenenteritis, Vorbereitung
auf abdominelle Operationen, nach Oberbauchein-
griffen, Kurzdarmsyndrom.

Definition. Abwandlung der leichten Vollkost unter
Reduktion des Anteils an faserreichen Lebensmit-
teln sowie Einbau von leicht verdaulichen Fetten.
Ballaststoffgehalt <15 g/Tag.

Ziele. Minimierung des Stuhlvolumens, Verzoge-
rung der Darmpassage, Vermeiden von Beschwer-
den und Komplikationen.

Anmerkung. Eine Begrenzung der Ballaststoffmenge
in der Erndhrung und deren Ausmaf} sind abhin-
gig von der Schwere des Krankheitsbildes. Sie
kann voriibergehend (z.B. zur OP-Vorbereitung)
oder als Dauerkost verabreicht werden. Eine ,bal-
laststoffbegrenzte Didt vermeidet pragmatisch Le-
bensmittel mit einem sehr hohen Ballaststoffgehalt
(i.e. >0,5g Ballaststoffe/Portion, d.h. z.B. Apfel,
Aprikosen, Feigen, Nektarinen, Pflaumen, Wasser-
melonen, Brokkoli, Kohl, Chicoree, Kohlrabi, Boh-
nen). In weniger schweren Fillen konnen auch Le-
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n

1. Quellstoffe

2. Osmotisch wirksame Laxantien

3. Antiresorptiv und hydragog
wirkende Laxantien

4, Gleitmittel

5. Substanzen mit Wirkung
auf den Defikationsreflex

Tabelle 5.62. Wirkprinzip und Ubersicht der Laxantien (Abfithrmittel). (Aus Mutschler 1996)

Leinsamen, Flohsamen,
Weizenkleie, Bassorin

Salinische Abfithrmittel

» Magnesium- und

» Natriumsulfat
Zuckeralkohole/Zucker

+ Mannit

» Sorbit

o Laktilol

» Laktose

o Laktulose

Rizinusél

Anthraglykoside
Anthraglykoside und Quellstoffe
Bisacodyl, Natriumpicosulfat

Paraffinum subliquidum
Docusat-Natrium

Sorbit
Glyzerin

Agiocur®, Metamucil®

Bitter- und Glaubersalz

Importal®

Bifiteral, Lactuflor®

Laxopol®

Colonorm®, Liquidepur®, Neda®, Kriuterlax®
Agiolax®, Normacol®

Dulcolax®, Florisan®, Dulcolax NP®

in Tirgon enthalten
Babylax®, Glycilax®, Mikroklist®

» Ausschluf} stenosierender
Prozesse sowie einer sy-
stemischen Erkrankung.
= Definiton der habituellen
bzw. funktionellen Obstipa-
tion:
- Defikation nur durch
Pressen moglich,
- Gefiihl der unvollstin-
digen Darmentleerung,
- Stuhlgang zu hart, zu
wenig, zu selten (<2- bis
3mal/Woche).
= Objektivierung/Abklarung:
Stuhlgewicht,
Stuhlfrequenz,
Transitzeit,
(Rekto-/Sigmoidoskopie?,
Koloskopie?).

« Erndhrung: Ballaststoff-

» Wenn keine Erndhrungs-

reiche Kost (mind. 30 g,
cave: <50 g/Tag sind ohne
weiteren Effekt), Sauer-
milchprodukte mit laxier-

ender Wirkung. = Kartoffeln

eBei Laxantienabusus stufen- e Gemiise: Als Rohkost, wenig
weise Reduktion der Medika- Zwiebeln und Hiilsenfriichte,

mente und Steigerung des Sauerkraut.

Ballaststoffanteils.

umstellung moglicht ist:
Ballaststoffpriparate bei
gleichzeitig hoher Fliissig-
keitszufuhr (>2 I/Tag), [z.B.
20-30 g Weizenkleie (=2-3
gehaufte ERl5ffel) morgens
in Fruchtsaft evtl mit 1 Ef-
loffel Milchzucker gesiifit
oder 3mal 10 g Weizenkleie/
Tag; 25 g Leinsamen (=ER-
16ffel) als Schleimsuppe].

o Getriinke: Kaffee, Butter-
milch, Kefir, Obstsifte.

o Cerealien: Haferflocken,
Miisli, Cornflakes, Vollkorn-
brot, Schrotbrot.

» Obst: Alle Sorten
(aufler Bananen).

o Fisch, Fleisch, Wurstwaren,
Eier: Nicht so reichlich.

» Weifibrot, helle Brotsorten,
Feingebick, Kuchen;

= Teigwaren, Mehlspeisen,
Siiflwaren;

o Hiilsenfriichte, Griinkohl,
Weiflkohl;

o Fleisch, Fisch, Wurstwaren,
Eier in groflen Mengen;

o schwarzer Tee, Kakao,
Rotwein.

bensmittel mit einem Ballaststoffgehalt bis 1,0 g/
Portion zugelassen werden. Geeignete Lebensmittel
sind z.B.:
o Cerealien: Weifibrot, Reis, Nudeln.
e Obst/Gemiise: Obst-/Gemiisesifte

(ohne Pflaumen).

* Milch/Milchprodukte: Pudding, Eiscreme,
Milchsuppen.
e Fleisch/Fisch/Eier: Mageres Fleisch, Fisch.

Bei einer ,ballaststoffarmen® Didt werden alle
Vollkornprodukte, Cerealien, Reis, Friichte, Gemii-
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se, Kartoffeln, Niisse und Samen gemieden. Milch
und Milchprodukte werden auf 2 Tassen/Tag be-
grenzt. Wird eine ballaststoffarme Erndhrung als
Dauerkost verwendet, besteht aufgrund der einge-
schrinkten Lebensmittelauswahl die Gefahr eines
Nihrstoffmangels. In diesen Fillen ist die Substitu-
tion von Vitaminen, Mineralstoffen und Spurenele-
menten notwendig. Besteht aufgrund des Tages-
kostplans der Verdacht auf eine Unterversorgung
der Makronihrstoffe, kann eine ballaststoffreie
Formuladiit (=,nahrstoffdefinierte“ Diit) als Sup-
plement gegeben werden (S. 5.6). Evtl. Begrenzung
des Laktosegehalt auf 15 g/Tag, bei nachgewiesener
Steatorrhoe, evtl. Austausch der LCT- gegen MCT-
Fette.

Der durchschnittliche Fliissigkeitsverlust aus ei-
nem Ileostoma betrdgt bis zu 1000 ml/Tag. Diese
Wasser- und Elektrolytverluste miissen im Dit-
plan beriicksichtigt werden. Die Ernihrung sollte
kaliumreich (mindestens 3 g/Tag) sein und etwa
6 g NaCl enthalten. Vermeiden von oxalsdurerei-
chen Lebensmitteln (z.B. Rote Riiben, Spinat, Man-
gold, Rhabarber, Kakao). Bei einem Kolostoma er-
folgt z.T. eine weitgehende Wasseresorption und
damit die Stuhleindickung je nach Kolonrestlinge.
Blihende (z.B. Kohlarten, Zwiebeln, Hiilsen-
friichte, frisches Brot) und geruchserzeugende
Speisen (z.B. Fisch, Zwiebeln, Eier) sind fiir Sto-
matrédger nicht geeignet.

Kost bei ,Dumping-Syndrom”

Indikationen. Beschwerden im Sinne eines Dumping
Syndroms (=gastrointestinale und vasomotrische
Symptome als Folge der raschen Magenentleerung)
bei Zustand nach Gastrektomie, Billroth-II-Opera-
tion bzw. gestérter Pylorusfunktion. Dumping Syn-
drome wurden bei bis zu 16% nach Billroth-II-Re-
sektion und bis zu 4% nach Billroth-I-Resektion be-
obachtet.

Definition. Die Nahrungszusammensetzung ent-
spricht der leichten Vollkost (s. 5.5.1.2) mit einer
hohen Mahlzeitenfrequenz (iiber den Tag verteilt)
unter Vermeidung von Nahrungsbestandteilen mit
hoher Osmolaritit (Vermeidung von Oligosaccha-
riden bzw. Zuckeraustauschstoffen=,zuckerarme
Kost®).

Ziele. Vermeiden des ,,Frith-“ (kurz, d.h. bis zu 2
Stunden postprandial auftretende Symptome wie
Ubelkeit, Brechreiz, Vollegefiihl, Stuhldrang, Diar-
rhoe, Schwindel, Bldsse, Tachycardie, Schwitzen,
Synkope) und ,Spiatdumpings“ (ca. 2-3 Stunden

postprandial auftretende Symptome wie Hungerge-
fithl, Schweilausbruch, Blutdruckabfall, Hypogly-
kdmie, Hypokalidmie), Privention der Malnutriti-
on, Verbesserung des Erndhrungszustands.

Anmerkung. Oberste Prinzipien der Didtetik bei Pa-
tienten mit Zustand nach einer Magenresektion
sind der Erhalt bzw. die Verbesserung des Ernih-
rungszustands und die Linderung der Symptome
durch das Meiden leicht resorbierbarer und Bevor-
zugung komplexer Kohlenhydrate. Die Kost sollte
gering hyperkalorisch sein. Verteilung der Kost auf
8-10 kleine Mahlzeiten mit fester Konsistenz.
Langsam essen. Keine Fliissigkeit zu den Mahlzei-
ten. Getridnke sollten nur in kleineren Portionen
(ca 150 ml) zwischen den Mahlzeiten (friithestens
1 h nach dem Essen) getrunken werden und weder
sehr heif$ noch sehr kalt sein. Suppen und Breie
werden schlecht vertragen. Vorsicht bei Trinkmilch
und Milchprodukten. Der Laktosegehalt der Diit
soll <20 g/Tag liegen. Zur Vermeidung eines ho-
hen Kohlenhydratanteils kann entsprechend der
Akzeptanz des Patienten und des klinischen Ver-
laufs der Fettanteil erh6ht werden. Dies ist insbe-
sondere bei untergewichtigen Patienten mit einem
Dumping-Syndrom angezeigt.

Liegt zusdtzlich eine Stérung der Fettassimilati-
on vor (Steatorrhoe iiber >15 g/Tag), ist ein MCT-
Austausch zu erwigen (s. S. 302). Ein probatori-
scher Behandlungsversuch mit Pankreasfermenten
ist moglich. Quellférmige Ballaststoffe (Pektine)
fithren hdufig zu einer deutlichen Verbesserung
der subjektiven Beschwerden. Eventuell ist auch
die zusitzliche Gabe von Pektinen als Medikament
(Guarmehl, z.B. Glucotard®, 5g zu jeder Haupt-
mahlzeit, die gleichzeitige Gabe anderer Medika-
mente ist zu vermeiden) hilfreich. Alternativ kann
die Spaltung der Zucker durch einen Disaccharida-
sehemmer (Acarbose, z.B. Glucobay®, 3mal 50-
3mal 100 mg/Tag, maximal 3mal 200 mg/Tag) ge-
hemmt werden. (cave: eingeschrinkte Toleranz
durch Flatulenz, Meteorismus; Wechselwirkung
von Acarbose® mit anderen Medikamenten wie
Antazida, Cholestyramin).

Eine Besserung der ,,Dumping-Symptome“ wird
auch nach Gabe des synthetischen Somatostatin-
analogons, Octredotid (z.B. Sandostatin®) berich-
tet. Bei Malnutrition und geplanter kiinstlicher Er-
ndhrung (s. 5.6) sollte eine modifiziert nahrstoffde-
finierte Didt fiir Diabetiker mit Ballaststoffen als
Supplement gegeben werden (z.B. Fresubin Diabe-
tes®, Fresenius, oder Nutrodrip D®, Wander). Ein
30miniitiges Liegen nach dem Essen ist erfahrungs-
gemdf hilfreich. Die Mahlzeiten konnen im Liegen



verzehrt werden. Die Verwendung einer Leibbinde
ist im Einzelfall zu tiberlegen. Bei Zustand nach to-
taler Gastrektomie miissen Vitamin-B,, substituiert
(z.B. Vitamin-B;, As 1000®, jeden 3. Monat 1000 pg
i.m.) und die Eisenspeicher des Korpers kontrolliert
werden. Héufig sind auch Probleme der Vitamin-D-
und Proteinversorgung. In jedem Fall ist eine indivi-
duelle Beratung notwendig.

Kost bei Leberzirrhose (s. 5.5.3.2)

Keine eigene Kostform. Spezielle Erndhrungsemp-
fehlungen beriicksichtigen die Komplikationen der
Lebererkrankung wie den Aszites (s. 5.5.3.1), die
Enzephalopathie (s. 5.5.3.4 und 5.6.4.1), das hepa-
torenale Syndrom (s. 5.5.3.4 und 5.6.4.1) und den
sekundidren Diabetes mellitus (5.5.2.2).

Kost fiir Stomatréger, bei Kurzdarmsyndrom

Keine eigene Kostform, Planung nach individuellen
Gegebenheiten des Patienten s. Ballaststoffarme
Kost.

Indikationen. Ileostoma, Ileal-Pouch, Kolostoma,

Kurzdarmsyndrom.

Definition. Keine eigenstindige Kostform, individu-
elle Festlegung der Erndhrungsrichtlinien notwen-
dig.

Ziele. Begrenzung der Stomaverluste und Be-
schwerden (,,Darmkontrolle®), Erhalt der Fliissig-
keitsbilanz, Vermeiden von Belastungen.

Anmerkungen. Bei einem Kolostoma im Bereich des
Colon descendens oder transversum bestehen
meist keine Probleme. Bei einem Stoma im Be-
reich des Zékums oder des Colon ascendens sind
die Flussigkeitsverluste grofler. Die meisten Patien-
ten mit einem Kolostoma tolerieren eine Vollkost
(s. 5.5.1.1 bzw. 5.5.1.2). Modifikationen sind nur
bei vermehrter Gasbildung (Bohnen, Brokkoli, Blu-
menkohl, Zwiebeln), sehr hohem Stuhlvolumen
(zum Eindicken: Bananen, Brot, Pasta, stirkehalti-
ge Lebensmittel) oder Geruchsbeldstigung (ge-
ruchsverursachende Lebensmittel: Eier, Fisch,
Knoblauch, Zwiebeln; geruchsvermindernde Le-
bensmittel: Buttermilch, Joghurt) notwendig. Wie
beim Ileostoma betragen die Fliissigkeitsverluste
im Mittel 500 ml/Tag. Bei Verstopfung haben fri-
sches Obst und Obstsifte hdufig einen laxierenden
Effekt. Bei Obstipation ist unbedingt die Fliissig-
keitsbilanz zu dberpriifen.
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Allgemeine Regeln sind: Regelmiflig iiber den
Tag verteilt essen, ausgiebig kauen, adidquat trin-
ken, abends weniger essen, bei ,,neuen“ Lebensmit-
teln vorsichtig die Toleranz ,,antesten Fiir Patienten
mit einem ilealen Pouch gelten initial dhnliche Re-
geln. Die didtetische Versorgung von Patienten mit
einem . Kurzdarmsyndrom ist abhidngig vom Aus-
maf§ der Resektion, dem betroffenen (d.h. den
»fehlenden® sowie den verbleibenden) Diinndarm-
abschnitt sowie dem Erhalt oder Nicht-Erhalt der
Ileoztkalklappe. Nach Ileumresektion kommt es
hiufig zur Malassimilation von Gallensduren und
entsprechend zu sekretorischen Diarrhoen des Ko-
lons. Therapeutisch ist ein Ionenaustauscher (Cho-
lestyramin, z.B. Quantalan®). Unter dieser Medika-
tion kann eine Steatorrhoe verstiarkt werden.

Ausgedehnte Ileumresektionen fithren zu Fett-
stithlen (i.e. eine Steatorrhoe >15 g/Tag bei einer
Fettzufuhr von 70-100 g/Tag). Diese gehen mit
Kalzium- und Magnesiumverlusten einher. Sind
gleichzeitig grofle Abschnitte des Jejunums rese-
ziert worden, kann es bei signifikanter Kohlenhy-
dratmalassimilation auch zu osmotischen Diarrho-
en kommen. Da das Ileum die Funktion des obe-
ren Diinndarms, dieser aber nicht die Aufgabe des
Ileums tibernehmen kann, werden proximale
Diinndarmresektionen in der Regel besser toleriert
(d.h. kompensiert) als distale Resektionen. Nach
Diinndarmresektion und bei erhaltener Kolonpas-
sage sind Oxalsteine hdufig (s. 5.5.3.5). Die Supple-
mentierung von Mineralstoffen (Kalzium: 500 mg/
Tag, Eisen besonders beachten!) und Vitaminen
(fettlgsliche Vitamine, Vitamin-B,,) erfolgt empi-
risch. Wichtig ist der Ausgleich der Fliissigkeits-
und Elektrolytbilanz. Dabei konnen orale Rehydra-
tionslgsungen (z.B. Elotrans®, cave: Niereninsuffi-
zienz, Elektrolytentgleisungen) helfen. Das synthe-
tische Somatostatinanalogon (Octreotid, z.B. San-
dostatin®) hilft, die Fliissigkeits- und Elektrolyt-
verluste zu mindern.

Kost bei Patienten
mit einem gastrodsophagealen Reflux

Keine eigenstindige Kostform. Erndhrungsprinzi-
pien bei Patienten mit einem gastrodsophagealen
Reflux sind die Normalisierung des Korperge-
wichts; postprandial Oberkorperhochlage (d.h. fiir
etwa 3 Stunden nicht liegen!); Meiden von Fetten,
Schokolade, Alkohol, Pfefferminz, Zigaretten, Me-
dikamenten, welche den Druck auf den unteren
Osophagussphinkter senken, sind (z.B. Theophyl-
lin, Anticholinergika, Kalziumantagonisten, Nitra-
te). Symptomatisch wird mit Antazida therapiert.
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= Kost bei Flatulenz

Keine eigene Kostform. Das Konzept der Erndh-
rung erfolgt entsprechend der individuellen Tole-
ranz. Ublicherweise handelt es sich um eine
leichte Vollkost (s. S. 5.5.1.2) unter Vermeidung
von empirisch vermehrt wasserstoffproduzieren-
den (Gassynthese, Kohlenmonoxidsynthese) Le-
bensmitteln (wie Bohnen, Brokkoli, Sauerkraut,
Kohlrabi, Zwiebeln, Pflaumen, Siiflstoffe; diiteti-
sche Lebensmittel, die Zuckeraustauschstoffe wie
Sorbit und Mannit enthalten, fettreiche Speisen).
Von den moglichen Erndhrungsursachen sind die
Aerophagie (Efigewohnheiten hinterfragen) und
Motilitdtsstorungen des Darms abzugrenzen. Eine
exzessive Produktion von Gas im Kolon kann auch
Ausdruck einer Malassimilation sein und muf ent-
sprechend abgeklart werden.

= Kost bei gestorter Magenentieerung,
»Qastroparese”

Keine eigene Kostform. Eine diagnostische Abkli-
rung ist vor einer Kostumstellung notwendig. Bei
der Differentialdiagnose sind kurzfristige (z.B.
postoperativ, virale Gastroenteritis, Hypokalidmie,
Medikamente wie Anticholinergika, trizyklische
Antidepressiva, Opiate, Aluminium enthaltende
Antazida) und chronische Beschwerden (z.B. auto-
nome Neuropathie bei Diabetes mellitus, Sklero-
dermie, Ulkuskrankheit, atrophische Gastritis,
neurologische Erkrankungen, z.B. nach Vagotomie
oder Magenresektion zu unterscheiden). Anamne-
stisch ist es ferner wegweisend zu wissen, ob die
Symptome bei fliissigen und/oder festen Speisen
auftreten. Motilitatsstérungen bzw. Erkrankungen
im distalen Bereich des Magens beeinflussen regel-
haft die Entleerung fester Speisen, wihrend Fliis-
sigkeiten normal passieren. Ballaststoffe haben die
langste Verweilzeit im Magen. Fette und eine hohe
Osmolaritit der Nahrung hemmen die Magenent-
leerung. Bei einem vermehrten Anfall von nicht
verdauten Nahrungsbestandteilen und fehlender
Motilitdts- und Pylorusfunktion (z.B. nach Vago-
tomie und Pyloroplastik oder nach Roux-Y-OP)
kann es zur Bildung von Bezoaren (im Magen lie-
gendes Konvolent aus Nahrungsposten, Fasern
oder auch verschluckten Haaren) kommen. Thera-
peutisch mufl die der Gastroparese zugrundelie-
gende Erkrankung behandelt werden. Bei milden
Beschwerden ist eine ballaststoff- und fettarme Er-
ndhrung hilfreich. Es werden viele kleine Mahlzei-
ten sowie - je nach Toleranz- eine fliissige oder
passierte leichte Vollkost empfohlen.

= Kost bei Enteritis/Gastroenteritis/Reisediarrhoen/
antibiotikaassoziierten Durchféllen

Keine eigene Kostform. Ursachen und Charakteri-
sierung infektioser Durchfallerkrankungen sind in
den Tabellen 5.63, 5.64 sowie Abb. 5.6 angegeben.
Akute Diarrhoen schwinden in der Regel spontan
innerhalb von 1-2 Tagen oder spitestens nach
Identifikation der infektiosen Ursache und deren
Behandlung. Eine akute Enteritis oder Gastroente-
ritis tritt nach Verzehr von Lebensmitteln auf, wel-
che pathogene Keime oder toxische Produkte von
Mikroorganismen enthalten (s. Tab. 5.64). Abbil-
dung 5.6 zeigen mogliche Erreger und Infektions-
quellen.

Die Erndhrung hat bei diesen Erkrankungen zu-
nédchst eine prdventive Bedeutung (i.e. Lebensmit-
telhygiene). Bei chronischen Diarrhoen, d.h. lin-
ger als 3 Wochen dauernden Durchféllen, erfolgt
eine Abkldrung und ist ggf. eine spezielle didteti-
sche Intervention notwendig (s. z.B. Diidt bei Ma-
lamimilation).

Diitetische Mafinahmen bei akuter Diarrhoe sind
allgemeiner Natur und dienen der Fliissigkeits- und
Elektrolytsubstitution, einer Steigerung der Wasser-
und Elektrolytresorption und mdoglicherweise der
Reduktion der Motilitdt (= Verzogerung der Darm-
passage). Fiir die Fliissigkeits- und Elektrolytsubsti-
tution stehen industriell gefertigte Glukose- und
Elektrolytlosungen (Verhaltnis von Glukose zu Nat-
rium 1:1, fiir Erwachsene z.B. Elotrans®, fiir Kinder
z.B. Oralpidon®) zur Verfiigung. Empirische Did-
tformen zur Behandlung der akuten Diarrhoe sind
die Rohapfeldidt (geriebener Apfel, Karottensuppe
nach Maro) und das Teefasten.

Tabelle 5.63. Reisediarrhoe durch kontaminierte Lebensmit-
tel oder Wasser

Bakterien Escherichia coli (toxisch)
Shigella

Salmonella
Staphylococcus aureus
Campylobacter jejuni
Aeromonas
Pseudomonas

Vibrionen

Clostridien

Norwalkvirus
Rotaviren

Viren

Giardia lamblia
Entamoeba histolytica
Kryptosporidium
Isospora belli
Blastocystis hominis
Strongyloides stercoralis

Parasiten
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Tabelle 5.64. Ursachen und Symptome von Lebensmittelinfektionen

Erreger Lebensmittel

Clostridum perfringens Warmgehaltene Fleischspeisen,

Saucen.

Staphylococcus aureus Fleisch, Gefliigel, proteinreiche

Lebensmittel.

Clostridium botulinum Dosenfleisch und -gemiise,
vakuumverpackte Lebens-

mittel.

Salmonellen Nicht pasteurisierte Milch,
rohes Fleisch, Eier.
Listerien Rohmilch(-produkte), Fisch,

Blattgemiise.

Rohes Fleisch, nicht-pasteuri-
sierte Milch.

Campylobacter jejuni

Escherichia coli Rohes Fleisch, nicht-pasteuri-

sierte Milch.

Kryptosporidien Verunreinigtes Wasser, ver-

unreinigte Lebensmittel.

Giardia lamblia Verunreinigte und ungekochte
Lebensmittel von infizierten
Hindlern, verunreinigtes

Wasser.

Rohe Fisch- und Seefriichte
aus verunreinigtem Wasser
(Kloake), Verbreitung auch
iiber infizierte Hindler.

Hepatitis A

Entamoeba histolytica Verunreinigtes Wasser und

Gemiise.

Die Behandlung der Enteritis/Gastroenteritis be-
steht in der Elimination der Noxe sowie dem Aus-
gleich der Wasser- und Elektrolytbilanz, in leichte-
ren Fillen in der Gabe von Tee unter Zusatz von
Kochsalz. Die Rehydratationsphase dauert 2-3 Ta-
ge. Die WHO-Empfehlung zur oralen Rehydratati-
on (Oralyt®) besteht aus 3,5 g Kochsalz, 2,9 g Tri-
natriumzitrat, 1,5 g Kaliumchlorid, 20,0 g Glukose
auf 1000 ml H,O: Ein damit zu vergleichendes
Handelspriperat ist z.B. Elotrans’. Fiir die Praxis
empfiehlt sich: 3,5g Tafelsalz+2,5g Backpulver
(NaHCO;)+1,5 g KCl+20 g Glukose, auf 1,01 Was-
ser auffiillen. Bei hohen Wasserverlusten (>101/
Tag) oder unstillbarem Erbrechen wird der Fliis-
sigkeitsverlust  parenteral ausgeglichen (z.B.

Intervall bis zum Auf-
treten der Symptome

Symptome

Durchfall, Bauchschmerzen, Bli- 9-15 Stunden

hungen, selten: Ubelkeit, Erbrechen.

Durchfille, Erbrechen, Ubelkeit,
Bauchschmerzen, Krampfe.

0,5-8 Stunden

Neurotoxische Symptome wie: 4-36 Stunden
Doppelbilder, Sprechstérungen,
Schluckbeschwerden, Atembe-

schwerden.

Ubelkeit, Bauchschmerzen, Durchfall,
Fieber, Schiittelfrost, Kopfschmerzen.

6-8 Stunden

Fieber, Kopfschmerzen, Ubelkeit, 48-72 Stunden
Erbrechen,
Komplikationen: Meningitis, Sepsis,

Abort, Totgeburt.

7-30 Tage

Durchfille, Bauchschmerzen,

Kriampfe.

2-5 Tage

Héamorrhagische Kolitis,

blutige Durchfille, Krimpfe, Ubelkeit,
Erbrechen, Temperaturerh6hung
(gering)

3-4 Tage

Grippedhnliche Symptome, wissrige
Durchfille, Ubelkeit, Erbrechen,
Fieber, Abgeschlagenheit.

2-14 Tage

Explosive, wissrige Diarrhoe, Bauch-
krampfe, Ubelkeit, Erbrechen.

1-3 Tage

Abgeschlagenheit, Inappetenz, Ubel-
keit, Erbrechen, Durchfille, Tkterus.

10-50 Tage

Bauchschmerzen, Krimpfe, Durchfall,
Gewichtsverlust, Miidigkeit, Andmie.

3-10 Tage

1000 ml 0,9% NaCl in der 1. Stunde, dann 500 ml
0,9% NaCl/h unter Bilanzierung).

Eine medikamentése Behandlung akuter Diar-
rhoen ist selten erforderlich. In der Praxis ist die
medikamentgse Behandlung der akuten Diarrhoen,
z.B. der Reisediarrhoe, aber weit verbreitet. Die
Tabelle 5.65 zeigt in der Ubersicht Probleme und
Einsatzbereiche verschiedener Medikamente, wel-
che zur Behandlung der akuten Diarrhoe einge-
setzt werden.

Bei Gabe von Antibiotika (z.B. Cephalosporine,
Breitspektrumpenizilline, besonders Ampicillin,
Amoxycillin und Lincamycine wie Clindamycin)
kann es als Nebenwirkung zu schweren Durchfil-
len kommen (sog. Antibiotika-assoziierte Kolitis).
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Lebensmittelvergiftungen

Lebensmittelinfektionen

Parasiten,
Helminthen:

Toxoplasmose
Zystizerkose
Trichellinose
Amoebiasis
u.a.

Bakterien, Viren,
Rickettsien:

Salmonellose
Camphylobacteriose
Yersiniose
"Reisediarrhoe”
Shighellose
Listeriose
Tuberkulose
Brucellose
Hepatitis A
Rotaviren

u.a.

Lebensmittelintoxikationen

Bakterielle
Toxine:

Staphylococcus
aureus
Botulismus
Clostridium
perfringens
Bacillus cereus
u.a.

Natdrliche Chemische
Toxine: Toxine:
Toxine hoherer  Rickstande
Pflanzen (Alka-  Umwelt
loide, Glykoside, chemikalien

Saponine,ua) u.a.
Mykotoxine
(Aflatoxine,
Ochratoxine,
Patulin,
Ergotamin)
klassische
Pilzgifte (Ama-
nitin, Muskarin)
biogene Amine
("Makrelenver-

giftung")

Toxine aus Algen
(Saxotoxine,
Cignatoxin u.a.)

Abb. 5.6. Ursachen von Lebens-
mittelinfektionen und -intoxika-
tionen

Tabelle 5.65. Medikamentdse Behandlung bei Diarrhoe. (Nach Mutschler 1996)

Opioide z.B. Loperamid®, Reasec®

cave: bei enteroinvasiven Bakterien wegen der Gefahr einer erhéhten Toxinbildung
nach Ruhigstellung kontrainduziert;

Adsorbentien/
Adstringentien

Antibiotika

z.B. Aktivkohle oder gerbstoffhaltige Priparate wie Tannalbin®; auch Pektine;

Grundsitzlich bei Reisediarrhoe nicht indiziert. Auch bei Salmonellosen nicht routine-

mifig geben! Ausnahmen: Bei Shighellosen, Yersiniosen und schwerer klinischer Sympto-
matik kann antiinfektiés (z.B. mit Cotrimoxasol, Gyrasehemmer oder Erythromycin)

behandelt werden;

Ionenaustauscherharze

Diese wird als pseudomembrandse Kolitis durch
Clostridien (Clostridium difficile) ausgeldst. Das
Krankheitsbild tritt z.B. bei Patienten mit bei Ma-
lignomen unter Chemotherapie oder bei Patienten
mit dialysepflichtigen Nierenerkrankungen auf. Im
Einzelfall kann sich eine clostridienbedingte Koli-
tis auch ohne den Einfluf} von Antibiotika entwik-
keln. Klinisch sind die Patienten trotz der Durch-
fille meist in einem guten Allgemeinzustand. Bei
schwerem Verlauf einer pseudomembrandsen Koli-
tis sind die Durchfille allerdings wéfirig, schleimig
und blutig. Der Zustand der Patienten ist dann re-
gelhaft schlecht: Volumenmangel, Elektrolytverlust,
Hypalbumindmie und Fieber bestimmen die klini-
schen Zeichen der Erkrankung. Erndhrungsmedi-
zinisch besteht regelhaft eine Indikation fiir eine
kiinstliche Erndhrung. Die Therapie der Erkran-
kung ist das Absetzen des in Frage kommenden

Colestyramin bei chologener Diarrhoe.

Antibiotikums sowie bei schwerer Kolitis die Gabe
des Antibiotikums Vancomycin® (4mal 500 g/Tag
fiir 7-10 Tage; cave: bei parenteraler und hochdo-
sierter Gabe konnen eine Minderung des Hoérver-
mogens und eine Verschlechterung der Nieren-
funktion auftreten).

= Kost bei Colon irritabile

Keine eigene oder wissenschaftlich gesicherte
Kostform. Entgegen einer weit verbreiteten Annah-
me bestehen keine Beziehungen zwischen den Be-
schwerden eines Colon irritabile und der Ballast-
stoffzufuhr. Bei Colon irritabile handelt es sich um
eine haufige, ernst zu nehmende und die Patienten
sehr belastende Symptomatik, deren Ursache(n)
(Motilitatsstérung?) ungekldrt ist (sind). Die Dia-
gnose wird nach Ausschlufldiagnostik gestellt.



Ein Colon irritabile ist wie folgt charakterisiert:
Bauchschmerzen (nach Nahrungsaufnahme,
Besserung im Zusammenhang mit intestinaler
Motilitdt bzw. nach Stuhlgang),

Diarrhoe, Obstipation und/oder verinderte
Stuhlbeschaffenheit,
Schleimabgang, inkomplette Darmentleerung

bei Defikation,
Bldhungen, abdominelle Distension.

Die Symptome treten stindig oder immer wieder-
kehrend wihrend wenigstens 3 Monaten auf.
Mogliche Differentialdiagnosen des Colon irrita-
bile sind:
Tumorerkrankungen,
chronisch-entziindliche Darmerkrankungen,
Medikamente (Laxantienabusus?),
Laktoseintoleranz,
intestinale Parasiten (Giardien?),
gynikologische Erkrankungen (Endometriose?),
psychiatrische Erkrankungen (Depressionen?,
Panikattacken?).

Zur Abklirung dieser Differentialdiagnosen sind
eine ausfiihrliche Anamnese und Diagnostik not-
wendig.

Ziele einer ernihrungsmedizinischen Behand-
lung von Patienten mit einem Colon irritabile sind

Erhalt des Erndhrungszustands,

Linderung der Symptome sowie

Identifikation von Unvertriglichkeiten.

Anmerkung. Diese Ziele werden erfahrungsgemif
am ehesten durch Einhaltung folgender Regeln er-
reicht:
addquate Nihrstoffzufuhr,
Vermeidung unvertriglicher Nahrungsbestand-
teile (z.B. Milchprodukte, Gasbildner, Zucker-
austauschstoffe),
schrittweise Steigerung der Ballaststoffzufuhr,
Coffein und Alkohol begrenzen,
Spannungslosung, Stressprophylaxe.

Didt bei Candidainfektion (,Anti-Pilz-Diat”)

Keine wissenschaftlich abgesicherte Kostform. Zur
Bedeutung der Candidadiagnostik s. 3.8.2.8. Bei
Vorliegen einer klinisch signifikanten Candidain-
fektion (Candidose) wird medikamentds z.B. mit
oral nicht resorbierbaren Antimykotika wie Am-
photericin B (Amphomoronal® Suspension oder
Lutschtabletten) behandelt. Bei schweren sympto-
matischen Verlaufsformen (z.B. Candidose der
Speiserchre) empfiehlt sich Fluconazol (Diflucan®;
200 mg/Tag fiir 14 Tage). Bei Fluconazol-resisten-
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ten Candidastimmen wird eine Kombinationsbe-
handlung mit Amphotericin B® und Ancotil
durchgefiihrt. Ketoconazol (Nystatin®) wird heute
nicht mehr eingenommen (cave: Resistenz, hepato-
toxische Nebenwirkungen).

Eine zusitzliche didtetische Behandlung ist we-
der inhaltlich noch empirisch sicher zu begriin-
den. Dennoch werden bei Candidainfektionen
weitverbreitet sog. ,Anti-Pilz-Didten durchge-
fithrt. Eine ,Anti-Pilz-Didt“ ist nicht tatsichlich
»pilzfrei, sie soll aber schlechte Erndhrungsbedin-
gungen fiir die Candidaspezies schaffen. ,Anti-
Pilz-Diiten“ bestehen in dem Meiden von hefe-
und schimmelpilzdhnlichen Lebensmitteln wie
Edelpilzkdse, Camenbert, Harzerkise, einer opti-
malen Lebensmittelhygiene sowie der Einschrin-
kung von leicht resorbierbaren Kohlenhydraten
wie Zucker, Limonaden, Honig, Siifligkeiten, Weif3-
mehl, Weilmehlprodukte, Alkohol (Bier, Wein,
Sekt) und Friichten mit hohem Zuckergehalt (z.B.
Weintrauben, Bananen, Honigmelonen). Milch und
Milchprodukte werden nicht eingeschrinkt, Sauer-
milchprodukte sogar empfohlen (cave: Fruchtjog-
hurt!). Die eingeschrinkte Lebensmittelauswahl
wird iiber einen Zeitraum von 6 Monaten eingehal-
ten, nach etwa einem Monat soll eine Besserung
der Beschwerden eintreten.

Kritische Nahrstoffe dieser wissenschaftlich un-
gepriiften kohlenhydratarmen Kostform sind Ei-
sen, Jod und Vitamin D. Neben dieser Erndhrungs-
form werden auch Eliminationsdiditen und die
Supplementierung von Vitaminen zur Behandlung
von Patienten mit einer Candidainfektion vorge-
schlagen. Diese Vorgehensweisen sind wissen-
schaftlich ungesichert.

5.5.4.2 Seltene und spezielle Didtformen

Keimreduzierte Kost

Indikationen. Erndhrung bei immunsupprimierten
Patienten (z.B. bei HIV-Infektion, unter medika-
mentdser Immunsuppresion nach Organtransplan-
tation).

Definition. Eine keimreduzierte Kost entspricht in
ihrer Zusammensetzung einer leichten Vollkost,
welche sterilisiert werden muf. Nach Aufhebung
der Isolation mufl das Essen nicht mehr sterilisiert
werden. Die Patienten bekommen dann eine kei-
marme leichte Vollkost.

Ziele. Keimreduktion, Senkung der Infektionsgefahr.
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Anmerkung. Da manche Patienten aufgrund ihrer
Beschwerden (Ubelkeit, Erbrechen, Osophagitis,
GVH (=,graft versus host“)-Reaktion am Darm)
tiber lingere Zeit nicht geniigend Nahrung zu sich
nehmen konnen, wird zusidtzlich parenteral er-
nihrt. Bei Nachlassen der Beschwerden wird ein
Kostaufbau versucht. Dieser entspricht dem Kost-
aufbau nach akutem Schub einer chronisch-ent-
ziindlichen Darmerkrankung (s. 5.5.4.1, S. 302).
Der Kostaufbau kann steril durchgefiihrt werden.
Tabelle 5.66 gibt einen Uberblick iiber die fiir eine
keimreduzierte Kost geeignete und ungeeignete Le-
bensmittel. Der Wert dieser Kostform ist wissen-
schaftlich nicht gepriift, erscheint aber klinisch
plausibel.

Bei Patienten mit einer HIV-Infektion sind be-
sonders phasenhaft Erndhrungsprobleme zu er-
warten. Deshalb sind Schweregrad und Verlauf der
Erkrankung zu beriicksichtigen. Zur klinischen
Einteilung von Patienten mit einer HIV-Infektion
s. Tabelle 5.67. Neben der Anorexie fithren eine
bei Infektionen hiufige Malassimilation und bei
akuten Stadien auch Stoffwechselverinderungen
(erhohter Energieverbrauch, hohe Lipolyserate, er-
hohte VLDL-Produktion) zur hiufigen Malnutriti-
on der Patienten. Gemaf} der Aids-Falldefinition in
Europa ist der Gewichtsverlust (,wasting®) ein die
Krankheit definierendes Symptom.
Wasting-Syndrom ist wie folgt charakterisiert:
= Unbeabsichtiger erheblicher Gewichtsverlust

(<10% des iiblichen Gewichtes) und

« entweder Chronische Diarrhoe (2mal tiglich
diinner Stuhl fiir mehr als 30 Tage) oder

« Anhaltende Schwiche mit nachgewiesenem Fie-
ber (intermittierend oder andauernd fiir mehr
als 30 Tage), wenn keine anderen Griinde (z.B.
Karzinom, Tuberkulose, Kryptosporidiose oder
andere spezifische Enteritiden) aufler einer
HIV-Infektion als Ursache der Kachexie in Fra-
ge kommen.

Tabelle 5.68 (s. S. 320) zeigt die bei HIV-Patienten
hédufigen Sekundirinfektionen. Die Tabellen 5.69
und 5.70 (s. S. 321) beschreiben die mit den hiu-
figsten Infektionen und deren Behandlung verbun-
denen erndhrungsrelevanten Probleme.

Da Hunger und Mangel an Mikrondhrstoffen
ebenfalls immunsuppressiv wirken (s. Tabelle 5.71,
s. S. 321) und der Immundefekt im Hunger dem
der HIV-Infektion #hnelt (s. Tabelle 5.72, s. S.
322), ist eine addquate Erndhrung Grundlage der
Betreuung und Behandlung von HIV-Patienten. Zu
den Problemen der kiinstlichen Erndhrung bei
Aids-Patienten s. 5.6.4.7.

« Eisenarme Kost

Indikationen. Himosiderose, primire oder sekun-
dire Himochromatose.

Definition. Vollkost mit einer Eisenzufuhrbeschrin-
kung <12 mg/Tag.

Tabelle 5.66. Lebensmittelauswahl bei einer keimreduzierten Kost fiir immunsupprimierte Patienten

Geeignet

Fleisch und Fisch Gut durchgegart.

Kidsesorten
Harzer.

Milch und Milch-

produkte abgepacktes Speiseeis, Joghurt.
Fette Butter, Pflanzenmargarine, Pflanzenéle.
Eier Harte Eier, Eierpfannkuchen.

Getreideerzeugnisse Gegarte Zubereitung, alle Brotsorten,

gebackene Kuchen, Hefegebick.

Kartoffeln Salzkartoffeln, Pellkartoffeln, Kartoffelbrei.
Gemiise Nur in gegarter Form, schilbare Gemiise.

Getrinke

Hart- und Schnittkise, Quark, Schichtkise,

Pasteurisierte Trinkmilch, Kondensmilch,

Pasteurisierte Getranke, mdglichst frisch trinken.

Ungeeignet

Roh/halbroh, Schalen und Krustentiere, Salate.

Edelpilzkise, Schafskise, Weichkise, Kisesalate.

Lose Milch und Milchprodukte, offenes Eis,
Softeis.

Kriuterbutter, Mayonnaise, Remoulade, Fertig-
saucen.

Rohe Eier, Riihr- und Spiegeleier.

Getreidekdrner, Miislis, Obstkuchen mit rohem
Obst, industriell hergestellte Torten.

Kartoffelsalat mit Mayonnaise, industriell herge-
stellte Salate.

Rohes Gemiise, Trockengemiise, industriell her-
gestellte Salate.

Tees aus getrockneten Friichten.
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Tabelle 5.67. Einteilung des Schweregrads von HIV-Infektionen nach klinischen und laborchemischen Kriterien entspre-

chend den Vorschligen des Centers of Disease Control (CDC)

Klinische Kategorie

Laborkategorie
(CD4-Zellen/pl)
A
(asymptomatisch)
1: 2 500 Al
2: 200-499 A2
3: <200 A3

B C
(Symptome, kein Aids) (Symptome, Aids)

Bl Cl

B2 Cc2

B3 C3

Kategorie A

» Asymptomatische HIV-Infektion;

» Persistierende generalisierte Lymphadenopathie (LAS);

» Akute, symptomatische (primédre) HIV-Infektion (auch
in der Anamnese).

Kategorie B

Krankheitssymptome oder Erkrankungen, die nicht in

die Aids-definierende Kategorie C fallen, dennoch aber

der HIV-Infektion urséchlich zuzuordnen sind oder auf
eine Storung der zelluldren Immunabwehr hinweisen.

Hierzu zihlen:

» Bazillire Angiomatose;

» Oropharyngeale Candidainfektionen;

» Vulvovaginale Candidainfektionen, die entweder chro-
nisch (linger als ein Monat) oder nur schlecht thera-
pierbar sind;

» Zervikale Dysplasien oder Carcinoma in situ;

» Konstitutionelle Symptome wie Fieber > 38,5°C oder
eine langer als 4 Wochen bestehende Diarrhoe;

» Orale Haarleukoplakie;

» Herpes zoster bei Befall mehrerer Dermatome oder
nach Rezidiven in einem Dermatom;

» Idiopathische thrombozytopenische Purpura;

» Listeriose;

» Entziindungen des kleinen Beckens, besonders bei
Komplikationen eines Tuben- oder Ovarialabszesses;

* Periphere Neuropathie.

Ziel: Verminderung der Eisenspeicher.

Anmerkung. Eine eisenarme Kost ist keine grundle-
gende Therapie der Himochromatose (sic: Ader-
la3). Cave: Alkoholexzef} steigert die Eisenresorpti-
on. Eisen ist ubiquitdr in Lebensmitteln enthalten.
Ein hoher Eisengehalt findet sich in Innereien
(10-20 mg/100 g), Vollkornbrot (4,6 mg/100 g),
Spinat (4 mg/100 g), Hiilsenfriichte (6 mg/100 g)
und Fleisch (2,5 mg/100 g). Eine eisenarme Kost
ist laktovegetabil und vermeidet eisenreiche Le-
bensmittel wie Hiilsenfriichte, Blattgemiise und
Trockenfriichte. Die Kost enthdlt Ballaststoffe in
Form von phytat- (Vollkornerzeugnisse, Kleie) und
pektinhaltigen (Apfel, Karotten, Steinobst) Lebens-
mitteln. Schwarzer Tee (Tannine hemmen die Ei-
senresorption) sollte reichlich getrunken werden.

