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1. DER STOFFWECHSEL

Unter Stoffwechsel, auch Metabolismus genannt, wird die Gesamtheit aller chemischen Pro-
zesse verstanden. Es umfasst die Aufnahme, den Transport und die Umwandlung von Stof-
fen, z. B. Nahrstoffen wie EiweiBbausteinen oder Sauerstoff durch die Atmung. Dazu gehért
auch die Abgabe von Stoffwechselendprodukten. Diese Vorgange dienen dem Aufbau und
der Erhaltung der Kérpersubstanz.

Des Weiteren wird im Energiestoffwechsel Energie fir z. B. die Aufrechterhaltung von Kér-
perfunktionen gewonnen. Die einzelnen Schritte werden durch Enzyme beschleunigt und
gelenkt. Der Stoffwechsel ist also die Grundlage fur alle lebenswichtigen Vorgange im Kor-
per. Zugefuhrte Nahrstoffe werden in den Zellen abgebaut, umgebaut oder zu neuen Pro-
dukten aufgebaut: ,der Stoff wechselt”. Aufbau des Organismus findet z. B. beim Wachs-
tum statt, Abbau z.B. bei Gewichtsabnahme.

Fur den Stoffwechsel von besonderer Bedeutung sind die Stoffe, die mit der Nahrung zuge-
fahrt werden, die Nahrstoffe.

Nahrstoffe sind EiweiB (Protein genannt, z. B. in Fleisch), Fett (z. B. Ol), Kohlenhydrate
(z.B. Zucker, Starke), Mikronahrstoffe (Mineralstoffe, Spurenelemente und Vitamine) und
Wasser.

EiweiB besteht aus Aminosauren. Es gibt 20 verschiedene Aminosauren, wovon 8 als essen-
tielle Aminosauren bezeichnet werden, die der Organismus nicht selber aufbauen kann.
EiweiB ist Hauptbestandteil der Muskulatur und dient dem Kérper vorwiegend als Baumate-
rial. Es ist Bestandteil von z. B. Enzymen, Antikorpern oder der Magensaure.

Fett ist ein wichtiger Energielieferant. Es liefert doppelt soviel