Kategorie C (Aids-definierende Erkrankungen)

* Pneumocystis carinii-Pneumonie;

* Toxoplasma-Enzephalitis;

s Osophageale Candidainfektion oder Befall von Bronchien,
Trachea oder Lungen;

» Chronische Herpes-simplex-Ulzera oder Herpes-Bronchi-
tis, -Pneumonie oder -Usophagitis;

» CMV-Retinitis;

» generalisierte CMV-Infektion (nicht von Leber oder Milz);

» Rezidivierende Salmonellen-Septikimien;

» Rezidivierende Pneumonien innerhalb eines Jahres;

» Extrapulmonale Kryptokokkeninfektionen;

» Chronische intestinale Kryptosporidieninfektion;

» Chronische intestinale Infektion mit Isospora belli;

» Disseminierte oder extrapulmonale Histoplasmose;

» Tuberkulose;

» Infektionen mit Mykobakterium avium complex oder
M. kansasii, disseminiert oder extrapulmonal;

» Kaposi-Sarkom;

» Maligne Lymphome (Burkitt’s, immunoblastisches
oder primires zerebrales Lymphom);

» Invasives Zervix-Karzinom;

« HIV-Enzephalopathie;

» Progressive multifokale Leukenzephalopathie;

» Wasting Syndrom.

Aufgrund der eingeschrinkten Lebensmittelaus-
wahl muff anhand des Kostplans und evtl. eines
Erndhrungsprotokolls die  Nahrstoffversorgung
tiberpriift und ggf. korrigiert werden.

« Kupferarme Kost

Indikation. Morbus Wilson (hepatozerebrale Dege-
neration)

Definition. Die Kost entspricht einer Vollkost unter
Elimination kupferreicher Nahrungsmittel. Der
Kupferanteil der Kost sollte <1-1,5 mg/Tag liegen.

Ziel. Verminderung der Kupferspeicher.

Anmerkung. In der Praxis handelt es sich um eine
eher laktovegetabile Kost unter Ausschaltung kup-



Tabelle 5.68. Ursachen, Manifestation und klinische Symptome von Infektionserkrankungen im Rahmen einer HIV-Infektion

Pathogener Mikroorganismus

Protozoen

Pneumocystis carinii

Toxoplasma gondii

Cryptosporidium species

Mycrosporidien
Giardia lamblia

Pilze
Candida species

Cryptococcus neoformans

Histoplasma capsulatum

Bakterien
Campylobacter species
Legionellen species
Listerien

Mycobacterium avium
oder M. tuberculosis

Norcardia species
Salmonella species
Trepomena pallidum
Viren
Cytomegalievirus
Epstein-Barr-Virus

Herpesviren

Wiirmer

Strongyloides stercoralis

Organmanifestation

Lunge, Leber, Milz, Lymphknoten, Augen,
Haut.

Gehirn, Augen, Lunge, Herz, Nebenniere.

Darm, Gallenblase, Gallenginge,
Bronchien.

Darm.
Darm.

Rachen, Speiserdhre, Trachea, Bronchien,
Lunge.

Gehirn, Lunge, Lymphknoten, Haut,
Knochenmark.

Lunge, Leber, Milz, Lymphknoten, Neben-
nieren, Knochenmark, Augen, Haut.

Darm.
Lungen.
Hirnhaut.

Lymphknoten, Leber, Milz, Knochenmark,
Darm, Lunge, Nebenniere.

Lunge, Pleura, Pericard, Knochen, Gehirn,
Lymphknoten, Milz, Niere, Bindegewebe.
Darm.

Lymphknoten, Hoden, Gehirn.
Speiserdhre, Lungen, Nebennieren, Gehirn,

Nerven, Auge, Darm, Leber.

Lymphknoten, Zunge.
Haut, Mundhohle, After, Genitalien, Auge.

Darm, Lunge, Gehirn.

Klinische Manifestation

Pneumonie, Splenomegalie, Lymphknoten-
schwellung, Chorioretinitis, Fieber, Dys-
pnoe, Schwiche, Miidigkeit, ,,wasting®
Enzephalitis, Chorioretinitis, Myokarditis,
Pneumonie, Fieber, Lethargie, Demenz,
Wesensveridnderungen.

Malabsorption, Durchfall, Cholezystitis,
Cholangitis, Schwiche, Ubelkeit, Erbre-
chen, ,wasting®.

Durchfall.
Durchfall.

Stomatitis, Osophagitis, Pharyngitis, Tra-
cheobronchitis, Pneumonie, Anorexie, Ge-
schmacksstorungen, Schluckbeschwerden.

Meningitis, Pneumonie, Lymphknoten-
schwellung, Fieber, Ubelkeit, Erbrechen,
Elektrolytentgleisungen.

Pneumonie, Hepatosplenomegalie, Lymph-
knotenschwellung, Chorioretinitis, Panzy-
topenie.

Durchfall.
Pneumonie.
Meningitis.

Lymphknotenschwellung, Hepatospleno-
megalie, Pneumonie, Tuberkulose, Durch-
fall, Panzytopenie, Fieber, Kachexie,
Malabsorption, Bauchschmerzen.

Pneumonie, Empyem, Perikarditis,
Abszesse, Enzephalitis.

Durchfall, Fieber, Anorexie, Kachexie,
Miidigkeit, Unwohlsein, ,wasting®

Lymphknotenschwellung, Orchitis, Neuro-
syphilis, Wesensverdnderungen, Demenz.

Osophagitis, Rhinitis, Meningoenzephali-
tis, Polyneuropathie, Durchfall, Fieber,
Unwobhlsein, ,wasting®

Leukoplakie, Non-Hodgkin-Lymphom.

Herpes Zoster, mukokutane Ulzerationen,
Stomatitis, Pneumonie, Dysphagie.

Durchfall, Pneumonie,
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Tabelle 5.69. Erndhrungsrelevante Nebenwirkungen von Medikamenten, welche in der Behandlung von Viruserkrankungen
und deren Sekundérinfektionen eingesetzt werden. PCP Pneumocystis-carinii-Pneumonie, CMV Cytomegalievirus

Medikament Erkrankung Geschmacks- Anorexie
verdnderungen

Trimethoprim/ — PCP

Sulfamethoxazol

Pentamidin — PCP +

Dapson — PCP +

Pyrimethamin — Toxoplasmose +

Aciclovir —  Herpesvieren

Zidovudin —  HIV-Virus +

Ganciclovir —  CMV-Virus +

Amphotericin B = Cryptococcus + +
Histoplasmose

Candida

Ubelkeit/  Glossitis/ Diarrhoe Andmie Elektrolytver-
Erbrechen Stomatitis dnderungen

+ + +

- +

+

+ + +

(+)

+

+ (+)

+ +

Tabelle 5.70. Erndhrungsmedizinische Probleme, welche haufig im Rahmen HIV-assoziierter Infektionserkrankungen beob-

achtet werden. PCP Pneumocystis-carinii-Pneumonie

Candida  Cryptococcus Cryptococcus  Cytomegalie- Mycobacterium PCP

albicans neoformans  enteritis Virus avium
Geschmacksverinderungen + (+)
Dysphagie/Schluckbeschwerden +
Inappetenz +
Ubelkeit/Erbrechen +
Malabsorption 4 +
Bauchschmerzen + +
Diarrhoe - + +

(15-20 1/Tag)
Fieber + - + + +
Gewichtsverlust + + +
+ -

Kérperliche Schwiche

Tabelle 5.71. Einfluf} der Erndhrung auf die verschiedenen Ebenen der Immunitat

Makrophagenfunktion Zelluldre Immunitét Humorale Immunitét

Hunger ! 1l (1), =

Proteinmangel 11 () (b=

Mangel an essentiellen Fettsduren l 1

Zinkmangel [T}

Eisenmangel l l

Vitamin-B,-Mangel Il l l

Vitamin-Bg-Mangel l l l

Vitamin-B,,-Mangel (4

Vitamin-C-Mangel l

Vitamin-A-Mangel l l 1
ferreicher Lebensmittel wie Vollkornprodukte, reien (bis zu 6 g/100 g), Schalen- und Krustentiere

Trockenobst, Niisse, Emmentaler- und Edamer-
kiise, Innereien, Pilze, Kakao und Schokolade. Der
Kupfergehalt einzelner Nahrungsmittel betragt z.B.
fiir Emmentaler Kise (bis zu 750 mg/100 g), Inne-

(2,5 mg/100 g), Champignons (0,4 mg/100 g), Ha-
ferflocken (530 mg/100 g), eingelegte Gurken (90
mg/100 g), Griinkohl (90 mg/100 g), Niisse (1,3 g/
100 g), Schokolade (bis zu 2,5 g/100 g), Kaffee (bis
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Tabelle 5.72. Vergleich zwischen der wihrend einer HIV-In-
fektion und der im Hunger beobachteten Immunsuppression
Aids Hunger
Zelluldre Immunitit
Lymphozytenzahl
CD4+ l
CDg+
CD,+/CDg+ |
NK-Zellaktivitit
Antigenantwort
Hauttestung auf Antigene
Zytokinbildung

I =

/(1)

o
—_—
S,

e e —
— e — — — || — —

Humorale Immunitiit
Immunglobulinspiegel (= =
IgA-sezernierende Plasmazellen ! |
Antikérperbildung il
Immunkomplexe

~Unspezifische“ Immunabwehr
(wfirst line defense”)
Intestinale Barriere
Phagozytose /=
Chemotaxis /=
Leukozyten l
Neutrophile l l

zu 3 g/100 g). Kritische Nahrstoffe sind die Vit-
amine der B-Gruppe, Eisen und Zink. Die Diit
mufd lebenslang durchgefiihrt werden. Kein Kup-
fergeschirr verwenden. Bei Kupferrohren Uber-
priifung des Leitungswassers. Bei einem Kupferge-
halt von >1,6 umol/l (0,1 mg%) mufl deminerali-
siertes Wasser benutzt werden. Speisesalz, Pfeffer,
Kaffee und schwarzer Tee konnen ebenfalls grofie-
re Mengen Kupfer enthalten und sollten gemieden
werden. Zubereitung der Gerichte in Glas-, Porzel-
lan- oder Chromagangeschirr. Cave: Weichspiiler.
Da Zink mit Kupfer um den intestinalen Transport
konkurriert, kann eine Behandlung mit einem ora-
len Zinksupplement versucht werden. Dieses gilt
insbesondere fiir die Patienten, die intolerant ge-
geniiber der Behandlung mit Chelatbildnern sind.
Bei medikamentdser Therapie mit D-Penicillamin
ist die zusdtzliche Gabe von Zink nicht sinnvoll.
D-Penicillamin ist ein Pyridoxin (Vitamin-B¢-An-
tagonist), entsprechend miissen 25 mg Pyridoxin
(z.B. Hexobion")/d substituiert werden.

» Kalziumarme Kost

Indikationen. Primirer Hyperparathyreoidismus,
Hyperkalzidmie bei paraneoplastischem Syndrom,
Hyperkalziurie, Kalziumoxalatsteine.

Definition. Die Kost entspricht einer Vollkost unter
Begrenzung der Kalziummenge unter 400 mg oder

10 mmol/Tag. Kalziumreiche Nahrungsmittel
(Milch, Milchprodukte, Eier) und Mineralwisser
sollten gemieden werden. Die Menge kalziumar-
mer Getrdnke sollte >2,51 /Tag liegen. Bei Kalzi-
umoxalatsteinen werden oxalsdurereiche Nah-
rungsmittel (Fruchtsifte, siife Limonade, Spinat,
Mangold, Niisse, Schokolade) gemieden (s.
5.5.3.5).

Ziele. Normalisierung des Kalziumspiegels, Priven-
tion der Nephrolithiasis.

Anmerkung. Eine Kalziumarme Kost ist wegen der
Gefahr einer Osteoporose nur voriibergehend zu
geben und ist nach Beseitigung der Ursache der
Hyperkalzidmie tiberfliissig.

» Serotoninarme Diit

Indikationen. Karzinoid-Syndrom, voriibergehend
als ,,Suchdiit“ zur Bestimmung der 5-Hydroxyin-
dolessigsdureausscheidung.

Definition. Vollkost unter Meidung von serotonin-
haltigen Lebensmitteln.

Ziele. Senkung der Serotoninbildung und der 5-Hy-
droxyindolessigsdureausscheidung im Urin (nor-
mal <10 mg/Tag).

Anmerkung. Lebensmittel mit einem hohen Seroto-
ningehalt sind z.B. Walniisse 170-340 ng/g, Bana-
nen 20-30 pg/g, Ananas 10 pg/g, Tomaten 6 ug/g.
Bei sehr hoher Eiweiflzufuhr ist der Tryptophan-
gehalt der Nahrung zu beachten. Da Serotonin aus
Tryptophan gebildet wird, beeinflufit eine sehr ho-
he Tryptophanzufuhr (>5 g/Tag) auch die Seroto-
ninbildung. Tryptophanreiche Lebensmittel sind
z.B. Sojamehl (560 mg/100 g), Parmesankise (490
mg/100 g), Emmentaler (370 mg/100 g), Leber (um
300 g/100 g).

s Allergenarme Kost, Eliminationsdiat

Indikationen. Verdacht auf bzw. nachgewiesene
Nahrungsmittelallergie, chronische Urtikaria, Kost-
aufbau und ,,Kostfindung®

Definition. Als diagnostische Didt: Auslalkost oder
Eliminationsdidt. Als Dauerdidt Vollkost oder
leichte Vollkost unter Ausschaltung objektivierter,
allergen wirksamer Nahrungsbestandteile.

Ziele. Beschwerdefreiheit, Diagnostik und Behand-
lung der Nahrungsmittelallergie unter Elimination



Uberempfindlichkeit

Allergie

Immunreaktion

IgE
Allergene| IgG/M
IgA
Zelluldre
Y Y

Allergische
Reaktionen Reaktionen
Atopie

echte Lebens-
mittelallergie,

Abb. 5.7. Verschiedene Formen

. . z.B. gegen
der Nahrungsmittelunvertrag- HohnereiweiB, biogene Amine
lichkeit Niisse u.a.

des allergen wirksamen Nahrungsbestandteils bzw.
im Einzelfall méglicherweise erfolgreicher oraler
Hyposensibilisierung.

Anmerkung. Die Nahrungsmittelallergie ist von an-
deren Formen der Nahrungsmittelunvertréiglichkeit
zu unterscheiden (Abb. 5.7). Die Durchfithrung ei-
ner Eliminationsdidt ist nur bei begriindetem Ver-
dacht auf eine Nahrungsmittelallergie und zur
Identifizierung der auslosenden Lebensmittel sinn-
voll. Die Diit sollte durch erndhrungsmedizinisch
geschultes Personal und kontrolliert durchgefiihrt
werden. Die Diagnose einer Nahrungsmittelallergie
gilt erst dann als gesichert, wenn durch Eliminati-
on die Symptome schwinden und diese nach er-
neuter Exposition wieder erscheinen.

Eine Eliminationsdi4t im engeren Sinne elimi-
niert nacheinander und schrittweise potentiell al-
lergen wirksame Nahrungsbestandteile wie z.B.

konservierungsstoffeenthaltende Lebensmittel, Le-.

bensmittelfarbstoffe, Gewdirze, Niisse, Ei, Fisch
oder Getreideprodukte. Im weiteren Sinne kann als
»Eliminationsdidt“ auch ein von einer Grunddiit
ausgehender, stufenweiser und kontrollierter Kost-
aufbau von einer milchfreien Kartoffel-Reis-Diit
(ohne Gewiirze, ohne Zulagen) bis zur gezielten
Zugabe (Addition) potentieller Allergene im Sinne
eines Provokationstests durchgefiihrt werden. Die
Symptome der Nahrungsmittelallergie miissen auf
der ersten Stufe der ,Eliminationsdidt®, d.h. vor ei-
nem Kostaufbau abgeklungen sein.
¢ Stufe 1: Die Grunddidt besteht aus schwarzem
Tee, gekochten Kartoffeln und Reis sowie Mais-

Idiosynkrasie

nicht-immuno-
logische Reaktion

Pseudo-allergische

Uberempfindlichkeit
gegen Lebensmittel-
zusatzstoffe, natiirliche
Salicylate und Benzoate,
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Nahrungsmittelunvertraglichkeit

Intoxikation

Intoleranz

angeborene oder toxische Reaktion
erworbene

Enzymdefekte

\J v

Stérungen im Bereich Pharmakologische Wirkung,
des Magen-Darm-Kanals, Organotoxizitat:
Stoffwechselstérungen:

hereditdre Fruktose-
intoleranz,
Laktoseintoleranz,
Favismus u.a.

Histaminvergiftung,
Pilzvergiftung (Myzetismus),
Mutterkornvergiftung
(Ergotismus),
Salmonellenvergiftung,
Botulismus u.a.

Tabelle 5.73. Beispiel verschiedener Stufen (Stufe 1-8) einer
Eliminationsdidt. (Das Beispiel entspricht der in der Abtei-
lung Gastroenterologie und Hepatologie an der Medizini-
schen Hochschule Hannover geiibten Praxis.)

Stufe 1: Grunddiit

1. Tag
Friihstiick
1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert

300g Reis parboiled gegart

G5 TE (2 g) Jodiertes Salz
Mittagessen

300g Reis parboiled gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser
Abendessen

300¢g 300 g Reis parboiled gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert
2. Tag

Friihstiick

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert

300¢g Reis parboiled gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

Mittagessen

300¢g Pellkartoffeln (4)

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser
Abendessen

300¢g Reis parboiled gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert

Gesamtsumme fiir beide Tage:

kcal 1833
Eiweifs 0g  (9%)
Fett 3g (1%)

Kohlenhydrate 404 g (90%)
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Stufe 2: Milch

1. und 2. Tag
Friihstiick
1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert
100 g Quellreis (6)
50g Sahne 30% Fett
150 g Trinkwasser
Mittagessen (Kartoffelgratin)
250 g Pellkartoffeln (4)
50g Gouda Doppelrahmstufe
50g Sahne 30% Fett
0;5 TL (2 g) Jodiertes Salz
0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser
Zwischenmahlzeit
100 g Joghurt vollfett
Abendessen
250 g Pellkartoffeln (4)
80g Quark Doppelrahmstufe
0,1 1 (100 g) Natiirliches Mineralwasser

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert

Am 2. Tag statt Quark evtl. geschmolzenen Kise mit
den angegebenen Kidsesorten

Gesamtsumme fiir beide Tage:

kcal 1265
Eiweifd 34g (11%)
Fett 78g (56%)

Kohlenhydrate 104 g (33%)

Stufe 3: Getreide

1. Tag
Friihstiick
1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert (Getrank)
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot
30g Brie 70% F. i. Tr.
10g Honig (Bliitenhonig)
15¢g Butter
Mittagessen
100 g Teigwaren aus Hartgrief3
80¢g Gouda Doppelrahmstufe
20¢g Sahne 30% Fett
50¢g Trinkwasser
0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz
0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser
Zwischenmahlzeit
5 Stiicke (40 g) Butterkeks
Abendessen
2 Scheiben (120 g) Vollkornbrot
20¢g Butter
2 Scheiben (50 g) Gouda Doppelrahmstufe
30¢g Quark Doppelrahmstufe
1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert (Getrink)

kcal: 1968

Eiweif3 61g (13%)
Fett 114 g (52%)
Kohlenhydrate 172 g (35%)

2 Tag

Friihstiick

1 Stiick (55g) Vollkornbrétchen
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

20g Butter
30g Camembert 70% F. i. Tr.
15¢g Melassesirup dunkel
Mittagessen
200 g Mais gegart
3 Stiicke (180 g) Kartoffeln geschilt frisch gegart
2 g ButterAbendessen

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert (Getrank)
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Scheibe (50 g) Graubrot-Weizenmischbrot2 Schei-
ben (50 g) Gouda Doppelrahmstufe

20g Butter

keal: 1634

Eiweif} 40g (10%)
Fett 86g (48%)
Kohlenhydrate 168 g (42%)
Stufe 4: Ei

1. Tag

Friihstiick

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert (Getrank)
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Stiick (55 g) Vollkornbrétchen

1  Stiick (50 g) Hiihnerei frisch gegart

20 g Erdbeerkonfitiire

20 g Butter

Mittagessen (Kidsespitzle)

100 g Teigwaren (allgemein) Spitzle
80g Gouda Doppelrahmstufe

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser

Zwischenmahlzeit

5 Stiicke (40 g) Butterkeks

Abendessen (Kartoffelsalat)

5 Stiicke (300 g) Kartoffeln geschilt frisch gegart
0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1 EL (10 g) Sonnenblumendl

keal 1691

Eiweif} 54g (13%)
Fett 76 g (40%)
Kohlenhydrate 195 g (47%)
2. Tag

Friihstiick

1 Stick (55 g) Vollkornbrétchen
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

20 g Butter
30g Camembert 70% E. i. Tr.
20 g Erdbeerkonfitiire

Mittagessen (Kartoffelpiiree)

5 Stiicke (300 g) Kartoffeln geschilt frisch gegart
80 g Kuhmilch vollfett gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz
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Abendessen

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert (Getrink)
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Scheibe (50 g) Graubrot-Weizenmischbrot

2 Scheiben (50 g) Gouda Doppelrahmstufe

20g Butter

kcal 1406
Eiweif3 39g (11%)
Fett 70g (45%)

Kohlenhydrate 151 g (44%)

Stufe 5: Gemiise

1. Tag

Friihstiick

1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Stiick (55 g) Vollkornbrétchen

1 Stiick (50 g) Hiihnerei frisch gegart
1 Scheibe (25 g) Gouda Fettstufe

20g Erdbeerkonfitiire
20g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
Mittagessen (Reispfanne mit Gemiise)
150 g Reis gegart

50g Paprikaschoten frisch gegart

50g Porree frisch gegart

30¢g Zwiebeln frisch gegart

50g Champignon frisch gegart
0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser
0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz
1,5 BL (15 g) Sonnenblumensl
Zwischenmahlzeit
100 g Birnenkompott gebunden (5)

10g Zucker weifd

Abendessen (Brot mit Salat aus gegartem Gemiise)
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot
1 Scheibe (45 g) Graubrot-Roggenmischbrot

20 g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
30 g Camembert Fettstufe
80 g Blumenkohl frisch gegart
80 g Mohrriiben frisch gegart
0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz
1 EL (10 g) Sonnenblumendl
kcal 1590
Eiweifd 44g (11%)
Fett 78 g (44%)
Kohlenhydrate 174 g (45%)
2. Tag
Friihstiick
1 Stiick (55 g) Vollkornbrétchen
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot
20 g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
30 g Camembert Fettstufe
20 g Erdbeerkonfitiire
Zwischenmahlzeit
100 g Apfel frisch gegart
10g Zucker weif3

Mittagessen (Gemiiseeintopf)
3 Stiicke (180g) Kartoffeln geschilt frisch gegart

80 g Broccoli frisch gegart
50 g Kohlrabi frisch gegart
0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

Abendessen

1 Becher (200 g) Tee schwarz fermentiert (Getriink)
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Scheibe (50 g) Graubrot-Weizenmischbrot

50¢g Avocado frisch

2 Scheiben (50 g) Gouda Fettstufe
20g Butter

1 Stiick (130 g) Banane frisch
kcal 1515

Eiweif3 45g (12%)

Fett 65g (39%)

Kohlenhydrate 181 g (49%).

Stufe 6: Fisch

1 Tag

Friihstiick

1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Stiick (55 g) Vollkornbrétchen
1 Scheibe (25 g) Gouda Fettstufe
20 g Erdbeerkonfitiire
20 g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
Mittagessen
150 g Reis gegart
150 g Fisch mittelfett i.D150 g Mohrriiben
frisch gegart
30¢g Zwiebeln frisch gegart
0,2 1 (200 g) Natiirliches Mineralwasser (Getrink)
0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz
1,5 EL (15 g) Sonnenblumendl
Zwischenmahlzeit
1 Stiick (130 g) Birne frisch
Aberidessen

1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot
1 Scheibe (45 g) Graubrot-Roggenmischbrot

20 g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
3 g Camembert Fettstufe

80 g Blumenkohl frisch gegart

80 g Mohrriiben frisch gegart

0.5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1. EL (10 g) Sonnenblumendl
kcal 1646

Eiweifs 64g (16%)

Fett 78g (43%)
Kohlenhydrate 164 g (41%)

2. Tag

Friihstiick

1 Stiick (55 g) Vollkornbrotchen
1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

20 g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
1 Stiick (90 g) Kiwi frisch

30 g Camembert Fettstufe
20 g Erdbeerkonfitiire
Zwischenmahlzeit

1 Stiick (150 g) Apfel frisch

Mittagessen (Gemiiseeintopf)

3 Stiicke (180 g) Kartoffeln geschilt frisch gegart
80 g Broccoli frisch gegart

50 g Kohlrabi frisch gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1 EL (10 g) Sonnenblumendl
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Zwischenmahlzeit

5 Stiicke (40 g) Butterkeks

Abendessen

3 Stiicke (180 g) Kartoffeln geschilt frisch gegart

200 g Fischfilet neapolitanisch, in Sofle (1)
20¢g Butter

1 Stiick (130 g) Banane frisch

kcal 1672

Eiweif3 60g (15%)

Fett 68g (37%)

Kohlenhydrate 195 g (48%)

Stufe 7: Fleisch

1. Tag

Friihstiick

2 Stiicke (110 g) Vollkornbrétchen

1 Scheibe (30 g) Rind Bratenfleisch (fe) frisch gegart
— Bratenaufschnitt

20g Erdbeerkonfitiire

20g Margarine Linolsiurereich

Mittagessen

Huhn in Ananassofle

150 g Reis gegart

120 g Gefliigel gegart

50¢g Ananas Konserve abgetropft (1 Scheibe)

30g Zwiebeln frisch gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

1 EL (10 g) Sonnenblumendl

0,2 Liter (200 g) Natiirliches Mineralwasser

Zwischenmahlzeit

1 Becher (150 g) Fruchtjoghurt fettarm

Abendessen

1 Scheibe (60 g) Vollkornbrot

1 Scheibe (45 g) Graubrot-Roggenmischbrot
20¢g Margarine

1 Scheibe (30 g) Schwein Bratenaufschnitt

1 Stiick (50 g) Tomate rot frisch
30g Schafskdse 40% Ei.Tr.
kcal 1645

Eiweif3 79g (19%)

Fett 69 g (37%)
Kohlenhydrate 177 g (43%)

2. Tag

Friihstiick

1 Stiick (55 g) Vollkornbrétchen
1 Scheibe (35 g) WeifSbrot

20 g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
25 g Frischkise

20 g Pflaumenmus
Zwischenmahlzeit

1 Stiick (150 g) Birne frisch

Mittagessen (Gulasch mit Kartoffeln und Bohnen)
3 Stiicke (180 g) Kartoffeln geschilt frisch gegart

120 g Rind Bratenfleisch frisch gegart
30 g Zwiebeln frisch gegart

0,5 TL (2 g) Jodiertes Salz

0,5 EL (5 g) Sonnenblumendl

150 g Bohnen griin frisch gegart
Zwischenmahlzeit

1 Stiick (150 g) Apfel frisch

Tabelle 5.73 (Fortsetzung)

Abendessen (Fleischsalat)
2 Scheiben (120 g) Vollkornbrot

20g Margarine (reich an mehrf. unges. FS)
1 Scheibe (25g) Emmentaler

80g Rindfleisch gegart

20g Mayonaise

20¢g Gewiirzgurken Sauerkonserve

kcal 1801

Eiweifd 90 g (20%)

Fett 85g (43%)

Kohlenhydrate 163 g (37%)

keimél, Salz und Traubenzucker. Nach 7-10 Ta-
gen schliefit sich z.B. der Kostaufbau mit Milch,
Kise, Quark, Joghurt,

= Stufe 2: Getreideprodukten wie Brotchen, Grau-
brot, Gries, Hartweizennudeln (keine Konservie-
rungsstoffe),

s Stufe 3: schwarzem Tee, kaltgeprefitem Planze-
nole,

« Stufe 4: Gemiise, Obst, Obstsalat,

a Stufe 5: Ei, Eiernudeln, Omelett, Fisch,

a Stufe 6: Fleisch und Wurst,

« Stufe 7: Blumenkohl und Paprika und

« Stufe 8: Gewiirze, Kaffee und Alkohol an. Wih-
rend einer Eliminationsdiit wird von Patienten
ein genaues Erndhrungsprotokoll unter Angabe
moglicher Beschwerden gefiihrt. Tabelle 5.73
zeigt beispielhaft den Aufbau einer Eliminati-
onsdiidt, wie sie an der Medizinischen Hoch-
schule Hannover erabeitet wurde.

Bei der anschliefenden Dauerkost wird das objek-
tivierte Allergen eliminiert, z.B. als ,milcheiweif3-
freie Kost“ (Vollkost unter Ausschlufl jeglicher
Milch und Milchprodukte sowie Milchzusitze ent-
haltender Lebensmittel) oder ,nickelfreie Kost“
(Vollkost unter Herabsetzung des Nickelgehalts auf
<2 mg/Tag unter Vermeidung von Getreideerzeu-
gnissen, Hiilsenfriichten, Pilzen, Niissen, Mandeln,
Kakao, schwarzen Tees). Spezielle Probleme betref-
fen Nahrungsmittelzusitze wie z.B. bei salizylat-
oder farbstoffhaltigen Lebensmitteln. Eine aller-
genfreie Didt besteht ausschlieflich aus Reis, Kar-
toffeln, Salz, Zucker und Mineralwasser. Bei Aller-
gien gegen Kartoffeln oder Reis miissen andere
Grundnahrungsmittel gewéhlt werden.

« Kohlenhydratreiche Kost bei hepatischer Porphyrie
Wissenschaftlich nicht gepriifte Kostform.

Indikation. Akut intermittierende Porphyrie.



Definition. Kohlenhydratreiche Erndhrung (wih-
rend der akuten Krankheitsphase bis zu 600 g/Tag,
Dauerbehandlung mit ca 400 g/Tag) unter Kontrol-
le des Fliissigkeit- und Elektrolythaushalts.

Ziele. Besserung der Symptome, Senkung der Bil-
dung von J-Aminoldvulinsdure und der Urinaus-
scheidung von Porphyrin und Porphyrinvorliufern
(Porphobilinogen).

Anmerkung. Empirische und rein symptomatische
Diidtform, welche frith begonnen werden muf und
nicht bei allen Patienten gleich wirksam ist. Bei
lingerfristiger Anwendung miissen B-Vitamine
substituiert werden (z.B. BVK Roche®). Cave: lin-
gere Nichternperioden, Alkohol und zahlreiche
Medikamente wie Barbiturate. Vorsicht in der
Schwangerschaft. Bei erythropoetischer Porphyrie
werden zur Senkung der Photosensibilitdt oral Ka-
rotinoide gegeben.

« Hydroxyprolinarme Kost

Indikation. Diagnostische Didt bei Knochen- und
Bindegewebserkrankungen.

Definition. Kost unter Ausschluf kollagenhaltiger
Lebensmittel wie Fleisch, Fleischwaren und -pro-
dukten (z.B. Brithen) und gelatinehaltige Lebens-
mittel (z.B. Saucen, Marmeladen, Eis etc.).

Ziel. Diagnostik des Kollagenstoffwechsels.

Anmerkung. Die Kost wird {iber insgesamt 4 Tage
gegeben. Die Hydroxyprolinausscheidung im 24-
Stunden-Sammelurin wird am 3. und 4. Tag ge-
messen. Durch gleichzeitige Bestimmung der Se-
rum- und Urinkreatininkonzentrationen ist eine
Korrektur von Sammelfehlern méglich.

¢ Kost bei Phdaochromozytomdiagnostik

Indikationen. Verdacht auf ein Phiochromozytom,
Hypertonus, Neuroblastom oder Ganglioneurom,
multiple endokrine Neoplasie.

Definition. Kost unter Vermeidung von Lebensmit-
teln, welche die Katecholaminsekretion anregen
oder Vanillinmandelsiure enthalten. Keine Natri-
umrestriktion.

Ziel. Diagnostik eines Phdochromozytoms.

Anmerkung. Kritische Lebensmittel in der Phio-
chromozytomdiagnostik sind z.B. Mandeln, Niisse,

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Bananen, Vanille, Kise, Tee und Kaffee. Die Kon-
zentrationen der Katecholamine (Adrenalin, Nor-
adrenalin) und der Vanillinmandelsiure (= VMS)
werden Uber 3 Tage im angesduerten 24-Stunden-
Sammelurin bestimmt. Die Didt mufl 3 Tage vor
und wihrend der Sammelperiode eingehalten wer-
den. Gleichzeitig miissen Medikamente, welche die
Katecholaminsekretion beeinflussen (z.B. Antide-
pressiva, Antihypertensiva, Diuretika, Sympathiko-
und Parasympathikomimetika, a- und p-Blocker),
fiir mindestens 5 Tage vor und wihrend der Sam-
melperiode abgesetzt werden. Verschiedene Anti-
biotika wie Tetrazykline, Ampicillin oder Erythro-
mycin storen die fluorimetrische Bestimmung der
Katecholamine. Nikotinkarenz ist obligat. Kérperli-
che Belastungen miissen gemieden werden.

5.5.4.3 Angeborene Stoffwechselerkrankungen

H. PRZYREMBEL

Aufgrund der speziellen Probleme angeborener
Stoffwechselerkrankungen ist diesem Abschnitt des
Diitkataloges ein Kapitel tiber didtetisch beeinfluf}-
bare angeborene Stoffwechselerkrankungen voran-
gestellt.

Alle Nahrstoffklassen - Eiweifl, Kohlenhydrate,
Fette, Mineralien/Spurenelemente und Vitamine -
kénnen von Stoffwechselstérungen betroffen sein.
Hier interessieren nur die Stérungen, die einer Er-
ndhrungsbehandlung zuginglich sind bzw. diese
erforderlich machen. Sie lassen sich einteilen in
Stérungen des Transports (Tabelle 5.74) und in
Storungen des Abbaus (s. Tabelle 5.75). Letztere
wiederum konnen durch Verinderungen der kata-
lytischen Enzyme bzw. der Synthese der Koen-
zyme hervorgerufen werden. Schon der ,Vater” der
»inborn errors of metabolism® Sir Archibald Gar-
rod, beschrieb in seinen Vorlesungen zu diesem
Thema 1908 sowohl Stérungen des Transports
(Cystinurie) als auch Stérungen des Abbaus (Pen-
tosurie, Albinismus und Alkaptonurie).

Die Abb. 5.8 veranschaulicht die Pathogenese
und gibt Beispiele fir den jeweiligen pathogeneti-
schen Mechanismus der zur Krankheit fiihrt:
= Beim genetisch bedingten Laktasemangel in sei-

ner kongenitalen Form kommt es durch Ver-

bleiben der nicht gespaltenen Laktose im Darm
zu deren mikrobiologischer Spaltung mit
schwersten osmotischen Durchfillen.

Beim Hartnup-Syndrom kommt es bei schweren

Verlaufsformen durch den Transportdefekt fiir

neutrale Aminosduren zu einem Mangel an

Tryptophan, dem Vorldufer der Niacinsynthese,
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Tabelle 5.74. Einteilung angeborener Stoffwechselerkrankun-
gen: Storungen des Transports

A Aminosduren
Cystinurie
Diabasische Hyperaminoazidurie Typ I,
Typ 1I (lysinurische Proteinintoleranz)
Hartnup-Syndrom
Cystinose (lysosomaler Transportdefekt)

B Kohlenhydrate
Glukose-Galaktose-Malabsorption
Disaccharidintoleranz (Laktasemangel)

C  Lipide
A-fi-Lipoproteindmie
Hypo-fi-Lipoproteindmie
Apolipoprotein-C II-Mangel
Lipoproteinlipasemangel

D Jonen/Mineralien/Spurenelemente
Chloriddiarrhoe
Zystische Fibrose
Hyperkalzurie
Hypophosphatimische Rachitis
Primdre Hypomagnesidmie
Akrodermatitis enteropathica (Zink)
Menkes-Syndrom (Kupfer)
Wilson-Krankheit (Kupfer)

E Vitamine
Folatmalabsorption
Vitamin-B,,-Malabsorption (Imerslund-Grisbeck)
Transcobalamin-II-Mangel
Vitamin-D-dependente Rachitis Typ II

gleichzeitig durch die Resorption bakterieller
Endprodukte des Tryptophanabbaus zur Indol-
urie.

» Die verminderte Umwandlung von Phenylalanin

in Tyrosin fiihrt zu einer Erhohung des Phenyl-
alanins in Blut und Geweben mit Myelinisie-
rungsstérungen, gleichzeitig werden vermehrt
sog. abnormale Metabolite gebildet, wie Phenyl-
essigsdure (verantwortlich fiir den auffilligen
Korpergeruch) (=Mechanismus e) bzw. wird
vermindert Melanin gebildet (blond, blauiugig)
(=Mechanismus d).

» Die Unfdhigkeit, den Blutglukosespiegel aus

Glukoneogenese bzw. Glykogenabbau zu spei-
sen, fithrt bei der Glykogenose Typ I zu Hypo-
glykdmie.

» Stérungen der mitochondrialen p-Oxidation

fithren zu vermehrter mikrosomaler w- und w;-
Oxidation von Fettsduren. Bei den sog. abnor-
malen Metaboliten handelt es sich in aller Regel
um normale Metaboliten, die wegen der Blok-
kierung eines Stoffwechselweges jetzt im
Ubermaf gebildet werden. Sie dienen als dia-
gnostische Marker und spielen pathogenetisch
meist keine Rolle.

Transportdefekt » Anhdufung von Substrat
o
{\e.QP f
P
Mangel an NP ¢
&0 o
Substrat S e
I
b
Mangel an Enzymdefekt
Produkt d
e
"abnormale”
Metaboliten
Beispiele:

a) Laktasemangel

b) Hartnup-Syndrom

c) Phenylketonurie (Phenylalaninhydroxylase)

d) Glykogenose Typ I (Glukose-6-Phosphatase)

e) Dicarbonsauren (Stérungen der mitochondrialen B-Oxidation)
f) akute intermittierende Porphyrie

Abb. 5.8. Schematische Darstellung und Charakterisierung
verschiedener angeborener Stoffwechseldefekte

» Die verminderte Himsynthese durch den Mangel
an Porphobilinogendeaminase fiithrt zu einer Auf-
hebung der negativen Kontrolle der Aktivitdt der
J-Aminolivulinsduresynthetase. Bei erhohtem
Bedarf an Him kommt es iiber die Stimulation
der J-Aminoldvulinsduresynthetase zu vermehr-
ter Bildung von J-Aminoldvulinsdure und, wegen
des angeborenen Enzymdefekts, von Porphobili-
nogen, die fiir die Symptomatik der akuten inter-
mittierenden Porphyrie verantwortlich sind.

In allen Fillen ist aus der Kenntnis der Pathoge-
nese bereits das therapeutische Vorgehen abzulei-
ten. Praktisch heiflt das, nachdem die Diagnose
gestellt ist aufgrund von Anamnese, Klinik, bio-
chemischen Daten, evt. Belastungstests und mdog-
lichst bestdtigt durch Bestimmung des Defekts in
In-vitro-Untersuchungen (eine Charakterisierung
des Gendefekts ist fiir die erndhrungsmedizinische
Behandlung in aller Regel ohne Konsequenz), gibt
der biochemisch bewanderte Arzt die Grundziige
der Behandlung vor und iiberwacht deren Umset-
zung in ein erndhrungstherapeutisches Regime
durch eine erfahrene Diitassistentin sowie im Ver-
lauf den Erfolg der Behandlung anhand von Klini-
schen (Wachstum, Gedeihen, psychische, intellek-
tuelle, neurologische und motorische Entwicklung)
und chemischen Parametern (in Abhingigkeit vom
jeweils vorliegenden Defekt). Ein erndhrungsthera-
peutisches Regime kann das psychologische und
soziale Klima in einer Familie schwerwiegend be-
einflussen. Die kontinuierliche Unterstiitzung



Tabelle 5.75. Einteilung angeborener Stoffwechselerkrankungen. Stérungen des Abbaus

A Aminosiuren b)
a) Enzymdefekte
Phenylketonurie/Hyperphenylalaninidmie

Maternale Hyperphenylalanindmie
Tyrosinédmie Typ I (Fumarylazetoazetase)
Tyrosindmie Typ II (Tyrosinaminotransferase)
Tyrosindmie Typ III (4-Hydroxyphenylpyruvatdioxigenase)
Ahornsirupkrankheit (MSUD)
Isovalerianazidurie
Methylglutaconazidurie
3-hydroxy-3-Methylglutarazidurie
3-Ketothiolase
Propionazidédmie
Multipler Carboxylasemangel (Holocarboxylasesynthetase)
Methylmalonazidurie mut”

mut "~
Homocystinurie (Cystathionin-f-Synthase)
Hypermethionindmie (Methioninadenosyltransferase)
Hyperlysindmie Typ I
Hf'perlysiniimie Typ 11
Glutarazidurie I
Nicht-ketotische Hyperglycinimie
N-Acetyl%lutamatsynthetasedefekt
Carbamylphosphatsynthetasedefekt
Ornithinstranscarbamylasedefekt
Argininosuccinatsynthetasedefekt (Citrullinimie)
Argininosuccinatlyasedefekt (Argininbernsteinsdurekrankheit)
Arginasedefekt
Hyperornithindmie (Ornithin-5-Aminotransferase)
Hyperornithindmie-Hyperammon indmie-Homocitrullinurie
(HHH-Syndrom)

B Kohlenhydrate
Pyruvatdehydrogenasemangel
Glykogensynthetasemangel
Glukose-6-Phosphatasemangel
Phosphorylasemangel
Phothorylase-b-Kmasemange]
Amylo-1,6-Glukosidasemangel
Fruktose-1,6-Bisphosphatasemangel
Fruktose-1-Phosphataldolasemangel (hereditire Fruktoseintoleranz)
Galaktokinasemangel
Galaktose-1-Phosphaturidyltransferasemangel)
UDP-Galaktose-4-Epimerasemangel

C Lipide
Familidre Hypertriglyzeridimie
Familidre Hypercholesterolimie
Familidre Dys-f-Lipoproteindmie
Familidre kombinierte Hyperlipoproteinimie
Carnitintransportdefekt
Carnitinpalmitoyltransferase-I-Mangel
Carnitinpalmitoyltransferase-1I-Mangel
Acylcarnitintranslokasemangel
Kurzketten-Acyl-CoA-Dehydrogenasemangel
Mittelketten-Acyl-CoA-Dehydrogenasemangel
Langketten-Acyl-CoA-Dehydrogenasemangel
Sehr-Langketten-Acyl-CoA-Dehydrogenasemangel
Langketten-3-Hydroxyacyl-CoA-Dehydrogenasemangel
Langketten-3-Oxoacyl-CoA-Thiolasemangel
Mangel an trifunktionellem Protein
Multipler Acyl-CoA-Dehydrogenasemangel (Glutarazidurie Typ II)
a) Mangel an elektronentransferieren(?em Faktor (ETF)
b) ETF-Dehydrogenasemangel
c) riboflavinresponsiv
2,4-Dienoyl-CoA-Reduktasemangel
X-chromosomale Adrenoleukodystrophie
Refsum-Krankheit

Kofaktordefekte

Pterin-4 a-Carbinolamindehydratase
Dehydropteridinreduktasemangel
GTP-Zyklohydrolasemangel
6-Pyruvoyltetrahydropterinsynthase
(PTPS)-Mangel

Thiaminabhingige MSUD

Biotinidasedefekt

Cbl A (Cobalamin-II-Reduktase)

Cbl B (Adenosylcobalamintrans-
ferase)*

Cbl C (Mangel an Adenosyl- und

Cbl D Methylcobalanin) ©

Cbl E (Methylcobalaminmangel)®

Cbl F (Mangel and Adenosyl-
und Methylcobalamin) ©

Cbl G (Methioninsynthasemangel)

Methylentetrahydrofolatreduktase-

mangel”

# Methylmalonazidurie; ® Homocystinurie und Hypomethionindmie, © Methylmalonazidurie und Homocystinurie.
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durch Psychologen, Sozialarbeiter und speziell ge-
schulte Pflegekrifte ist daher erforderlich. Da die
Diagnose in der Regel im Sauglings- oder Kindes-
alter gestellt wird und die Behandlung meist le-
benslang erfolgen muf}, sind eine Einbeziehung
der ganzen Familie in die Betreuung notwendig,
eine frithzeitige Schulung des Patienten zur Selb-
stdndigkeit durch Krankheitseinsicht, angepafit an
das Verstindnis des jeweiligen Alters und im Ide-
alfall eine vorbereitete Ubergabe an die ,,Erwach-
senenmedizin®. Da aus historischen Griinden die
Kenntnisse {iber angeborene Stoffwechselstérungen
unter Internisten z. Zt. noch als gering angesehen
werden konnen, werden viele erwachsene Stoff-
wechselpatienten weiterhin von Stoffwechselteams
in Kinderkliniken betreut.

. Aminosdurentransportstérungen

Aminosdurentransportstorungen kénnen sowohl
die Darmschleimhaut wie den Nierentubulus be-
treffen. Im letzteren Falle kommt es zu einer Hy-
peraminoazidurie mit spezifischem Muster je
nachdem, welches Transportsystem betroffen ist.

Cystinurie. Autosomal-rezessiv vererbte Stérung des
tubuldren und intestinalen Transports von Cystin,
Lysin, Arginin und Ornithin mit mindestens 3 alle-
len Mutationen. Die vermehrte Cystinkonzentration
im Urin fithrt wegen dessen geringer Loslichkeit
(<100 mg/1) zur Bildung von Cystinsteinen. Abgese-
hen von einer hohen Wasserzufuhr, die sich nach der
Cystinkonzentration in Tag- und Nachturinen rich-
ten muf, sind in der Regel keine erndhrungsthera-
peutischen Mafinahmen notwendig. Eine Alkalisie-
rung des Urins zur Verbesserung der Cystinloslich-
keit erfordert hohe Pufferdosen (Urin-pH >7,5). Nur
bei Sduglingen kann evtl. der intestinale Transport-
defekt eine erh6hte Eiweifizufuhr rechtfertigen.

Medikamentose Behandlung: D-Penicillamin, N-
Azetylpenicillamin, Mercaptopropionylglycin (Ne-
benwirkungen!) nur bei Versagen von Verdiinnung
plus Alkalisierung.

Dibasische Hyperaminoazidurie. Die autosomal-rezes-
siv vererbte vermehrte Ausscheidung von den basi-
schen Aminosduren Lysin, Ornithin und Arginin bei
normaler oder gering erhéhter Ausscheidung von
Cystin kommt in 2 unterschiedlichen Formen vor:
» Typ I: Storung des luminalen Transportes von
den genannten Aminosduren, die keiner Be-
handlung bedarf.
» Typ I (lysinurische Proteinintoleranz): Stérung des
Aminosdurentransports an der basolateralen

Zellmembran in Diinndarm und Nierentubulus.
Es kommt zu einer Erniedrigung dieser Amino-
sduren im Plasma und, auf bisher ungeklirte
Weise, zu einer Funktionsstorung des Harnstoff-
zyklus mit Proteinintoleranz, Hyperammonamie
und Orotazidurie.

Wihrend gestillte Sduglinge in der Regel symptom-
frei sind, fiihrt eine héhere Eiweiflzufuhr zu Nah-
rungsverweigerung, Erbrechen, Gedeihstérungen,
Bewuftseinseintriibung und im chronischen Ver-
lauf zu Minderwuchs, Osteoporose, Anfilligkeit fiir
interstitielle Pneumonien. Die geistige Entwicklung
kann normal sein, wenn schwere und langdauernde
hyperammondmische Perioden vermieden werden.

Die Behandlung besteht in einer Einschrinkung
der Eiweifizufuhr und der Substitution von Citrul-
lin, das normal transportiert wird und die Funkti-
on des Harnstoffzyklus verbessern kann. Die ver-
tragene Eiweifl- und notwendige Citrullinmenge,
verteilt auf mindestens 5 Mahlzeiten pro Tag, muf}
sorgfiltig austitriert werden anhand von postpran-
dialen Ammoniakblutspiegeln und Orotsiureaus-
scheidung im Urin. Der Transportdefekt kann
nicht durch die Gabe von Aminosidurenpeptiden
iberspielt werden.

Hartnup Syndrom. Autosomal-rezessiv vererbte
Transportstdrung fiir neutrale Aminosduren im In-
testinum und Nierentubulus, die einhergeht mit
dem typischen Aminosdurenausscheidungsmuster,
einer Indolurie und Zeichen eines Niacinmangels.
Die beiden letzteren sind Folge der Malabsorption
von Tryptophan, das im Korper nicht fiir eine
Synthese von Niacin zur Verfiigung steht. Nur bei
gleichzeitiger mangelnder Versorgung mit Niacin
aus der Nahrung kommt es zu pellagraihnlichen
Symptomen mit lichtabhingigen Hauterscheinun-
gen sowie Ataxie und gelegentlich Entwicklungs-
riickstand.

Die Behandlung ist medikamentds mit Nikotin-
amid in pharmakologischen Dosen.

Cystinose. Sie ist eine lysosomale Speicherkrank-
heit, die autosomal-rezessiv vererbt wird und auf
einer Stérung im Transport von intralysosomal
durch Hydrolyse entstandenem Cystin beruht. Sie
kann daher grundsitzlich fast alle Zellen und Or-
gane betreffen. 3 klinische Verlaufsformen werden
unterschieden:
Infantile Form: Mit friihzeitiger Stérung aller rena-
len tubuldren Transportsysteme (DeToni-Debré-
Fanconi-Syndrom), mit Minderwuchs, renaler
Rachitis, Cystinspeicherung in Kornea, Kno-



chenmark, endokrinen Organen und friihzeiti-
gem Tod durch Niereninsuffizienz;

Adulte Form: Ohne Nierenfunktionsstérung und
mit Cystinspeicherung in Kornea und Knochen-
mark;

Juvenile Form: Spaterer Beginn und langsamerer
Verlauf der Nierenfunktionsstérung.

Die Behandlung der infantilen Form besteht in ada-
quatem Ersatz von Wasser, Elektrolyt- und Basen-
verlusten, Supplementierung mit Thyroxin, 1,25-
Dihydroxycholecalciferol und ggf. Carnitin und In-
sulin. Die Dialyse dient als Uberbriickung bis zur
Nierentransplantation. Cysteamin bzw. Phosphocy-
steamin konnen intralysosomales Cystin durch Bil-
dung von Cysteincysteamindisulfiden entspeichern.

Eine didtetische Behandlung durch Verringe-
rung der Zufuhr von schwefelhaltigen Aminosiu-
ren ist unwirksam.

Kohlenhydrattransportstérungen

Bei den angeborenen Storungen des Kohlenhydratt-
ransports handelt es sich entweder um Storungen
des natriumabhédngigen Transports von Monosac-
chariden oder um Stérungen der im intestinalen
Biirstensaum lokalisierten Disaccharidhydrolasen.
Allen Stérungen gemeinsam sind osmotische
Durchfille bei Zufuhr der betroffenen Zucker und
niedrige pH-Werte im Stuhl, durch bakterielle Ver-
gdrung der nicht resorbierten Zucker im Dickdarm.

Glukose-Galaktose-Malabsorption. Sie ist sehr selten.
Neben dem Diinndarm kann auch der Nierentubu-
lus betroffen sein mit einhergehender Glukosurie.
Alle glukose- oder galaktosehaltigen Zucker wer-
den vom 1. Lebenstag an nicht vertragen, so dafl
als einziges mogliches Kohlenhydrat Fruktose
ibrigbleibt. Die hiervon tolerierte Menge mufi in-
dividuell ausgetestet werden. Mit zunehmendem
Alter nimmt in der Regel die Vertriglichkeit von
Stirke zu.

Saccharase-Isomaltasemangel. Autosomal-rezessiv
und genetisch heterogen, geht er mit einer Intole-
ranz fiir Saccharose und isomaltosehaltige Stirken
einher, die aus der Nahrung eliminiert werden
missen. Die Vertraglichkeit von Stirke mufl ausge-
testet werden.

Laktasemangel (Laktoseintoleranz). Dieser tritt pri-

mdr genetisch bedingt in 2 Formen auf:
Angeborener  Laktasemangel:  Autosomal-rezessiv
und, aufler in Finnland, sehr selten, mit hefti-
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gen Durchfillen von der ersten Milchfiitterung
an. Der Milchzucker in der Nahrung mufl weg-
gelassen und durch Glukose, Saccharose, Malto-
dextrin oder Stirke ersetzt werden;

«Erworbener” Laktasemangel: Er fiihrt genetisch be-
dingt und mit geographisch sehr unterschiedli-
cher Inzidenz (Europa ca. 5%, Afrika, Asien,
Alaska bis 90%), im 2. Lebensjahr zunehmend
zu einer Abnahme der Laktaseaktivitit und In-
toleranz fiir Laktose mit Durchfillen und
Bauchschmerzen. Die individuell vertragene
Laktosemenge mufl ausgetestet werden. Yoghurt
und Kise werden in der Regel vertragen. Wie
bei allen Erndhrungsformen mit Verzicht auf
Milch und ggf. Milchprodukte muf} auf eine
ausreichende Kalziumzufuhr geachtet werden.

Ein sekunddrer Laktasemangel ist in seiner Sym-
ptomatik der primdren Form &hnlich. Er wird in
der Folge von entziindlichen Darmerkrankungen
und z.B. bei der Zoliakie beobachtet und bildet
sich mit Behandlung der Grundkrankheit zuriick.

Lipidtransportstérungen

Als genetische Stérungen des Transports (exogener
sowie endogener Lipide) sollen hier Defekte vom
Apolipoprotein B (A-§- sowie Hypo-f-lipoprotein-
dmie) und der Lipoproteinlipase genannt sein
(Lipoproteinlipasemangel und Apolipoprotein-CII-
Mangel).

Apolipoprotein—B-Defekte. Diese fiihren zu Hypo-
cholesterolimie, Fettmalabsorption, neuromusku-
liren St6érungen, Stérungen der Himopoese mit
Akanthozytose und Retinitis pigmentosa (Bassen-
Kornzweig-Syndrom, autosomal-rezessiv, bzw. Hy-
po-f-Lipoproteindmie, autosomal-dominant). Die
Behandlung besteht in Einschrinkung der Fettzu-
fuhr bei ausreichender Energiezufuhr und Supple-
mentierung der fettléslichen Vitamine, insbeson-
dere von Vitamin E in pharmakologischen Dosen.

Defekt der Lipoproteinlipase. Er manifestiert sich in
der Regel im Sduglings- und Kindesalter als Hyper-
chylomikrondmie mit massiver Hypertriglyzerid-
dmie, Hepatosplenomegalie, Lipaemia retinalis und
eruptiven Xanthomen. Vor einer diitetischen Be-
handlung mit Beschrinkung der Fettzufuhr auf
10-20% der Gesamtenergiezufuhr unter teilweisem
Ersatz des Fettes durch mittelkettige Triglyzeride
kann das Serumcholesterol deutlich erhoht sein.
Der Apolipoprotein-CII-Mangel und der Defekt
der hepatischen Lipase zeigen #hnliche Symptome,
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allerdings in spiterem Alter und erfordern eine
dhnliche Behandlung.

Transportstorungen fiir Mineralstoffe
bzw. Spurenelemente

(Magnesium, Zink, Phosphat, Kupfer, Kalzium und
Chlorid)

Eine genetisch bedingte Hypomagnesidmie
kann Folge eines intestinalen Magnesiumabsorpti-
onsdefekts sein (primidre Hypomagnesidmie) oder
Folge eines renalen tubuliren Reabsorptionsde-
fekts (Magnesium-Verlust-Niere).

Primdre Hypomagnesidmie (autosomal rezessiv). Sie
geht mit einer Hypokalzdmie einher und wird be-
reits in den ersten Lebenswochen symptomatisch
mit Ubererregbarkeit, Nahrungsverweigerung, Te-
tanie und generalisierten Krampfanféllen. Typisch
ist eine niedrige Magnesiumausscheidung im Urin.
Bei frithzeitiger Diagnose und Behandlung ist die
Prognose gut. Nach anfinglicher i.v.-Magnesium-
zufuhr wird die orale Zufuhr verteilt auf 3-6 Do-
sen eingefiihrt (bis zu 5 mmol Magnesium/kgKG/
Tag) unter Vermeidung von Durchfillen. Die Be-
handlung ist lebenslang notwendig. Kalzium, Vit-
amin D oder Parathormon beeinflussen die Hypo-
kalzimie und die Symptome nicht.

Magnesium-Verlust-Niere. Sie kann im Kindesalter zu
Tetanie fithren, wird aber hiufig erst im Erwachse-
nenalter erkannt. In 50% besteht dann bereits eine
Nephrokalzinose, seltener Chondrokalzinose oder
Osteochondrose. Die erhShte Magnesiumausschei-
dung bei Hypomagnesidmie kann von anderen tu-
buldren Funktionsstorungen begleitet sein: tubuld-
re Azidose, Glukosurie, Hyperaminoazidurie, Hy-
perkalziurie und Hyperkaliurie. Eine Magnesium-
substitution ist nur in der Hilfte der Fille erfolg-
reich.

Akrodermatitis enteropathica. Ursache ist eine- inte-
stinale Zinkabsorptionsstérung mit niedrigen
Zink-Plasmaspiegeln und erniedrigter Aktivitit
zinkhaltiger Metalloenzyme. Typisch sind periora-
le und akrale Hautverinderungen sowie Schleim-
hautverinderungen mit Anorexie, Durchfillen und
Gedeihstorungen, beginnend im frithen Siuglings-
alter bei Formulafiitterung bzw. nach Abstillen. Bei
frithzeitiger und ausreichender Behandlung mit
Zinksalzen (Anpassung wihrend Pubertdt und ins-
besondere wihrend Schwangerschaft und Stillzeit)
ist die Prognose gut.

Wilsonschen-Krankheit. Der Defekt bei dieser autoso-
mal-rezessiven Storung der Kupferhomdostase mit
Kupferablagerung in verschiedenen Organen, ist
nicht identifiziert. Typisch sind erhéhte Kupferkon-
zentrationen in der Leber, eine erh6hte Kupferaus-
scheidung im Urin und erniedrigte Plasmacoerulo-
plasminspiegel. Die Symptomatologie im Kindesal-
ter (>7 Jahre) betrifft vorwiegend die Leberfunkti-
on oder eine akute hiamolytische Andmie. Sie kann
akut oder chronisch schleichend auftreten. Die fiir
das Erwachsenenalter typischen neurologischen
Symptome (extrapyramidale Bewegungsstorungen,
Verhaltensstérungen bzw. Psychosen) werden in
der Regel vor der Pubertit nicht gesehen oder aber
als Folge einer hepatischen Enzephalopathie (mit
sehr schlechter Prognose, falls akut keine Leber-
transplantation mdoglich ist). Ein Kayser-Fleischer-
Ring wurde frithestens im Schulalter beobachtet.
Das Behandlungsziel ist die Verringerung des
Korpergesamtkupfers, entweder durch D-Penicill-
amin unter gleichzeitiger Supplementierung von
Vitamin B, durch Zinksulfat bzw. -azetat oder
durch Trientindihydrochlorid. Unter der medika-
mentdsen Behandlung nimmt zunichst die Kupfer-
ausscheidung stark zu. Anfangs sollte eine kupfer-
arme Diit (<1,5-2 mg Kupfer/Tag) durch Auswahl
geeigneter kupferarmer Lebensmittel und unter Be-
riicksichtigung der Kupferkonzentration im Trink-
wasser (anstreben <0,1 mg/l) gegeben werden.

Menkes-Syndrom. X-Chromosomal vererbt, beruht
auf einer noch nicht aufgeklirten Kupfervertei-
lungsstérung im Korper mit zunehmend niedrigen
Kupferspiegeln in Serum und Leber, niedrigen
Coeruloplasminspiegeln und erhéhten Kupfergehal-
ten in z.B. Darm und Niere. Die betroffenen Jungen
zeigen frithzeitig eine Regression, neurologische
Symptome, Krampfanfille, Osteoporose, briichiges
Haar und einen typischen Gesichtsausdruck und
sterben meist vor Ende des 3. Lebensjahres. Friih-
zeitige, i.e. vor Auftreten von neurologischen Sym-
ptomen, Behandlung mit Kupferhistidininjektionen
kann offenbar neurologische Symptome verhin-
dern, eine fast normale mentale Entwicklung er-
moglichen und die Lebenszeit verldngern. Wahr-
scheinlich ist unter der Behandlung eine jéhrliche
Kontrolle des Leberkupfergehalts erforderlich.

Chloriddiarrhoe. Die angeborene Erkrankung beruht
auf einer Stérung der Chloridabsorption im unte-
ren Ileum und Kolon, fithrt zu Frithgeburtlichkeit
bei Hydramnion und profusen wissrigen Durchfil-
len (Chloridgehalt typisch hoher als die Summe
aus Natrium und Kalium) mit metabolischer Alka-



lose, Hypochlordmie, Dehydration und sekundi-
rem Hyperaldosteronismus. Die Behandlung be-
steht in Substitution (parenteral, spiter oral) von
Natrium- und Kaliumchlorid bis zur Erzielung
normaler Serumelektrolytwerte und einer geringen
Chloridausscheidung im Urin.

Hyperkalziurie. Sie ist Folge einer vermehrten Kalzi-
umaufnahme im Darm (1,25-Dihydroxycholecalci-
ferol im Serum erhéht) oder einer verminderten
Kalziumriickresorption im Nierentubulus. Im er-
steren Falle sind eine kalziumarme Erndhrung so-
wie ggf. Kationenaustauscher oder Phosphatsalze
angebracht.

Hypophosphatamische X-chromosomale Vitamin-D-resi-
stente Rachitis (Phosphatdiabetes). Sie beruht auf ei-
ner verminderten Phosphatriickresorption im pro-
ximalen Nierentubulus und fiihrt bei den betroffe-
nen Jungen (heterozygote Midchen zeigen mildere
Symptome) trotz tiblicher Rachitisprophylaxe zu ei-
ner Symptomatik mit dysproportioniertem Minder-
wuchs, Hypophosphatimie, Hyperphosphaturie und
Hyperphosphatasie. Die Behandlung besteht in der
Anhebung des Serumphosphats auf anndhernd nor-
male Werte durch Phosphatsubstitution, maoglichst
auf 6 Dosen gleichméflig iiber Tag und Nacht ver-
teilt, der Gabe von 1,25-Dihydroxycholecalciferol
bis zu 1 pg/Tag und einer reduzierten Natriumzu-
fuhr mit der Nahrung. Die Calcitriolbehandlung
kann nach vollendetem Wachstum abgesetzt werden.

Cystische Fibrose (Mukoviszidose). Letztlich handelt es
sich auch hier bei um eine Transportstérung fiir
Chloridionen durch autosomal-rezessiv vererbte
Defekte des Zystische-Fibrose-Transmembran-Con-
duction-Regulators (CFTR). Die haufigste Mutati-
on AF508 resultiert in einem abnormalen Eiweif3,
das seinen Wirkungsort in der apikalen Plasma-
membran nicht erreicht. Betroffen sind die Ausfiih-
rungsgénge aller exokrinen Driisen, die durch zihes
Sekret verstopft sind (Atemwege, Pankreas). Die
Chloridkonzentration im Schweify ist erhéht (>60
mmol/l; normal <25). Die Krankheit fiihrt zu chro-
nischen Atemwegserkrankungen, Durchfillen im
Sauglingsalter, Malabsorption durch Pankreasinsuf-
fizienz, Leberzirrhose und Diabetes mellitus durch
Pankreasfibrose. In der Behandlung sind neben
Kochsalzsupplementierung, insbesondere im Sdug-
lingsalter, eine ausreichend hohe Substitution mit
Pankreasenzymen und eine energiereiche (anstre-
ben ca. 120% des altersentsprechenden Bedarfs)
und eiweiflreiche Kost sowie eine konsequente me-
dikamentése und physiotherapeutische Behand-
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lung von Atemwegsinfektionen entscheidend. Bei
ausreichender Pankreasenzymsubstitution besteht
kein Grund zu einer Fettreduktion in der Ernih-
rung. Auf die ausreichende Versorgung mit essen-
tiellen Fettsduren, fettloslichen Vitaminen (auch
wasserlosliche Vitamine ggf. substituieren!), Mine-
ralstoffen und Spurenelementen ist sorgfiltig zu
achten. Fiir anorektische Patienten hat sich eine
nichtliche unterstiitzende Ernihrungsbehandlung
mit hochkalorischen bilanzierten Didten (eiweif3-
reich, nicht fettarm) tiber eine perkutane Gastrosto-
miesonde (=PEG) bewihrt.

Vitamintransportstorungen

Hereditire Folatmalabsorption. Sie ist ein seltenes
Krankheitsbild und Folge eines Transportdefekts
fir Monoglutamatfolsdure an der Diinndarm-
schleimhaut und am choroidalen Plexus. Friihzeiti-
ge Gedeihstorungen mit Durchfillen, Mund-
schleimhautldsionen, eine megaloblastire Andmie,
geistige Retardierung und neurologische Auffillig-
keiten sind die Folge. Behandlung mit Folsdure,
Folinsdure (oral oder parenteral) und Methyltetra-
hydrofolsdure (bis 100 mg/Tag) heilt die Animie
und normalisiert die Folatspiegel im Serum, nicht
jedoch in allen Fillen die Folatspiegel im Liquor.

Vitamin-B,,-Malabsorption. Mit erniedrigten Vit-
amin-B;,-Spiegeln im Serum, megaloblastirer
Andmie und neurodegenerativen Symptomen kann
sie die Folge eines genetisch bedingten Mangels an
Intrinsic-factor sein (ohne Magenschleimhauter-
krankung) oder Folge eines intrinsic factor-Rezep-
tor-Mangels (Imerslund-Grisbeck-Syndrom), bei
dem typischerweise eine Proteinurie beobachtet
wird. Beide Arten von Defekten sprechen in bezug
auf die Andmie gut auf parenterale Vitamin-B,,-
Gaben an (1-5 pg/Tag). Das Manifestationsalter ist
das 2. Lebensjahr bis Ende des 4. Lebensjahres.

Transcobalamin-ll-Mangel. Dieser wird autosomal-re-
zessiv vererbt und fithrt wegen mangelnden Trans-
ports und demzufolge rezeptorvermittelter zelluli-
rer Vitamin-B;,-Aufnahme zu einem intrazelluli-
ren Cobalaminmangel mit megaloblastirer Andmie
oder Panzytopenie, schweren neurodegenerativen
Stérungen und Immunschwiche, manifest bereits
im 1. und 2. Lebensmonat. Diese Patienten benéti-
gen sehr viel hohere Vitamin-B;,-Dosen (1 mg
Hydroxocobalamin/Tag initial).

Alle Formen des Vitamin-B,,-Mangels kénnen
mit einer méfligen Methylmalonazidurie und (sel-
tener) Homocystinurie einhergehen.
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Vitamin D-dependente Rachitis Typ Il. Autosomal re-
zessiv vererbt beruht sie auf einem Rezeptordefekt
fir 1,25-Dihydroxycholecalciferol, dessen Serum-
spiegel erhoht sind. Die Krankheit zeigt alle Sym-
ptome der Vitamin-D-Mangelrachitis plus typisch
eine Alopezie und kann sich im Siuglings- bzw.
Erwachsenenalter erstmals manifestieren. Die Be-
handlung erfolgt mit hohen Dosen Calcitriol (10-
50 pg/Tag) und Kalziumsupplementierung.

Aminosaurenabbaustérungen

Dazu werden hier sowohl die Storungen gezihlt,
die zu spezifischen Hyperaminoaziddmien fiihren,
weil der Defekt die ersten Stufen des Ab- oder
Umbaus betrifft, als auch diejenigen, die mit einer
typischen Metabolitenausscheidung im Urin (or-
ganische Azidurien) und nicht oder unregelmiflig
einer Hyperaminoazididmie einhergehen, weil der
Defekt spite Stufen des Abbaus der jeweiligen
Aminosiure betrifft.

Storungen des Abbaus unverzichtbarer Amino-
sduren lassen sich, durch Reduktion ihrer Zufuhr
bzw. Forderung der Ausscheidung ihrer Metaboli-
ten, grundsitzlich erfolgreicher behandeln als St6-
rungen im Stoffwechsel verzichtbarer Aminosduren
wegen der nicht kontrollierbaren endogenen Syn-
these (Beispiel: nicht-ketotische Hyperglycinidmie).

In der Behandlung von Abbaustérungen unver-
zichtbarer Aminosduren muf selbstverstindlich
der individuelle Bedarf fiir die jeweils betrof-
fene(n) Aminosdure(n) gedeckt werden, der sich
zusammensetzt aus dem Erhaltungsbedarf, ggf.
dem Wachstumsbedarf und dem Ersatz obligatori-
scher Verluste iiber Urin, Stuhl und Schweif8 (s.
Abb. 5.9). Diese sog. ,Toleranz“ fiir eine unver-
zichtbare Aminosdure, deren frither Abbau voll-
stindig gestort ist, entspricht dem minimalen Be-
darf, der eine ausgeglichene bzw. positive Stick-
stoffbilanz ermdoglicht. Diese Aminosdurenstoff-
wechseldefekte bieten eine Mdoglichkeit, die mit an-
deren Methoden ermittelten Bedarfsberechnungen
fur unverzichtbare und bedingt unverzichtbare
Aminosduren zu validieren. Daraus ergibt sich,
daf} eine sog. ,eiweifireduzierte Kost in der Be-
handlung von Aminosdurenstoffwechseldefekten
nur gegeniiber unkontrollierten Erndhrungsformen
wreduziert® ist, jedoch immer den Bedarf an Ge-
samtstickstoff und einzelnen unverzichtbaren Ami-
nosduren decken muf. Dabei kann man sich an
den Werten fiir die sog. ,sichere“ Eiweifflaufnahme
orientieren, die man aber immer korrigieren muf}
durch den jeweils anzuwendenden Aminosduren-
score des Referenzproteins (Frauenmilchprotein

Protein

Synthese Abbau
Phenylalanin
Tyrosin
Zufuhr Oxidation Decarboxylierung

Transaminierung

Harnstoff + CO,

Abb. 5.9. Schematische Darstellung der den Phenylalanin-
pool beeinflussenden Stellgréfen

fiir das 1. Lebensjahr, danach Referenzprotein fiir
das 2.-5. Lebensjahr der FAO/WHO) und die Ver-
daulichkeit des verwendeten Proteins. Diese Kor-
rektur ist unerldfllich, da in sog. ,eiweifireduzier-
ten“ Didten vorwiegend pflanzliche Proteine nied-
riger biologischer Qualitit und geringer Verdau-
lichkeit benutzt werden.

Defekte im Abbau der aus Aminosduren ent-
standenen organischen Sduren sind grundsitzlich
weniger durch eine Reduktion der Zufuhr der be-
troffenen Aminosiure(n) bzw. des Eiweifles in der
Nahrung zu beeinflussen als die ,frithen Defekte
mit spezifischer Hyperaminoaziddmie. Wihrend
bei den letzteren eine Titration der Zufuhr gegen
den Blutspiegel der Aminoséure erfolgen kann, ist
bei den ersteren die Hohe der Metabolite in Plas-
ma und Urin meist kein guter Parameter bzw.
nicht der entscheidende Parameter, an dem die
Qualitdt der didtetischen Behandlung gemessen
werden kann.

Wenn mit der o.g. ,eiweifireduzierten® Kost
keine ausreichende Versorgung mit Stickstoff und
allen unverzichtbaren Aminosiuren sicher erreicht
werden kann, miissen Eiweiflersatzprodukte einge-
setzt werden, die alle (bis auf die betroffene(n)),
Aminosidure(n) in sinnvoller Kombination (d.h.
z.B. angeglichen an Frauenmilch- oder Eiprotein)
enthalten. Diese Eiweiflersatzprodukte sind entwe-
der Hydrolysate von Rinderserum oder Kasein
oder Mischungen reiner L-Aminosduren. Letztere
schmecken besser und enthalten mehr Aminosiu-
ren in geringerem Volumen. Da die zur Bedarfs-
deckung verwendeten, vorwiegend pflanzlichen
Proteine in Kombination mit den notwendigen
Kohlenhydraten und Fetten in der Regel keine aus-
reichende Zufuhr von allen Vitaminen, Mineral-



stoffen und Spurenelementen ermdéglichen, sind
die Eiweiflersatzpriparate entweder mit diesen an-
gereichert oder es miissen Supplemente gegeben
werden.

RegelmiBlige rechnerische Uberpriifung der Zu-
fuhr aller Néhrstoffe sowie die Suche nach klini-
schen und chemischen Zeichen der Unterversor-
gung sind unverzichtbar und miissen die Kontrolle
von Lingenwachstum, Kopfwachstum, Gewichtszu-
nahme, des Zustands von Haut und Hautanhangs-
gebilden (Fingernigel, Haare) sowie der psycho-
motorischen und neurologischen Entwicklung er-
ginzen.

Storungen des Phenylalaninstoffwechsels. Phenylala-
nin ist eine unverzichtbare Aminosiure, die mit
praktisch jedem Nahrungseiweifl aufgenommen
wird. Der minimale Bedarf betrigt, unabhingig
vom Alter, zwischen 300 und 400 mg/Tag, wobei
abhingig vom Wachstum bis zu 50% fiir die Syn-
these von Korpereiweif3 verbraucht und der Rest
zu Tyrosin hydroxyliert wird. Eine Umwandlung
in andere Metaboliten (durch Transaminierung zu
Phenylbrenztraubensdure und Decarboxylierung
zu Phenylethylamin) spielt quantitativ eine zu ge-
ringe Rolle, um einen Defekt der Phenylalaninhy-
droxylase kompensieren zu konnen. Der Phenyl-
alaninpool des Koérpers wird also bestimmt durch
die Zufuhr mit der Nahrung, die Zufuhr aus dem
Abbau korpereigenen Proteins, die Proteinsynthese
und die Oxidation zu Harnstoff und CO, nach
vorheriger ~Hydroxylierung zu Tyrosin (s.
Abb. 5.9).

Ein Fehlen bzw. eine verminderte Aktivitit der
Phenylalaninhydroxylase wiirde also bei nicht ent-
sprechender Drosselung der Zufuhr auf das fiir die
Proteinsynthese benétigte Maf§ zu einem Anwach-
sen des Phenylalaninpools, mef3bar an der Erho-
hung des Plasmaspiegels, fiihren.

Da fiir die Phenylalaninhydroxylierung neben
dem Leberenzym der im Koérper synthetisierte Ko-
faktor Tetrahydrobiopterin (BH,) erforderlich ist,
konnen Defekte in dessen Synthese (Nr.7 in
Abb. 5.10) bzw. Reaktivierung (Nr. 6 in Abb. 5.10)
ebenfalls die Reaktion hemmen. BH, ist gleichzei-
tig Kofaktor fiir die Hydroxylierung von Tyrosin
zu Dihydroxyphenylalanin (DOPA) und von Tryp-
tophan zu 5-Hydroxytryptophan. Beide sind Vor-
liufer von Neurotransmittern, so dafl es bei Sto-
rungen der BH,-Synthese bzw. -reaktivierung zu-
sdtzlich zur Stérung des Phenylalaninstoffwechsels
zu einem Mangel an Neurotransmittern kommt.
Eine Behandlung dieser Defekte muf3 also aufler
der angestrebten niherungsweisen Normalisierung

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

des Phenylalaninspiegels eine Normalisierung der
Neurotransmitterspiegel, gemessen an deren Ab-
bauprodukten im Liquor, zum Ziel haben.

Phenylketonurie/Hyperphenylalanindmie

Die Kklassische Phenylketonurie (PKU) mit prak-
tisch fehlender Aktivitit der Phenylalaninhydroxy-
lase und Phenylalaninspiegeln vor bzw. ohne Be-
handlung >1200 pmol/! fithrt unbehandelt zu irre-
versiblen Entwicklungsstorungen (Debilitdt bis
Idiotie), deren sichtbares Korrelat eine gestorte
Myelinisierung ist, Pigmentarmut, hdufig auch zu
Ekzem und Psychosen mit Autoaggression. Im
Urin wird vermehrt Phenylbrenztraubensdure aus-
geschieden (»Phenylbrenztraubensidureschwach-
sinn®, ,Imbecillitas phenylpyruvica®). Eine Viel-
zahl von verschiedenen Genmutationen als Ursa-
che ist beschrieben. Die exakte molekulargeneti-
sche Diagnose 1df3t Aussagen {iber die Schwere des
Enzymdefekts zu. Wegen der Vielzahl der mégli-
chen Mutationen sind die meisten Patienten ge-
mischt heterozygot, da sie von den beiden Eltern-
teilen unterschiedliche Mutationen vererbt bekom-
men haben.
Mildere Formen der Krankheit, milde Phenylketo-
nurie (Phenylalanin im Plasma 600-1200 pmol/l)
und Hyperphenylalaninidmie (HPA) (Nicht-PKU-
HPA (Phenylalanin <600 pmol/l unter normaler
Erndhrung)) zeichnen sich durch héhere Restakti-
vitdit der Phenylalaninhydroxylase und dement-
sprechend hoéhere (bis ,normale“) Toleranz fir
Nahrungsphenylalanin aus.
Diagnostik: Neugeborenenscreening mit semi-
quantitativer Bestimmung des Phenylalanins
(aus Fersenblut auf Filterpapier am 5. Lebens-
tag) von iiber 120 pmol/l erfordert in jedem
Falle eine kurzfristige Kontrolle bzw. eine Bestd-
tigung durch eine quantitative Bestimmung. Zur
Abgrenzung der Hydroxylasedefekte von BH,-
Mangelkrankheiten sind in allen Fillen vor ei-
ner didtetischen Behandlung folgende Untersu-
chungen anzusetzen:
- Pterinmuster im Urin,
- Messung der Dihydropteridinreductaseaktivi-
tdt im Blut (Filterpapier) und
- Bestimmung der Plasmaspiegel von Phenylal-
anin und Tyrosin vor und nach Gabe von 20
mg BHy/kg: nur bei BH,-Synthesedefekten
und bei den meisten Patienten mit BH,-Re-
aktivierungsdefekten kommt es zu einem Ab-
sinken des Phenylalanin- und Ansteigen des
Tyrosinspiegels.

335



336

M.J. Miiller und H. Przyrembel

Guanosintriphosphat

Y

. 7

Eiweil

A

BH, BH,

Phenylalanin » Tyrosin

= 2
Y

r -

Phenylbrenztraubensaure

v

= 3
» . Y
Phenylmilch-  Phenylessig- Y

sdure saure SR
Homogentisinsdure

. 4
Y
Y
Phenylacetyl-
glutamin

Y
Fumarylacetessigsaure

. 5
Y

ﬂ.

8/9

p-Hydroxyphenylbrenztraubensaure

BH,

Melanin
4
=
= DOPA
N
* Katechol-
amine

Fumarsdure + Acetessigsdure

Phenylalaninhydroxylase: Phenylketonurie, Hyperphenylalaninamie
Tyrosinaminotransferase: Tyrosinamie Il
p-Hydroxyphenylpyruvatdioxygenase: Tyrosindmie Hi
Homogentisinatdioxygenase: Alkaptonurie

Fumarylacetoacetase: Tyrosindmie |
Tetrahydrobiopterinregeneration: verschiedene Defekte
Tetrahydrobiopterinsynthese: verschiedene Defekte
Tyrosinhydroxylase (BH,-Mangel)

Tyrosinase (Melanocyten): bestimmte Albinismusformen

BH, = Tetrahydrobiopterin

WoONOUIAWN =

Behandlung: Alle Patienten mit Phenylalaninspiegeln
von >600 pumol/l unter freier Kost miissen durch
Reduktion der Phenylalaninzufuhr behandelt wer-
den. Behandlungsziel sind Phenylalaninspiegel
zwischen 40 und 240 pmol/l, die eine normale
Entwicklung gewdhrleisten.

Die Behandlung muf so frith wie méglich begon-
nen und lebensbegleitend sein. In Deutschland
wird empfohlen, bis zum Alter von 10 Jahren die
0.g. Spiegel anzustreben, zwischen 11 und 15 Jah-
ren den Phenylalaninspiegel unter 900 und danach
unter 1200 pmol/l zu halten, da sich gezeigt hat,
daf} auch nach guter Diitfithrung in den ersten 10
Lebensjahren und trotz normaler Intelligenz er-
hohte Phenylalaninspiegel zu reversiblen neuropsy-
chologischen Stérungen fithren konnen.

Bei der genannten geringen Toleranz fiir Phenyl-
alanin miissen Patienten mit klassischer Phenylke-
tonurie 60-90% ihres Eiweiflbedarfs durch phenyla-
laninfreie Eiweiflersatzpriparate decken, der Pro-
zentsatz steigt mit zunehmendem Alter.

Zur Deckung des Phenylalaninbedarfs wird in
der frithen Siuglingszeit Muttermilch oder Sadug-
lingsanfangsnahrung in nach Phenylalaningehalt
geschitzter bzw. berechneter Menge gegeben. Die

Abb. 5.10. Reaktionen und
Defekte des Phenylalanin-
und Tyrosinstoffwechsels

diitetische Einstellung des Neugeborenen bereitet
in der Regel wenig praktische Probleme: Nach ei-
ner kurzen Phase phenylalaninfreier Erndhrung
(phenylalaninfreies Eiweiflersatzpréiparat, Fett und
Kohlenhydrate nach Bedarf) unter 2tigiger Kon-
trolle des Phenylalaninspiegels wird phenylalanin-
haltige Milch in berechneter Menge, z.B. 40 mg
Phenylalanin/kg, zugefiigt, sobald der Phenylala-
ninspiegel sich dem gewiinschten Bereich nihert.
Die Mengen werden dem Phenylalaninspiegel an-
gepafit, der zunichst 2 pro Woche, dann wochent-
lich, spiter alle pro 2-4 Wochen zu kontrollieren
ist (S. Tabelle 5.76). Im Siduglings- und Kleinkin-
desalter sind hdufige Berechnungen der Energie-
und Nihrstoffzufuhr erforderlich. Beikost wird wie
tiblich nach dem 4. Lebensmonat eingefiihrt, wo-
bei eiweiflarme Gemiise- und Obstsorten gegeben
werden und von eiweiflarmen Getreide- und Reis-
produkten Gebrauch gemacht wird.

Die Eltern, spiter die Patienten, sind von An-
fang an in der selbstindigen Berechnung der Phe-
nylalaninzufuhr anhand von Nihrstofftabellen und
der Herstellung der Didt zu unterweisen. Ihre Be-
ratung durch eine (erfahrene) Diidtassistentin ist
Voraussetzung.
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sdttigten sowie an w;-Fettsduren und Choleste-
rol. Durch die Wahl geeigneter Fettmischungen
(Butter, Schmalz, Fischol) kann dem entgegen-

Tabelle 5.76. Empfohlene Phenylalaninzufuhr gemifl der
deutschen PKO-Verbandstudie

Alter in Anzahl der Phenylalaninzufuhr
Monaten Probanden (mg/kg/Tag) gewirkt werden. Ob dieses erforderlich ist, ist
z.Z. noch zu wenig untersucht. Auf eine hohe
1? :;; ;::; Vitamin-E-Zufuhr ist zu achten.
18 e SRiE « Ballaststoffe: Sie sind in den eiweiflarmen Brot-
_ und Teigwaren nur in geringem Mafle vorhan-
24 137 235 den.
30 137 2245 e Mikronihrstoffe: Diese sind in den phenylala-
:‘2‘ ::i fg:—:j ninfreien  EiweifSersatzprodukten  enthalten.
48 128 1845 T.rotzdem muf ihre Zufuhr regelmiflig rechne-
o oo . risch ﬁb?rprﬁft‘werden, 1n§besc_)ndere in bezug
60 108 Y745 auf Kalzium, Eisen und Vitamine. Trotz guter
66 94 16+4 didtetischer Einstellung weisen PKU-Patienten
72 85 1545 in einem hohen Prozentsatz eine verminderte

Knochendichte auf. Carnitin, dessen Zufuhr
vorwiegend iiber tierische Lebensmittel erfolgt,
wurde hdufig erniedrigt gefunden, moglicher-
weise aufgrund einer durch Kofaktormangel
(Vitamin B¢, Vitamin C, Eisen)-bedingten ver-
minderten Eigensynthese. Viele PKU-Patienten

Besondere Beachtung muf3 folgenden Tatsachen
geschenkt werden:
o Tyrosin: Patienten mit Phenylketonurie sind auf

eine ausreichende Tyrosinzufuhr mit der Nah-
rung angewiesen. Phenylalaninfreie Eiweifler-
satzpriparate enthalten ausreichend Tyrosin. Im
Zweifelsfall miissen die Plasmaspiegel kontrol-
liert werden, wobei eine einmalige Bestimmung
nicht ausreicht.

Linge, Gewicht, Kopfumfang: Sie sollen sich al-
tersgerecht entwickeln und miissen kontrolliert
werden. UbermifBiges Gewicht darf nicht durch
Einschrinkung der Energiezufuhr verringert
werden, da die danach erzeugte katabole Stoff-
wechsellage zu Phenylalaninspiegelerh6hungen
fithren wiirde. Besser ist ein langfristiges Kon-
stanthalten von Energiezufuhr und Gewicht, bis
letzteres dem Sollgewicht entspricht.

Verteilung von Eiweiflersatzpréparat: Da freie
Aminosduren und Peptide rascher resorbiert
werden als intaktes Eiweifl, Eiweiflsynthese je-
doch vom Vorhandensein aller benétigten Ami-
nosduren abhingt, ist nach Gabe von gréfieren
Mengen Eiweiflersatz mit einer beschleunigten
Oxidation der im Uberschuf8 zugefiihrten Ami-
nosiduren zu rechnen. Die Eiweiflersatzprodukte
missen daher auf mindestens 3 oder besser 5
Dosen am Tag verteilt werden. Ebenso sollte das
erlaubte Phenylalanin nach Méglichkeit gleich-
miflig iiber die Mahlzeiten verteilt werden.

Fett: Wegen des weitgehenden Verzichts auf tie-
rische Lebensmitte]l und der vorwiegenden Ver-
wendung von Pflanzenolen ist die Didt in der
Regel reich an mehrfach ungesittigten Fettsdu-
ren und arm an gesittigten und einfach unge-

weisen erniedrigte Selenspiegel und erniedrigte
Aktivititen von Selenoenzymen auf. Die klini-
sche Bedeutung hiervon ist noch nicht bekannt.
Neurologische Storungen mit spastischer Diple-
gie bei dlteren Patienten sind mdoglicherweise
die Folge von Vitamin-B,,-Mangel.

Es hat sich gezeigt, daf} insbesondere dltere Pa-
tienten, deren didtetische Einstellung gelockert
wurde und die deshalb meinten, auf die schlecht-
schmeckenden phenylalaninfreien Eiweiflersatz-
produkte verzichten zu kénnen, unter einseitiger
veganen Erndhrungsweise durch Mikrondhrstoff-
mangel hochgradig gefdhrdet sind.
Wahrscheinlich ist es ,gesiinder®, denjenigen Pa-
tienten, die eine Didt mit phenylalaninfreien Er-
satzprodukten nicht mehr einhalten kénnen
oder wollen, zu einer ,normalen“ Erndhrung zu
raten unter Inkaufnahme erhéhter Phenylalanin-
spiegel, als einseitige eiweiflarme Erndhrungsfor-
men zu tolerieren.

Infektionen: Kombiniert mit Nahrungsverweige-
rung und/oder Erbrechen fithren sie wegen des
entstehenden Katabolismus zu Erhohungen des
Phenylalaninspiegels. Sie sollten nach Moglich-
keit bereits im Initialstadium durch eine Erho-
hung der Energiezufuhr, Streichung oder Hal-
bierung der Phenylalaninzufuhr bei Fortsetzung
des phenylalaninfreien Eiweifersatzproduktes
behandelt werden.

Psychosoziale Betreuung: Sie ist neben der &rzt-
lichen und biochemischen Kontrolle erforder-
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lich. Da das Behandlungsziel die normale Ent-
wicklung des Patienten ist, die Krankheitsein-
sicht und Selbstidndigkeit erst ermdglicht, erge-
ben sich Probleme des Bedingt-Gesundseins.

Tetrahydrobiopterin (BH4)-Mangel

Hierunter werden die 4 bisher bekannten Defekte
der BH,-Synthese und Reaktivierung zusammen-
gefafit, die ca. 2% der entdeckten PKU- bzw. HPA-
Fille zugrunde liegen.

Trotz didtetischer Behandlung kommt es bei 3
von diesen Storungen zu schwersten neurologi-
schen Stérungen und z.T. frilhem Tod. Die Aus-
nahme ist der Pterin-4a-Karbinolamindehydratase-
mangel (Primapterinurie), bei dem eine didteti-
sche Behandlung zu normaler neurologischer Ent-
wicklung fiihrte bzw. eine Behandlung mit BH,
nur in den ersten Lebensmonaten erforderlich war.

Behandlung: Sie besteht grundsitzlich
in einer Normalisierung des Plasmaphenylala-
nins
a) durch Diit:
Dihydropteridinreduktase(DHPR)-Mangel
b) durch BH,:
GTP-Zyklohydrolasemangel
PTPS-Mangel
(partieller DHPR-Mangel)
in einer Substitution von Neurotransmittervor-
stufen L-DOPA und 5-Hydroxytryptophan plus
dem peripheren Decarboxylasehemmer Carbi-
dopa:
GTP-Zyklohydrolasemangel
PTPS-Mangel
DHPR-Mangel
Folinsdure: DHPR-Mangel

(Die Einzelheiten entnehme man z.B. Dhondt,
1991)

Maternale Hyperphenylalanindmie

Sie bezeichnet die Embryofetopathie, die Kinder
von Miittern betrifft, deren Phenylalaninspiegel
wiahrend der Schwangerschaft >400-600 pmol/l be-
trug. Die hauptsidchlichen Symptome, die mit der
Hoéhe des miitterlichen Phenylalaninspiegels an
Haufigkeit und Schwere zunehmen, sind intraute-
riner Wachstumsriickstand, Mikrozephalie, Fehlbil-
dungen, insbesondere Herzfehler und spitere gei-
stige Retardierung. Wegen des aktiven Transports
von Phenylalanin iber die Plazenta liegen die
kindlichen Phenylalaninspiegel um ca. 2/3 héher
als die miitterlichen.

Behandlung: Die diitetische Behandlung der Miitter,
deren Blutspiegel zwischen 120 und 360 pumol/l lie-
gen sollten, kann die intrauterine Fruchtschidi-
gung verhindern. Sie entspricht im Prinzip der iib-
lichen diatetischen Behandlung, ist aber ungleich
schwieriger praktisch durchzufithren: Wiederein-
filhren oder erstmaliges Zufiihren von phenylala-
ninfreiem Eiweiflersatzprodukt; viele nach den o.g.
Kriterien behandlungsbediirftige Patientinnen sind
von der Diit abgesetzt oder sind frither nicht als
behandlungsbediirftig eingestuft worden, so dafl
sie einerseits nicht {iber das Risiko fiir ihr Kind
informiert sind und andererseits keinen Kontakt
mehr mit einem Behandlungszentrum haben;
Schwangerschaftserbrechen; rasche Zunahme der
Phenylalanintoleranz wihrend des 2. Trimenon
(400 mg auf >1400 mg Phenylalanin/Tag); rasche
Zunahme des Bedarfs an Tyrosin im 2. Trimenon
erfordert Tyrosinsupplementierung im Grammbe-
reich; Gewihrleistung einer ausreichenden Ener-
gie- und Niahrstoffzufuhr trotz strenger Diitkon-
trolle.

Die Resultate der Behandlung von Schwangeren
mit Phenylketonurie oder Hyperphenylalaninimie
in bezug auf ihre Kinder sind abhingig:
vom Zeitpunkt des Eintretens der didtetischen
Kontrolle, d.h. Phenylalaninspiegel bleibend un-
ter <360 pmol/l: optimal liegt dieser Zeitpunkt
vor der Konzeption; positive Effekte sind nachge-
wiesen bei Erreichen bis zur 10. Schwanger-
schaftswoche;
von der Hohe der Blutspiegel: optimal <360
pmol/l, nicht <60 pmol/l;
von der Energie- und Néhrstoffversorgung der
Schwangeren: keine Gewichtsabnahme im 1. Tri-
menon; ausreichende Zufuhr von Eiweif, Fett,
Cholesterol, Kalzium, Phosphor, Vitamin A und
Folat.

Die Schwierigkeiten sollten mit den potentiellen
Miittern frithzeitig besprochen werden, die Not-
wendigkeit einer eventuellen stationdren Aufnahme
sollte bekannt sein.

Miitter mit Phenylketonurie kénnen ihre hetero-
zygoten Kinder unbesorgt stillen, der Phenylala-
ningehalt der Muttermilch ist nur in Hinsicht auf
das freie Phenylalanin erhoht (20fach) und quanti-
tativ daher bedeutungslos.

Storungen des Tyrosinstoffwechsels. Die 3 didtetisch
behandelbaren angeborenen Tyrosinstoffwechsel-
storungen sind in Abb. 5.7 als Defekte 3 bis 5 ein-
gezeichnet.



Tyrosindmie Typ |

Sie beruht auf einem Defekt der Fumarylazeto-
azetase. Sie geht mit einer erhohten Ausscheidung
von Sukzinylazeton und 5-Aminolaevulinsdure ein-
her, gelegentlich, insbesondere bei jungen Kin-
dern, mit einer Hypermethionindmie durch sekun-
dire Hemmung der Methioninadenosyltransferase.
Klinisch kommt es zu einer progredienten Leber-
schidigung mit Zirrhose und Hepatombildung
(Erhéhung von a-Fetoprotein), zu einer Tubulopa-
thie mit allen Zeichen des DeToni-Debré-Fanconi-
Syndroms, bei einzelnen Patienten zu Symptomen
wie bei akuter intermittierender Porphyrie und
bei akuten Verlaufsformen beinahe gesetzmiflig zu
hypertrophischen linksventrikuliren Kardiomyo-
pathien. Chronische Verldufe mit ersten Sympto-
men jenseits des 1. Lebensjahrs, wobei die Tubulo-
pathie und Rachitis im Vordergrund stehen, sind
moglich.

Behandlung: Eine kurative Behandlung ist nur durch
eine Lebertransplantation moglich. Deren Zeit-
punkt sollte vor dem Auftreten von Hepatomen
liegen und ist daher friihzeitig zu planen.

Alternativ zu didtetischer Behandlung (s. unten),
die zwar die Nieren- und Leberfunktion giinstig
beeinfluflt, die Hepatombildung jedoch nicht
verhindert, und zur Transplantation konnen mit
dem  4-Hydroxyphenylpyruvatdioxygenase-Hem-
mer 2-(2-Nitro-4-Trifluoromethylbenzoyl)-1,3-Zy-
klohexandion (NTBC) (0,1-0,6 mg/kg/d oral) so-
wohl die biochemischen Verdnderungen als auch
die Leber- und Nierenfunktion giinstig beeinflufit
und computertomographisch sichtbare Leberver-
dnderungen (nicht jedoch bereits maligne Hepa-
tome) zur Riickbildung gebracht werden.

Tyrosindmie Typ Il (Richner-Hanhart-Syndrom)

Diese beruht auf einem Defekt der zytosolischen
Tyrosinaminotransferase und fithrt zu einer Kera-
titis, spdter Korneatriibung und Glaukom. Haut-
verdnderungen in Form von schmerzhaften Blasen
oder Erosionen an Handflichen und Fuflsohlen
mit nachfolgender Hyperkeratose treten nach den
Augenverdnderungen auf. Einzelne Patienten wa-
ren geistig retardiert. Die Tyrosinspiegel sind an-
fangs hoéher als beim Typ I und héher als bei der
transienten Neugeborenentyrosindmie.

Behandlung: Die Stérung spricht gut auf eine diiteti-
sche Behandlung an (s. unten).

5 Erndhrungsmedizinische Behand!ung

Tyrosindmie Typ il

Sie beruht auf einem Defekt der 4-Hydroxyphenyl-
pyruvatdioxygenase in der Leber mit gelegentlich
intermittierender Ataxie oder geringer geistiger Re-
tardierung, jedoch ohne Leberfunktionsstérungen.

Behandlung: Die didtetische Behandlung aller 3 Sto-
rungen basiert auf einer Reduktion der Zufuhr
von Phenylalanin und Tyrosin, so daff der Tyro-
sinspiegel zwischen 100 und 220 pmol/l liegt, der
Phenylalaninspiegel nicht unter 60 pmol/l absinkt.
Der altersentsprechende Eiweilbedarf wird durch
ein phenylalanin- und tyrosinfeies Eiweiflersatz-
produkt gedeckt.
Bei zusitzlicher Hypermethionindmie kann ein zu-
satzlich methioninfreies Eiweilersatzprodukt ver-
wendet werden. Ein bestehendes DeToni-Debré-
Fanconi-Syndom wird symptomatisch, wie bei Cy-
stinose bzw. hypophosphatdmischer Rachitis be-
schrieben, behandelt.

Es gelten dieselben allgemeinen Regeln fiir die
Durchfihrung der Diidt wie bei der Phenylketon-
urie beschrieben.

Abbaustérungen der verzweigtkettigen Aminosauren.
Diese essentiellen Aminosduren werden in der Le-
ber transaminiert und in die entsprechenden Oxo-
sduren umgewandelt, die durch einen gemeinsa-
men Oxosdurendehydrogenasekomplex decarboxy-
liert werden. Nach diesem Schritt werden die ent-
standenen organischen Sduren auf getrennten We-
gen verstoffwechselt (s. Abb. 5.11). Im Leucinabbau
sind fiir jeden der Schritte Defekte beschrieben.
Der Abbau von Valin und Isoleucin fiihrt ebenso
wie der von Threonin und Methionin iiber Propio-
nyl-CoA und Methylmalonyl-CoA. Auch die in ge-
ringen Mengen vorkommenden ungeradzahligen
Fettsduren sowie die Seitenkette des Cholesterols
und ganz besonders Darmbakterien tragen zur
Produktion von Propionyl-CoA bzw. Propionat bei.
Nicht eingetragen in das Abbauschema sind die
vielfdltigen Nebenabbauwege, die bei einem En-
zymblock vermehrt benutzt und zur vermehrten
Produktion bestimmter in der Differentialdiagnose
hilfreicher Nebenmetabolite fiihren.

Besprochen werden sollen nur die Ahornsirup-
krankheit (Defekt 3 in Abb. 5.11), die Isovalerian-
acidimie (Defekt 5 in Abb. 5.11), die Propionazid-
dmie (Defekt 9 in Abb.5.11), die verschiedenen
Methylmalonazidurien (Defekt 10 in Abb. 5.11 so-
wie verschiedene Defekte des intrazelluliren
Cobalaminstoffwechsels) und die zwei Formen des
multiplen Carboxylase-Mangels.
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Abb. 5.11. Reaktionen und Defekte des Stoffwechsels verzweigtkettiger Aminosduren

Ahornsirupkrankheit

Der Enzymdefekt fiihrt zu einer Erhohung der
verzweigtkettigen Aminosiduren sowie deren Oxo-
sduren in Plasma und Urin. Letztere sind fiir den
typischen Geruch dieser Patienten nach Ahornsi-
rup oder Maggi verantwortlich. Die Erhéhung von
Leucin und 2-Oxoisocapronsiure steht im Vorder-
grund, letztere scheint verantwortlich zu sein fiir
die akute und chronische Symptomatologie. Je
nach Restaktivitit des Enzymkomplexes kommt es
zu akuter neonataler (nach freiem Intervall Trink-
schwiche, Hypotonie, Bewufitseinseintriibung,

Atemdepression, Koma mit Ketoazidose, Hypo-,
Normo- oder Hyperglykdmie) oder chronischer
Manifestation (Attacken von Ketoazidose, psycho-
motorischer Entwicklungsriickstand, Ataxie). Die
Prognose hingt vom Zeitpunkt der Diagnose, dem
Beginn und Effekt der therapeutischen Mafinah-
men ab. Das gilt auch fiir spitere ketoazidorische
Attacken im Rahmen von z.B. Infekten.

Behandlung: Bei akuten Erstmanifestationen oder
Entgleisungen ist sie auf die rasche Efniedrigung
der Leucin- und 2-Oxoisocapronsiurespiegel aus-
gerichtet durch wiederholte oder Langzeit-Blut-



Austauschtransfusionen bzw. durch Peritonealdia-
lyse. Gleichzeitig mufl durch hohe Energiezufuhr
(Kohlenhydrate und Fett parenteral oder oral) und
evtl. Insulin getrachtet werden, eine anabole Stoff-
wechsellage zu erzeugen. Dem dient auch die friih-
zeitige Gabe eines Eiweilersatzprodukts, das frei
von verzweigtkettigen Aminosduren ist. Deren
Plasmaspiegel sollten keineswegs auf subnormale
Werte absinken, was u.U. eine frithzeitige Substi-
tution von Valin und Isoleucin erforderlich macht.

In der Langzeitbehandlung spielt eine reduzierte Zu-
fuhr an den verzweigtkettigen Aminosduren in Ab-
hingigkeit von deren Plasmaspiegeln (Leucin nicht
unter 100 bzw. nicht {iber 500 pmol/l) die Hauptrolle.

Patienten mit der schweren Form der Ahornsi-
rupkrankheit tolerieren in den ersten 2 Lebensmo-
naten zwischen 60 und 100 mg Leucin/kgKG/Tag,
mit 1 Jahr 45-55 mg und mit 3 Jahren 30-35 mg/
kgKG. Spiter betrigt die tolerierte Leucinmenge
pro Tag immer weniger als 600 mg. Die Zufuhr
von Valin und von Isoleucin, die mit gering erhéh-
ten Plasmaspiegeln einhergeht, liegt niedriger als
die fiir Leucin.

Natiirliches Eiweif3, das dieser Toleranz fiir ver-
zweigtkettige Aminosduren entspricht, wird in
Form von Siuglingsanfangsnahrung, spiter in
Form von eiweilarmen, vorwiegend pflanzlichen
Lebensmitteln gegeben. Die Menge reicht in der
Regel nicht aus, um den Eiweiflbedarf zu decken,
weshalb ein spezielles Eiweiflersatzpréiparat zusétz-
lich gegeben werden muf.

(Fiir die Durchfithrung der Diit siehe Phenylke-
tonurie).

Mildere Verlaufsformen haben eine hohere Tole-
ranz fiir verzweigtkettige Aminosiuren und u.U.
die altersgerechten empfohlenen Eiweifmengen.

Einige wenige Patienten haben sich als thiamin-
sensibel erwiesen, d.h. pharmakologische Dosen
von Vitamin B; (10-200 mg/Tag) haben zu einer
deutlichen Erhghung oder sogar Normalisierung
der Toleranz fiir verzweigtkettige Aminosduren ge-
fithrt.

Isovalerianaziddamie

Sie ist eine vergleichsweise gut behandelbare Stoff-
wechselstorung im Abbau des Leucins. Die Klinik
dhnelt der der Ahornsirupkrankheit mit dem Un-
terschied, daf} die Patienten und ihre Korperfliis-
sigkeiten nach Schweififiifen riechen.

Behandlung: Fiir die didtetische Langzeitbehandlung
steht ein leucinfreies Eiweiflersatzpriparat zur Ver-
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fiigung. Oft 1af3t sich jedoch durch Gabe von Gly-
cin (250-600 mg/kgKG in akuten Situationen, 150-
200 mg/kgKG auf Dauer, verteilt auf 4 bis 8 Einzel-
gaben) und Carnitin (bis 400 mg/kgKG in akuten
Situationen, 100 mg/kgKG als Dauerbehandlung)
durch vermehrte Ausscheidung von Isovalerylgly-
cin bzw. Isovalerylcarnitin eine Toleranz fiir aus-
reichende Leucin- und Proteinmengen erzeugen.
Die Spiegel von Carnitin sollten darunter normal,
die von Glycin im Plasma hoch-normal sein.

Von grofler Wichtigkeit in der Behandlung aller
organischer Azidurien ist eine ausreichende, bes-
ser reichliche Fliissigkeitszufuhr.

Propionaziddmie/Methyimalonazidurie

Die Propionacidimie mit Defekt der Propionyl-
CoA-Carboxylase und die verschiedenen Formen
der Methylmalonazidurie sind die hiufigsten orga-
nischen Azidurien. Auch sie kénnen akut neonatal
verlaufen (nach kurzzeitiger symptomfreier Peri-
ode) und bei fehlender Diagnose und Behandlung
rasch zum Tode ftthren. Typisch sind eine rasche
Dehydration, eine Ketoazidose, eine Hyperammo-
nidmie (Verwechslung mit Harnstoffzyklusdefekten
moglich!), eine Neutro- und Thrombopenie, ma-
krozytire Anidmie, evtl. Panzytopenie (hiufigste
Fehldiagnose: Sepsis!).

Daneben gibt es intermittierende, spédt mit akuten
Attacken einhergehende und chronisch-progressive
(Anorexie, Erbrechen, Gedeihstérung, Osteoporo-
se, Muskelhypotonie oder -schwiche, Entwick-
lungsriickstand, Epilepsie) Verlaufsformen.

Akute Attacken kdénnen mit Symptomen eines
zerebrovaskuldren Insults und mit Kleinhirnblu-
tungen einhergehen (wie auch die Isovalerianazid-
dmie, Harnstoffzyklusdefekte und Defekte der mi-
tochondrialen Atmungskette). Kardiomyopathien
kommen vor.

Es besteht eine Neigung zu rezidivierenden In-
fektionen, insbesondere mit Candida. Generali-
sierte Epidermiolysen sind beobachtet worden.

Patienten mit Methylmalonazidurie entwickeln
in einem hohen Prozentsatz tubulointerstitielle Ne-
phritiden mit Einschrinkung der glomeruldren
Filtration und Tubulopathien. Es ist bisher nicht
deutlich, ob deren Entstehung mit der Héhe der
Methylmalonatausscheidung korreliert.

Eine Methylmalonazidurie kann Folge eines
Fehlens der Methylmalonyl-CoA-Mutase (mut®), ei-
ner Mutation der Methylmalonyl-CoA-Mutase
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(mut”) und Folge von intrazelluliren Cobalamin-

stoffwechselstorungen sein:

1. Fehlen des Methylmalonyl-CoA-Mutase-Cofak-
tors Adenosylcobalamin: Cbl A und B. Verlauf
dhnlich wie bei Mutasedefekten, in der Regel
milder. Vitamin-B,,-responsiv.

2. Fehlen oder Mangel an Adenosylcobalamin
und Methylcobalamin (Kofaktor der Methio-
ninsynthase): Cbl C, D und F Gleichzeitiges
Auftreten von Methylmalonazidurie und Ho-
mocystinurie mit Hypomethionindmie. Verlauf
wie Mutasedefekte, zusitzlich neurologische
und psychotische Symptome, megaloblastire
Andmien moéglich (nur Cbl C). Vitamin-B,,-re-
sponsiv.

3. Absorptions- und Transportdefekte fiir Vit-
amin B;, (siehe Transportstorungen).

4. Vitamin-B;,-Mangel, erndhrungsbedingt, nicht
genetisch.

Die Behandlung von Propionaziddmie und Methyl-
malonazidimie in der akuten Entgleisung strebt
nach rascher Entfernung toxischer Metabolite
durch Austauschtransfusionen, Peritoneal- oder
Hémodialyse (Propionazidimie) oder forcierte Di-
urese (Methylmalonazidurie) und Herstellung ei-
ner anabolen Stoffwechsellage durch hohe Energie-
zufuhr (Kohlenhydrate und Fett oral oder parente-
ral; nach Normalisierung des Blutammoniaks auch
Zufuhr eines valin-, isoleucin-, methionin-, threo-
ninfreien Eiweiflersatzprodukts zur Deckung des
altersgerechten Bedarfs an Eiweifl). Die betroffe-
nen Aminosduren in Form von natiirlichem Eiweif}
konnen nach Normalisierung/Verbesserung der
Spiegel an organischen Siuren in steigenden Men-
gen hinzugefiigt werden.

Fiir die Langzeitbehandlung muf} unter Kontrol-
le von Wachstum und biochemischen Parametern
ein Weg gefunden werden zwischen Eiweiffimangel-
erndhrung und tolerierter Eiweilzufuhr. Spezielle
Eiweilersatzpriparate koénnen dabei eine Hilfe
sein. Es ist aber unbekannt, welche Zielgrolen der
Metabolitspiegel bzw. -ausscheidung im einzelnen
anzustreben sind: fiir die Methylmalonazidurie
sollte Methylmalonsdure im Serum nicht nachweis-
bar und die Methylmalonatausscheidung im Urin
in der Groflenordnung von 2-3 mmol/mmol Krea-
tinin liegen. Die Toleranz fiir Valin der schweren
Verlaufsformen liegt in den ersten 2-3 Lebensjah-
ren zwischen 250 und 500 mg/Tag, um danach auf
etwa 600-800 mg/Tag langsam anzusteigen. In die-
sen Fillen resultiert eine ungeniigende Eiweifizu-
fuhr, wenn auf Eiweiflersatzpridparate verzichtet
wird.

In allen Fillen von Propionazididmie sollte extra
Biotin (10 mg/Tag) gegeben werden, obwohl eine
Biotinabhdngigkeit des isolierten Propionyl-CoA-
Carboxylasemangels bisher nicht beschrieben wur-
de.

In allen Fillen von Methylmalonazidurie sollte
geniigend lange und in geniigend hoher Dosis (1
mg Hydroxocobalamin/Tag i.m.) nach einer evtl.
Vitamin-B;,-Responsivitit gesucht werden, kennt-
lich an deutlicher Verringerung der Methylma-
lonatausscheidung.

Carnitin (100 mg/kgKG/Tag) kann die Ausschei-
dung von Propionat verbessern.

Eine Langzeitbehandlung mit dem Antibiotikum
Metronidazol (10-20 mg/kgKG/Tag) fiihrt bei vie-
len Patienten zu deutlicher Verminderung der Aus-
scheidung von Propionatmetaboliten.

Viele Patienten bendtigen wegen schwerer Anor-
exie iiber Jahre eine (nichtliche) kontinuierliche
Sondenerndhrung.

Multipler Carboxylasedefekt. Betroffen sind die 3 mi-
tochondrialen Carboxylasen (Propionyl-CoA-Car-
boxylase [Defekt 9 in Abb. 5.11], 3-Methylcrotonyl-
CoA-Carboxylase [Defekt 11 in Abb. 5.11], Pyru-
vatcarboxylase [Defekt 11 in Abb. 5.11]) und die
zytosolische Azetyl-CoA-Carboxylase, was zu einer
Beeintrachtigung des Stoffwechsels der verzweigt-
kettigen Aminosduren, der Glukoneogenese und
der Fettsduresynthese mit einem sehr charakteri-
stischen Metabolitenmuster im Urin fijhrt. Ursache
ist entweder ein Defekt der Holocarboxylasesynthe-
tase, die die Apoenzyme durch Bindung von Bio-
tin aktiviert (Neugeborenenform), oder der Bioti-
nidase, die Biotin aus Biocytin und Biotinylpepti-
den freisetzt und verfiigbar macht (infantile
Form).

Die Neugeborenenform fiihrt regelmiglig zu le-
bensbedrohlichen ketoazidotischen Attacken mit
Hyperlaktatimie und Hyperammonimie, wéihrend
bei der infantilen Form neurologische Stérungen
mehr im Vordergrund stehen (Ataxie, Gehorver-
lust, Optikusatrophie, Atemstérungen). Beiden ge-
meinsam ist eine Neigung zu Hautausschligen
(generalisiert bei der Neugeborenenform, periorifi-
ziell bei der infantilen Form) und Haarausfall.

Behandlung: Sie besteht in beiden Fillen in der le-
benslangen Gabe von Biotin in hohen Dosen: 10-
40 mg/Tag bei Patienten mit Holocarboxylase-
synthetasedefekt; 1-10 mg/Tag bei Patienten mit
Biotinidasedefekt.



In seltenen Fillen von schwerem Holocarboxylase-
synthetasemangel kann zusdtzlich eine Reduktion
der Eiweifizufuhr erforderlich werden.

Die Behandlung akuter Stoffwechselkrisen erfor-
dert neben Biotin intensivmedizinische symptoma-
tische Mainahmen.

Defekte im Stoffwechsel schwefelhaltiger Aminosau-
ren. Der Methioninstoffwechsel fithrt unter Abgabe
einer Methylgruppe zur Bildung von Homocystein,
das entweder iber die Cystathionin-f-Synthetase
(Reaktion 2 in Abb. 5.12) irreversibel (Kofaktor ist
Pyridoxalphosphat) zu Cystein und Sulfat umge-
setzt oder aber zu Methionin remethyliert werden
kann. 2 Remethylierungswege sind méglich:

Betain: Homocystein-Methyltransferase mit Be-

tain als Methylgruppenlieferant oder

5-Methyltetrahydrofolat: =~ Homocysteinmethyl-
transferase (Methioninsynthase) mit 5-Methylte-
trahydrofolat als Methylgruppenlieferant und

Methylcobalamin als Kofaktor (Reaktion 4 in

Abb. 5.12).

Storungen der Bildung von Methyltetrahydrofolat
durch die Methylentetrahydrofolatreductase (Re-
aktion 5 in Abb. 5.12) und Storungen der Bildung
von Methylcobalamin (Cbl C, D, E, F G) fiihren
ebenso wie Defekte der Cystathionin-f-Synthetase
zu Homocystinurie.

Nur die verschiedenen Formen der Homocystin-
urie sollen besprochen werden. Andere Defekte im
Stoffwechsel schwefelhaltiger Aminosduren sind
entweder ohne sicheren Krankheitswert oder aber
sie sind nicht behandelbar.

Cystathionin-f-Synthetasemangel

Er fahrt zu Homocysteindmie und -urie, Hyper-
methionindmie und niedrigen Cystinspiegeln im
Plasma. Cystathionin ist nicht nachweisbar.

Symptomatologie unbehandelter Patienten:

Augen Myopie und Linsenluxation mit den ent-
sprechenden Komplikationen;

Skelett: Osteoporose, Dolichostenomelie, Arach-
nodaktylie (50%), Kontrakturen;

zentrales Nervensystem: mentale Retardierung
(50%), Epilepsie, psychiatrische Storungen
(50%), Herdsymptome;

Gefifisystem: Endothelldsionen und sklerotische
Verdnderungen der Gefiflwinde mit thrombe-
mbolischen Komplikationen in Arterien und
Venen. Sie werden fiir neurologische Herd-
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symptome und moglicherweise fiir die Retardie-
rung verantwortlich gemacht.

Behandlung: Etwa die Hilfte der Patienten reagiert
auf hohe Vitamin-Bs-Dosen (10-1000 mg/Tag) mit
einer Normalisierung der biochemischen Abnor-
malititen. Ziel ist eine Normalisierung des Ge-
samthomocyst(e)ins im Plasma. Da es zu einem
Folsduremangel unter Vitamin-Bs-Gabe kommen
kann, sollte zusitzlich Folsdure gegeben werden
(2-5 mg/Tag).

Tritt keine Normalisierung der biochemischen Ab-
normalititen ein, ist eine didtetische Behandlung
mit Reduktion der Methioninzufuhr, ggf. unter
Verwendung eines methioninfreien Eiweiflersatz-
produkts, erforderlich. Gleichzeitig ist eine erhéhte
Cystinzufuhr (bis 200 mg/kgKG/Tag) erforderlich,
das bei diesen Patienten zu einer unverzichtbaren
Aminosdure wird. Angestrebt werden normale Me-
thionin- und Cystinspiegel im Plasma und das
Fehlen von Homocystin in Plasma und Urin. Zur
Erreichung dieses Ziels kann zusitzlich Betain (4-
8 g/Tag) gegeben werden.

Es ist nicht gut untersucht, ob eine medikamen-
tése Hemmung der Thrombozytenaggregation mit
Azetylsalizylsdure und/oder Dipyridamol thromb-
embolische Ereignisse verhiiten hilft.

Unter Vitamin-Be- bzw. didtetischer Behand-
lung, die in der Neugeborenenzeit begonnen wor-
den ist, kénnen die Retardierung verhiitet und
eine Linsenluxation hinausgezdgert werden, eben-
so wie das Auftreten von Thromboembolien. Die
Osteoporoseentstehung wird offenbar nicht beein-
flufit.

Methylentetrahydrofolatreduktasemangel

Die dadurch verursachte Homocystinurie geht mit
niedrig-normalen Methionin- und erniedrigten
Methyltetrahydrofolatspiegeln einher. Die Homocy-
stinausscheidung ist sehr viel geringer als beim
Cystathionin-f-Synthetasemangel.

Im Gegensatz zu Vitamin-B,,-Stoffwechselstérun-
gen mit Homocystinurie (Cbl E und Cbl G) durch
Methylcobalaminmangel bzw. mit kombinierter
Homocystinurie und Methylmalonazidurie (Cbl C,
D und F) tritt keine megaloblastire Anidmie auf.
Die Klinik ist auflerordentlich variabel mit ersten
Symptomen im Neugeborenenalter bis in die Ado-
leszenz: Entwicklungsverzégerung, Gangstérungen,
Epilepsie und psychiatrische Storungen.

In der Behandlung ist die Gabe von Betain (bis 20
g/Tag) am erfolgversprechendsten. Sie kann kombi-
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Abb. 5.12. Reaktionen und Defekte des Methioninstoffwechsels

niert werden mit Folsdure (Folin- oder Methyltetra-
hydrofolsiure), Vitamin Bg, B;, und Carnitin.

® Homocystinurie

e Durch gestorte Synthese von sowohl Adenosyl-
cobalamin als Methylcobalamin (Cbl C, D und
F). Sie geht zusitzlich mit Methylmalonazidurie
einher. Die Prognose ist abhingig vom Zeit-
punkt des Beginns der Hydroxocobalaminbe-
handlung. Betain kann zusétzlich niitzlich sein.

e Durch gestorte Synthese von reduziertem Me-
thylcobalamin bzw. dessen Verwendung in der
Methioninsynthasereaktion (Cbl E und G). Sie
geht mit Hypomethionindmie, Entwicklungs-
riickstand und schwerer megaloblastirer An-
dmie einher. Die Prognose ist abhidngig vom
Zeitpunkt des Beginns der Behandlung mit Hy-
droxocobalamin (1 mg i.m. taglich bis 2mal pro
Woche): Wihrend die biochemischen Veridnde-
rungen sich rasch normalisieren, sind eingetre-
tene neurologische Defekte irreversibel.

® Storungen des Lysin- und Tryptophanstoffwechsel.
Von den vielen Stérungen im Stoffwechsel des Ly-
sins und Tryptophans sowie des aus dem Kolla-

=

= 2-Oxobutyrat

Cystein

Sulfat

genabbau stammenden Hydroxylysins soll nur auf
die Hyperlysinimie und die Glutarazidurie I einge-
gangen werden.

Lysin und Tryptophan sind unverzichtbare Ami-
nosduren. Der 1. Schritt des hauptsichlichen
Lysinabbaus in Leber und Niere wird durch 2
funktionell unabhéngige Teile eines gemeinsamen
Enzymproteins (2-Aminoadipatsemialdehydsynthe-
tase) katalysiert. Verlust oder Verminderung bei-
der Teilenzymaktivititen fithrt zu Hyperlysindmie
Typ I, Reduktion der Aktivitdt der Lysin:2-Oxoglu-
taratreductase bei gleichzeitig praktisch fehlender
Aktivitit der Saccharopindehydrogenase fiihrt zu
Hyperlysindmie Typ II mit Uberwiegen der Erhg-
hung von Saccharopin in Plasma und Urin (Reak-
tionen la und 1b in Abb. 5.13).

e Hyperlysindmie Typ I und Typ II: Ein Drittel
der bekannten Patienten ist symptomlos. Die
anderen wurden auffillig durch Retardierung,
Hypotonie oder Spastik, Verhaltensstérungen,
einzelne zeigten Augensymptome. Eine strenge
Reduktion der Lysinzufuhr mit der Nahrung
(40 mg/kgKG/Tag) unter Verwendung eines ly-
sinfreien Eiweilersatzprodukts kann die Lysin-
spiegel normalisieren. Das gilt auch fiir die De-



fekte der 2-Aminoadipataminotransferase und
der 2-Oxoadipinsduredehydrogenase (Reaktio-
nen 2 und 3 in Abb. 5.13).

Glutarazidurie Typ |

Sie ist die Folge eines Defekts der Glutaryl-CoA-
Dehydrogenase, die Glutaryl-CoA zu Glutaco-
nyl-CoA und Glutaconyl-CoA zu Crotonyl-CoA
umsetzt (Reaktion 4 in Abb. 5.13). Der Abbau
von sowohl Lysin, Tryptophan und Hydroxyly-
sin ist betroffen, diese Aminosiuren sind jedoch
nicht erhéht in Kérperflissigkeiten zu finden,
im Gegensatz zu Glutarat und seinen Metaboli-
ten. Die Hohe der Ausscheidung korreliert je-
doch nicht mit der Schwere des Krankheitsbil-
des. Dieses ist charakterisiert durch extrapyra-
midale Bewegungsstérungen (Dystonie, Cho-
reoathetose), die nach normaler Neugeborenen-
periode und verlangsamter motorischer Ent-
wicklung mit Hypotonie progredient oder akut
enzephalopathisch im Rahmen von Infekten auf-
treten konnen. Der Verlust motorischer Fahig-
keiten einschlieflich des Sprechens fiihrt zu
weitgehender Hilflosigkeit bei erhaltener Intelli-
genz. Makrozephalie im Siuglingsalter ist ein
richtungsweisendes Symptom. Bildgebende Ver-
fahren zeigen typisch zerebrale, insbesondere
temporale Atrophie, Hypodensitit der weilen
Substanz, Atrophie und Gliose von Basalgan-
glien.

Behandlung. Sie kann durch Zufuhrbeschrinkung
von Lysin und Tryptophan mit oder ohne Verwen-
dung eines lysin-, tryptophanfreien Eiweiflersatz-
prdparats trachten, die Glutaratausscheidung zu
mindern. Da diese aber nicht mit der Klinik kor-
reliert, sind die Ergebnisse, zumindest bei sympto-
matischen Patienten, bescheiden.

Einige Patienten reagieren giinstig auf hohe Do-
sen Riboflavin (100-400 mg/Tag).

L-Carnitin (100 mg/kgKG/Tag) normalisiert das
erniedrigte Plasmacarnitin und erhoht die Aus-
scheidung von Glutarylcarnitin.

Baclofen (1,5-2 mg/kgKG/Tag) wirkt sich bei
einzelnen Patienten giinstig auf die Bewegungssto-
rung aus.

Es besteht der Eindruck, dafl eine eiweiflarme
Diit, die den Stickstoff- und Energiebedarf deckt,
in Kombination mit Carnitin und Riboflavin die
Patienten weniger anfillig fiir krisenhafte Ent-
gleisungen macht. Ob sie bei a-/prasymptomati-
schen Patienten die Manifestation verhindern
kann, ist nicht bewiesen.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Nicht-ketotische Hyperglycindmie. Glycin wird dem
Kdrper mit allen eiweiflhaltigen Lebensmitteln zu-
gefithrt. Endogen entsteht es aus Serin und Betain
(s. Abb. 5.11). Uber das ,glycinspaltende System*,
das aus 4 Komponenten besteht, existiert eine Ver-
bindung zum Folatstoffwechsel. Unterschiedliche
Defekte in den verschiedenen Komponenten dieses
Systems von unterschiedlichem Schweregrad fiih-
ren zur nicht-ketotischen Hyperglycindmie mit
neonataler oder spit-manifestierender Verlaufs-
form. Glycin ist in Plasma, Liquor und Urin stark
erhoht. Neugeborene entwickeln eine extreme Hy-
potonie, Krampfanfille, Atemstérungen, Koma.

Behandlung: Didtetisch, d.h. durch Einschrinkung
der Eiweiflzufuhr, evtl. unter Verwendung serin-
glycinfreier Eiweiflersatzprodukte, und durch eine
Stimulierung der Glycinausscheidung mit Benzoat
lassen sich die Plasma-, nicht jedoch die Liquor-
spiegel an Glycin senken. Ein klinischer Effekt ist
nicht nachweisbar. Ebensowenig erfolgreich ist die
Gabe von potentiellen Methylgruppendonatoren
(Methionin, Cholin, Folinsiure).

In einzelnen Fillen sind giinstige Effekte von
Strychnin (Verbesserung der Hypotonie) und Dia-
zepam gesehen worden, die aber nie zu einer nor-
malen Entwicklung der Patienten fiihrten.

Harnstoffzyklusdefekte. Der vollstindige Harn-
stoffzyklus zur Entgiftung des aus dem
Aminosdurenabbau anfallenden Ammoniaks lauft
nur in der Leber ab. Fiir seine intramitochondrial
ablaufenden Reaktionen (Abb. 5.14) ist das Vor-
handensein von ATP, Azetyl-CoA und Arginin
(Stimulation  der  N-Azetylglutamatsynthetase
[NAGS]) Voraussetzung. Daher gehen alle Stérun-
gen in deren Produktion (z.B. Atmungskettende-
fekte, organische Azidurien, Fettsdureoxidation)
mit sekunddren Hyperammonidmien einher. Fiir
den im Zytosol ablaufenden Teil miissen Citrullin
und Ornithin iber die Mitochondrienmembran
transportiert werden. Eine Stérung dieses Trans-
ports (HHH-Syndrom) fiihrt ebenfalls zu Hyper-
ammondmie. Auch die im Zytosol ablaufenden Re-
aktionen benétigen ATP und dariiber hinaus
Aspartat bzw. dessen Vorldufer. Arginin ist nicht
nur Lieferant fiir Harnstoff, sondern Ausgangsstoff
fir die Kreatininsynthese. Mit 1 mol Harnstoff
werden 2 mol Stickstoff ausgeschieden, eines von
Ammoniak, eines von Aspartat stammend, wih-
rend der Bestand an Ornithin in der Zelle derselbe
bleibt. Carbamylphosphat, wegen Mangel an Orni-
thin oder wegen ungeniigender Kondensation mit
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Abb. 5.13. Reaktionen und Defekte des Lysin-, Tryptophan- und

Ornithin (Defekt 3 in Abb. 5.14) nicht intramito-
chondrial verstoffwechselt werden kann, wird ex-
tramitochondrial in der Pyrimidinsynthese ver-
wandt (erhéhte Ausscheidung von Orotsdure).

Bis auf die Hyperarginindmie gehen alle Defekte
des Harnstoffzyklus gesetzméflig mit Hyperam-
monémie einher.

Alle Defekte konnen sich bereits neonatal (70%)
manifestieren (Nahrungsverweigerung, Erbrechen,
Lethargie, Koma, Krampfanfille, Hypotonie bzw.
Tonuserhéhung bei der Hyperarginindmie, Hepato-
megalie und Hepatopathie, Neigung zu Hypother-
mie) oder aber spiter (ca. 20% im 1. Lebensjahr)
bis zum Erwachsenenalter bzw. symptomlos blei-
ben. Chronische Symptome sind geistige Retardie-
rung, Ataxie, Epilepsie, episodische Enzephalopa-
thie. 50% der Patienten mit chronisch verlaufender

Hydrolysinstoffwechsels

Argininbernsteinsiurekrankheit haben Trichorrhe-
xis nodosa. Patienten mit Hyperarginindmie zeigen
einen langsam progredienten Verlust geistiger und
motorischer Fihigkeiten und Spastik der Beine,
Epilepsie, Ataxie, Athetose.

= Ornithincarbamolytransferase(OCT)-Mangel
(Defekt 3 in Abb. 5.14)

Bis auf den werden alle Defekte autosomal-re-
zessiv vererbt. Der erstgenannte ist X-chromo-
somal gebunden, d.h. Jungen zeigen schwere
Verlaufsformen mit hoher Letalitit, weibliche
Heterozygote ganz unterschiedliche, u.U. sym-
ptomlose Verlaufe.

Die Prognose der Patienten mit Harnstoffzyklusde-
fekten ist abhingig vom Ausmafl des Enzymde-
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Abb. 5.14. Reaktionen und Defekte des Harnstoffzyklus

fekts, von der Schwere und Dauer der Symptome
bis zur korrekten Diagnose und zum Therapiebe-
ginn und selbstverstindlich von der Qualitit der
Therapie.

Deshalb sollten auch bei jeder, insbesondere je-
der neonatalen, Hyperammondmie (Neugeborene
>150 pmol/l, sonst >80 pumol/l) unspezifische Be-
handlung und Diagnostik gleichzeitig ablaufen.

* NotfallmdBige Diagnostik: Die Resultate sollten in-

nerhalb von 24 h bekannt sein:

® Aminosduren in Plasma und einer Urlnportlon,

® Orotsdure und organische Sduren im Urin,

o freies und Gesamtcarnitin im Plasma,

¢ kurz-/mittelkettige Fettsduren im Urin,

* Bestimmung von Anionengap, Glukose, Krea-
tinin, Harnstoff, Laktat, Sdurebasenstatus im
Blut.

Unspezifische Behandlung: Nach Abnahme der entspre-

chenden Proben wird unspezifisch behandelt:

* Stoppen der Eiweiflzufuhr,

¢ Infusion von Glukose 6-8 mg/kgKG/min, evtl.
mit Insulin,

* Infusion von Argininhydrochlorid (2 mmol/kg in
2 h, gefolgt von 2 mmol/kg/d; 1 mmol Arginin-
HCl=210 mg; 1 mmol Arginin=174 mg),

* Infusion von Carnitin 150 mg/kgKG/Tag,

¢ Infusion von Lipiden, wenn keine Kontraindika-
tion besteht.

Behandlungsprinzipien nach Diagnose:

¢ Beschrinkung des endogenen Eiweif3katabolis-
mus durch ausreichend hohe Energiezufuhr,
insbesondere wihrend Infekten, bei Anorexie
unter Einsatz von nasogastraler Sondenernih-
rung.

Bekimpfung von bakterieller Ammoniakpro-
duktion durch Antibiotika und Laktulose.

* Beschrinkung der exogenen Stickstoffzufuhr.
Wenn die tolerierte Menge an natiirlichem Ei-
weifl nicht ausreicht, um den Bedarf an unver-
zichtbaren Aminosiduren zu decken, wird ein
Teil der tolerierten natiirlichen Eiweiflmenge er-
setzt durch eine Aminosduremischung mit ei-
nem besonders hohen Anteil an unverzichtbaren
Aminosduren (hoher Gehalt an verzweigtketti-
gen Aminosduren mit relativ weniger aromati-
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schen Aminosduren). Wihrend man fiir ausba-
lanzierte Mischungen aller Aminosduren mit ei-
nem Aquivalenzfaktor von 1,2 rechnet (1,2 g
Aminosduren entsprechen 1 g Protein), kann fiir
diese Mischungen angenommen werden, daf ih-
re Aquivalenz doppelt so hoch ist (0,6 g spezielle
Aminosduremischung entsprechen 1 g Protein).
Die Summe aus natiirlichem Eiweiff und auf
diese Weise berechneten Proteindquivalent sollte
dem altersgerechten Eiweifiminimalbedarf ent-
sprechen (Beispiel: 0,6 g natiirliches Eiweif8 plus
0,6 g Aminosduremischung ergében 1,6 g Eiwei-
B4quivalent pro kg, d.h. ausreichend fiir einen
Saugling zwischen 7 und 9 Monaten).
Theoretisch konnte durch Ersatz der unverzicht-
baren Aminosduren durch ihre entsprechenden
Oxosduren die Stickstoffzufuhr weiter vermin-
dert werden. In der Praxis sind diese Mischun-
gen aber wenig erfolgreich, insbesondere
kommt es eher zu Aminosdurendysbalancen.
Bei ausgeprigter Anorexie, wie sie hdufig vor-
kommt, kann der Appetit durch eine zusitzliche
Beschriankung der Tryptophanzufuhr gesteigert
werden. Allerdings ist hier Vorsicht geboten we-
gen der Moglichkeit von Tryptophanmangeler-
scheinungen (Haarausfall, Optikusatrophie!).
Sowohl Eiweifl wie Aminosduren als auch die
weiter unten genannten Supplemente sollten auf
viele Mahlzeiten gleichmiflig verteilt werden
(bis zu 12 in der Neugeborenenzeit, 5 bis 6 spi-
ter).

Langerdauernde Phasen eiweifdfreier Erndhrung
sind unbedingt zu vermeiden. Wihrend der Be-
handlung hyperammondmischer Krisen sollte
darum bereits bei Absinken der Ammoniakspie-
gel unter 200 pmol/l mit der Zufuhr von Eiweif3
in langsam ansteigender Menge begonnen wer-
den.

Wie immer bei Verzicht auf eiweifSreiche Lebens-
mittel insbesondere tierischer Herkunft ist auf
eine ausreichende Zufuhr von Mineralstoffen, Vi-
taminen und Spurenelementen sorgféltig zu ach-
ten. Carnitin (30-50 mg/kgKG) und auch Folsdu-
re (1 mg/Tag) sollten grundsitzlich substituiert
werden.

Ersatz von Stoffen, die aufgrund des Enzymde-
fekts unzureichend gebildet werden: Citrullin
fir mitochondriale und Transportdefekte bzw.
Arginin fiir zytosolische Defekte.

Zunichst erhalten alle Neugeborenen Arginin:
Carbamylphosphatsynthetase(CPS)-, OCT-,
NAGS-Mangel: 2 mmol/kgKG/Tag;

Citrullindmie (AS-Mangel), Argininbernstein-
sdurekrankheit (AL-Mangel):

(2-) 4 mmol/kgKG/Tag;

(Hyperarginindmie: Stoppen der Notfallbehand-
lung mit Arginin).

Spdter wird bei OCT- und CPS-Mangel Arginin
durch Citrullin ersetzt. Die Dosierung von Argi-
nin und Citrullin sollte ein Plasmaarginin
(ntichtern) von 100-150 pmol/l gewidhrleisten
und richtet sich ansonsten nach dem Ammo-
niakspiegel. Sowohl Arginin wie Argininhydro-
chlorid kénnen verwendet werden. Letzteres er-
zeugt in hohen Dosen bei manchen Patienten
metabolische Azidosen, die durch die Gabe von
Zitrat (dquimolar mit der Arginindosis) verhii-
tet werden konnen. Bei NAGS-Mangel kann CPS
durch Carbamylglutamat (1500-1800 mg/Tag)
erfolgreich stimuliert werden.

Férderung der Ammoniak- bzw. Stickstoff-
ausscheidung: In akuten Krisen mit Ammoniak-
spiegeln >400 umol/l, die nicht oder nicht aus-
reichend auf die Notfallbehandlung mit i.v.-Ar-
ginin- und Benzoatzufuhr ansprechen, ist eine
Himodialyse die effektivste Mafinahme zur ra-
schen Senkung des Ammoniakspiegels. Der Ef-
fekt einer Peritonealdialyse tritt sehr viel lang-
samer ein. Blutaustauschtransfusionen fithren
nur voriibergehend zu einer Verminderung des
Blutammoniaks und sollten nicht durchgeftihrt
werden, aufler, wihrend der Vorbereitung fiir
die nachfolgende Himodialyse.

Zur Forderung der Stickstoffausscheidung im
Urin kann Natriumbenzoat gegeben werden
(akut 250 mg/kgKG in 2 h gefolgt durch 250-
500 mg/kgKG/Tag iv.; chronisch 250-350 mg/
kg/Tag oral). Der Benzoatspiegel im Plasma
sollte unter i.v.-Gabe kontrolliert werden (<2000
pmol/l). Benzoat wird nach Aktivierung in der
Leber zu Hippurat umgesetzt, das rasch im Urin
ausgeschieden wird. Statt Benzoat kénnen Phe-
nylazetat oder Phenylbutyrat verwandt werden.
Diese werden in der Niere zu rasch ausgeschie-
denem Phenylazetylglutamin umgesetzt. Ihr
Vorteil gegeniiber Benzoat liegt darin, dafi sie
pro Mol 2 mol Stickstoff binden, ihr Nachteil ist
der unangenehme Geruch, der eine orale Auf-
nahme nicht zulafit.

Durch die geschilderten Maflnahmen ist die Pro-
gnose von Patienten mit Harnstoffzyklusdefekten
in bezug auf Uberleben und Entwicklung besser
geworden. Sie hdngt nicht von der Hohe des initia-
len Ammoniakspiegels ab. Wird bei Neugeborenen
eine Hyperammonidmie diagnostiziert, sollte so
rasch und so intensiv wie mdglich gehandelt wer-
den. Besonders in den ersten Tagen der intensiven



Behandlung mufl iiber die Fortsetzung der Be-
handlung regelmiflig beschlossen werden.

Hyperornithindmie-, Hyperammoniamie-, Homocitrul-
linurie-Syndrom (HHH-Syndrom). Diese Krankheit
wird im Anschluf} an die Harnstoffzyklusdefekte
besprochen, da die Symptomatologie und die Be-
handlung vergleichbar sind. Es handelt sich jedoch
um eine Transportstérung (Defekt 7 in Abb. 5.14)
von Ornithin in das Mitochondrium, wodurch es
zu einem funktionellen Defekt der OTC (und des
gesamten Harnstoffzyklus) sowie der Ornithinami-
notransferase kommt. Das erklirt die Hyperam-
monidmie und Ornithinerh6hung. Homocitrullin
entsteht durch Ersatz von Ornithin durch Lysin in
der OTC-Reaktion.

Behandlung: Sie besteht in Eiweiflbeschrinkung und
Gabe von Citrullin oder Arginin.

Hyperornithinamie. Es handelt sich um einen De-
fekt der Ornithinaminotransferase (Defekt 8 in
Abb. 5.14), iiber die Ornithin in Prolin und Glut-
amat umgesetzt werden kann.

Der Defekt ftihrt zu einer spezifischen Retinade-
generation (gyrierte Atrophie von Retina und Cho-
rioidea) mit Nachtblindheit und Myopie in der
Kindheit, Gesichtsfeldeinschrinkung, gestorter
Dunkeladaptation und ausgeléschtem Elektroreti-
nogramm im Erwachsenenalter. Jugendliche ent-
wickeln subkapsuldre Katarakte. In der 5. Dekade
besteht beinahe vollstindige Blindheit.

Zusitzlich zeigen die Patienten typische Muskel-
faserverdnderungen, jedoch nur in der Minderzahl
eine Muskelschwidche, und Haarverinderungen
(diinn, spirlich, gerade).

Behandlung: Einige Patienten sind Vitamin-Bg-re-
sponsiv, d.h. 15-600 mg/Tag fithrten zu Plasmaor-
nithinerniedrigungen um 25-60%. Ein mindestens
2wochiger Versuch mit Vitamin Bg sollte bei allen
neu diagnostizierten Patienten unternommen wer-
den.

Eine argininbeschrinkte Didt (Eiweifirestriktion
ggf. mit argininfreien Aminosduremischungen, wie
sie in der Behandlung von Harnstoffzyklusdefek-
ten benutzt werden) kann die Ornithinspiegel sen-
ken bis normalisieren. Allerdings ist ein Arginin-
mangel zu vermeiden, der Ursache einer Hyperam-
mondmie werden konnte. Eine derartige Behand-
lung ist bisher nur bei Patienten mit bereits be-
stehenden Augensymptomen eingesetzt worden.
Bei jiingeren Patienten schien sie deren Progre-
dienz zu stoppen oder zu verlangsamen. Ob sie

5 Emdhrungsmedizinische Behandlung

die Entstehung von Augenveridnderungen bei pri-
symptomatischem Beginn verhiiten kann, ist unbe-
kannt.

Eine Supplementierung der Patienten mit Prolin
(2-10 g/Tag) oder Kreatin (1,5 g/Tag) unter der
Annahme, dafl pathogenetisch ein Mangel dieser
beiden Stoffe fiir die Symptome verantwortlich ist,
hat zu nicht eindeutigen Ergebnissen gefiihrt. Un-
ter Kreatin trat eine Verbesserung der Muskelhi-
stopathologie ein.

Stérungen im Kohlenhydratstoffwechsel. Hier sollen
die Stérungen des Glykogen-, Fruktose- und Ga-
laktosestoffwechsels besprochen werden. Von den
Stérungen des Pyruvatstoffwechsels soll nur der
Defekt der Pyruvatdehydrogenase als moglicher-
weise diitetisch beeinflulbar erwihnt werden.

Glykogenstoffwechselstorungen. In der Regel fithren
sie zu Glykogenspeicherung in verschiedenen Orga-
nen, von manchen wird jedoch auch der Glykogen-
synthasemangel als ,,Glykogenose O“ bezeichnet. Da
die Durchnumerierung der Glykogenosen unter-
schiedlich gehandhabt wird, ist es der Deutlichkeit
wegen besser, den Enzymdefekt anzugeben (s.
Abb. 5.15). Von den in Tabelle 5.77 (s. S. 351) aufge-
fithrten Glykogenosen betreffen 2 (Typ V und VII)
ausschliefSlich die Muskulatur. Sie sollen hier nicht
besprochen werden, da sie nicht eigentlich iiber
die Erndhrung zu beeinflussen sind.

Ebenso soll die Pompe-Krankheit, Typ II, Defekt
der lysosomalen sauren a-Glukosidase, hier nicht
besprochen werden, obwohl eine eiweiflreiche, mit
verzweigtkettigen Aminosduren angereicherte Er-
nihrung angeblich die Muskelkraft verbessern und
die Progredienz verlangsamen soll.

Fir den Typ IV mit Defekt des branching en-
zyme und progredienter Hepatosplenomegalie, Le-
berzirrhose, Gedeihstorung und Muskelatrophie
existiert aufler der Lebertransplantation keine er-
folgversprechende Behandlung.

Der Glykogenvorrat der normalen Leber dient
der Aufrechterhaltung des Blutglukosespiegels, un-
abhingig von der exogenen Glukosezufuhr bzw.
Glukoneogenese. Glykogen besteht aus Glukoseket-
ten in 1 — 4-Verkniipfungen mit Verzweigungen in
1 — 6-Verkniipfung etwa alle 12 bis 18 Glukose-
einheiten. Fiir die Synthese aus Glukose-1-Phos-
phat sind uw.a. die Enzyme Glykogensynthase
(Nr. 13 in Abb.5.15) und ein Glykogenmolekiil
und (1-4):(1-6) Transglukosidase (Nr.14 in
Abb. 5.15) (branching enzyme) erforderlich.

Der Abbau der 1 — 4 glukosidischen Bindungen
geschieht durch die Vitamin-Bg-abhidngige Phos-
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8 Phosphofruktokinase (Muskel: Glykogenose ViI)
9 Fruktose-1,6-Biphosphatase

Glykolyse

11 Glukoneogenese

UDPG-Pyrophosphorylase
Glykogensynthase: "Glykogenose O"

1,4 — 1,6 Transglukosidase: Glykogenose IV

Abb. 5.15. Reaktionen und Defekte des hepatischen Glykogen- und Glukosestoffwechsels

phorylase (Nr.1 in Abb. 5.15), deren Aktivitit
durch ein kompliziertes System und das Enzym
Phosphorylase-b-Kinase geregelt wird. Hierbei ent-
steht Glukose-1-Phosphat. Dieses Enzym kann je-
doch Glykogen nur bis 4 Glukoseeinheiten vor ei-
ner Verzweigungsstelle spalten, dann wird die
Amylo-1,6-Glukosidase (Nr.2 in Abb. 5.15) (de-
branching enzyme) nétig, die beschrinkt Glukose
in freier Form abspaltet, nachdem 3 Glukoseein-
heiten auf die Hauptkette des Glykogens transfe-
riert worden sind. Das erkldrt, warum es bei ei-
nem Defekt des debranching enzyme erst nach
lingerem Fasten, wenn {iberhaupt, zu einer Hypo-
glykdmie kommt. Ein Defekt der Glukose-6-Phos-

phatase dagegen fiihrt frithzeitig, manchmal schon
nach 2 stiindigem Fasten, zu einer Hypoglykimie,
da phosphorylierte Glukose aus dem hauptséchli-
chen Glykogenabbau und aus der Glukoneogenese
nur durch dieses Enzym als freie Glukose an das
Blut abgegeben werden kann. Die Glukose-6-Phos-
phatase (Nr.4 in Abb. 5.15) stellt ein mikrosoma-
les komplexes System dar, dessen 5 Komponenten
isoliert defekt sein konnen: Bei Glykogenose Typ Ia
ist die Gesamtphosphatase-Aktivitit in Leber, Nie-
re, Darmschleimhaut vermindert. Beim Typ Ib ist
die Glukose-6-Phosphattranslokase und beim Typ
Ic die Pyrophosphattranslokase defekt.



Tabelle 5.77. Systematik der Glykogenspeicherkrankheiten

Typ Eigenname Enzymdefekt
Ia v. Gierke Glukose-6-Phosphatase
Glukose-6-Phosphattranslokase
c Pi/PPi-Translokase
11 Pompe Lysosomale saure a-Glukosidase
111 Cori Amylo-(1,6)-Glukosidase

(Debranching enzyme)

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Enzymdiagnostik in Vererbungsmodus

Leber Autosomal-rezessiv
Leber (frisch)
Leber (frisch)

Leukozyten, Fibroblasten  Autosomal-rezessiv

Leukozyten, Fibroblasten  Autosomal-rezessiv

Leber, Erythrozyten

IV Amylopektinosis Branching enzyme Leber Autosomal-rezessiv

\'% McArdle Muskel-Phosphorylase Muskel Autosomal-rezessiv

VI Hers Phosphorylase Leukozyten, Leber Autosomal-rezessiv
Phosphorylasekinase Leukozyten, Leber, X-chromosomal bzw.

Erythrozyten autosomal-rezessiv

VII Tarui Muskel-Phosphofruktokinase Erythrozyten, Muskel, Autosomal-rezessiv

Glykogensynthasedefekt (Glykogenose 0)

Sehr selten und eigentlich keine Glykogenose. Die
Patienten weisen eine schwere Fastenhypoglykimie
und Ketose sowie eine postprandiale Hyperlaktat-
dmie auf.

Behandlung: Hiufige eiweiflireiche Mahlzeiten sollen
diese Abnormalititen vermeiden.

. Glukose-6-Phosphatasemangel (Glykogenose 1)

Dieses ist die hdufigste und schwerwiegendste Sto-
rung des Glykogenstoffwechsels. Da sich die Typen
Ia, Ib, Ic klinisch dhneln, sollen sie gemeinsam be-
sprochen werden. Charakteristisch fiir Typ Ib ist
eine erhohte Infektanfilligkeit bei Neutropenie
und Granulozytenfunktionsstérung, die sich durch
eine didtetische Behandlung und Gabe von Li-
thium nicht, wohl aber durch den Granulozytenko-
lonje-stimulierenden Faktor giinstig beeinflussen
lassen.

Typisch sind eine Niichternhypoglykimie und
-hyperlaktatimie, da der Abbau von Glykogen
tber die Glykolyse ungestort ist, eine Hypertrigly-
zeriddmie und Hyperurikdmie. Leber und Nieren
sind frithzeitig vergroflert durch zunehmende Gly-
kogen- und Fettspeicherung (Leber). Im 2.-3. Le-
bensjahrzehnt haben die meisten Patienten Leber-
adenome gebildet, die selten maligne entarten.
Auch bei didtetisch behandelten Patienten kommt
es nach einem Stadium von Hyperfiltration und
Mikroalbuminurie zu fokaler oder globaler seg-
mentédrer Glomerulosklerose mit Niereninsuffizi-

Fibroblasten

enz. Die Patienten sind minderwiichsig, zeigen
spérliche Muskulatur, Stammfettsucht und haben
ein ,,Puppengesicht Trotz wiederholter schwerster
Hypoglykidmieattacken sind die Patienten in der
Regel geistig normal. Es besteht eine Neigung zu
Diarrhoe, Blutungen und Osteoporose.

+ Behandiung: Das Ziel ist die Aufrechterhaltung ei-
nes normalen Blutglukosespiegels und die Nor-
malisierung des Laktatspiegels durch
kontinuierliche Zufuhr von Glukose in Hoéhe
der Glukoseproduktionsrate fiir das jeweilige Al-
ter ausgedriickt in mg/kgKG/min. Laktose und
Saccharose sollten weitgehend vermieden (lakto-
sefreie Sduglingsanfangsnahrung) werden, da
sie nicht in Glukose umgesetzt werden kénnen
und durch glykolytischen Abbau die Laktatpro-
duktion erhéhen. Die Nahrung sollte 60-70%
der Energiezufuhr in Form von komplexen Koh-
lenhydraten, 15-20% Fett (reichlich mehrfach
ungesittigt) und 12-15% Eiweif3 enthalten.

Der Abstand zwischen den Mahlzeiten muf8 in-
dividuell ausgetestet werden. Da auch nachts 2-
4 Mahlzeiten erforderlich sind, kann stattdessen
iiber eine Magensonde kontinuierlich eine L&-
sung von Glukosepolymeren oder vollstindige
Fliissignahrung infundiert werden. Bei letzterem
ist die Aspirationsgefahr grofler. Der nichtliche
Magentropf sollte abends unmittelbar auf die
letzte Mahlzeit folgen und darf morgens erst
gleichzeitig mit der ersten Mahizeit beendet
werden. Ungekochte Maisstirke in Wasser oder
Yoghurt kann bei &lteren Patienten den Magen-
tropf ersetzen, da die langsame Freisetzung von
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Glukose die tolerierte Niichternphase auf 6-8 h
verldngern kann. Ungekochte Stirke kann auch
tagsiiber, mit Mahlzeiten eingenommen, den
Blutzucker stabilisieren helfen.

Normoglykidmie und normale Laktatspiegel kor-
rigieren in der Regel die Lipiddmie und Hyperur-
ikdimie. Bei anhaltend erhShten Harnséure-
spiegeln sollte Allopurinol gegeben und eine be-
stehende Azidose durch Natriumbikarbonat aus-
geglichen werden.

Es muf auf eine ausreichende Zufuhr von insbe-
sondere Kalzium und anderen Niahrstoffen geach-
tet werden. Wihrend banaler Infekte sind die
Patienten durch Erbrechen und Appetitlosigkeit
gefdhrdet. Auch kleine operative Eingriffe erfor-
dern in der Vorbereitungs- und Aufwachphase
eine addquate parenterale Glukosezufuhr. Ein
Notfallausweis sollte getragen werden.
Lebertransplantationen sind erfolgreich mit Kor-
rektur aller biochemischen Abnormalititen
durchgefiihrt worden.

Debranching-enzyme-Mangel (Glykogenose lil). In der
Regel stehen die Symptome von seiten der Leber
im Vordergrund (Hepato(spleno)megalie, Hyperli-
piddmie, Ikterus, Hepatopathie bis Zirrhose, Min-
derwuchs, unterschiedlich stark ausgeprigte Hypo-
glykdmieneigung und Ketose), einzelne Patienten
jedoch zeigen bei geringer hepatischer Beteiligung
eine langsam progrediente Myopathie mit Atro-
phie, manchmal linksventrikuldre Hypertrophie
und Kardiomyopathie.

Behandlung: Sie folgt denselben Prinzipien wie die
der Glykogenose I, nur dal auf die Beschrinkung
der Laktose- und Saccharose-(Fruktose-) Zufuhr
verzichtet werden und reichlich Eiweifl gegeben
werden kann. Ob nichtliche Mageninfusionen oder
ungekochte Stirke erforderlich sind, muf8 indivi-
duell getestet werden.

Mit Eintritt der Pubertit oder kurz danach norma-
lisieren sich biochemische und klinische Abnor-
malitdten in der Regel spontan.

Defekte des Phosporylasesystems (Glykogenose Typ
Vl). Die Symptome (Hepatomegalie, Hypotonie,
Minderwuchs, Hypercholesterolimie, Hypoglyk-
dmie und Ketose) dhneln denen der Glykogenose
I11. Der Verlauf ist jedoch insgesamt milder.

Behandlung: Eine diitetische Behandlung ist nur bei
jungen Kindern erforderlich und kann sich in vie-
len Fillen auf eine abendliche Spdtmahlzeit be-

schrinken. = Lange  Fastenperioden  sollten
vermieden werden. Zusammensetzung der Diit
wie bei Typ IIL

Der hiufig ausgeprigte Minderwuchs junger Kin-
der wird mit der Pubertit aufgeholt.

Fruktosestoffwechseldefekte

Hereditdre Fruktoseintoleranz

Ein Defekt der Fruktose-1-Phosphataldolase
(Nr. 5 in Abb. 5.16) fiihrt sowohl zu einer Hem-
mung der Glukoneogenese als auch der Glyko-
genolyse nach  Zufuhr von  Fruktose
(Saccharose) durch Anhdufung von Fruktose-1-
Phosphat bzw. durch Hemmung der Phosphory-
lase und damit zu Hypoglykiamie.

Die Symptome sind abhingig von der Zufuhr von
Fruktose mit der Nahrung oder mit Medikamen-
ten: Erbrechen, Durchfall, Nahrungsverweigerung,
Gedeihstorung. Je jiinger der Patient ist, desto
schwerer sind die hepatischen und renalen Stérun-
gen: Hepatomegalie, Blutungsneigung, Ikterus,
Odeme und/oder Aszites, proximale Tubulopathie
im Sinne eines DeToni-Debré-Fanconi-Syndroms.
Altere Patienten haben in der Regel ein Kkaries-
freies Gebif3.

Behandlung: Fruktose, Saccharose und Sorbitol miis-
sen moglichst vollstindig aus Nahrung und Medi-
kamenten eliminiert werden. Darunter
normalisieren sich die Leber- und Nierenfunkti-
onsstorungen innerhalb von 2 Wochen. Nur bei
schweren Leberfunktionsstérungen ist anfangs eine
Eiweiflbeschrinkung angezeigt. Da alle Obst- und
einige Gemiisesorten verboten sind, mufl minde-
stens Vitamin C substituiert werden. Vorsicht ist
geboten bei allen Fertiglebensmitteln, deren Zu-
sammensetzung nicht bekannt ist. Chronische
Didtfehler konnen zu Wachstumsretardierung als
einzigem Symptom fithren. Grobe Diidtfehler ver-
meiden die Patienten wegen der direkt folgenden
unangenehmen Symptome selbst. Sauglinge kon-
nen bei fehlender Diagnose und Behandlung ster-
ben. Altere Patienten mit/ohne Diagnose sind
durch sorbithaltige Infusionslosungen vital gefihr-
det (Notfallausweis!).

Fruktose-1,6-Biphosphatasemangel

Das Fehlen dieses Schliisselenzyms der Gluko-
neogenese (Nr.8 in Abb. 5.16) fiihrt bei Neuge-
borenen (mit geringen Glykogenvorriten und
geringer Nahrungszufuhr) und nach lingerem
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Fasten (bei weitgehend verbrauchtem Glykogen-
vorrat) zu Hypoglykdmie, Laktat- und Ketoazi-
dose.

Zufuhr von Fruktose und Sorbitol in gréfleren
Mengen fiihrt iiber den gleichen Mechanismus wie
bei der hereditiren Fruktoseintoleranz zu Hypo-
glykdmie. Neugeborene oder junge Siuglinge zei-
gen episodische Hyperventilation, Bewufitseinssts-
rungen, Atemstillstand, Hypotonie und mifige
Hepatomegalie. Diese Attacken sind lebensbedroh-
lich. Mit zunehmendem Alter nehmen Frequenz
und Schwere dieser Episoden ab und die Fastento-
leranz zu.

Behandlung: Durch hiufige Mahlzeiten (evtl. Magen-
tropf), Gebrauch von langsam absorbierbaren
Kohlenhydraten, Vermeiden von Fruktose, Saccha-
rose und Sorbitol mufl das Auftreten von Hypogly-

12 Phosphoenolpyruvatcarboxykinase

kdmien verhindert werden. Der Fettgehalt der
Nahrung sollte auf 20-25%, der Eiweifigehalt auf
10% der Energiezufuhr begrenzt werden (auch
Glyzerol und manche Aminoséduren sind Vorldufer
fiir die Glukoneogenese).

= Storungen des Galaktosestoffwechsels. Galaktose
aus der Nahrung wird in 3 enzymatischen Schrit-
ten in Glukose ungewandelt (Nr. 1, 2 und 3 in
Abb. 5.16). Defekte sind bei allen drei bekannt und
filhren zu einer Galaktoseerhéhung in Blut und
Urin: ,,Galaktosdmie®. Ublicherweise wird jedoch
unter ,,Galaktosimie“ die mit einem Defekt der
Galaktose-1-Phosphaturidyltransferase  einherge-
hende Krankheit bezeichnet.

Die Entdeckung aller 3 Defekte im Neugebore-
nenscreening mit einem Test, der Galaktose nach-
weist, ist nur moglich, wenn das Kind mit der
Nahrung Laktose (Galaktose) erhilt.
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» Galaktokinasemangel (Nr. 1 in Abb. 5.16)

Das Hauptsymptom ist eine Katarakt, die be-
reits bei der Geburt bestehen kann. Galaktose-
1-Phosphat in Blutzellen ist nicht erhoht.

. Galaktose-1-Phosphaturidyltransferasemangel
(Galaktosdmie) (Nr. 2 in Abb. 5.16)

Laktosezufuhr fithrt bereits in den ersten Le-
benstagen zu Erbrechen, Hepatomegalie, schwe-
rer Hepatopathie mit Ikterus. Eine Katarakt ist
Folge einer Linsenquellung durch eingelagerten
Galaktitol, den Alkohol der Galaktose. Mit zu-
nehmendem Alter werden eine Gedeihstorung,
Minderwuchs und mentale Retardierung deut-
lich. Frauen sind in hohem Prozentsatz un-
fruchtbar wegen primérer Ovarialinsuffizienz
(hypergonadotroper Hypogonadismus). Nieren-
funktionsstérungen im Sinne eines DeToni-De-
bré-Fanconi-Syndroms treten auf. Galaktose-1-
Phosphat ist in Erythrozyten erhoht.

. Epimerasemangel (Nr. 3 in Abb. 5.16)

Wenn dieser Defekt nur die Erythrozyten betrifft,
bleibt er symptomlos. Generalisiert entspricht er
in seiner Symptomatologie der klassischen Ga-
laktosdmie. In Erythrozyten sind sowohl Galak-
tose-1-Phosphat als auch UDP-Galaktose erhéht.

Behandlung: Sie ist fiir alle 3 Defekte diitetisch und
besteht im Weglassen von Galaktose/Laktose aus
der Nahrung, sobald der Verdacht auftritt. Patien-
ten mit generalisiertem Epimerase-defekt benoti-
gen dagegen kleine Mengen Galaktose (<2 g/Tag)
fiir die Synthese von galaktosylierten Strukturpro-
teinen und -lipiden. Es ist allerdings sehr schwie-
rig, herauszufinden, welche Galaktosemengen
gegeben werden konnen, ohne zur Akkumulation
toxischer Mengen von Galaktose-1-Phosphat zu
fiihren.

Fiir Galaktosimiepatienten besteht das Ziel im
Vermeiden jeglicher Zufuhr an Galaktose (Nah-
rung, Medikamente, Zahnpasta etc.). Dieses ist al-
lerdings unerreichbar. Galaktose kommt als Kom-
ponente von Galaktolipiden und Polysacchariden
in vielen Gemiisesorten vor, auflerdem in dem Di-
saccharid Melibiose und den Tri-/Tetrasacchariden
Raffinose und Stachyose (Bohnen, Erbsen, Linsen).
Raffinose und Stachyose kénnen von den mensch-
lichen Darmschleimhautenzymen nicht gespalten
werden, allerdings ist ungekldrt, ob nicht be-
stimmte Darmbakterien in der Lage sind, Galak-
tose abzuspalten.

Patienten sind iiberdies in der Lage, aus Glu-
kose Galaktose selbst zu synthetisieren, so daf}
eine Normalisierung der Galaktose-1-Phosphatwer-
te auch unter strengster Didt nicht erreicht wird.
Dieser Prozefl beginnt offenbar bereits intrauterin.
Trotzdem wird Schwangeren, die ein moglicherwei-
se galaktosimisches Kind erwarten, eine Redukti-
on der Galaktosezufuhr empfohlen.

Das Weglassen des Kalziumhauptlieferanten
Milch aus der Erndhrung macht eine Kalziumsub-
stitution erforderlich.

Die Gabe von Uridinsupplementen an Galaktos-
dmiepatienten befindet sich noch im experimentel-
len Stadium.

Ovarialinsuffiziente Patientinnen mit nachge-
wiesen erhohten Gonadotropinspiegeln miissen
zum gegebenen Zeitpunkt (+16 Jahre) mit Ostro-
genen und Gestagenen substituiert werden.

» Pyruvatdehydrogenasemangel (Nr. 10 in Abb. 5.16).
Unterschiedliche Defekte der 5 verschiedenen Kom-
ponenten des PDH-Komplexes sind mdéglich. Das
spiegelt sich in der variablen Symptomatologie wi-
der.

Pathogenetisch wichtig ist der Mangel an Aze-
tyl-CoA (Zitronensdurezyklus, Fettsduresynthese,
Azetylcholinsynthese).

Junge Siuglinge zeigen eine lebensbedrohliche
metabolische Azidose mit Hypotonie, Gedeihstd-
rung, Krampfanfillen, Dysmorphien. Neurologi-
sche Stérungen nehmen mit dem Alter zu. Altere
Patienten mit milderen Defekten zeigen Ataxie und
Schwindelanfille.

Blutlaktat kann, muf} nicht deutlich erhoht sein,
gelegentlich ist Laktat nur im Liquor zu hoch. Ty-
pisch ist die Kohlenhydratintoleranz mit Zunahme
von Laktat und von Symptomen.

Behandlung: Eine didtetische Behandlung mit einer
ketogenen Didt (60% der Energiezufuhr in Form
von Fett, das z.T. aus MCT bestehen kann) sollte
so frith wie moglich begonnen werden, unter Kon-
trolle von Laktat und Ketonkorpern. Das Ziel ist
eine hohe Produktion von Azetyl-CoA fiir den Zi-
tratzyklus und eine Hemmung der Glykolyse.

In einzelnen Fillen meist milderer Verlaufsfor-
men hat sich Thiamin (bis zu 500 mg/kgKG/Tag)
als giinstig erwiesen. Dagegen sind Liponsdure
und Biotin offenbar ohne Effekt.

Eine Aktivierung des PDH-Komplexes durch
Dichloroazetat kann versucht werden. Durch Hé-
modialyse oder -filtration mit azetathaltigen Spiil-
losungen kann die Laktatazidose akut behandelt
werden.



Storungen des Lipidstoffwechsels

Genetische Hyperlipidamien.

Es handelt sich um Stérungen des Abbaus von Li-
piden aufgrund von Veridnderungen im Lipopro-
teinstoffwechsel oder aufgrund von Verdnderungen
in der Synthese oder Zusammensetzung dieser Li-
poproteine.

Es ist hier nicht der Raum, um auf die Einzel-
heiten des Stoffwechsels der Lipoproteine und
seine Interaktionen untereinander einzugehen.

Die endogene Lipidsynthese findet vorzugsweise
in der Leber statt mit De-novo-Synthese von Tri-
glyzeriden und Cholesterol, die zusammen mit An-
teilen von Nahrungscholesterol als triglyzeridrei-
che Lipoproteinpartikel (Very low density lipopro-
tein, VLDL) in die Blutbahn abgegeben werden
mit einer spezifischen Ausstattung an Apoprotei-
nen (Apo B100, Apo CII und CIII, Apo E). Durch
die endotheliale Lipoproteinlipase wird der Trigly-
zeridgehalt verringert und Apo CII entfernt. Die
resultierenden  Intermediate-density-Lipoproteine
(IDL) werden entweder rezeptorabhingig von der
Leber aufgenommen oder weiter lipolytisch verdn-
dert zu Low-density-Lipoproteinen (LDL), reich an
Cholesterol und relativ arm an Triglyzeriden und
mit Apo B100 als einzig verbleibendem Apopro-
tein. LDL werden durch den LDL-Rezeptor vermit-
telt endozytotisch in Zellen aufgenommen, wobei
die Leber die grofite Rolle spielt. Cholesterolester
werden hydrolysiert und hemmen die Cholesterol-
neusynthese iiber 3-Hydroxy-3-Methylglutaryl-
CoA(HMGCoA)-Reduktase, die Rezeptorsynthese
wird stimuliert, ebenso wie die Aktivitit der Acyl-
cholesterol-Acyltransferase (ACAT).

Familiire Hypertriglyzeridimie

Der ursichliche genetische Defekt ist unbekannt.
Die Vererbung ist autosomal-dominant. Die Trigly-
zeridsynthese in der Leber ist erhoht, so daf der
Lipidanteil in den VLDL relativ gegeniiber dem
Apo-B-Gehalt erhéht ist. Gleichzeitig ist der Ab-
bau vermindert. Hiufig bestehen keinerlei Sym-
ptome und wird die Triglyzeriderhhung zufillig
erkannt.

Nur in Einzelfillen mit schwerer Triglyzerid-
dmie und zusitzlicher Chylomikrondmie kann es
zu Bauchschmerzattacken und Pankreatitis kom-
men, auflerdem zu eruptiven Xanthomen, Xanthe-
lasmen, Arcus corneae und Lipaemia retinalis. Ur-
sachen einer sekundiren Hypertriglyzeridimie wie
Diabetes mellitus, Hypothyreose, Alkoholismus
etc. miissen ausgeschlossen werden.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Familidre Hypercholesteroldmie

LDL-Rezeptordefekte
und heterozygoter

Genetisch unterschiedliche
existieren in homozygoter
Form.

Bei der homozygoten Form wird unterschieden
zwischen ,rezeptornegativen“ (<2% der normalen
Aktivitdt) und ,rezeptordefekten“ (zwischen 2 und
30%) Formen.

Die Diagnose wird in der Regel bereits im
Kleinkindesalter gestellt wegen kutaner Xanthome,
zundchst am Gesif3, spéter {iber grofien Gelenken.
Ein Arcus cornea tritt oft vor dem Alter von 10
Jahren auf.

Rezeptornegative Patienten haben zu 60% be-
reits vor Erreichen des 10. Lebensjahres Zeichen
einer koronaren Herzkrankheit, 26% sterben daran
im Alter von 10-12 Jahren. Bei rezeptordefekten
Patienten ist der Verlauf etwas giinstiger.

Das Plasmacholesterol ist in der Regel hoher als
16 mmol/l, praktisch ausschliefilich LDL-Choleste-
rol. Dem entspricht auch eine massive Apo-B100-
Erhéhung. Definitionsgemifl miissen beide Eltern-
teile heterozygot sein.

Behandlung: Eine didtetische Behandlung ist erfolg-
los. Eine medikamentdse Behandlung bei rezeptor-
negativen Patienten ebenfalls. Trotzdem sollte sie
zusammen mit LDL-Apherese eingesetzt werden.

Medikamente in der Reihenfolge ihres Effekts sind:
HMG-CoA-Reduktasehemmer,
Gallensdurebindende Harze,

Nikotinsdure in sehr hohen Dosen. Sie kénnen
in Kombination giinstiger sein als einzeln.

Lebertransplantationen fithrten zu praktisch nor-
malen LDL-Konzentrationen.

Heterozygote fiir die familidre Hypercholesterol-
idmie haben ungefihr 50% der normalen LDL-Re-
zeptoraktivitdt mit 2- bis 3fach héheren LDL-Chole-
sterolgehalten (8-12 mmol/l) im Plasma als normal.

In der Regel sind sie bis ins Erwachsenenalter
symptomlos, nur 10-15% der Patienten zwischen
10 und 19 Jahren zeigen Achillessehnenverdickun-
gen, Tendinitis oder Xanthome. Das erste Sym-
ptom in den anderen Fillen ist die koronare Herz-
krankheit, die in 5% im Alter von 30 Jahren, in
20% mit 40 Jahren und 50 bis 75% mit 50 bzw. 60
Jahren besteht.

Behandlung: Die didtetische Behandlung sollte so-
wohl Kindern (iiber 2 Jahren) als auch Erwachse-
nen verordnet werden: Fiir die medikamentGse
Behandlung gilt:
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Ionenaustauscherharze: bei Kindern etwa ab
6 Jahren einzusetzen, wenn durch Didt eine
LDL-Erniedrigung unter 4,3 mmol/l nicht zu
erreichen ist,

HMG-CoA-Reduktasehemmer: sind in ihrem
Nutzen bei Kindern nicht gut untersucht.

Familidre Dys-f-lipoproteindmie

Der Abbau von IDL ist abhidngig von Apo E in
seinen verschiedenen Phinotypen. Homozygotie
fir Apo E,), fiihrt zu vermindertem IDL-Abbau
und verminderter LDL-Produktion. Fir die kli-
nische Manifestation mit tuberdsen und erupti-
ven Xanthomen {iber groflen Gelenken und den
Handflichen, Arcus corneae, Xanthelasmen, ko-
ronare Herzkrankheit sowie periphere und ze-
rebrale Gefiflkrankheit sind férdernde Faktoren
(Hypothyreose, Diabetes mellitus, Fettsucht)
verantwortlich. Niichtern sind sowohl Triglyze-
ride als auch Cholesterol in etwa gleichem Aus-
maf} erhoht.

Behandlung: Die didtetische Behandlung entspricht
der fiir die Heterozygotie der familidren Hyper-
cholesteroldmie. Zusitzlich sollten Zucker durch
komplexe Kohlenhydrate ersetzt werden.

Familidre kombinierte Hyperlipoproteindmie

Diese wahrscheinlich autosomal-dominant ver-
erbte Krankheit hat drei chemische Phinoty-
pen: Erhéhung von VLDL allein, von LDL allein
und von LDL und VLDL. Der zugrundeliegende
Defekt ist unbekannt. Typisch ist das Vorliegen
unterschiedlicher Phidnotypen innerhalb einer
Familie, alle mit einer Reduktion von HDL-Cho-
lesterol.

Die Krankheit geht v.a. mit einem erhéhten Risiko
fir die koronare Herzkrankheit einher: 15-20%
der Patienten vor dem 60. Lebensjahr.

Behandlung: Die didtetische Behandlung entspricht
im wesentlichen der der familidren Dys-f-lipopro-
teindmie. Die Diagnose einer genetisch bedingten
Hyperlipiddmie bei einem Patienten sollte in allen
Féllen Anlaf fiir eine Untersuchung der Familien-
mitglieder sein, einschliellich der Kinder.

Storungen der mitochondrialen Fettsdureoxidation.
Es gibt eine Vielzahl von Defekten (s. Tabelle 5.78
und Abb. 5.17).

Fettsduren, die von Zellen aufgenommen bzw. in
ihnen synthetisiert wurden, miissen zunichst zu
Koenzym-A-Fettsduren aktiviert (kein Defekt be-
kannt), dann zu Carnitinestern umgewandelt
(Carnitinpalmitoyltransferase, Defekt beschrieben),
durch die Mitochondrienmembran transportiert
(Acylcarnitintranslokase, Defekt beschrieben) und
auf Koenzym A iibertragen werden, um dann in
Zyklen der f-Oxidation jeweils um 2 C-Atome ver-
kiirzt zu werden. Die Enzyme der p-Oxidation
sind kettenldngenspezifisch, was fiir die didtetische
Behandlung von Bedeutung sein kann. Da einer-
seits die Oxidation von Fettsduren Azetyl-CoA fiir
die Ketonkoérpersynthese liefert, andererseits bei
den Dehydrierungsschritten anfallende reduzierte
Flavin- und Nicotinamidnukleotide iiber die At-
mungskette reoxidiert und dabei energiereiche
Verbindungen produziert werden, und da erhohte
Fettsduren intrazellulir die Glukoneogenese hem-
men, gehen grundsitzlich alle Storungen der mito-
chondrialen Fettsdureoxidation (Ausnahme kurz-
kettiger  Acyl-CoA-Dehydrogenasemangel), ein-
schliefflich ihres Transports in die Mitochondrien,
mit einer hypoketotischen Hypoglykidmie sowie
mit Beeintrichtigung der Funktion von Organen
einher, insbesondere Muskel, Herz, Leber. Das
Ausmafl dieser Symptome und das Manifestations-
alter hingen davon ab, ob der Defekt komplett ist,
ob er systemisch alle Organe oder nur spezifisch
ein oder wenige Organe betrifft, und natiirlich von
dufleren Faktoren wie Fasten, korperlicher Bela-
stung und Erndhrung. Je spiter sich die Defekte
manifestieren, desto eher ist ein milder Verlauf,
z.B. mit Myalgie, Muskelschwiiche, insbesondere
wihrend Fasten bzw. unter Belastung, als alleini-
gen Symptomen zu beobachten. Andererseits kann
der Verlauf letal sein bei Nichterkennen und gele-
gentlich trotz Behandlung. Postmortal wird typi-
scherweise eine Verfettung von Muskel, Myokard,
Leber etc. gefunden; Leberfibrosen werden bei
manchen Defekten beinahe gesetzmiflig beobach-
tet, ebenso wie hypertrophische oder dilatative
Kardiomyopathien (s. Tabelle 5.78).

Fir die Differentialdiagnose der einzelnen De-
fekte sind Bestimmungen des Ausscheidungsmu-
sters von Fettsduren und Fettsdurenmetaboliten,
einschlieflich Dicarbonsiuren, Carnitinestern und
Glycinkonjugaten, im Urin unerldfllich. Die Unter-
suchung findet am besten wihrend einer sponta-
nen Stoffwechselkrise statt mit gleichzeitiger Be-
stimmung von Blutglukose, Ketonkérpern, freien
Fettsduren und Carnitin im Serum. Nur in Aus-
nahmefillen sollten Fastentests oder Fettbela-
stungstests erforderlich sein. Fastentests diirfen
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Tabelle 5.78. Charakterisierung von Defekten der mitochondrialen f-Oxidation der Fettsduren

Carnitintrans- 6 Monate-

port 4 Jahre
Carnitinpal <1 Jahr
mityltrans-

ferase I

Acylcarnitin-  Neugeborene
translokase

Carnitinpal-

mityltrans-

ferase II
Muskulire 5.-30. Lebens-
Form jahr

Infantile Form <6 Monate

Kurzkettige >1 Jahr

Acyl-CoA-

Dehydrogenase
Mittelkettige 6 Monate-
Acyl-CoA- 4 Jahre
Dehydrogenase

Langkettige Neugeborene-
Acyl-CoA- >10 Jahre
Dehydrogenase

Sehr langkettige Neugeborene
Acyl-CoA-
Dehydrogenase

Langkettige Neugeborene-
3-Hydroxy- 1 Jahr
Acyl-CoA-

Dehydrogenase

Langkettige <2 Jahre
3-Oxoacyl-
CoA-Thiolase

Trifunktionelles Neugeborene
Protein

+ +
(+)
+ AV-Block
AV-Block
+
+
(+) (+)
+ +
+ Kammer-
flimmern
+ +
+
+

(+)

+ Retinitis

pigmentosa
+ periphere
Neuropathie

+

Carnitin; koh-
lenhydratreich;
fettarm

‘Wahrscheinlich
erfolglos

Vermeiden
von Fasten

Vermeiden

von Fasten;
Carnitingabe
Wahrscheinlich
erfolglos

Vermeiden
von Fasten;
fettarm;
kohlenhydrat-
reich;
Carnitingabe
Vermeiden
von Fasten;
fettarm;
kohlenhydrat-
reich;
Carnitingabe

 Vermeiden

von Fasten;
fettarm;
Carnitingabe

Vermeiden
von Fasten;
fettarm;
kohlenhydrat-
reich;

MCT;
Carnitingabe
Vermeiden
von Fasten

Wahrscheinlich
erfolglos
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Tabelle 5.78 (Fortsetzung)

Enzymdefekt Manifestations- Hyptonie/ Hepato-
alter Myopathie megalie
Multiple Acyl-
CoA Dehydro-
genasen
a) elektronen- Neugeborene + +

transferierender - 19 Jahre
Faktor (ETF)

b) ETE-De-

hydrogenase

¢) riboflavin-

responsiv

2,4-Dienoyl-
CoA-Reduktase

Neugeborene +

Fettsdaure

Ketigenese Camitinzyklus
Azetyl-CoA Acyl-CoA
Zitronensaure-  LCKAT
zyklus SCKAT

3-Ketoacyl-CoA

? LCHADH

SCHADH 3-Hydroxyacyl-CoA *

a Trifunktionelles Protein

nur unter stindiger Uberwachung mit der Még-
lichkeit einer intensiv-medizinischen Behandlung

durchgefiihrt werden!

Defekt der mittelkettigen Acyl-CoA-Dehydrogenase

Er kommt am hiufigsten vor und kann in den
meisten Fillen auf eine bestimmte Mutation des
Gens auf Chromosom 1 zuriickgefiihrt werden.
Die Patienten werden regelmafig erst auffillig,
wenn von der frequenten Fiitterung im frithen
Sduglingsalter auf weniger Mahlzeiten {iberge-
gangen wird und wihrend banaler Gastroenteri-
tiden: Nahrungsverweigerung, Erbrechen, Be-
wufltseinstriibung bis Koma, Krampfanfille. Die

Kardio- Hypoketo- Myalgie Myo- Therapie
megalie tische globin-
Hypoglyk- urie
dmie
+ + Eiweif- und
fettarm;
kohlenhydrat-
reich;
Carnitingabe;
Riboflavin;
hiufig erfolglos
+ MCT-Carni-
tingaben;
wahrscheinlich
erfolglos
VLCADH
LCADH .
MCADH Abb. 5.17. Substrate und Reaktionsfolgen der
SCAHD mitochondrialen Fettsdureoxidation. VLCADH
sehr langkettige Acyl-CoA-Dehydrogenase,
LCADH langkettige Acyl-CoA-Dehyrogenase,
Enoyl-CoA MCADH mittelkettige Acyl-CoA-Dehydroge-
nase, SCADH kurzkettige Acyl-CoA-Dehydroge-
nase, LCEH langkettige Enoyl-CoA-Hydratase,
SCEH kurzkettige Enoyl-CoA-Hydratase,
LCHADH langkettige 3-Hydroxyacryl-CoA-De-
* LCEH hydrogenase, SCHADH kurzkettige 3-Hydro-
SCEH xyacryl-CoA-Dehydrogenase, LCKAT langketti-
ge 3-Ketothiolase, SCKAT kurzkettige 3-Ketothi-
lolase

Mortalitdt wihrend der Erstmanifestation ist
hoch (bis 25%). Eine Hypotonie oder Muskel-
schwiche wird in der Regel nicht gesehen.

Behandlung: In der akuten Krise ist eine hohe pa-
renterale Glukosezufuhr erforderlich (10 mg/kgKG/
min), um die Insulinausschiittung zu stimulieren
und damit sowohl die Fettsdureoxidation als auch
die Lipolyse zu hemmen. Trotzdem kann das Ko-
ma 1-2 Tage bestehen bleiben.

In der chronischen Behandlung ist das Vermeiden
von lingeren Niichternpausen entscheidend, also
mindestens 6 Mahlzeiten pro Tag, die letzte spit-
abends oder nachts. In Einzelfillen kann eine



nédchtliche Magendauersondenerndhrung erforder-
lich sein. Es mufl individuell ausgetestet werden,
ob der Patient von ungekochter Stirke spitabends
oder per nichtlicher Sonde profitiert.

Eine Einschrinkung der Fettzufuhr ist in der
Regel nicht erforderlich, in Einzelfillen ist eine Re-
duktion auf 10 bis 20% der Energiezufuhr jedoch
hilfreich.

Uber den Nutzen einer Carnitinsupplementie-
rung sind die Meinungen geteilt: Einerseits ist von
einem verbesserten Transport der Carnitinfettsiu-
reester zum Ort des mitochondrialen Enzymde-
fekts kein positiver Effekt zu erwarten, anderer-
seits jedoch verlieren die Patienten vermehrt Car-
nitin in Form von Estern im Urin und haben in
der Regel erniedrigte oder niedrig normale Carni-
tinspiegel mit erhhten Acylcarnitin/Carnitin-Quo-
tienten. Zusétzliche Zufuhr von Carnitin kénnte zu
einem erleichterten Abtransport von Fettsdureme-
taboliten aus den Mitochondrien bzw. aus den Zel-
len fithren und den Quotienten freies CoA/Acyl-
CoA normalisieren.

Patienten mit Defekten im Abbau von langketti-
gen Fettsduren konnen mit mittelkettigen Triglyze-
riden in ihrer Nahrung behandelt werden.

Storungen der peroxisomalen Fettsdureoxidation.
Peroxisomen erfiillen wichtige Funktionen im
Stoffwechsel: u.a. Biosynthese von Etherphospholi-
piden, f-Oxidation von Fettsduren, insbesondere
von grofler Kettenlidnge (>24 C-Atome), Gallensdu-
resynthese, Pipecolinsdureoxidation, Glyoxalatab-
bau. Bei Storungen der Biogenese von Peroxiso-
men sind alle oder mehrere dieser Funktionen
gleichzeitig gestort, was sich u.a. in einer Erho-
hung der Plasmaspiegel an sehr langkettigen Fett-
sduren und von Phytansdure duflert.

Behandlung: Eine diitetische Behandlung solcher
komplexer Defekte (z.B. Zellweger-Syndrom oder
infantile Refsum-Krankheit) ist zwar versucht wor-
den, ist aber von vornherein zum Scheitern verur-
teilt, da diese Kinder bereits mit schweren
morphologischen Defekten und funktionellen St&-
rungen zur Welt kommen.

X-chromosomale Adrenoleukodystrophie. Heterozy-
gote Frauen zeigen nur auflerordentlich selten
Symptome. Mehr als 40% der betroffenen Jungen
bekommen um das 7. Lebensjahr neurologische
Symptome mit Verhaltensauffilligkeiten, Seh- und
Horstorungen, Gangstérungen. Innerhalb von we-
nigen Jahren sterben die Patienten blind, quadri-
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plegisch und dement. Eine Nebenniereninsuffizi-
enz kann den neurologischen Symptomen voraus-
gehen und mit Hautpigmentierung einhergehen.
Bei 10% der erwachsenen Patienten ist die Neben-
niereninsuffizienz das einzige Symptom. Der Rest
entwickelt in Adoleszenz oder Erwachsenenalter
eine Adrenomyeloneuropathie. Der Erkrankung
liegt ein Defekt in der Aktivierung sehr langketti-
ger Fettsduren zugrunde. Diese akkumulieren im
Plasma; typisch ist eine Erhohung des Verhéltnis-
ses C,4/C,,-Fettsduren im Plasma.

Behandlung: Die diitetische Behandlung trachtet
durch Beschrinkung der Zufuhr an sehr/langketti-
gen Fettsduren (enthalten in Fruchtschalen, Samen,
Niissen) auf weniger als 10 mg/Tag (normal 12-40
mg/Tag) und Hemmung der endogenen Synthese
von sehr langkettigen Fettsduren durch Olséure
und Erucasdure, deren Plasmaspiegel zu normali-
sieren. Die Fettzufuhr wird auf ca. 20% der Ener-
giezufuhr  beschrinkt;  weitere  20% der
Energiezufuhr werden als eine Mischung aus 75%
Erucasiure und 18% Olsduretriglyzeriden (,Lo-
renzo’s 0il“) gegeben. Die Diit ist sehr kompliziert
und aufwendig. Es existieren Listen von C,s-Gehal-
ten von Lebensmitteln und Rezeptbiicher. Die Er-
folge bei symptomatischen jungen Patienten sind
zweifelhaft. Man ist heute eher geneigt, den geneti-
schen Defekt im prisymptomatischen Stadium
durch eine Knochenmarktransplantation zu korri-
gieren.

Refsum-Krankheit. Bei dieser autosomal-rezessiven
Krankheit wird Phytanséure, eine verzweigtkettige
Fettsdure mit 20 Kohlenstoffatomen, gespeichert
aufgrund eines Defekts der peroxisomalen Phytan-
sdureoxidation.

Die Phytansdurespeicherung ist nahrungs- und
altersabhdngig. Phytansdure findet sich z.B. in
Milchfett von Tieren, die chlorophyllhaltiges Futter
bekommen haben und wird vom Menschen mégli-
cherweise aus freiem Nahrungsphytol gebildet.

Die hauptsichlichen Symptome sind Retinitis
pigmentosa, periphere Neuropathie, zerebellidre
Ataxie, sensorische Taubheit, Anosmie, Ichthyosis,
Skelettverdnderungen, am Herzen Arrhythmien
und AV-Blocks.

Behandlung: Die didtetische Behandlung sollte die
Phytansdurezufuhr auf unter 10-15 mg/Tag sen-
ken. Weil der Phytansduregehalt in Lebensmitteln
von der Jahreszeit und regionalen Gegebenheiten
abhidngt, sind Gehaltstabellen unzuverldssig. Es
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wird daher die Gesamtfettzufuhr beschrinkt auf
etwa 15 g/Tag unter Supplementierung der beno-
tigten essentiellen Fettsduren in Form von pflanzli-
chen Olen mit bekanntem Phytansduregehalt. Die
fehlenden Fettkalorien sind durch Kohlenhydrate
zu ersetzen. Verboten ist Fleisch von Wiederkiu-
ern, wihrend mageres Schweine-, Pferde- und Ge-
fliigelfleisch erlaubt ist. Verboten sind alle griinen
Gemiise und Friichte. Der eigentlichen diitetischen
Behandlung kann eine Plasmapherese und ein sta-
tiondrer Aufenthalt mit praktisch phytansiurefrei-
er Flissignahrung vorangestellt werden. Wahrend
der Didt ist auf ausreichende Zufuhr an Vitami-
nen, Mineralstoffen und Spurenelementen zu ach-
ten.

Eine ausreichende Energiezufuhr mufl unbedingt
beachtet bzw. eine Gewichtsabnahme vermieden
werden, da dadurch aus den Fettgewebedepots
grole Mengen Phytansdure frei werden, die die
Symptome verschlimmern.

Systematischer Didtkatalog bei angeborenen Stoff-
wechselerkrankungen

» Didt bei Phenylketonurie (PKU)
Indikation. Phenylketonurie

Definition. Kost unter Anpassung an den Plasma-
phenylalaninspiegel und Beschrinkung phenyl-
alaninhaltiger Lebensmittel (selektive Aminosédure-
begrenzung).

Ziele. Kompensation der Stoffwechselstérung durch
Senkung des Plasmaphenylalaninspiegels auf Werte
zwischen 0,7 und 4 mg/dl (0,04-0,24 pmol/l), um
Symptomfreiheit und eine normale geistige Ent-
wicklung zu gewdhrleisten.

Anmerkung. Die Kost wird individuell und nach Al-
ter des Patienten berechnet. Nahrungsmittel, wel-
che einen Proteinanteil mit hohem Phenylalaninge-
halt enthalten, sind zu meiden. Tabelle 5.79 gibt ei-
nen Uberblick iiber phenylalaninreiche und phe-
nylalaninarme Lebensmittel. Da praktisch alle
Nahrungseiweifle 5% Phenylalanin enthalten, sind
in der Regel ein phenylalaninfreies und tyrosinan-
gereichertes Aminosdure- bzw. Proteinsupplement
(z.B. SHS P-AM", Milupa PKU®) sowie eine
schrittweise Zulage von Phenylalanin zur Deckung
des Eiweiflbedarfs bzw. des Bedarfs an essentiellen
Aminosduren notwendig. Da Tyrosin bei PKU eine
essentielle Aminosdure ist, muf3 der Tyrosinbedarf
gedeckt werden. Der Phenylalaninbedarf betrigt
im Sduglingsalter 60-30 mg/kgKG, im 2.-3. Le-
bensjahr 30-20 mg/kgKG, im 4.-6. Lebensjahr 20-
15 mg/kgKG, im 7.-12. Lebensjahr 15-10 mg/kgKG
und bei Erwachsenen 10-5 mg/kgKG. Die Basis
der Didt sind eiweiflfreie Kalorientrdger wie Mais-
stirke, Zucker, Maltodextrine, Pflanzendéle, Obst.
Ab dem 11. Lebensjahr konnen die diitetischen
Restriktionen gelockert werden (Phenylalanin-
spiegel 0,7-15 mg/dl). Auch im Erwachsenenalter
sollten die Phenylalaninspiegel nicht iiber 20 mg/dl
ansteigen, was eine {iberwiegend vegetarische Er-
nihrung (Eiweiffzufuhr: 0,5-0,6 g/kg x Tag) erfor-
dert. Das Vermeiden von aspartamhaltigen Siif3-
stoffen wird empfohlen. Der Zufuhr von Kalzium
ist kritisch, die Vitaminversorgung fiir B-Vitamine
(einschliefllich Vitamin-B,, und Folsidure) ist zu
tiberwachen. Bei PKU durch Tetrahydrobiopterin-
mangel besteht keine Indikation fiir eine didteti-
sche Behandlung. Therapie ist die medikamentose
Gabe von Tetrahydrobiopterin und Neurotransmit-
tervorstufen (L-DOPA, 5-Hydroxytryptophan).

» Didt bei Ahornsirupkrankheit
(Verzweigtkettenketonurie)

Tabelle 5.79. Lebensmittel mit unterschiedlichem Phenylalaningehalt

Ohne Phenylalanin Wenig Phenylalanin

Zucker Eiweiflarmes Brot
Traubenzucker Eiweiflarme Nudeln
Honig Eiweiflarmer Zwieback
Drops Fruchteis

Lutscher Obst :

Siiffer Sprudel Gemiise

Saurer Sprudel
0l, Plattenfett
Geleefriichte
Hustenbonbons

Butter, Margarine
Essiggemiise
Konfitiire

Viel Phenylalanin

Brot

Nudeln

Zwieback
Napfkuchen
Milchreis

Fleisch, Wurst
Fisch, Eier

Milch und Joghurt, Kise
Haferflocken, Reis
Schokolade, Niisse
Kartoffeln



Indikation. Ahornsiruperkrankung.

Definition. Kost unter Anpassung an die Plasma-
konzentrationen und Beschrinkung der Leucin-,
Isoleuzin- und Valinzufuhr auf die lebensnotwen-
dige Menge.

Ziele. Kompensation der Stoffwechselstérung durch
eine verminderte Nahrungszufuhr von verzweigt-
kettigen Aminsduren, Ziel ist ein Plasmaleuzin-
spiegel von 0,1-0,5 mmol/l.

Anmerkung. Da die Relationen der verzweigtketti-
gen Aminosiuren in natiirlichen Eiweiffen vom Be-
darf des Menschen abweichen, ist ein teilweiser Er-
satz von normalem Nahrungseiweifl durch Amino-
sduregemische, welche keine verzweigtkettigen
Aminosduren enthalten (z.B. SHS ILV-AM® oder
Milupa MSUD®), notwendig. Bei intermittierender
Form ist eine Therapie nur in den akuten Stadien
notwendig. Allerdings sollte die Eiweifizufuhr iso-
nitrogene Werte nicht {iberschreiten. Bei der thia-
minabhingigen Form ist keine Didt, sondern die
Gabe von Thiamin (10-200 mg/Tag) angezeigt.

Didt bei Homocystinurie
(Vitamin-Bs-unabhingige Form)

Indikation. Homocystinurie.

Definition. Eiweif}- und methioninarme und cystin-
angereicherte Diit.

Ziele. Kompensation der Abbaustorung des Me-
thionins zu Cystin bei Deckung des Methionin-
und Cystinbedarfs und Vermeidung von Methio-
ninmangelschiden (Leberzirrhose); nicht mefibare
Homocystinausscheidung im Urin, normale Plas-
mamethioninspiegel (<0,04 pmol/ml).

Anmerkung. Die Diit ist eiweiffarm. Aminosduren
werden als methioninfreies Aminosduregemisch
gegeben (z.B. M-AM SHS®, Milupa HOM"). Der
Cystingehalt des letztgenannten Préparats ist nied-
rig, der Cystinbedarf (100-150 mg/kgKG/Tag) ist
durch Cystinsupplemente zu decken. Die untere
Methioninzufuhrgrenze betrigt bei Sduglingen 20-
40 mg/kgKG/Tag, bei Kindern 10-20 mg/kgKG/Tag
und bei Erwachsenen <10 mg/kgKG/Tag. Bei der
pyridoxinabhidngigen Form miissen Vitamin-Bg
(z.B. Hexobion, Dosierung individuell) sowie auch
Folsdure (z.B. Folsan, 400 pg/Tag) gegeben werden.
Die Diit sollte unter strenger Kontrolle der Plas-
maaminosiurespiegel durchgefiihrt werden.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Didt bei Hypertyrosindmie
Indikation. Hypertyrosindmie.

Definition. Eine eiweiflarme Kost, welche besonders
arm an aromatischen Aminosduren ist. Begren-
zung der Phenylalaninzufuhr auf den Bedarf.

Ziele. Senkung der Plasmatyrosinspiegel <110 pmol/
1 unter gleichzeitiger Deckung des altersstufenen-
tsprechenden Phenylalaninbedarfs (10-90 mg/Tag)

Anmerkung. Substitution des Aminosdurebedarfs
durch phenylalanin- und tyrosinfreie Supplemente
(z.B. SHS PT-AM, Milupa Tyr). Kostaufbau analog
der PKU-Diit. Bei gleichzeitiger Hypermethionini-
mie mufl die Kost auch methioninarm sein, bei
gleichzeitiger Fruktoseintoleranz.

Didt bei Galaktoseintoleranz
Indikationen. Galaktoseinteroleranz, Galaktosimie.

Definition. Vollkost unter Verzicht auf laktose- und
raffinosehaltige Lebensmittel. Ausschaltung der
Galaktose.

Ziele. Kompensation der Stoffwechselstérung, Sen-
kung des Blutzellgalaktose- und Galaktose-1-Phos-
phatgehalts auf Werte <4 mg%, um eine verzo-
gerte geistige Entwicklung, Kataraktbildung, Le-
berversagen und Tod zu verhindern.

Anmerkung. Milchfreie Erndhrung (auch keine
Muttermilch!) mit Sojanahrung (z.B. Milupa
SOM®, Humana SL°, Sojaval G°). Galaktosefreie
Breikost von z.B. den Firmen Hipp, Humana und
Milupa. Galaktose ist auch in bestimmten Gemii-
sen (Linsen, Erbsen, Spinat, rote Bete) und Inne-
reien (Leber) enthalten. Vorsicht bei Teigwaren,
Kartoffelprodukten, Fertiggerichten, Soflen, Des-
sertspeisen. Tabelle 5.80 gibt einen Uberblick zur
Lebensmittelauswahl bei Galaktosimie. Kalzium,
Vitamin-B, und fettlosliche Vitamine miissen in
der Regel supplementiert werden. Milchsdure (!)
und Laktalbumin enthalten keine Galaktose. Pa-
tienten mit Galaktokinasemangel miissen zur Pri-
vention der Kataraktbildung ebenfalls eine galakto-
sefreie Didt einhalten. Patienten mit einem UDP-
Galaktose-4-Epimerasemangel, welcher nicht in je-
dem Fall generalisiert auftritt, brauchen ggf. keine
Galaktose-freie Didt. Cave: Milchzuckerhaltige Arz-
neimittel, laktosehaltige Zahnpasta, Laktulose. Die
Diit ist lebenslang durchzufiihren.
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« Didt bei Fruktoseintoleranz
Indikationen. Fruktoseintoleranz, Fruktosimie.

Definition. Anfangsnahrung oder Vollkost unter
Verzicht auf fruktosehaltige Lebensmittel und Sac-
charose, Begrenzung der Fruktosezufuhr auf 0.5-
1 g Fruktose/Tag.

Ziel. Kompensation eines Enzymdefekts.

Anmerkung. Alle Obstsorten mit Ausnahme von Zi-
tronen enthalten Fruktose. Fruktosearme (Frukto-
seanteil <2 g/100 g ebares Lebensmittel) Gemiise-
sorten sind Spinat, Feldsalat und Kartoffeln. Vor-
sicht bei sorbithaltigen Arzneimittelzusdtzen (Sif-
ten, Dragees), fruktose- bzw. sorbithaltigen Siifi-
stoffen, Formuladiiten und bei parenteraler Ernih-
rung mit Zuckeraustauschstoffen. Fruktose- und
sorbithaltige Zuckeraustauschstoffe sollten in der
parenteralen Ernidhrung generell gemieden werden.
Bei Sduglingen und Kleinkindern sind Fertigbreie
nicht geeignet. Statt diesen miissen fruktose- und

Tabelle 5.80. Lebensmittel bei Galaktosimie

saccharosefreie Sduglingsmilch oder fruktosefreie
Spezialnahrung verwendet werden. Vorsicht bei ge-
stfften Sduglingstees. Aufgrund der eingeschrink-
ten Nahrungsmittelauswahl miissen wasserlgsliche
Vitamine substituiert werden.

« Didt bei Glykogenspeicherkrankheiten
Indikationen. Glykogenspeicherkrankheit Typ I, VI.

Definition. Relativ kohlenhydratreiche Kost (60-
70% der Energiezufuhr) unter Elimination von
Fruktose, Saccharose, Galaktose und Laktose. Glu-
kose, Oligosaccharide und auch Stirke werden
nicht beschrinkt. Die Fettzufuhr sollte 20% der
Gesamtenergie nicht iiberschreiten, die relative Ei-
weifimenge liegt bei 10-20%.

Ziele. Hemmung der Glykogensynthese durch Eli-
mination von Vorstufen, Vermeidung von Hypo-
glykdmie und Laktatazidose, Normalisierung von
Plasmatriglyzerid- und Harnsiurespiegel, Vermin-

Ungeeignet Geeignet
Milch und Milchprodukte Alle Sorten.
Kiise Fast alle Sorten. Schweizer Emmentaler,
einzelne Fabrikkidsesorten.
Eier Eigelb enthdlt in Spuren Laktose.

Fette und Ole
Fisch, Fleisch und Gefliigel

Wurstwaren
Getreide

Getreideerzeugnisse

Hiilsenfriichte, Samen
und Niisse

Gemiise und Pilze
Obst

Getriinke

Siiffwaren, Zucker

Fertiggerichte

Medikamente, Zahnpasta

Butter, Milchhalbfettprodukte,
handelsiibliche Margarine.

Innereien
cave: Zubereitung.

Fast alle Sorten.

Evtl. Brot, Flocken, Backmischungen,
fast alle Fein- und Dauerbackwaren.

Hiilsenfriichte enthalten Stachyose
und Raffinose.

Enthalten z.T. losliche Galaktose.
Enthalten z.T. losliche Galaktose.

Alkoholische Getrinke.

Fast alle Sorten, Schokolade, Frucht-
gummi auf Basis pflanzlicher
Geliermittel.

Fast alle.

Viele Tabletten, z. B. D-Fluoretten.

Buterreinfett, Pﬂanzenmargarine ohne
Milch; reine Pflanzenfette und -ole.

Nur nach Auskunft des Herstellers.
Reine Mahlprodukte.

Nur nach Auskunft des Herstellers,
Teigwaren.

Fast alle Sorten.
Fast alle Sorten.

Siifte, Erfrischungsgetrinke;
(nach Auskunft des Herstellers).

Zucker, Weingummi aus Gelatine,
(nach Auskunft des Herstellers).

(Nur nach Auskunft des Herstellers).

(Nach Auskunft des Herstellers).



derung der Lebergrofle, normales Wachstum und
Entwicklung.

Anmerkung. Kohlenhydratquellen sind langsam re-
sorbierbare Polymere z.B. Maltodextrine, Stir-
keabbauprodukte oder Traubenzucker. Wegen der
Gefahr einer Hypoglykdmie ist die Nahrungszu-
fuhr auf viele kleine Mabhlzeiten (alle 3-4 h oder
héufiger) zu verteilen. Nachts ist eine niedrigdo-
sierte und kontinuierliche Nahrungszufuhr iber
eine gastrale Sonde sinnvoll (z.B. Maltodextrin,
4 g/kgKG tber 12h). Bei Siuglingen darf keine
Muttermilch gegeben werden. Alternativ sind mal-
todextrinangereicherte Ersatznahrungen (z.B. Hu-
mana SL oder Pregestimil) geeignet. Aufgrund der
Vermeidung von Milchprodukten und Obst sowie
der eher niedrigen Fettzufuhr sind der Bedarf an
Kalzium, essentiellen Fettsduren, Vitamin A, D, B,
und C nicht addquat gedeckt. Die Kost ist ballast-
stoffarm. Eine sekundire Hyperlipidimie und
auch eine meist asymptomatische Hyperurikdmie
sind héufig. Bei Glukogenose Typ V sind die ge-
nannten didtetischen MafSnahmen nicht notwen-
dig. Vor und wihrend korperlicher Anstrengungen
ist zusétzlich Glukose zu verzehren.

Diat bei Refsum-Syndrom

Indikation. Refsum-Syndrom (hereditire Abbaustd-
rung fiir Phytansiure).

Definition. Restriktion von Phytansdure in der Er-
ndhrung von 60-90 mg/Tag auf <20 mg/Tag.

Ziel. Senkung des Plasmaphytansidurespiegels
(<10mg/dl).

Anmerkung. Phytansdure und Phytane sind in fet-
tem Rindfleisch, Milchfett, Obst, griinem Gemiise,
Niissen und Kaffee enthalten. Fetthaltige Molkerei-
produkte, Pflanzenmargarine, Rind-, Kalb- und
Wildfleisch sind zu meiden. Praktisch bedeutet
eine solche Einschrinkung der Lebensmittelaus-
wahl eine drastische Reduktion der Fett- und da-
mit auch der Energiezufuhr. Eventuell Austausch
der LCT- gegen MCT-Fette. Eine Substitution von
Kalzium, wasser- und fettloslichen Vitaminen ist
notwendig. Diese Kostform muf lebenslang beibe-
halten werden.

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

5.6 Kiinstliche Erndhrung

Eine kiinstliche Erndhrung unterscheidet sich von
einer normalen Erndhrung durch
die Wahl des Zugangsweges (enteral tiber Son-
den, Gastrostomien oder Jejunostomien und pa-
renteral iiber i.v.-Kathetersysteme),
den Applikationsmodus (in der Regel kontinu-
ierliche Infusion iiber 8-24 h) und
die Nihrstoffe (hoch- und niedermolekulare
Formuladiiten, Infusionslésungen).

Eine kiinstliche Erndhrung kann erndhrungsmedi-
zinisch (z.B. zur Verbesserung des Erndhrungszu-
stands bzw. zum Erhalt der Homoiostase), aber
auch erndhrungstherapeutisch (z.B. bei akutem
Schub einer chronisch-entziindlichen Darmerkran-
kung) wirken. Die kiinstliche Erndhrung wird bei
zahlreichen chronischen Erkrankungen, welche
mit einem erhthten Risisko fiir eine Fehlernih-
rung einhergehen, durchgefiihrt. Sie kann praven-
tiv zur Verhiitung einer Malnutrition oder bei be-
reits manifesten Erndhrungsdefiziten zu deren Be-
handlung und Kompensation wirksam sein.

Die Indikation fiir eine kiinstliche Erndhrung
muf frithzeitig gestellt werden. Eine kiinstliche Er-
nihrung beeinfluflt den Ernihrungszustand. Sie
kann im Einzelfall auch therapeutisch wirksam
sein. Es ist aber eher unwahrscheinlich, dafl eine
kiinstliche Erndhrung in der Praxis auch den
Krankheitsverlauf (z.B. die Wundheilung, postope-
rative Komplikationen), die Dauer des Kranken-
hausaufenthalts und das Uberleben der Patienten
beeinflussen kann.

Bei Schwerkranken kann die Erndhrung (i.e.
»nutritional support) eine Schadensbegrenzung
oder den Erhalt des Ernihrungszustands bewir-
ken. Eine anabole Stoffwechsellage und eine Ver-
besserung der Korperzellmasse wird nur durch
Heilung der Grunderkrankung oder aber durch die
zusitzliche Gabe von pharmakologisch, d.h. ana-
bol-wirksamen Faktoren (z.B. Wachstumsfaktoren,
Wachstumshormon; i.e. ,metabolic support®) er-
reicht. Eine kiinstliche Erndhrung vermindert in
einigen kontrollierten Untersuchungen die Anzahl
von Komplikationen (z.B. bei onkologischen Pa-
tienten wihrend einer Chemotherapie) und verbes-
sert wahrscheinlich die Lebensqualitdt der Patien-
ten. Der Wert einer kiinstlichen Erndhrung steigt
mit deren Dauer und konsequenten (d.h. z.B. voll-
stindigen) Anwendung.

Eine Indikation fiir eine kiinstliche Erndhrung
ergibt sich immer dann, wenn ein Patient nicht es-
sen kann, darf oder will.
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Gezielte Indikationen fiir die kiinstliche
Erndhrung sind:

, Erhalt der Stoffwechselhomdostase,

, Privention der Malnutrition,

» Behandlung der manifesten Malnutrition.

Die Entscheidung fiir oder gegen eine kiinstliche
Erndhrung mufl immer auch die Prognose des Pa-
tienten und seine personliche Situation beriick-
sichtigen (Ist die Grunderkrankung behandelbar?
Welchen Wunsch haben der Patient und seine An-
gehorigen? Ist ein Gewinn an Lebensqualitit zu er-
warten?). Bei Malnutrition mufl die kiinstliche Er-
ndhrung bis zu einer Kompensation iiber eine lin-
gere Zeitdauer durchgefiihrt werden. Im klinischen
Alltag werden 40-50% der Patienten nur iiber 7
Tage kiinstlich erndhrt. Der ernihrungsmedizini-
sche Wert einer kurzfristigen kiinstlichen Ernih-
rung ist heute unsicher. Der Wert einer kiinstli-
chen Erndhrung steigt mit deren Dauer.

Eine kiinstliche Erndhrung wird vorzugsweise
enteral durchgefiihrt.

Spezielle Indikationen fiir eine parenterale Ernih-

rung ergeben sich, wenn

» eine enterale Erndhrung das Krankheitsbild ver-
schlechtert (z.B. bei akuter Pankreatitis),

, eine absolute Kontraindikation gegen eine enter-
ale Erndhrung besteht (z. B. bei Ileus, diffuser Pe-
ritonitis, schwersten und intraktablen Diarrhoen,
schweren Stoffwechselentgleisungen),
eine enterale Erndhrung nicht méglich ist (z.B.
wegen unstillbaren Erbrechens im Rahmen ei-
ner Chemotherapie, bei hochsitzenden intesti-
nalen Fisteln, initial bei der Behandlung eines
Kurzdarmsyndroms),
eine enterale Ernihrung den Nihrstoffbedarf
nicht ausreichend decken kann (z.B. bei einem
Kurzdarmsyndrom oder hypermetaboler Stoff-
wechsellage wie bei ausgedehnten Verbrennun-
gen),
eine parenterale Erndhrung moglicherweise
auch therapeutisch wirksam ist (z.B. initial in
der Behandlung eines schweren Schubs einer
chronisch-entziindlichen Darmerkrankung) und
wenn
eine exakte Dosierung der Substratzufuhr not-
wendig ist (z.B. im Rahmen der Behandlung
von akuten Stoffwechselentgleisungen wie beim
Leberkoma. Cave: Stoffwechselentgleisungen
sind wegen der gestoérten Verwertung von Nahr-
stoffen in der Regel Kontraindikationen fiir eine
vollstindige parenterale Erndhrung).

Aus erndhrungsmedizinischer Sicht kénnen 9 von
10 internistischen, onkologischen, péidiatrischen,
neurologischen oder kieferchirurgischen Patienten
enteral ernihrt werden. In der Praxis wird aber in
der Mehrzahl der Fille parenteral erndhrt. Bei der
Entscheidung zwischen einer enteralen oder einer
parenteralen Erndhrung sind neben den klinischen
Aspekten die Erndhrungsphysiologie, die Vertrig-
lichkeit, mogliche Komplikationen und auch die
Kosten der jeweiligen Erndhrungsform zu beriick-
sichtigen.

Die enterale Erndhrung ist die physiologischere
Form der kiinstlichen Erndhrung. Nach oraler
Aufnahme werden etwa 50% der Glukose von der
Leber aufgenommen und die anderen 50% extra-
hepatisch verstoffwechselt. Der Anteil des hepati-
schen Aminosdurestoffwechsels ist etwas niedriger.
Enteral zugefiihrte Fette werden als LCT-Fette zum
groflen Teil im Fettgewebe gespeichert und als
MCT-Fette iiberwiegend in der Leber verstoffwech-
selt. Bei parenteraler Zufuhr werden etwa 80% der
Glukose im Muskel, also extrahepatisch metaboli-
siert. Gleichzeitig ibersteigt der Anteil des hepati-
schen Aminoséurestoffwechsels 50% und kann bis
zu 75% des Gesamtkorperaminosiurestoffwechsels
betragen. Parenteral zugefiihrte Fette werden auch
bei hohen Zufuhrraten zu 70% im Fettgewebe ge-
speichert. Daraus ergibt sich, daff der Substrat-
stoffwechsel bei parenteraler Ernihrung deutlich
von der Physiologie abweichen kann. Die parente-
rale Erndhrung stellt schon aus diesem Grunde
eine Sonderform der Erndhrung dar. Sie ist aus er-
ndhrungsphysiologischer ~Sicht unphysiologisch
und bedarf deshalb einer engen und kritischen In-
dikationsstellung.

Im Vergleich zu einer parenteralen Erndhrung
wird eine enterale Erndhrung besser toleriert. Vor-
teil der enteralen Ernidhrung ist der Erhalt der ga-
strointestinalen Barriere, d.h. der strukturellen
und funktionellen Integritit des Diinndarms. Die
Komplikationen einer kiinstlichen Erndhrung sind
bei enteraler Gabe seltener und weniger schwer-
wiegend. Der mogliche Schaden fiir den Patienten
ist somit geringer. Die Durchfithrung einer entera-
len Erndhrung ist im Vergleich zur parenteralen
Erndhrung einfach. Enterale Nahrlgsungen sind
vollstindig bilanzierte Didten, denen im Normal-
fall lediglich Wasser zur Deckung des Fliissigkeits-
bedarfs hinzugefiigt werden mufl. Die Steuerung
der Kalorien- und Eiweiflzufuhr ist fiir den einzel-
nen Patienten einfach zu berechnen. Die Relation
der Makronihrstoffe und auch die Zufuhr an Mi-
kronihrstoffen ist durch die Komposition der For-
muladidt fest vorgegeben. Eine parenterale Ernih-
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Indikation ?
Erndhrungszustand ?
Prognose der Grunderkrankung ?
Wunsch des Patienten ?

Zu erwartende Lebensqualitat ?

Patient Erndhrungsteam

Gastrointestinale Funktionen ?

normal/eingeschrankt gestort

enterale Erndhrung parenterale Erndhrung

kurzfristig langfristig kurzfristig langfristig
(< 4 Wochen) (> 4 Wochen) (< 3 Tage)
(>3 Tage) (> 3 Wochen)
Abb. 5.18. Entscheidungsalgorith- Sonde® Gastrostomie peripherer Zugang s :
P . o (PEG) F zentralvendser Hickman
mus bei kiinstlicher Erndhrung L Katt Broviae:
. Jejunostomie atheter roviac
PEG perkutan-endoskopische (EKJ) Katheter
Gastrostomie _ NDD*/ PE®
FK] Feinnadelkatheterjejunostomie coD® el wnEd
NDD nihrstoffdefinierte Didt NDD?‘
CDD chemisch-definierte Diét cbD”

PE periphervendse Erndhrung
TPE total parenterale Erndhrung

rung mufl demgegeniiber aus zahlreichen Einzel-
bausteinen (Glukose-, Fett-, Aminosdureldsungen,
Elektrolyt-, Vitamin- und Spurenelementzusitze
sowie ,freie“ Fliissigkeit) zusammengesetzt wer-
den. Dieses bedeutet wesentlich mehr Aufwand.
Andererseits konnen einzelne Nahrstoffe gezielt ge-
geben und exakt dosiert werden. Die Einzelbau-
steine der parenteralen Erndhrung miissen dann
unter sterilen Kautelen zu einer Mischlsung, d.h.
einem neuen Arzneimittel zusammengesetzt wer-
den. Diese Bedingung gilt auch bereits fiir den Zu-
satz einer Elektrolytldsung (z.B. 7,45% Kalium-
chlorid, 1 ml=1 mMol Kalium) zu einer Glukose-
l6sung. Alternative zu diesem aufwendigen Vorge-
hen ist die Verwendung von kommerziell herge-
stellten Infusionsmischlésung. Diese sind aber in
bezug auf die Nihrstoffzusammensetzung inkom-
plett und erlauben keine individuelle Behandlung.

Die Sondenzuginge sind bei der enteralen Er-
nihrung einfach zu legen, zu versorgen und evtl.
auszutauschen. Auch bei lingerer Liegezeit erge-
ben sich meist keine Probleme. Demgegeniiber
sind zentralvendse Gefdfzugdnge mittel- und lang-
fristig auch bei guter Pflege problematisch und
stellen ein hohes Infektionsrisiko fiir den Betroffe-
nen dar. Die Alternative ist die Implantation von
Verweilkathetersystemen.

Die parenterale Erndhrung ist wesentlich auf-
wendiger als die enterale. Die Kosten enteraler
Niahrlgsungen betragen im Vergleich zu den fiir

a Sonde: nasoduodenale oder nasojejunale Sonde

eine vollstindige parenterale Erndhrung notwendi-
gen Infusionslosungen und Zusitzen zwischen 5%
bei Verwendung hochmolekularer Standard-
(ndhrstoffdefinierter) Didten und 20% bei Verwen-
dung spezieller Nihrstoff-definierter Didten (z.B.
zur Immunonutrition) oder bei Gabe von nieder-
molekularen chemisch-definierten Diéten.

Abbildung 5.18 zeigt einen Algorithmus fiir die
Entscheidungsfindung bei kiinstlicher Erndhrung.
Die speziellen Probleme der einzelnen Formen ei-
ner kiinstlichen Erndhrung werden im folgenden
abgehandelt.

5.6.1 Enterale Erndhrung

Die moderne Form einer enteralen Erndhrung geht
zuriick auf Max Einhorn, der 1910 die Anwendung
einer nasoduodenalen Erndhrungssonde beschrieb.
In den letzten 15 Jahren ist es zu einer beeindruk-
kenden Verbesserung der enteralen Erndhrungs-
techniken und auch unseres Wissens um den Stel-
lenwert der enteralen Erndhrung im Gesamtkon-
zept der Behandlung Schwerkranker gekommen.

5.6.1.1 Indikation und Konzept

Die Indikationen fiir eine enterale Ernihrung ent-
sprechen denen fiir eine kiinstliche Erndhrung. Be-
steht eine Indikation fiir eine kiinstliche Ernih-



366  M.J. Miiller und H. Przyrembel

rung, muf}, sofern keine Einschrinkungen oder
Kontraindikationen bestehen, in jedem Fall enteral
ernidhrt werden.

Kontraindikationen fiir eine enterale Ernihrung

sind:

» akutes Abdomen,

» schwere Stoffwechselentgleisungen (wie die dia-
betische Ketoazidose),

« Himodynamische Instabilitit,

» unstillbares Erbrechen (z.B. im Rahmen einer
Chemotherapie),

« nicht kompensierbare Malassimilation oder

o Stenosen bzw. hochsitzende Fisteln.

Eine enterale Erndhrung wird entsprechend dem
Energiebedarf unter Beriicksichtigung méglicher
individueller oder klinischer Einschriankungen
oder Bediirfnisse berechnet. Der Energiebedarf Er-
wachsener wird iiblicherweise nach den Formeln
von Harris und Benedict berechnet (s. Kap. 3.5.1).
Bei Kindern und Jugendlichen sind die Formeln
nach Schofield zu verwenden (s. 3.5.1). Bei Sdug-
lingen und Kleinkindern unter 10 kgKG wird der
Ruheenergieumsatz entsprechend [Korpergewicht
(kg)-0,611]-[Grofe (cm)-0,951:1,99] berechnet. Eine
Erweiterung um Aktivitdtsfaktoren ist individuell
durchzufiihren.

5.6.1.2 N&hrlosungen, Formuladidten

In der enteralen Erndhrung Erwachsener werden
verschiedene Formuladiiten verwendet. Man un-
terscheidet zwischen

» nihrstoffdefinierten Diidten,

» modifiziert nihrstoffdefinierten Diiten,

» chemisch-definierten Didten und

» modifiziert chemisch-definierten Diiten.

Diese Formuladidten sind diétetische Lebensmittel.
Ihre Nihrstoffzusammensetzung bzw. die tiglich
zugefiihrten Mindest- und Hochstmengen werden
in § 14b sowie Anlage 6 und 7 der DidtVO geregelt
(s. Tabelle 5.81). Diese Richtwerte sind entspre-
chend den Empfehlungen zur Nahrstoffzufuhr der
DGE formuliert. Sie beriicksichtigen nicht den
moglicherweise bei kranken Menschen verdnder-
ten Nihrstoffbedarf. Die Griine Liste (1995) fiihrt
eine Vielzahl von Diiten auf. Die Formuladidten
dienen als Trink- oder Sondennahrung der aus-
schliefflichen Erndhrung.

Formuladidten sind wie folgt charakterisiert:

Nihrstoffdefinierte Didt (NDD)

» Enthilt komplexe Nihrstoffe (Kohlenhydrate,
Fett, Eiweifl) wie herkommliche Nahrung,

« erfordert deshalb volle gastrointestinale Funkti-
on,

» deckt den Bedarf an Vitaminen, Mineralstoffen
und Spurenelementen bei einer Menge von ca.
1,8-2,01,

» die Kaloriendichte betrdgt in der Regel 1 kcal/
ml.

« Sondenkost (SK) ist die geschmacksneutrale Va-
riante einer NDD, die Osmolaritit ist meist
niedrig.

Modifizierte NDD

Modifikationen konnen sein:

« Energiereich; Kaloriendichte ca. 1,5 kcal/ml,

» ballaststoffreich,

« fiir Malabsorption: Austausch von LCT (lang-
kettige Fettsduren) gegen MCT (mittelkettige
Fettsduren),

» fiir Diabetiker; ballaststoffreich und Zuckeraus-
tauschstoffe,

« bei Ateminsuffizienz: Veranderung der Nihr-
stoffrelationen (Fettanteil erh6ht, Kohlenhydrat-
anteil gesenkt),

» fiir Kinder: Veridnderung der Kaloriendichte
(gesenkt) und der Wassermenge (erhéht).

Chemisch-definierte Diat (CDD)

» Auch Oligopeptiddidt (iltere Bezeichnung: Ele-
mentardiét, Astronautenkost genannt,

» enthilt niedermolekulare Substrate,

» geeignet fiir Maldigestion und Malabsorption,

o zur oralen Aufnahme meist nicht geeignet, da
geschmacklich nicht akzeptabel,

» hoher Kohlenhydratanteil und daher hohe Os-
molaritit,

» Sondenzufuhr in jedem Falle empfohlen.

Modifziert CDD
» Bei Niereninsuffizienz: verminderte Kaliumzu-

fuhr.

Nihrstoffdefinierte Didten (s. Tabelle 5.82, S. 368)
sind hochmolekulare Néhrlosungen, welche kom-
plexe Nihrstoffe enthalten. Die Kaloriendichte be-
tragt in der Regel 1 kcal/ml. Der tigliche Energie-
bedarf wird entsprechend im Normalfall bei einer
Zufuhrmenge zwischen 1500 und 2500 ml/Tag ge-
deckt. Diese Standarddidten enthalten natiirliche
Fette und intakte Proteine (z.B. Milch- oder So-
jaeiweil). Sie sind gluten-, fruktose-, cholesterin-
sowie nahezu allergen- und laktosefrei. Nahrstoff-



Tabelle 5.81. Mindest- und Hochstmengen von Nihrstoffen in bilanzierten Didten gemif der Didtverordnung (DidtVO). Im
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Vergleich sind die Nihrstoffempfehlungen der DGE sowie die toxischen Bereiche (nach Garrow 1993, Hathcock 1993, Ellen-

bogen 1993) angegeben

DGE § 14b Didtvo Toxischer Bereich
Anlage 6
Mindestmenge pro Tag  Héchstmenge pro Tag
Vitamin A (mg RE) 0,8-1,0 mg 0,6 mg 1,8 mg 2-15mg
Vitamin B, 1,1-1,6 mg 0,8 mg 2,4 mg > 400 mg
Vitamin B, 1,5-1,8 mg 1,0 mg 3,0 mg
Niacin 15-20 mg 10 mg 30 mg 500-900 mg
Pantothensdure (6 mg)*® 6 mg 18 mg >10000 mg
Vitamin Bg 1,6-2,1 mg 1,0 mg 3,0 mg 50-500 mg
Vitamin B,, 3,0 ug 3ug 9 ug 200-1000 pg
Folsdure 150-300 pg 100 pg 400 pg 5000-20000 pg
Biotin (30-100 pg)* 75 ug 225 ug >10000 pg
Vitamin C 75 mg 40 mg 120 mg 1000-6000 mg
Vitamin D, 5ug 2,5 pug 15 pug 50-1250 pg
Vitamin E (Toc f\q.) 12 mg 6 mg 24 mg >700 mg
Vitamin K; 65-80 pg 30 ng 120 pg
Eisen 10-15 mg 8 mg 24 mg 27 mg
Kalzium 800-1200 mg 600 mg 1000 mg >2500 mg
Phosphor 1200-1500 mg 300 mg 1200 mg >4000 mg
Kalium 2000 mg 1500 mg 6000 mg
Magnesium 300-400 mg 180 mg 540 mg >3000-5000 mg
Kupfer (1,5-3,0 mg)* 1,0 mg 5,0 mg 10-30 mg
Mangan (2,0-5,0 mg)* 2,0 mg 6,0 mg 10 mg
Zink 12-15 mg 5mg 25 mg 20 mg
Jod 180-200 pg 150 pg 300 ug >1000 pg
Molybdin (75-250 pg)* 60 pg 500 pg 10000 pg
Fluorid 1,5-4,0 mg 1,0 mg 4,0 mg 10 mg
Selen (20-100 pg)* 800 pg

? Schitzwerte

definierte Diidten sind vollstindig bilanzierte Dia-
ten und entsprechen in ihrer Makro- und Mikro-
ndhrstoffzusammensetzung den Nihrstoffempfeh-
lungen der DGE fiir gesunde Menschen. In der an-
gegebenen Zufuhrmenge ist also wahrscheinlich
auch der Bedarf an Mikronihrstoffen gedeckt.
Nihrstoffdefinierte Didten enthalten im Hinblick
auf die bei Benutzung filiformer Sonden notwendi-
gen und guten Fliefeigenschaft. Sie sind ballast-
stoffrei und sowohl fiir die Sondenerndhrung als
auch als Trinknahrung (z.B. als Supplement zur
normalen Erndhrung) geeignet. Als Sondenkost
sind sie geschmacksneutral. Als Trinknahrung
werden viele verschiedene Geschmacksrichtungen
(z.B. Kakao, Kaffee, Nufl, Schokolade, Vanille,
Himbeer, Pfirsich, Banane, Multifrucht, Gemiise,
Tomate) angeboten, so dafl die individuellen Wiin-

sche der Patienten weitgehend beriicksichtigt wer-
den konnen. Die verschiedenen nihrstoffdefinier-
ten Didten haben z.T. eine deutlich unterschiedli-

. che Osmolaritit (von 240-440 mosmol/kg H,0),

was beim Kostaufbau oder bei Patienten mit Diar-
rhoen zu berticksichtigen ist.

Modifiziert nidhrstoffdefinierte Diditen (s. Ta-
belle 5.83, S. 369) entsprechen in ihrer grundlegen-
den Konzeption und Zusammensetzung den nihr-
stoffdefinierten Diidten. Mogliche Modifikationen
betreffen die Nahrstoffdichte (als energiereiche Va-
rianten mit 1,5 kcal/ml), den Austausch von LCT
gegen MCT-Fette (z.B. bei Malassimilation), Bal-
laststoffe (in der Regel 10 g/1000 kcal als Faserstof-
fe oder Pektine), keine leicht aufschliefSbaren Koh-
lenhydrate, einen Anteil an Zuckeraustauschstoffen
und einen hohen Ballaststoffanteil (fiir Diabetiker),
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Tabelle 5.82. Auswahl nahrstoffdefinierter Didten fiir Kinder und Erwachsene (angenommener Tagesbedarf von 2000 kcal
Nihrstoffrelation in Energieprozent in Klammern). Stand: Griine Liste 1995

Produkt kcal/ml keal/gN ml Kohlen- Fett® Eiweif3 Wasser Osmolaritit
hydrate g g (ml) mosmol
8

Fiir Erwachsene

Nutrodrip® 1 167 2000 271 78 75 1664 245-291

Standard (52%) (33%) (15%)

26% MCT-
Fette

Salvimulsin® 1 167 2000 275 67 75 1660 190-380
(55%) (30%) (15%)

Biosorb® 1 159 2000 246 78 80 1680 250
(48%) (36%) (16%)

Fresubin® 1 164 2000 276 68 76 1680 300-350

flilssig (55%) (30%) (15%)

Enrich® 1,04 166 2080 279 70 75 1640 352

Abbott (55%) (31%) (14%)

Nutricomp F® 1,25 145 1600 298 53 86 1272 320-400
(59%) (23%) (18%)

Fiir Kinder 1o ML

Bioni® 0,75 275 2667 275 75 45 2403 230
(55%) (36%) (9%)

Nutrodrip 1,22 282 1639 279 73 44 1296 222-294

junior® (56%) (35%) (9%)

Frebini® 1,0 250 2000 270 80 50 1680 ?
(54%) (36%) (10%)

# Anteil an essentiellen Fettsduren zwischen 20 und 80%.

ein Supplement mit verzweigtkettigen Aminosdu-
ren (mogliche Indikation: kachektische oder ano-
rektische Patienten mit einer Leberzirrhose und
Zeichen der hepatischen Enzephalopathie), einen
hohen Anteil von ws-Fettsduren, Arginin und Nu-
kleotiden und z.T. Glutamin (z.B. zur Immunonu-
trition im postoperativen Stress oder bei Patienten
mit einer HIV-Infektion; z.B. Impact®, Supportan®,
Rekonvan®) und Verinderungen der Nihrstoffrela-
tion untereinander (fettreiche und kohlenhydra-
tarme Formuladidten mit einem Fettanteil von et-
wa 50%, welche bei Ateminsuffizienz, bei chro-
nisch-obstruktiven Lungenerkrankungen mit einer
hohen CO,-Produktion oder wihrend der Entwoh-
nungsphase vom Beatmungsgerdt nach Langzeitbe-
atmung und auch bei Tumorkachexie zur schnelle-
ren Gewichtszunahme sinnvoll eingesetzt werden
kénnen; z.B. Pulmocare’, Suportan®). Ein Teil die-
ser Didten ist auch als Trinknahrung (z.B. als Sup-
plement zur normalen Erndhrung) geeignet. Die
praktische Erfahrung zeigt jedoch, dafl im Drittel
nur etwa 400 ml eines Supplements pro Tag ver-
zehrt werden. Im Verlauf der supplementierten Er-

nihrung ist eine abnehmende Akzeptanz auf Sei-
ten der Patienten hiufig.

Chemisch-definierte Diiten (s. Tabelle 5.84, S.
370) sind niedermolekular und enthalten Oligo-
und Disaccharide, teilhydrolysierte Proteine und
Oligopeptide sowie pflanzliche Ole, welche essen-
tielle Fettsduren enthalten. Sie sind in ihrer Néhr-
stoffrelation kohlenhydratreich und fettarm. Ent-
sprechend haben chemisch-definierte Didten eine
hohe Osmolalitit. Sie enthalten keine Ballaststoffe,
sind laktose- und glutenfrei sowie naturgemifl al-
lergenarm. Chemisch-definierte Didten sind bei
Verdauungsstorungen (Maldigestion, Malabsorpti-
on) und moglicherweise zur initialen Behandlung
von Patienten mit chronisch-entziindlichen Darm-
erkrankungen geeignet. Auf Grund ihres schlech-
ten Geschmacks miissen sie in jedem Fall dber
eine Sonde gegeben werden. Zur Vermeidung von
Nebenwirkungen (Magenretention, Durchfille)
muf3 diese Kostform iiber eine transpylorisch lie-
gende Sonde in das Duodenum (bzw. Jejunum)
kontinuierlich mit einer Pumpe und niedriger In-
fusionsrate infundiert werden.



Tabelle 5.83. Auswahl modifiziert nihrstoffdefinierter Didten fiir Erwachsene (angenommener Tagesbedarf von 2000 kcal,
Nihrstoffrelation in Energieprozent in Klammern). eF essentielle Fettsduren; w;ZT omega-3-Fettsduren; MCT mittelkettige
Fettsduren; BCAA verzweigtkettige Aminosduren; Arg Arginin; RNS Ribonukleinséure. Die Variabilitit der Angaben erklirt
sich durch die Wahl unterschiedlicher Geschmacksrichtungen. (Stand: Griine Liste 1995)

Produkt

1. Energiereich
Nutrodrip Energie®

Biosorb 1500®

2. Hoher MCT-Anteil
Ensure plus®

Salvimulsin MCT®

Salvimulsin MCT 800®

Biosorbin® MCT fliissig

Fresubin 750 MCT®

Osmolite Abbott®

3. Diabetes
Fresubin Diabetes®

Sonana Diabetes®

Salvimulsin
Diabetes®

keal/ml  keal/gN  ml

1,6

1,5

1,5

—

1,5

0,9

0,9

0,9

174

184

152

132

132

125

125

148

167

165

181

1250

1333

1333

2000

1250

2000

1333

2000

2220

2220

2220

Kohlen-
hydrate
g

159
(51%)

245
(48%)

267
(53%)

270
(54%)

230
(46%)

246
(50%)

227
(45%)

267
(53%)

266

78 Fruktose
(53%)

33 g Ballaststoffe

266

31 Xylit

(53%)

30 g Ballaststoffe

260

55 Xylit

(53%)

30 g Ballaststoffe

Fett
8

80

(35%)
39% eF
17% MCT

75
(36%)
31% eF

67

(30%)

54% eF
50% MCT

60
(27%)
29% eF
509% MCT

78

(35%)

29% eF
50% MCT

66

(30%)

17% eF
76% MCT

80
(35%)
25% eF
60% MCT

70

(30%)
29% eF
50% MCT

71
(32%)
47% eF

7l
(32%)
59% eF

83
(34%)
57% eF

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Eiweifl
g

71
(14%)

78
(16%)

83
(17%)

95
(19%)

99
(19%)

100
(20%)

100
(20%)

84
(17%)

75
(16%)

75
(15%)

72
(13%)

Wasser Osmolaritit

ml

938

1040

1024

1680

900

1700

1053

1696

1864

1864

1820

mosmol/kg

300

340

547

262-375

320-395

230-370

300

280

320

315
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Tabelle 5.83 (Fortsetzung)

Produkt kecal/ml kcal/gN ml Kohlen- Fett Eiweifd Wasser Osmolaritit
hydrate g g ml mosmol/kg
g
Nutrodrip Diabetes® 0,9 169 2170 27 69 74 1848 341
69 Fruktose (31%) (15%)
(54%) 50% eF
33 g Ballast- 28% MCT
stoffe/Pektine
4. ,Leber-adaptiert®
Nutricomp hepa® 1,3 203 1500 233 87 81 1275 380
(48%) (40%) 27 BCAA
29% eF (12%)
50% MCT
Fresubin hepa® 1,3 203 1500 269 74 60 1260 400
(55%) (33%) 29 BCAA
15 g Ballaststoffe  40% eF (12%)
35% MCT
5. Hoher Fettanteil
Pulmocare Abbott® 1,5 149 1333 141 123 83 1053 413
(28%) (55%) (179%)
55% eF
Sonana Pulmo MCT® 1,5 151 1333 149 123 75 1129 ?
15 Fruktose (55%) (17%)
(28%) 30% eF
50% MCT
Modulen Liquid® 1,6 148 1245 129 126 85 872 290
(26%) (57%) (172%)
23% eF
49 MCT
6. Reich an essentiellen Fettsduren (Immunonutrition)
Nutricomp Intensiv® 1,2 125 1665 200 882 100 1307 250-290
(40%) (40%) (20%)
47% eF
Impact® 1 112 2000 268 56 112 1700 296
(53%) (25%) 125 Arg
20% eF 12.4 RNS
12% @3 FS®  (22%)
22% MCT
Supportan® 1,3 113 1540 160 111 89 1232 390
(32%) (50%) (18%)
20 Ballaststoffe ~ 42% eF
4% w3 FS

Modifiziert chemisch-definierte Diéten entspre-
chen in ihrer Zusammensetzung den chemisch-de-
finierten Didten. Verdnderungen kdnnen ein MCT-
Anteil oder ein niedriger Kaliumgehalt sein, wel-
cher bei der kiinstlichen Ernihrung von Patienten
mit einer Niereninsuffizienz sinnvoll ist (s. Ta-
belle 5.85, S. 372).

Die fiir Erwachsene konzipierten Formuladidten
geniligen in ihrer Zusammensetzung naturgemifd
nicht dem Bedarf von Siuglingen und Kleinkin-
dern. Bei Sduglingen werden die iiblichen Siug-
lingsformelnahrungen auch zur kiinstlichen Erndh-
rung verwendet. Daneben gibt es Nihrlgsungen
auf Sojamilchbasis (z.B. Humana SL®), Hydroly-
satnahrung (z.B. Pregestimil®) und freie Amino-
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Tabelle 5.84. Auswahl chemisch-definierter (=CDD) sowie modifiziert chemisch-definierter Didten (=Modif. CDD ange-
nommener Tagesbedarf von 2000 kcal). eF essentielle Fettsiuren; MCT mittelkettige Fettsduren. In Klammern Angaben in

Energieprozent. (Stand: Griine Liste 1995)

Produkt kcal/ml kcal/gN ml Kohlen- Fett Eiweif} Wasser Osmolaritit
hydrate g g ml mosmol/kg
8
1. CDD
Salvipeplid""-‘ 1 184 2000 270 60 95 1600 240-371
Liquid MCT (54%) (27%) (19%)
27% eF
50% MCT
Peplisorl‘:"‘G ﬂi’lssig 1 167 2000 375 22 75 1740 340
(75%) (10%) (15%)
32% eF
50% MCT
Nutricomp Peptid F® 1 139 2000 336 34 90 1680 400
(67%) (15%) (18%)
29% eF
53% MCT
Survimed OPD® 1 139 2000 300 52 90 1680 400
(60%) (22%) (18%)
26% eF
58% MCT
2. Modif. CDD
Survimed renal® 1,3 399 1200 432 24 33 n. Bilanz 450
(86%) (11%) (7%)
52% eF

sduren enthaltende Elementardiiten (z.B. Nutri Ju-
nior®). Hochmolekulare nihrstoffdefinierte Diiten
fir Kinder sind auf Milcheiweiflbasis hergestellt
und berticksichtigen den spezifischen Nihrstoff-
und Fliissigkeitsbedarf dieser Altersgruppe. Diese
Didten haben im Vergleich zu den fiir Erwachsene
geeigneten nidhrstoffdefinierten Diiten einen ho-
heren Wasser- und einen niedrigeren Eiweilgehalt.
Entscheidungshilfe bei der Auswahl der jeweiligen
Formuladidt ist die Verdauungsfunktion. Liegt
diese zwischen 50 und 100%, so ist eine nihrstoff-
definierte Didt angezeigt. Bei einer weiteren Ein-
schrankung empfehlen sich modifiziert nihrstoft-
definierte Didten oder chemisch-definierte Didten.
Formuladidten konnen im Rahmen einer vollstin-
digen enteralen Erndhrung oder als Supplement
gegeben werden.

Bei allen Sondenkostformen ist der Wasser- und
Elektrolytgehalt zu beriicksichtigen (s. Tab. 5.82;
5.83; 5.84; 5.87). In der Regel entspricht der Was-
sergehalt 70-85% der Sondenkostmenge. Er ist bei
hochkalorischen Kostformen niedriger. Fliissig-
keits- und Nahrstoffbedarf miissen fiir jeden Pa-
tienten individuell berechnet werden und kénnen
bei Sondenernihrung nicht iibereinstimmen. Ein

Beispiel: Bei einem 70 kg schweren Patienten be-
trigt der Energiebedarf 2100 kcal/Tag. Der Nahr-
stoffbedarf wird durch 2100 ml einer nihrstoffdefi-
nierten Didt gedeckt. Dieses bedeutet gleichzeitig
eine Fliissigkeitszufuhr von 1680 ml/Tag. Bei ei-
nem rechnerischen Flissigkeitsbedarf von 2450
ml/Tag sind entsprechend zusidtzlich 770 ml Fliis-
sigkeit miteinzuberechnen. Zum adaptierten Kost-
aufbau einer enteralen Ernihrung, s. Tabelle 5.86,
S. 373. Bei faserreichen Didten mufl mehr Fliissig-
keit zugefithrt werden. Der Fliissigkeitsbedarf
eines normalgewichtigen Erwachsenen schwankt
zwischen 2,5 und 4,0 l/Tag. Die Fliissigkeitsbilanz
des enteral erndhrten Patienten mufl deshalb regel-
mifig kontrolliert werden. Selbst zubereitete Son-
denkosten sind heute obsolet. In einer den Nihr-
stoffempfehlungen entsprechenden Zusammenset-
zung erfiillen sie nicht die fir filiformen Sonden
erforderlichen FlieSeigenschaften.

5.6.1.3 Techniken

# Zugangswege, Sonden
In der Regel wird eine enterale Ernidhrung iiber
Sonden durchgeftihrt. Diese werden durch die Na-
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Tabelle 5.85. Nahrstoffzusammensetzung bilanzierter Diidten bei Niereninsuffizienz. SFA gesittigte Fettsduren; MUFA einfach
ungesittigte Fettsiuren; PUFA mehrfach ungesittigte Fettsduren. (Stand: Griine Liste 1995) (DidtVO = Diétverordnung)

Produktmenge (g)° 160 110 210 220

Energie (kcal) 660 500 957 1030

Kohlenhydrate (g) 138 (85%) 88 (75%) 175 154 (60%) 55-60%
Fett (g) 8 (10%) 12 (20%) 24 42 (36%)  30%
Eiweif} (g) 10 (5%) 10 (5%) 10 (4%) 10-15%
keal/g Eiweif} 66 50 95 103

SFA (g) 19,36

MUFA (g) 15,18

PUFA (g) 4 3,7 7,4 6,6

Vitamin B, (mg) 0,8 2,4 0,7 0,25 0,50 0,70 1,1-1,6
Vitamin B, (mg) 1,0 3,0 0,8 0,30 0,60 1 1,5-1,8
Vitamin Bg (mg) 1,0 3,0 0,8 0,50 1 1 1,6-2,1
Vitamin B,, (mg) 3,0 9,0 2,08 0,84 1,68 3,08 %)
Biotin (pg) 75 225 80 25 50 85,8 30-100
Vitamin C (mg) 40 120 32 20 40 39,6 75
Panthothensdure (mg) 6 18 4,64 1,5 3 4,62 6
Nikotinsidure (mg) 6,56 3,34 6,68 9,9

Folsiure (pug) 100 400 140,8 66,65 133,3 110 150-300
Vitamin A (mg) 0,6 1,8 0,17 0,8-1,0
Vitamin D (pug) 2,5 15 0,63 1,25 5
Vitamin E (mg) 6 24 10,08 1,5 3 12
Vitamin K (pg) 30 120 68,6 7,5 15 65-80
Natrium (mg) 174,3 41,5 41,5 211

Kalium (mg) 1500 6000 156,6 14,6 14,6 66 2000
Magnesium (mg) 180 540 20,8 1,74 1,74 19,8 300-400
Kalzium (mg) 600 1000 200 19,15 19,15 1034 800-2000
Phosphor (mg) 300 1200 100,7 94,95 172,5 50,6 1200-1500
Zink (mg) 5 25 4,96 2,5 5 0,55 12-15
Kupfer (mg) 1,0 5,0 0,7 0,47 0,93 0,02 1,5-3,0
Jod (pg) 150 300 49,6 40 80 0,44 180-200
Chrom (pg) 8,34 16,67 2,64

Fluor (mg) 1,0 4,0 0,4 0,8 0,13 1,5-4,0
Eisen (mg) 8 24 6,08 2,65 5,3 10-15
Mangan (mg) 2,0 6,0 1 0,5 1 0,002

Molybdin (ug) 60 500 41,65 83,3 6,6 75-250

a

Produkt besteht aus Eiweifl - und Energiekomponente (getrennt in 2 Beuteln). Linke Seite: 100 g Energiekomponente;
rechte Seite: 200 g Energiekomponente.
Standardmischung: 100 g Produkt und 400 ml Fliissigkeit.

se in den Magen oder den oberen Diinndarm (i.e. junale Sonden bezeichnet. Die Erndhrungssonden
in das Duodenum oder Jejunum eingefithrt und werden durch einen Fithrungsdraht etwas versteift
dann als nasogastrale, nasoduodenale oder nasoje- und konnen so zielgerecht plaziert werden. Das



Tabelle 5.86. Kostaufbau bei enteraler Erndhrung

Ziel:
Kalorienbedarf

Fliissigkeitsbedarf 2400 ml/Tag (d.h. +800 ml H,0)

Aufbau:

Tag 1 500 ml Sondenkost+2000 ml H,0
Tag 2 1000 ml Sondenkost+1600 ml H,O
Tag 3 1500 ml Sondenkost+ 1200 ml H,0
Tag 4 2000 ml Sondenkost+ 800 ml H,0
Tag 5

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

2000 kcal/Tag (=2000 ml Sondenkost)

(150 ml/h iiber 16 h)
(175 ml/h iiber 16 h)
(175 ml/h tiber 16 h)
(175 ml/h iiber 16 h)

Bei Wunsch schrittweise Verkiirzung der Infusionsperiode,

maximale Infusionsgeschwindigkeit 250 mi/h

Einfihren wird durch Anfeuchten der Sonde mit
einem Gleitmittel sowie lokale Betdubung der Na-
senschleimhaut mit Lidocain-Gel fiir den Patienten
erleichtert. Die Sonde wird unter Schlucken vorge-
schoben. Fehllagen der Sonde im Bronchialsystem
sind selten und werden in der Regel schnell be-
merkt. Allerdings ist der Hustenreflex bei alten
Menschen gelegentlich schlecht ausgeprigt, so dafl
es hier zu unbemerkten Fehllagen und unliebsa-
men Uberraschungen kommen kann. Ein Um-
schlagen der Sonde im Magen ist hiufig.

Bei gastraler Sondenlage und mehreren frustra-
nen transpylorischen Plazierungsversuchen kann
im Einzelfall auf eine spontane Plazierung gewar-
tet werden. Der Patient wird dazu in rechter Sei-
tenlage plaziert und der Draht entfernt. Statt ge-
waltsamer Versuche empfiehlt es sich bei pripylo-
rischer Lage, eine Spritze mit der Sonde zu kon-
nektieren und die Sonde vorsichtig zu drehen. Die
transpylorische Passage und die Endlage der Son-
de miissen radiologisch oder sonographisch kon-
trolliert durchgefiihrt und dann dokumentiert wer-
den. Eine auskultatorische Lokalisation der Son-
denlage ist fahrldssig, da sie mdogliche Fehllagen
(z.B. umgeschlagene und mit der Spitze im Oso-
phagus liegende Sonden) nicht erkennen kann.
Andere klinisch héufig praktizierte Lagekontrollen
wie die Inspektion (Farbe) und die Bestimmung
des pH im Aspirat haben keinen ausreichend pra-
diktiven Wert und kénnen eine radiologische La-
gekontrolle nicht ersetzen.

Erndhrungssonden konnen unter endoskopi-
scher Sicht mit Hilfe eines Fithrungsdrahtes gezielt
im oberen Diinndarm plaziert werden. Eine endo-
skopische Plazierung ist z.B. bei Stenosen oder
groflen Hiatushernien sowie Divertikeln der Spei-
serohre notwendig. Bei dieser Technik wird zu-
nichst durch das Endoskop ein Fithrungsdraht
vorgeschoben und unter endoskopischer Sicht pla-
ziert. Nach Entfernen des Endoskops erfolgt nach-

trdglich die Umleitung des Fiithrungsdrahtes oro-
nasal mit Hilfe einer Fafizange sowie eines vor-
tibergehend durch die Nase eingefithrten Umlei-
tungstubus. Uber den Fithrungsdraht wird dann
die Sonde eingeschoben. Die Erndhrungssonden
sollten in der Regel in das obere Duodenum pla-
ziert werden. Bei gestorter Magenentleerung (z.B.
bei Magenausgangsstenose, Gastroparese) und bei
erhohtem Aspirationsrisiko (z.B. bei Patienten mit
neurologischen Schluckstérungen) ist eine postpy-
lorische Sondenlage obligat. Allerdings sind auch
bei duodenaler Lage ein duodenogastraler Reflux
moglich und eine Aspirationsgefahr nicht vollstdn-
dig auszuschlieflen. Bei lingerer Sondenlage sind
Dislokationen naturgemifl moglich. Bei duodenal
plazierten Sonden bleiben letztendlich nur 5-15%
der Sonden ,,in Position®

Die Sonden werden mit einem hautfreundlichen
Pflaster an der Nase fixiert. Rigidere Fixationstech-
niken konnen im Einzelfall bei nicht kooperativen
Patienten notwendig werden. Sie haben sich aber
in der Routine der Krankenversorgung nicht durch-
gesetzt und erscheinen mir ethisch zweifelhaft. Bei
lingerfristiger und auch bei heimenteraler Ernih-
rung ist das Versenken des Sondenendes in die Na-
se mit Hilfe einer der Naseninnenwand individuell
angepafiten Nasenolive moglich. Der Patient wird
so im Alltag nicht als ,Sondentriger” erkannt.

Moderne Erndhrungssonden sind filiform
(Charrieregréfle [Ch] 7 oder 8, maximal 12 mit ei-
nem entsprechenden Auflendurchmesser von 2,3-4
mm) und aus modernen Kunststoffen wie Polyur-
ethan oder Silikonkautschuk gefertigt. Sie sind fiir
eine lingere Liegedauer geeignet. Demgegeniiber
sind grofilumige PVC- oder auch Latexsonden (Ch
14-18) fur die Erndhrung obsolet. Sie mdgen al-
lenfalls voriibergehend (bis zu maximal 3 Tagen)
als sog. Magenablaufsonden noch Verwendung fin-
den. Im Gegensatz zu den schon nach kurzer Lie-
gedauer rigiden PVC-Sonden sind die Polyur-
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ethan- und Silikonkautschuk-Sonden '’ weich und
geschmeidig. Es besteht keine Gefahr von lokalen
Druckulzera oder Komplikationen in Nase, Pha-
rynx und Intestinaltrakt. Ob es bei Osophagus-
varizen oder bereits bestehenden Ulzera der Spei-
serbhre oder des Magens durch filiforme Ernih-
rungssonden zu Verletzungen kommen kann, ist
durch keine Untersuchung belegt. Filiforme Ernéh-
rungssonden sind als gastrale Sonden 75-120 cm
und als duodenale Sonden 120-150 c¢cm lang. En-
doskopisch zu legende Sonden haben eine Linge
von 250 cm. Die Aspiration von Magen- oder
Darminhalt und die Applikation von Medikamen-
ten sind dber filiforme Sonden nicht méglich.
Standardsonden haben 1 Lumen. Eine neue Spe-
zialsonde ist dreilumig und erlaubt die enterale Er-
néhrung (duodenal, jejunal), das Absaugen von ga-
stralem Sekret und die gleichzeitige Beliiftung des
Magens (freka®-Trelumina). Die dreilumige Sonde
wird idealerweise endoskopisch (Vorschub- oder
Seldinger-Technik) plaziert. Die gastrale Sonde hat
Ch 16, die Ernidhrungssonde Ch 9.

Transnasal gelegte Sonden kénnen wegen des
Fremdkérpergefithls, der Entwicklung einer Re-
flux6sophagitis, Druckulzera und einer méglichen
Sinusitis nicht fiir eine ldngere enterale Erndhrung
verwendet werden. Bei lingerfristiger enteraler Er-
nihrung (>3-4 Wochen), neurogenen Schlucksto-
rungen, inoperablen oder stenosierenden Tumoren
des oberen Intestinaltrakts wird eine Enterostomie
(Gastrostomie oder Jejunostomie) angelegt. Eine
Erndhrung tber eine Gastrostomie wird vorzugs-
weise bei bewufitseinsklaren und kooperativen Pa-
tienten durchgefiihrt werden. Gastrostomien sind
geeignet fiir Patienten mit Tumoren der Speiserdh-
re oder des Pharynx, bei neurologischen Erkran-
kungen (Schluckstérungen) sowie dlteren und pfle-
gebediirftigen Patienten, welche sich nicht bedarfs-
deckend erndhren konnen. Diese direkten Zuginge
zum Intestinaltrakt werden unter endoskopischer
oder sonographischer Sicht (z.B. als perkutan-en-
doskopische Gastrostomie=PEG) oder aber im
Rahmen einer abdominellen Operation chirurgisch
angelegt (i.e. Feinnadelkatheterjejunostomie=FK
oder FNK). Bei nicht kooperativen bzw. bewuf3tlo-
sen Patienten ist eine intestinale Sondenlage zu
fordern. Zu den verschiedenen Sondentechniken s.
Abb. 5.19.

19 Silikonkatheter diirfen nicht mit Alkohol gespiilt werden.

Absolute Kontraindikationen gegen eine Gastrosto-
mie sind:
Kontraindikationen gegen eine enterale Ernih-
rung,
Gerinnungsstorungen ',
Peritonitis,
Peritonealkarzinose,
Aszites,
kurzdauernde kiinstliche Erndhrung,
eine fehlende Darstellbarkeit des Magens oder
einer oberen Diinndarmschlinge und
im Einzelfall auch soziale und personliche
Griinde.

PEG. Die Methode der Wahl ist heute die perkutan-
endoskopische Gastrostomie (PEG). Nach 12stiin-
diger Nahrungskarenz werden die Haut des Abdo-
mens und des unteren Thorax grofiziigig und
griindlich desinfiziert. Der Patient erhilt zu seiner
Beruhigung 3-5 mg Midazolam (z.B. Dormicum®)
injiziert (cave: geringere Dosierung bei alten und
auch bei kachektischen Patienten). Nach Vorfiihren
des Endoskops in den Magen wird dieser durch
Luftinsufflation gefullt und die Lichtquelle des En-
doskops von auflen identifiziert. An der Stelle der
grofiten Helligkeit wird dann die Haut nach Lokal-
andsthesie (10 ml Lidocain) inzidiert und darauf
der Magen unter endoskopischer Sicht von auflen
punktiert. Uber die Punktionskaniile wird bei der
sog. Durchzugsmethode ein Faden oder ein flexi-
bler Draht in den Magen geschoben, welcher durch
eine iiber das Endoskop geschobene Fafizange ge-
griffen und sodann mit dem Endoskop zuriick-
und aus dem Mund herausgefiihrt wird. An dem En-
de des Fadens wird der Gastrostomiekatheter (Ch 9-
15) fixiert. Dieser wird mit dem Faden durch die
Speiserohre, den Magen und den Punktionskanal
gezogen und schliefllich an der Bauchwand mit ei-
ner Halteplatte fixiert.

Die Katheterspitze kann bei langen Gastrosto-
miekathetern mit Hilfe eines Endoskops in dem
Diinndarm plaziert werden. Sie wird dann als PEG
bezeichnet. Bei axialen Hernien und auch Kar-
diainsuffizienz sind ein gastraler Reflux und auch
eine Aspiration mdglich. Bei einem entsprechen-
den endoskopischen Befund mufl eine duodenale
Sondenlage angestrebt werden. Diese schliefit al-
lerdings einen Reflux von Darminhalt nicht voll-
stindig aus. Es gibt auch mehrlumige PEG-Kathe-
ter, welche eine Ernihrung iiber einen duodenal/
jejunal liegenden Katheter und eine gleichzeitige
gastrale Entlastung tiber einen gastralen Katheter

1 prothombinzeit <50%, Thrombozytenzahl <50 000/pl.



Abb. 5.19. Sondentechniken

erlauben. Die Austrittsstelle des Katheters an der
Bauchwand wird steril verbunden. Anschliefend
mufl der Patient fiir 4-6h iiberwacht werden
(Herz-Kreislauffunktionen, abdomineller Befund).
Er erhilt prophylaktisch und fiir einen Tag ein
Breitbandantibiotikum (z.B. 3mal 2 g Cefotaxim).
Ein Kostaufbau kann nach 12 h begonnen werden.
Komplikationen wie Infektionen, Verletzungen,
Blutungen, Bauchschmerzen oder Dislokationen
kommen bei sachgemifler Durchfithrung sehr sel-
ten (<2%) vor. Auch Risikogruppen (wie z.B. im-
munsupprimierte HIV-Patienten) haben keine hé-
here Komplikationsrate. Erfahrungsgemifi ver-
schliefit die Fistel schnell.

PSG. Eine perkutan-sonographische Gastrostomie
(PSG) ist indiziert, wenn eine endoskopische Un-
tersuchung nicht durchgefiihrt werden kann (z.B.
bei fehlender Passage und vollstindig stenosieren-
den Tumoren der Speiseréhre) oder darf (z.B. bei
respiratorischer Insuffizienz). Bei dieser Technik
wird eine ,hohe“ Diinndarmschlinge sonogra-
phisch dargestellt und unter ,Licht“ punktiert.
Uber die Punktionskaniile wird dann ein Draht
eingefithrt und anschliefend der Katheter nach
Geldingertechnik plaziert. Es werden spezielle Ka-
thetersysteme verwendet. Bei einer Erndhrung in
das Jejunum ist das Risiko des Refluxes minimal.

FKJ. Eine FK] (oder FNK=Feinnadelkatheterje-
junostomie) wird im Rahmen einer Laparatomie
(z.B. zur frihzeitigen postoperativen Ernihrung)
oder laparoskopisch eingelegt. Der Katheterdurch-
messer betridgt 4 mm. Der Katheter wird mit einer
Naht am Jejunum in der Regel 15-30 cm distal des
Treitz-Bandes bzw. distal einer chirurgischen An-
astomose befestigt und findet zusitzlich durch ei-
nen etwa 10 cm langen Tunnel in der Darmwand

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

Transnasale Sonden:
a nasogastral
b nasointestinal (transpylorisch)

Transkutane Sonden:

¢ perkutane, endoskopisch unter-
stlitzte Gastrostomie (PEG)

d PEG mit transpylorischer intesti-
naler Sonde

e Feinnadelkatheterjejunostomie
(FKJ)

Halt. Das Jejunum wird an der Austrittsstelle des
Katheters an das parietale Bauchfell an der Bauch-
fellinnenseite angeniht. Eine Indikation zur FKJ
besteht naturgemif bei Patienten nach elektiven
chirurgischen Eingriffen (z.B. nach groflen Ober-
baucheingriffen) und gleichzeitiger Indikation fiir
eine kiinstliche Erndhrung. Typische klinische In-
dikation sind z.B. Osophagusresektionen, Gastrek-
tomie oder Pankreatektomie. Die Katheterdisloka-
tion und eine Leckage sind die haufigsten der ins-
gesamt aber sehr seltenen Komplikationen (<1%
der Fille). Da der FK]-Katheter sehr filiform ist,
muf er hiufig und regelmiflig gespiilt werden.

Zur Pflege der Gastro- oder Jejunostomie miis-
sen jeden 2. Tag der Verband gewechselt sowie der
Katheter mehrmals tédglich gespiilt werden. Im
Vergleich zu den nasoenteralen Ernidhrungssonden
sind eine Gastro- und auch eine Jejunostomie
nicht nur kosmetisch vorteilhaft. Im Vergleich zu
den nasogastralen oder nasoenteralen Sonden fin-
den sich auch weniger Komplikationen. Beide Ka-
thetersysteme kénnen iiber lange Zeit fiir die
kiinstliche Ernihrung verwendet werden. Vor An-
lage einer Gastrostomie bzw. Jejunostomie miissen
die héuslichen und sozialen Verhiltnisse des Pa-
tienten bekannt und seine weitere Versorgung gesi-
chert sein. Die Kathetersysteme kénnen wieder
entfernt werden. Dieser Schritt sollte aber den
»versorgenden Zentren vorbehalten bleiben. Die
Betreuung der mit einer Gastrostomie bzw. einer
Jejunostomie versorgten Patienten sollte sinnvol-
lerweise durch den Arzt/die Klinik erfolgen, wel-
che(r) das Kathetersystem angelegt hat. Die lang-
fristigen Komplikationsraten von Gastrostomien/
Jejunostomien sind bei sachgerechter Anwendung
mit <1% sehr gering und auch bei immunsuppri-
mierten Patienten nicht erhéht.
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« Applikation der Sondenkost

Die Formuladiiten kénnen kontinuierlich oder in-
termittierend iiber die Sonde verabreicht werden.
Bei gastraler Sondenlage kann die Kost als Mahl-
zeitenportion (sog. Bolus) oder kontinuierlich iiber
eine Pumpe gegeben werden. Bei Bolusgabe emp-
fiehlt sich ein Bolus von 50-200 ml iiber 5-10 Mi-
nuten alle 1,5-3 Stunden. Bei duodenaler oder je-
junaler Sondenlage ist eine kontinuierliche Infusi-
on obligat. Chemisch-definierte Didten miissen im-
mer duodenal/jejunal mit einer Pumpe appliziert
werden. Nebenwirkungen bei Bolusapplikation
sind hiufiges Vollegefiihl, gastrodsophagealer Re-
flux, Erbrechen, Aspiration, aber auch eine
schnelle Magenentleerung mit den Symptomen ei-
nes ,Dumpings“ und Diarrhoen. Obwohl die Bo-
lusgabe physiologischer erscheint, wird in der Pra-
xis bevorzugt mit niedrigeren Infusionsraten kon-
tinuierlich erndhrt. Dies wird mit der besseren Ver-
traglichkeit und Toleranz erklirt. Auch finden sich
bei Schwerkranken und unter Schwermedikation
hiufiger Magenentleerungsstérungen, wihrend die
intestinale Mobilitdt meist unbeeinflufit ist.

Bei kontinuierlicher Erndhrung mit einer Pumpe
ist der zu wihlende Infusionszeitraum flexibel an
die Gewohnheiten, Moglichkeiten und Toleranz des
Patienten anzupassen. Bei einem hdmenteral erna-
herten und berufstitigen Patienten mit einer Ga-
strostomie ist mdglicherweise eine kontinuierliche
Erndhrung nachts iiber 8 h geeignet. Ein hospitali-
sierter Patient (z.B. mit einem floriden Morbus
Crohn oder einer Strahlenenteritis) wird dagegen
besser iiber einen lingeren Zeitraum in niedrigerer
Dosierung pro Zeiteinheit behandelt. Eine Niich-
ternperiode von mindestens 6 h ist einzuplanen.
Diese erlauben dem Stoffwechsel die Umstellung
von anaboler auf katabole Stoffwechselsituation.

Zur kontinuierlichen Sondenernihrung werden
verschiedene, handliche und technisch ausgereifte
Pumpensysteme angeboten. Sie ermdglichen eine
kontinuierliche oder stufenweise (z.B. in Schritten
von +20 bzw. +25 ml/h) Einstellung der Infusions-
geschwindigkeit. Aufwendigere Pumpensysteme er-
lauben auch sehr niedrige Forderraten (z.B. 1 oder
5 ml/h), welche aber in der Praxis selten bendétigt
werden. Eine maximale Geschwindigkeit von 200
ml/h sollte nach klinischer Erfahrung nicht tiber-
schritten werden. Die Genauigkeit der enteralen
Infusionsgruppen ist sehr unterschiedlich. Es emp-
fiehlt sich deshalb, die Pumpen zumindest einmal
vor Gebrauch zu eichen.

Die Sondenkost wird entweder aus der Flasche,
aus Infusionsbeuteln (z.B. Sondalis®) oder aus ge-
eigneten abwaschbaren Containersystemen iiber

ein Infusionssystem infundiert. Eine aseptische
Handhabung von Infusionslosungen, -leitung und
-beutel ist zumindest bei immunsupprimierten Pa-
tienten zu empfehlen. Die ,ideale“ Temperatur der
Formuladiit fiir die Applikation liegt zwischen 20
und 25°C. Eine Zwischenlagerung der Nahrlosung
an einem sauberen und trockenen Ort (z.B. im
Kiihlschrank) ist moglich, sie sollte nicht in einem
Wasserbad oder in einem Mikrowellengerit aufge-
wirmt werden. Die kontinuierliche Erndhrung mit
einer Pumpe ist fiir Patienten und Pflegepersonal
nicht aufwendig. Sie wird gut toleriert und hat am
wenigsten Nebenwirkungen. Pumpe und Nahrlo-
sungen konnen leicht transportiert werden und er-
lauben dem enteral ernihrten Patienten eine ge-
wisse Freiziigigkeit. Die Nihrlosungen sollten
nicht linger als 4-6 Stunden im Beutel bzw. im
Container gehalten werden. Die Infusionssysteme
werden tdglich gewechselt.

Eine kontinuierliche enterale Ernihrung wird
bei Oberkdrperhochlage (30°) durchgefiihrt. Diese
Position schiitzt nicht vollstindig vor gastro-
dsophagealem Reflux und einer moglichen Aspira-
tion. Bei gastraler Sondenlage miissen erfahrungs-
gemdfl im Liegen die Linksseiten- und natiirlich
die Bauchlage gemieden werden, da sie die Magen-
entleerung behindern. Unter enteraler Erndhrung
ist der Magen ph >3-4. Eine enterale Erndhrung
wird hinsichtlich ihres Nahrstoff- und Fliissigkeits-
bedarfs individuell berechnet werden. Die Berech-
nung des Energiebedarfs erfolgt iiblicherweise auf
der Grundlage der Formeln von Harris und Bene-
dict (s. 3.5.1). Der berechnete Nihrstoff- und Fliis-
sigkeitsbedarf ist das Therapieziel. Eine enterale
Erndhrung wird aber (besonders bei duodenaler
und jejunaler Sondenlage) vorsichtig aufgebaut,
um eine bessere Vertriglichkeit und weniger Kom-
plikationen zu erreichen. Tabelle 5.86 zeigt ein
Beispiel eines Kostaufbaus.

5.6.1.4 Fehler und Probleme

Komplikationen unter enteraler Erndhrung treten
in Zusammenhang mit der Sonde, der Sondenkost
oder intestinalen und metabolischen Problemen
auf. In der iiberwiegenden Zahl konnen die Pro-
bleme gelst werden und zwingen nicht zum Ab-
bruch der enteralen Erndhrung. Hiufige Fehler bei
enteraler Erndhrung sind falsches Sondenmaterial
und Sondenfehllagen, mangelhafte Sondenpflege,
falscher Applikationsmodus, ungeeignete Sonden-
kost, kein Kostaufbau, zu hochkalorische Ernih-
rung, Nichtbeachtung des Erndhrungszustandes
und des Energiebedarfs, Nichtberiicksichtigung



des Fliissigkeits- und Natriumbedarfs und eine fiir

Sondenerndhrung ungeeignete Begleitmedikation.

fiir eine erfolgreiche enterale Erndhrung gelten die

folgenden Empfehlungen:

e« frithzeitig beginnen

« moglichst bei stabiler klinischer Situation

« gute Uberwachung

e konsequenter Durchfithrung (d.h.
schnell aufgeben).

nicht so

« Sondenkostabhédngige Probleme. Sie betreffen eine
mogliche bakterielle Kontamination der Kost (z.B.
bei lingerem Stehen bei Raumtemperatur), die Zu-
sammensetzung (z.B. hohe Osmolalitit bei che-
misch-definierten Didten), den niedrigen Natrium-
gehalt (s. Tabelle 5.87), mogliche Wechselwirkun-
gen mit Medikamenten und deren Zusitzen (z.B.
Sorbit bei Siften).

« Sondenabhingige Komplikationen. Fehllagen und
Dislokationen, Verstopfen der Sonde (z.B. bei unge-
niigendem Spiilen, Spiilen mit Friichtetees oder Obst-
siften, Gabe von gemorserten Tabletten durch die
Sonde), Abknicken des Sondenendes, lokale Schleim-
hautverletzungen und mdogliche Materialprobleme.

« Infektionen. Sie konnen lokal bei Gastrostomie
oder nach Erbrechen und Aspiration als Aspirati-
onspneumonie auftreten.

« Metabolische Komplikationen. Dehydration, Hyper-
und Hypoglykimie und Elektrolytentgleisungen
(Hyponatridmie, Hyper- und Hypokalidmie, Hypo-

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

phosphatdmie). Bei lingerer und hochkalorischer
Erndhrung konnen insbesondere bei kachektischen
Patienten ein ,,overloading syndrome“ und Odeme
beobachtet werden. Von diesem Syndrom ist das
»Tube-feeding-Syndrom“ zu unterscheiden, wel-
ches bei hyperosmolarer Sondenkost, osmotischen
Diarrhoen und gleichzeitig zu geringer Fliissigkeits-
zufuhr auftreten kann. Es ist durch die zunehmende
und ausgeprigte Exsikkose (bis hin zu einem prire-
nalen Nierenversagen) charakterisiert. Laborche-
misch sind die Natrium-, Harnstoff- und Kreatinin-
spiegel im Serum erhoht. Das Risiko einer Dehydra-
tation ist bei dlteren Menschen, intensivmedizinisch
behandelten Patienten (Trauma, Sepsis) und bei Pa-
tienten mit Gehirntumoren erfahrungsgemifl er-
hoht. Die Behandlung ist die vorsichtige, bilanzier-
te und ausreichende Fliissigkeitszufuhr, Die Ernih-
rung wird gleichzeitig mit einer nihrstoffdefinier-
ten Didt niedriger Osmolaritit fortgesetzt.
Hiufigste Probleme der enteralen Erndhrung
sind Erbrechen und Aspiration, Diarrhoen und Ob-
stipation. Klinische Indikatoren der gastrointestina-
len Funktion (z.B. die Auskultation von Darmgeriu-
schen, der Abgang von Flatus oder Stuhl sowie ein
gastraler Reflux <1000 ml/Tag) sind keine exakten
Kenngroflen. Sie erlauben keine sichere Entschei-
dung fiir oder gegen eine enterale Erndhrung.

o Pulmonale Aspiration. Dieses ist die schwerste
Komplikation einer enteralen Erndhrung. Deshalb
miiflen ein gastraler Reflux >1000 ml/Tag bzw. Er-
brechen wihrend einer enteralen Erndhrung sehr

Tabelle 5.87. Elektrolytgehalt verschiedener bilanzierter Diditen. NDD nahrstoffdefinierte Didt, CDD chemisch-definierte Dit.

Stand: Griine Liste 1995

Angaben in mmol/2000 kcal

Natrium Kalium
NDD fliissig z.B.
Fresubin® 66,0 64,0
Salvimulsin® 66,8 64,1
Biosorb® 100 90,0
Fresubin Plus® 116,0 52,0
Modif. NDD z.B.
Fresubin 750 MCT® 58,5 57,2
Fresubin Diabetes® 59,9 59,9
Pulmocare® 75,8 63,8
CDD z.B.
Survimed OPD® 87,0 63,9
Salvipeptid® 61,6 61,6
Survimed renal® 23,0 12,3
Bedarf (mmol/Tag) 75-150 60-100

Chlorid Kalzium Magnesium Phosphat
66,0 37,6 16,0 38,8
60,0 20,0 20,0 20,0
100 36,0 16,0 34,0
52,0 34,0 22,0 44,0
58,5 26,6 14,6 27,9
59,9 33,3 17,8 33,3
65,2 34,6 22,6 45,2
66,0 29,9 16,5 32,3
61,6 15,4 15,4 10,3
30,9 15,2 9,8 2,5
85-150 15-40 25-48
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ernst genommen werden. Eine gute Prédvention ist,
eine Erndhrung tiber gastral liegende Sonden nicht
bei bewufitseinsgetriibten bzw. nicht kooperativen
Patienten durchzufithren. Bei Verdacht auf eine
Sondendislokation ist zunichst radiologisch die
Sondenlage zu iiberpriifen. Diese sollte postpylo-
risch und sicher duodenal liegen. Bei Fehllage ist
eine Lagekorrektur durch Einfiihren eines Fiih-
rungsdrahtes anzustreben. Der Oberkdrper des Pa-
tienten sollte wihrend der Erndhrung um 30°
hochgelagert werden.

» Gastrointestinale Komplikationen. Diese konnen
sein: Ubelkeit, Erbrechen, abdominale Distension,
Flatulenz, Bauchkrimpfe, Durchfille, aber auch
Obstipation.

» Magenentleerungsstorungen. Bis hin zu einer Ga-
stroparese sind sie bei schwerkranken Patienten
(z.B. im Rahmen einer Sepsis, bei Schidel-Hirn-
trauma, wiahrend Stoffwechselkomata, bei hochdo-
sierter Gabe von Opiaten oder Anticholinergika)
und insbesondere bei Diabetikern hiufig. Der sog.
»postoperative Ileus“ betrifft meist Magen und Ko-
lon, wihrend eine Atonie des Diinndarms in dieser
Situation selten ist. Die Diagnose wird klinisch an-
hand der schlechteren Toleranz (Erbrechen sowie
der spontanen Entleerung von Mageninhalt iiber
die Sonde) ohne gleichzeitig erkennbarer Ursache
gestellt. Die gastrale Transitzeit betrdgt bei Gesun-
den fiir Wasser etwa 20 min und fiir feste Nahrung
ca. 180 min.

Bei einer bei Schwerkranken auf einer Intensiv-
station auftretenden Magenentleerungsstérung ist
vorrangig deren Ursache zu kliren bzw. zu beseiti-
gen. Zu den unmittelbar erndhrungsabhédngigen
Ursachen gehoren Nihrlésungen mit hoher Osmo-
laritdt oder Formuladidten mit einem hohen Fett-
gehalt. Eine Gastroparese kann im Rahmen von
Stoffwechselstorungen (z.B. bei Hypokalidmie,
Hypomagnesidmie) auftreten. Eine Magenentlee-
rungsstérung kann z.B. auch Folge der kiinstli-
chen Beatmung (Beatmungstyp, hoher PEEP, s.u.)
sein oder durch die Lagerung des Patienten erklért
werden. Die Notwendigkeit einer Therapie bedroh-
licher Organinsuffizienzen (z.B. die Respiratorthe-
rapie mit einem hohen PEEP'? hohe Katechol-

12 PEEP. Spezieller Beatmungstyp mit einem positiv-endexpi-
ratorischem Beatmungsdruck (=,positive endexpiratory
pressure®), in der Regel +5-+20 cm H,0. Der hohe ende-
xpiratorische Druck wirkt der Kollapsneigung der Alveo-
len entgegen. Dieser Beatmungstyp ist z.B. bei Lungen-
o6dem und bei einem akuten Lungenversagen (=ARD-
S =acute respiratory disease“) indiziert.

amingaben, Sedierung und Analgesierung'’, Anti-
biotikatherapie) ist gegeniiber dem mdglichen
Wert der kiinstliche Erndhrung abzuwégen. Da das
systemische Krankheitsbild auch von der Erndh-
rung und der Funktion des Gastrointestinaltrakts
abhingen (z.B. cave: Mukosatrophie bei enteraler
Nahrungskarenz, die enterale Erndhrung senkt die
bakterielle Translokation im Darm und beeinflufit
dadurch auch die Inzidenz der Sepsis und des
Multiorganversagen), ist aber die Bedeutung der
enteralen Erndhrung im Gesamtkonzept der The-
rapie nicht gering einzuschitzen.

Nach Ausschlul einer naheliegenden Ursache
ist die Behandlung der gestérten Magenentleerung
zu diskutieren. Vor einer moglichen Behandlung
der gastrointestinalen Motilitdtsstérung sollte im-
mer {iberlegt werden, ob wesentliche Vorrausset-
zungen der gastrointestinalen Motilitit (wie z.B.
eine adidquate Perfusion im Splanchnikusgebiet,
eine intakte Wasser- und Elektrolythomdostase,
ein ausgeglichener Sdure-Basenhaushalt, ein kolloi-
dosmotischer Druck von >18 mmHg bzw. ein Se-
rumalbumin >25 g/l) vorliegen. Eine Diinndarm-
atonie bei hohem Sympathikotonus, Stérungen der
Elektrolythomdostase, eine Hypalbumindmie, eine
verminderte oder gestérte Mikrozirkulation in der
Mukosa und ein Darmwandédem bei vendsem
Riickstau (z.B. bei Herzinsuffizienz) bedeuten je-
weils eine eingeschrinkte Resorption der Nahrstof-
fe im Dinndarm. und schridnken die Toleranz ge-
geniiber einer enteralen Erndhrung ein.

Pravention/Vorgehen bei

Pulmonaler Aspiration:

s Keine gastrale Erndhrung bei bewufltseinsge-
triibten, nicht kooperativen Patienten,

» radiologische Kontrolle der Sondenlage,

s Ausschlufl einer Magenentleerungsstérung,

» Lagerung des Patienten?,

« Osmolaritit/Fettgehalt der Nihrlosung,

» Stoffwechselstorungen (Elektrolyte?),

» Beatmungstyp (hoher PEEP),

13 Benzodiazepine (Diazepam, z.B. Valium®, Flunitrazepam,
z.B. Rohypnol®, Midazolam, z.B. Dormicum®); Ketamin,
(z.B. Ketanest®); Droperidol (z.B. Dehydrobenzperidol®)
beeinflussen die gastrointestinale Motilit4t nur gering. Un-
ter den Opioiden sind Piritramid (z.B. Dipidolor®) und
Pethidin (z.B. Dolantin®) im Vergleich zu Morphin und
Fentanyl geringer motilititswirksam. In der klinischen
Untersuchung wird bei Langzeitanalgesie die Kombination
von Midazolam und Piritramid empfohlen. Bei einer Peri-
duralanaesthesie mit einem Lokalanesthetikum (z.B. mit
Bupivacain®) besteht ein sympathikolytischer Effekt, wel-
cher einer gastrointestinalen Atonie entgegenwirkt.



Analgesie/Sedierung?,
Perfusion im Splanchnikusgebiet?.

Gastrointestinale Komplikationen:

1. Abkldrung
Sondenlage? Applikationsmodus?
Kostaufbau?
Temperatur?
Kontamination der Kost?
Natriumgehalt?
Wasser- und Elektrolythomoistase?
Albuminspiegel?
Gastrointestinale Erkrankungen?
Osmolaritit (bis 450 mosmol/kg)?
Ballaststoffzufuhr?
Kolloidosmotischer Druck?
Herzinsuffizienz?
Dosis?
Sdure-Basenhaushalt?
Katecholamingabe?
Mikrobiologische Diagnostik???

2. Vorgehen
Verminderung der Infusionsrate,
Berechnung des Erndhrungskonzepts, erneuter
Kostaufbau, Flissigkeitszufuhr neu berechnen
duodenale/jejunale Sondenlagen,
Infusion iiber 16 Stunden,
Ubergang auf mNDD/CDD,
zusitzliche Natriumgabe, (+50 mmol Na oder
1,5 g NaCl/d)
Ballaststoffzufuhr (=losliche Ballaststoffe) erhé-
hen (+20 g/d).

Diinndarmatonie lleus. Die Diagnose einer Diinn-
darmatonie wird in der Praxis klinisch gestellt
(Reflux, Meteorismus, Distension, Darmgerdusche,
Abwehrspannung, Bauchschmerzen) und durch
den Ultraschallbefund (fehlende Darmbewegung,
»weit“ gestellt Schlingen, freie Spiegel) erginzt.
Eine Magenausgangsstenose muf3 endoskopisch
ausgeschlossen werden. Ein moglicher anatomi-
scher Tleus wird radiologisch ausgeschlossen. In
jedem Fall muff vor einer Behandlung eine Druk-
kentlastung tiber eine dicklumige Sonde erfolgen.
Eine medikamentdse Behandlung von gastrointe-
stinalen Motilitatsstérungen ist moglich. Bei Ma-
genentleerungsstérungen bzw. Gastroparese kann
eine medikamentdse Behandlung mit dem Prokine-
tikum Cisaprid (z.B. Alimix®, Propulsin®, 5-30 mg/
Tag; cave: Hypotonie, Diarrhoe, Erbrechen; Kontra-
indikation: mechanischer Ileus) oder dem ebenfalls
prokinetisch wirksamen Antibiotikum Erythromy-
cin (in niedriger Dosierung, i.e. 3mal 250 mg/Tag)
versucht werden. Abkémmlinge des Erythromycins
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werden derzeit als Motilide klinisch getestet. Para-
sympathikolytisch wirksame Medikamente (wie
Neostigmin, z.B. Prostigmin®) oder auch Ceruletid
(z.B. Takus®) sind wegen Nebenwirkungen (z.B.
Bradykardie, AV-Knotenblock, Hypotension, Bron-
chospasmus, Gallenkoliken bei Gallensteinen, Pan-
kreatitis) und Kontraindikationen (Asthma bron-
chiale, Thyreotoxikose, mechanischer Ileus, Brady-
kardie, Myokardinfarkt) nur sehr eingeschridnkt ver-
wendbar. Der mdégliche Wert prokinetisch wirksa-
mer Medikamente ist fiir enteral ernihrte Patienten
nicht abschliefend belegt und erscheint in der klini-
schen Praxis zunichst zweifelhaft.

Erbrechen. Das Risiko des Erbrechens ist vor Be-
ginn der enteralen Erndhrung frithzeitig richtig
einzuschitzen. So ist z.B. bei Tumorpatienten, die
bestrahlt oder chemotherapeutisch behandelt wer-
den, wihrend der Behandlungszyklen eine enterale
Erndhrung nur in Ausnahmen méglich. In diesen
Fillen ist auf eine optimale antiiemetische Medika-
tion mit Dimenhydrinat (z.B. Vomex A®) Metoclo-
pramid (z.B. Paspertin®), Ondansetron (z.B. Zo-
fran®) zu achten. Metoclopropramid und der Do-
paminantagonist Domperidon vermindern die
Fundusrelaxation und erhShen die Antrummotili-
tit. Sie sind auch prokinetisch wirksam. Bei beat-
meten Patienten ist auch der Beatmungstyp wich-
tig. Bei positiv-endexpiratorischem Druck (sog.
PEEP-Beatmung s. oben) ist die Magenentleerung
behindert. In diesem Falle wire eine ,Dekom-
pression® durch Verdnderung des Beatmungstyps
und nicht eine medikamentése Behandlung die
Therapie der Wahl. Ist nach Erbrechen, gastraler
bzw. intestinaler Entlastung und einer Phase der
Nahrungskarenz ein erneuter Kostaufbau vorgese-
hen, sollte zu Beginn das Ausmafl des Refluxes
iber eine gastral liegende Ablaufsonde iiberpriift
werden. Ubersteigt dieser 1000 ml/Tag oder 15%
des pro Stunde infundierten Volumens, ist eine
addquate enterale Erndhrung offensichtlich nicht
mdéglich.

Diarrhoen. Sie werden bei 5-30% der enteral er-
ndhrten Patienten beobachtet und fithren im klini-
schen Alltag nahezu regelhaft zu einem Abbruch
des Erndhrungsregimes. Die Resorption von Nahr-
stoffen ist auch bei intensivmedizinisch behandel-
ten Patienten in der Regel nicht eingeschrinkt. Die
Diarrhoe ist immer behandelbar. Mogliche Ursa-
chen sind

die Sondenlage (gastrale Lage mit sturzartiger

Magenentleerung und schneller Diinndarmpas-

sage),
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der Applikationsmodus (Bolusgabe ins Duode-
num, grofler Bolus, hohe Zufuhrraten),
fehlender Kostaufbau,

die hohe Osmolalitit der Formuladiit (beson-
ders bei chemisch-definierten Didten %),

zu kalte Sondenkost (Raumtemperatur wird
empfohlen),

mdogliche bakterielle Kontamination (Kost nicht
linger als 6 h bei Raumtemperatur stehen las-
sen, die Infusionssysteme miissen alle 24 h ge-
wechselt werden),

die Begleitmedikation (cave: Antazida, H,-Blok-
ker, Atropin, Pirenzipin, Terbutalin, Sorbit, Do-
pamin in Infusionsraten >4 ng/kgKG/min); ho-
he Osmolaritit fliissiger Arzneimittel (z.B. Rivo-
tril®-Trpf. 14500 mosm/l, Cebion® Trpf. 12000
mosm/l, Multibionta® Trpf. 6023 mosm/], Mega-
cillin® Saft 3217 mosm/l, Ferrosanol® 3586
mosm/l, Bactrim® Sirup f. Erwachsene 4032
mosm/l, Atosil® Trpf. 1407 mosm/l, NaCl-Am-
pulle 1 mmol/1=1870 mosmol/l; hoher Sorbitge-
halt (z.B. Ambroxol® Saft 350 mg/ml, Bisolvon
Linctus® Saft 400 mg/ml, Fenistil® Sirup 660
mg/ml, Paracetamol® Saft 455 mg/l usw.) sowie
Arzneimittel, welche hédufig Diarrhoen verursa-
chen konnen, wie Alkylantien, Ampicillin, Anta-
cida, Antimetabolite, Clindamycin, Colchicin,
Clofibrat, Digitalis, Erythromycin, 5-Fluoroura-
cil, Eisensalze, Magnesiumsalze, Methotrexat,
Methyldopa, Kaliumsalze, Propranolol, Chini-
din, Tetracycine,

eine niedrige Natriumzufuhr
mmol/Tag; s. Tabelle 5.87),

. zu niedrige Albuminspiegel im Serum (bei Wer-
ten <25 g/l besteht hdufig ein Odem der Diinn-
darmschleimhaut),
eine Imbalanz zwischen Motilitit, Sekretion und
Resorption, eine bei langfristiger Nahrungska-
renz bzw. parenteraler Erndhrung hiufige Atro-
phie der Diinndarmschleimhaut oder auch

» vorher nicht bekannte intestinale Erkrankungen
(Nahrungsmittelunvertriglichkeiten, Malassimi-
lation, Gallensdureverlustsyndrom, entziindliche
Darmerkrankungen, TBC, Antibiotika-assozi-
ierte Durchfille).

(Ziel: 80-100

Die Abkldrung erfolgt klinisch. Bei unklaren und
linger bestehenden Diarrhoen ist eine mikrobiolo-
gische Diagnostik durchzufiihren. Eine hohe Stuhl-
frequenz bei Entziindungen des Rektums ist abzu-
grenzen und gezielt therapeutisch anzugehen.

!4 Didten mit einer Osmolaritit von >450 mosm/kg H,O er-
zeugen regelhaft Durchfille.

Bei Diarrhoen sollte zunéchst die enterale Nihr-
stoffzufuhr um 50% gedrosselt werden. In seltenen
Fillen wird sie ganz beendet und voriibergehend
parenteral erndhrt. Im Anschluf an eine 2- bis
3tdgige Unterbrechung wird ein langsamer und
stufenweiser Kostaufbau begonnen. Die Sonde
sollte sicher duodenal liegen, die Nahrstoffzufuhr
mufl kontinuierlich iiber 16 h erfolgen, die Dosie-
rung wird individuell berechnet. Wenn mdglich
wird eine ballaststoffreiche nidhrstoffdefinierte Didt
gewdhlt. Bei einer Fettmalassimilation ist eine
MCT-haltige Sondenkost indiziert. Die meisten
Formuladidten sind natriumarm (s. Tabelle 5.87).
Natrium kann deshalb zusitzlich bis zu einer Men-
ge von 50 mmol/Tag (1,5 g NaCl) unter Beriick-
sichtigung der klinischen und metabolischen Si-
tuation des Patienten gegeben werden. Bei Hypoal-
buminimie, Odemen und Diarrhoen mufl die Al-
buminsynthese durch eine konsequente und hoch-
kalorische Erndhrung stimuliert werden. Die Sub-
stitution von Albumin ist fragwiirdig, ihr mogli-
cher Wert ist nicht durch prospektive Untersu-
chungen belegt (s. unten). Die Medikation des Pa-
tienten ist tdglich zu iberpriifen. Bei Fortbestand
der Diarrhoen ist eine weiterfithrende Diagnostik
anzustreben.

Die unter enteraler Erndhrung vermuteten os-
motischen Diarrhoen werden meist nur innerhalb
der 1. Woche nach Beginn des Erndhrungsregimes
beobachtet und sind bei richtiger Handhabung der
Technik selten. Ein vorsichtiger und langsamer
Kostaufbau mit Formuladiiten, deren Osmolaritit
unter 400 mosmol/] liegt, verhindert das Auftreten
osmotischer Diarrhoen. Eine medikamentse Be-
handlung der mit der enteralen Erndhrung gele-
gentlich assoziierten Diarrhoen (beispielsweise mit
Loperamid (z.B. Imodium®)) ist nur in sehr selte-
nen Ausnahmefillen indiziert.

Obstipation. Ein Intervall von mehr als 3 Tagen
zwischen 2 Stuhlgingen wird im Vergleich zur Di-
arrhoe unter enteraler Erndhrung selten beobach-
tet. Unmittelbar erndhrungsabhingig konnte der
geringe Ballaststoffgehalt der jeweiligen Sonden-
kost oder eine zu geringe Fliissigkeitszufuhr ver-
antwortlich fiir die Obstipation sein. Differential-
diagnostisch sind ein Ileus (Rontgen: Abdomen-
iibersicht) oder eine Dickdarmatonie (z.B. Elektro-
lytentgleisungen bei Dehydration), intraabdomi-
nelle Entziindungen oder hochdosierte Medika-
mente (z.B. Fentanyl®) auszuschlieflen. Therapeu-
tisch sind neben dem Wechsel der Sondenkost
(ballaststoffreiche Formuladidt bevorzugen, 16sli-
che Ballaststoffe, partiell hydrolisierte, Guarpek-



tine, z.B. Sunfiber” 20 g/1000ml) vorrangig die
Elektrolyt- und Fliissigkeitsbilanz auszugleichen.
Eine vermehrte Flatulenz ist eine Nebenwirkung
der hohen Ballaststoffzufuhr. Bei Vorliegen von
Darmgeriuschen wird in der Klinik in Einzelfillen
eine Stimulation des Darms mit Neostigmin oder
Ceruletid versucht. Dartiber hinaus sind Einldufe
und die Einlage eines Darmrohrs (ohne Blockung)
zur Druckentlastung (cave: bei Lage tiber 24 h
mogliche Verletzungsgefahr) wirksam.

Ubrige Medikation. Probleme bestehen hiufig bei
der Medikation enteral erndhrter Patienten. Diese
ergeben sich aus der Darreichungsform und Os-
molaritit des Medikaments, der intestinalen Lage
der Erndhrungssonde, deren filiformen Durchmes-
sers sowie dem in der Regel kontinuierlichem Er-
nihrungsregime. Es sollten kommerziell herge-
stellte fliissige oder verdiinnte und viskdse Medi-
kamente oder allenfalls Suspensionen gew#hlt wer-
den. Diese Darreichungsformen enthalten Zusitze
wie Alkohol oder Sorbit. IThre Osmolalitdt kann im
Einzelfall bis zu 10000 mosmol/kg H,0 betragen
(s.u.). Dies kann bei intragastraler Bolusgabe zu
einem ,,Dumping® bei intraduodenaler oder intra-
jejunaler Applikation zu Diarrhoen fithren. Die
Kenntnis der Osmolaritit eines Medikaments ist
bei enteraler Erndhrung obligat.

Es ist obsolet, gemorserte und mit Fliissigkeit
versetzte Tabletten durch filiforme Sonden zu ap-
plizieren, da dies regelhaft zu einer Sondenver-
stopfung fiihrt. Auch das Mischen eines Medika-
ments mit der Sondenkost fithrt aufgrund der
moglichen Inkompatibilititen und Wechselwirkun-
gen zu Problemen. Die Stabilitit von Medikamen-
ten in Mischung mit Nihrstofflésungen ist unter-
schiedlich und muf beim Hersteller erfragt wer-
den. Schwierigkeiten ergeben sich z.B. bei Elektro-
lytsupplementen (Ausfillen der Nihrlésung), alu-
minjumhaltigen Antazida (z.B. Phosphalugel®;
Ausfillen) und einigen H,-Blockern (wie z.B. Ta-
gamet®, Riopan®: Eindicken der Sondenkost).
Wechselwirkungen bestehen z.B. zwischen Formu-
ladidten und Warfarin (z.B. Macumar®; hoher Vit-
amin K-Gehalt der Didt) und Phenytoin (z.B.
Phenhydan®, Zentropil®: Proteinbindung oder
Komplexbildung des Phenytoin, Hemmung der
Phenytoinresorption). Im schlechtesten Fall bedeu-
tet dies eine verminderte Zufuhr und Resorption
von Medikament und Nahrstoffen und damit eine
verminderte Medikamentenwirkung und gleichzei-
tig unzureichende Erndhrung. Die Freisetzung
oder Aktivierung des betroffenen Medikaments
muf unabhingig von der gastralen Phase sein. Da
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die Resorption von vielen Medikamenten im
Niichternzustand besser ist, werden sie bei enteral
erndhrten Patienten vor Beginn oder frithestens
2h nach Ende der Erndhrungsperiode gegeben.
Grundsitzlich kann es moglich sein, die parentera-
le Form eines Arzneimittels enteral iiber eine Er-
ndhrungssonde zu geben. In diesem Fall ist sicher-
zustellen, daf} der Wirkstoff gut resorbiert wird, er
im sauren Milieu des Magens nicht zerstort wird,
das Arzneimittel nicht zu stark sauer oder basisch
reagiert, seine Osmolaritit tolerierbar ist und es
die Schleimhaut im Magen-Darm-Trakt nicht zu
stark irritiert. Fiir die Resorption parenteraler Arz-
neimittel gilt, dafl sie zwar mit dhnlichen oder
gleichem Handelsnamen wie die vergleichbare ora-
le Arzneiform auf dem Markt sind. z.T. aber einen
anderen Ester oder ein anderes Salz des Arznei-
stoffes enthalten, welcher unterschiedlich resor-
biert werden kann.

5.6.1.5 Uberwachung

Kiinstlich erndhrte Patienten miissen intensiv be-
treut werden. Das Ausmafl der Uberwachung ist ab-
héngig von der Grunderkrankung, dem klinischen
Bild, dem Erndhrungszustand sowie den subjekti-
ven und objektiven Problemen des Patienten. Eine
optimale Zusammenarbeit zwischen dem Patienten
und seinen Angehdorigen auf der einen und der Er-
nihrungsschwester, der Diitassistentin, dem ernih-
rungsmedizinisch verantwortlichen Arzt (d.h. dem
»Erndhrungsteam®) und dem Hausarzt auf der an-
deren Seite ist nur nach einer griindlichen Schu-
lung und Unterweisung des Patienten und seiner
Angehorigen (und evtl. auch des Hausarztes) zu Be-
ginn der kiinstlichen Erndhrung méglich.

Die obligate Uberwachung beinhaltet zunichst
die Zuwendung zum Patienten mit der Frage nach
dem subjektiven Befinden.

Wie geht es dem Patienten?

Wie verbringt der Patient seine Tage?

Wie ist seine Stimmungslage?

Hat er noch andere Probleme?

Welchen Eindruck haben die Angehdrigen?

Besteht ein aktueller Leidensdruck?

Wird die Grunderkrankung gegenwirtig behan-

delt?

Kostform, Sondenkostmenge, Fliissigkeitszufuhr,
Applikationsmodus, Infusionsdauer, Medikamente,
Sondenpflege und Sondenlage sowie der Stuhlgang
(Frequenz, Menge, Konsistenz) miissen hinterfragt
werden.
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Die korperliche Untersuchung erfaflt gezielt und
differenziert den Hydrations- und Erndhrungszu-
stand mit klinischer Untersuchung, Anthropome-
trie und bioelektrischer Impedanzmessung. Es
schliefit sich die Untersuchung der Herz- und Lun-
genfunktion an. Spezielle erndhrungsmedizinische
Aspekte sind klinische Zeichen der Fehlernihrung
(Hautturgor, Schleimhéiute, Haare, Nigel, Odeme,
Muskelkraft), eine moégliche abdominelle Distensi-
on, Darmgerdusche, Lebergrofie, der Lokalbefund
im Bereich des Stomas sowie die neurologische
und ophthalmologische Untersuchung.

Sinnvolle und regelmiflig durchzufiihrende La-
boruntersuchungen sind die Bestimmung des ro-
ten und weiflen Blutbildes, die Messungen der Se-
rumelektrolyte, des Serumharnstoffs und -kreati-
nins, der Plasmaspiegel von Glukose und Triglyze-
riden sowie des Albumins und des Bilirubins. Bei
unklaren klinischen Problemen wird die Krank-
heitsaktivitit durch die Messung der Blutsen-
kungsgeschwindigkeit, der Serumeiweifielektro-
phorese und des C-reaktiven Proteins charakteri-
siert. Die Messung der Harnstoffausscheidung im
24-Stunden-Urin ist fiir die Einschitzung der
Stoffwechsellage und auch der tatsichlichen Nahr-
stoffzufuhr wichtig. In gréfleren Abstinden miis-
sen die Parameter des Eisenstoffwechsel, der Se-
rumzinkspiegel sowie von Vitamin B,, und Folséu-
re iiberwacht werden. Ein Spurenelementmangel
wird gelegentlich bei der Erndhrung mit che-
misch-definierten Didten beobachtet.

Bei Verschlu8 der Sonde ist zunidchst ein vor-
sichtiges Spiilen des Katheters mit Wasser ange-
sagt. Der Versuch ist moglicherweise nach Umla-
gerung des Patienten zu wiederholen. Bei Erfolglo-
sigkeit ist das Katheterende unter Durchleuchtung
zu lokalisieren (ist die Sonde abgeknickt ?) und
evtl. eine Neuplazierung nach Lagekorrektur und
Einfiihren eines Fithrungsdrahtes zu versuchen. Da
gewaltsame Versuche in der Regel schaden, ist im
Zweifelsfall eine Neuanlage der Erndhrungssonde
durchzufiihren.

Im Umgang mit den Patienten miissen unreali-
stische Erwartungen und ein falsches medizini-
sches Verstindnis vermieden werden. Erndhrung
dient zundchst dem Erhalt des Erndhrungszu-
stands. In diesem Sinne ist Erndhrung Teil der
supportiven Behandlung (welche auch die
Schmerztherapie und die psychosoziale Unterstiit-
zung umfaflt). Der Erhalt der Korperzellmasse ist
fur die in der Regel schwerkranken Patienten reali-
stisch. Die erndhrungsmedizinische Uberwachung
wird zu Beginn einer enteralen Ernihrung 2mal/
Woche erfolgen. Bei stabilem Verlauf und auch bei

heimenteraler Erndhrung sind die Untersuchungen
in 4- bis 8wdchigem Abstand zu wiederholen. Eine
umfassende und vollstindige Verlaufsdokumenta-
tion ist selbstverstandlich.

Bei ambulant gefiihrten Patienten kann die Ko-
stenfrage ein Problem darstellen. Die Richtlinien
zur Erstattungsfihigkeit enteraler Trink- und Son-
dennahrung besagen, daf} die begriindete Verord-
nung von Didten entsprechen § 14b der Diitverord-
nung zuléssig ist bei Morbus Crohn, Kurzdarmsyn-
drom, Malnutrition, Mukoviszidose, chronisch-ter-
minaler Niereninsuffizienz unter eiweifflarmer Er-
ndhrung und bei konsumierenden Erkrankungen.

5.6.2 Parenterale Erndhrung

Eine vollstindige parenterale Erndhrung ist erst
seit etwa 30 Jahren moglich: 1967 gelang Dudrick
und Mitarbeitern die Zufuhr einer hyperosmolaren
Infusionslosung iber einen zentralvendsen Kathe-
ter. Die parenterale Erndhrung hat in den letzten
Jahren sehr grofle technische Fortschritte gemacht.
Sie ist eine sichere und etablierte Technik. Die pa-
renterale Erndhrung wird in der Klinik und ambu-
lant seit {iber 10 Jahren zum Nutzen der Patienten
und ohne Schaden durchgefiihrt. Zahlen aus den
Vereinigten Staaten belegen, dafl dort mehr als
10000 Menschen lebenslang ausschliefflich parente-
ral erndhrt werden miissen.

5.6.2.1 Indikation und Konzept

Die Indikation zur parenteralen Ernihrung ist die
Indikation zur kiinstlichen Erndhrung, wenn gleich-
zeitig keine bedarfsdeckende enterale Ernihrung
moglich ist (s. oben). Nur eine parenterale Ernih-
rung erlaubt die wihrend instabiler Stoffwechselsi-
tuationen notwendige exakte Dosierung der Nihr-
stoffzufuhr. Die parenterale Erndhrung ist in spe-
ziellen Fillen (akute Pankreatitis, akuter Schub
einer chronisch-entziindlichen Darmerkrankung)
auch therapeutisch wirksam. In ihrer konventionel-
len Form entspricht die Nahrstoffzusammensetzung
einer parenteralen Erndhrung den fiir die Erndh-
rung Gesunder bekannten Empfehlungen. Es ist zu
berticksichtigen, dafl es sich bei den verschiedenen
Infusionslosungen um Arzneimittel und nicht um
Lebensmittel handelt. Dies macht eine exakte Dosis-
berechnung und eine Rezeptur notwendig.

Kontraindikationen gegen eine parenterale Ernéh-
rung sind:
» instabile Kreislaufverhiltnisse,



gestorte Himodynamik mit vitaler Bedrohung
(Schock),

unzureichende zellulire Sauerstoffversorgung
(schwere Hypoxie, mitochondriale Defekte),
deutliche Substratverwertungsstérungen
ausgeprigte Uberwisserung (Hyperhydration).

Eine parenterale Erndhrung wird individuell ent-
sprechend dem Energie- und Nihrstoffbedarf un-
ter Beriicksichtigung moglicher individueller oder
klinischer Einschrinkungen oder Bediirfnisse be-
rechnet. Da es sich bei den parenteralen Nihrls-
sungen um Arzneimittel handelt, wird die Zusam-
mensetzung in einer Rezeptur festgelegt (zur Be-
rechnungsgrundlage s.u.) (s. Tabelle 5.88).

Eine parenterale Ernihrung wird als hypokalo-
rische und unvollstindige peripherventse Erndh-
rung (PE) oder als vollstindige, bedarfsdeckende
und im Einzelfall auch bedarfsiiberschreitende
vollstindige parenterale Erndhrung (TPE) durch-
gefithrt. Eine periphervenose Erndhrung ist keine
optimale und deshalb nur eine voriibergehende
und kurzfristige Erndhrungsform (bis zu 3 Tagen).
Sie wird supportiv zum Beispiel in der unmittel-
bar postoperativen Erndhrung zur Minderung der
katabolen Stoffwechsellage eingesetzt.

Rezeptur einer parenteralen Erndhrung

1. Berechnung des Ruheenergiebedarfs
nach Harris und Benedict.

2. Schitzung des aktuellen Energiebedarfs:

(1. -1,3 bzw. -1,5-1,7 bei katabolen Patienten)

3. Berechnung des Eiweif3-/Aminosdurebedarfs:
(1,3 g Aminosduren/kgKG/Tag)

4. Berechnung der ,,Nicht-Eiweif3-Kalorien®
(,,2. minus 3.%)

5. Aufteilung der ,Nicht-Eiweif}-Kalorien®
(70% Glukose, 30% Fett bzw. 50% Glukose,
50% Fett bei Katabolie)

6. Substitution von Elektrolyten, Spuren-
elementen und Vitaminen
(n. Empfehlungen)

7. Deckung des Fliissigkeitsbedarfs
(40 ml/kgKG/Tag)

Rezeptur einer parenteralen Erndhrung bei

Sepsis

1. Berechnung des Ruheenergiebedarfs
nach Harris und Benedict.

2. Schitzung der ,metabolisierbaren Energiezu-
fuhr. Beginn mit dem 0,5-fachen, vorsichtige
Steigerung der Kalorienzufuhr unter Kontrolle
der Plasmaspiegel von Glukose, Laktat, Harn-
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stoff, Kreatinin, Triglyzeride sowie der klini-
schen Parameter.

3. Berechnung des Eiweif}-/Aminosdurebedarfs:
(0,8-1,5 g Aminosduren/kgKG/Tag).

4. Berechnung der ,Nicht-Eiweif3-Kalorien“

(»2. minus 3.9).

5. Aufteilung der ,Nicht-Eiweif}-Kalorien®
(=4.) (z.B. 70% Glukose, 30% Fett, moglicher-
weise Steigerung der Fettzufuhr bei normaler
Plasmaklirrate).

6. Substitution von Elektrolyten, Spurenelemen-
ten und Vitaminen (Empfehlungen s. Kap. 3.5,
Cave: Nierenfunktion).

7. Flissigkeit (40-50 ml/kgKG/Tag);
cave: ZVD, Temperatur (+500 ml-1000 ml/
1°C), Ausscheidung, Bilanz.

8. cave: Gerinnungsstorungen (Fette), respiratori-
sche Insuffizienz (Glukose, Insulin), Leber-
funktion (Kohlenhydrate), Nierenfunk-tion
(Aminosduren, Flissigkeit, Elektrolyte), bei
Multiorganversagen (weitere Reduktion der
Kalorien). Infusionsrate bzw. Abbruch der
kiinstlichen Erndhrung).

Rezeptur einer parenteralen Erndhrung bei einge-

schrinkter Leberfunktion und Leberversagen

1. Berechnung des Ruheenergiebedarfs (RRE)
nach Harris und Benedict.

2. Schitzung der ,metabolisierbaren® Energiezu-
fuhr: (0,8-1,0-REE)

3. Berechnung der Aminosidurezufuhr:

(abhingig von der ,Differenzosmolalitat: >15
keine Aminsduren, 10-15 Komal6sung, <10 le-
beradapiertes AS-Muster mit 0,6-0,8 g/kgKG/
Tag; cave: Serumharnstoff, Nierenfunktion)

4. Berechnung der ,Nicht-Eiweif3-Kalorien“

(2. minus 3%)

5. Aufteilung der ,Nicht-Eiweif3-Kalorien“ (=4.);
z.b. 50% Glukose, 50% Fett)

6. Substitution von Elektrolyten, Spurenelemen-
ten und Vitaminen (empirisch, cave: Nieren-
funktion, Pathophysiologie)

7. Deckung des Fliissigkeitsbedarfs (40 ml/kgKG/
Tag; cave: Nierenfunktion)

Volistindige parenterale Erndhrung. Bei der TPE
wird der Energiebedarf Erwachsener iiblicherweise
nach den Formeln von Harris und Benedict be-
rechnet bei Kindern und Jugendliche sind die For-
meln nach Schofield zu verwenden (s. Kap. 3.5.1).
Bei Sduglingen und Kleinkindern unter 10 kgKG
wird der Ruheenergieumsatz wie folgt berechnet:

Korpergewicht (kg)-0,611-Grofle (cm)-0,951-1,99.
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Rezeptur fiir eine vollstindige Patientendaten
ame er
parenterale Erndhrung G lm) o St
Eiweiflbedarf {ngai}
Energieverbrauch (kcal/Tag)
Nihrstoffe ml keal % g g/KG/Tag  max. Zufuhrrate:
Glukose
20%
5 g/KG/Tag
40%
70%
Aminosduren
8%
10%
Hepa® 10%
1,5 g/KG/Tag
nephro® 6%
Lipide
10%
20% 2 g/KG/Tag
Elektrolyte Tagesbedarf:
Kalium Phosphat K1-2 mmol:"kgl
1 ml=1 mmol K+0,6 mmol P P 0,2-0,5 mmol/kg
KCL 7,45%
1 mml/1 mmol K
NaCl 5,85%
1 ml=1 mmol Na Na 1-2,5 mmol/kg
K-Magnesium-asp.
1 ml=1 mmol K+0,25 mmol Mg Mg 0,15-0,2 mmol/kg
Kalzium-gluconat
1 ml=0,23 mmol Ca Ca 0,1-0,15 mmol/kg
Vitamine
Multibionta®
Vitintra®
Spurenelemente
Zinkaspartat
1 ml=10 pmol Zn Zn 40-60 pmol/Tag
Inzolen infantibus®
sine NaK
Summe Energie- und N-Zu-
fuhr:
Infusionsgeschwindigkeit ml/h kcal/Tag
kcal/gN

gN

Datum: Anordnender Arzt: Zubereitet von:




Eine Erweiterung um Aktivititsfaktoren ist indivi-

duell durchzufiihren. Die Vorgehensweise wird (s.

Tab. 5.88) in einer Rezeptur festgelegt und doku-

mentiert (s. Kap. 3.5.1). Bei konventioneller paren-

teraler Erndhrung werden 50-55% des errechneten

Energiebedarfs in Form von Glukoselgsungen, 30-

35% als Lipidemulsion und 10-15% als Aminosiu-

reldsung gegeben. Diese Nahrstoffrelationen kén-

nen bei entsprechenden metabolischen Gegeben-

heiten und Bediirfnissen verindert werden (z.B.

Verminderung des Kohlenhydratanteils bei gleich-

zeitiger Erhohung der Fettmenge bei Tumorkache-

xie). Elektrolyte, Vitamine und Spurenelemente

werden entsprechend den Empfehlungen zum

Nihrstoffbedarf und nach klinischer bzw. bioche-

mischer Kontrolle substituiert (s.u. Tab. 5.98; 5.99;

5.102). Der Fliissigkeitsbedarf ist individuell zu be-

rechnen. Er betrigt:

» bei Erwachsenen 30-40 ml/kgKG/Tag,

« bei Neugeborenen wihrend der 1. Lebenswoche
50-140,

» wihrend des 1. Lebensjahres 100-140,

» wihrend des 2. Lebensjahres 80-120,

» vom 3.-5. Lebensjahr 80-100,

s vom 6.-10. Lebensjahr 60-80 und

» vom 10.-14. Lebensjahr 50-70 ml/kgKG/Tag.

Die Fliissigkeitszufuhr wird der Fliissigkeitsbilanz,
den himodynamischen Kenngréflen, méglichen
unsichtbaren Verlusten (K6rpertemperatur, +10%
pro °C Temperaturerhohung) und dem klinischen
Bild (z.B. vorsichtige Zufuhr bei Hypoalbumina-
mie) angepafit. Bei beatmeten Patienten ist ein zu-
sdtzlicher Fliissigkeitsverlust von 12ml/kgKG mi-
nus 300 ml anzunehmen.

5.6.2.2 Infusionslésungen, Elektrolyt-, Vitamin-
und Spurenelementpriparate,
Mischldsungen, Dosierung

Fiir die parenterale Erndhrung gibt es keine voll
bilanzierten, den Bedarf der Patienten vollstindig
deckenden Infusionslésungen. Das Erndhrungsre-
gime muf} deshalb individuell fiir jeden Patienten
aus Einzelbausteinen zusammengesetzt werden.
Diese sind Infusionslosungen, welche Kohlenhy-
drate, Fette, Aminoséduren sowie Vitamin-, Spuren-
element- und Elektrolytzusdtze enthalten. Diese
Losungen und Zusitze sind Medikamente, welche
dem Arzneimittelgesetz unterliegen. Die Mischung
der Einzelkomponenten muf deshalb einer speziel-
len Rezeptur folgen. Die Mischung bedeutet die
Herstellung eines neuen Medikaments, was nur
unter besonderen Kautelen (z.B. Sterilitdt, Kompa-

5 Erndhrungsmedizinische Behandlung

tibilitét, exakte Dosierung, Uberwachung) erfolgen
darf. Die einzelnen Infusionslésungen und die Zu-
sitze werden mit Hilfe eines automatisierten Pum-
pensystems unter sterilen Kautelen (,Jaminar
flow”) in einem Mischbeutel zusammengemischt
(»all in one®). Die Mischung wird vom Apotheker
bzw. unter seiner Uberwachung vorgenommen.
Mischlosungen diirfen aufler den Nihrldsungen
keine weiteren Medikamente (wie z.B. Insulin oder
Albumin) beigemischt werden. Probleme sind die
mogliche Instabilitit der Infusionslosung, Aggrega-
tion von Lipidpartikeln, und die ungenaue Medi-
kamentendosierung infolge Adsorption an das
Kunststoffmaterial. Medikamente werden deshalb
immer im Nebenschlul iiber das Infusionsystem
gegeben.

Die Mischbeutel fassen z.B. ein Gesamtvolumen
von 3,0 1. Sie bestehen aus gasdurchldssigem Ethyl-
vinylazetat (EVA). Die Mischlosung wird mittels ei-
ner volumetrischen Pumpe kontinuierlich tiber 24 h
infundiert. Bei richtiger Berechnung ergeben die
verschiedenen Infusionslosungen und Zusitze eine
vollstindige, d. h. den Nihrstoff- und Fliissigkeitsbe-
darf deckende parenterale Nihrldsung. Diese Me-
thode erleichtert die Infusionstechnik, vermindert
das Infektionsrisiko, erlaubt eine gleichmiflige Ver-
sorgung mit Nahrstoffen und senkt das Risiko von
Entgleisungen der Stoffwechsel- und Elektrolytho-
moostase. Nachteile der Technik sind die begrenzte
Haltbarkeit der Mischldsungen (in der Regel maxi-
mal 24 h), die ein tigliches Mischen notwendig ma-
chen. Die Stabilitit von Einzelbestandteilen wie z. B.
einiger Vitamine wie Vit. A und B, ist aber auch in-
nerhalb dieses kurzen Zeitraums nicht gewdhrleistet.
Eine Alternative sind industriell hergestellte, unvoll-
standige, aber stabile Mischlgsungen, bei denen Ein-
zelkomponenten (wie z.B. die Lipidemulsion) erst
unmittelbar vor der Infusion hinzugefiigt werden.
Es mufl angemerkt werden, dafl die derzeit von
der Industrie als vermeintlich ,vollstindig,“ oder
»komplett* angebotenen parenteralen Mischlésung
simtlich unvollstindig sind und deshalb fiir eine
vollstindig und insbesondere lingerfristige parente-
rale Erndhrung ungeeignet sind. In der Tabelle 5.89
(s. S. 387) wird ein kommerzielles Mischbeutelkon-
zept vorgestellt, welches in der klinischen Praxis fiir
kurzfristige parenterale Erndhrung verwendet wird.

« Kohlenhydrate

Glukose. Der Hauptenergietrédger einer parenteralen
Erndhrung sind Kohlenhydratlosungen. Dieses
sind in der Regel Glukoselosungen, welche in Kon-
zentrationen zwischen 5 und 70% angeboten wer-
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den. Bei vollstindiger parenteraler Erndhrung wer-
den 20, 40 und in Einzelfillen 70%ige-Lésungen
verwendet. Der Kaloriengehalt ist 3,4 kcal/g Glu-
kose. Die Osmolaritit der Losungen betrdgt bei ei-
ner 10%-Glukoseldsung 505 und bei einer 70%-Lo-
sung 3535 mosmol/l. Die Dosierung der Glukose-
menge richtet sich bei Kindern und Erwachsenen
nach dem Erndhrungszweck (z.B. Verhiitung von
Hypoglykdmien, Privention eines gesteigerten Pro-
teinabbaus und Hemmung einer hohen Ketonkor-
perproduktion; Deckung der Glukoseoxidationsra-
te; bei depletierten Patienten das Wiederauffiillen
der korpereigenen Glykogenspeicher) und mogli-
chen Kklinischen Einschrinkungen des Glukose-
stoffwechsels. 100 g Glukose/Tag reichen aus, um
den Abbau korpereigener Eiweifle um die Hilfte
zu drosseln. Hoéhere Dosierungen haben keinen
weiteren proteinsparenden Effekt. Zur Vermeidung
von Hypoglykdmien sind z.B. bei Patienten mit ei-
nem Leberversagen 150-175 g Glukose/Tag zu in-
fundieren. Ein maximaler Energiegewinn wird ab-
hingig von einer addquaten endogenen Insulinse-
kretion und -wirkung bei der Infusion von 4-5 g/
kgKG/Tag (oder etwa 280-350 g/Tag bei einem
70 kg schweren Patienten) erreicht (vergl. Tab.
5.96). Bei dieser Infusionsraten werden etwa 50%
der Glukose oxidiert. Eine weitere Steigerung der
Glukoseverbrennung ist auch durch Insulingabe
nicht zu erreichen.

Bei depletierten und kachektischen Patienten
koénnen voriibergehend zur Repletion der endoge-
nen Glykogenspeicher groflere Mengen von Glu-
kose (z.B. 400 g/Tag) infundiert werden. Die Infu-
sionsdosis richtet sich dann nach der Glukoseoxi-
dationsrate (maximal 2,5 g/kgKG/Tag) und der
Speicherkapazitit der Leber und der Muskulatur
fir Glykogen (15 g/kg KG). Uber diese Kapazititen
hinausgehende Glukoseinfusionsraten steigern die
Lipidsynthese und fithren zu Hypertriglyzerida-
mie, Leberverfettung und Leberschiden.

In der klinischen Praxis stehen diesen Empfeh-
lungen hiufig Einschrankungen (z.B. hdmodyna-
mische Probleme, Glukoseverwertungsstorungen)
entgegen. Es ist deshalb klug, in diesen Situatio-
nen vorsichtig mit einer Gesamtmenge von 200 g
Glukose/Tag zu beginnen und die Zufuhrrate ggf.
kontrolliert auf Bedarfswerte zu steigern. Bei Neu-
geborenen ist der Glukoseverbrauch des Gehirns
Leitlinie der Dosierung. Die Glukoseinfusionsrate
sollte in diesen Fillen mit 6-7 mg/kgKG/min etwas
oberhalb des Bedarfs liegen. Bei unreifen Friihge-
borenen sind niedrigere Dosierungen zu wihlen
(2-4mg/kgKG/min) (z.B. Glukose/Xylit-Losungen
im Verhiltnis 1:1).

Zuckeraustauschstoffe. Neben Glukosel6sungen wer-
den im deutschsprachigen Raum in der parentera-
len Erndhrung Erwachsener Zuckeraustauschstoffe
(=Nichtglukosekohlenhydrate) verwandt. Es han-
delt sich um Fruktose, Sorbit und Xylit. Diese wer-
den als reine Infusionslgsungen in Konzentratio-
nen von 5-20%, iiberwiegend aber in Form von
Mischlésungen oder im Rahmen einer vollstindi-
gen parenteralen Erndhrung als sog. und ver-
meintliche ,,Komplettlosung“ angeboten. Die maxi-
malen Dosierungen sind fiir Fruktose, Sorbit und
Xylit bei einer I<ns1:XMLFault xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat"><ns1:faultstring xmlns:ns1="http://cxf.apache.org/bindings/xformat">java.lang.OutOfMemoryError: Java heap space</ns1:faultstring></ns1:XMLFault>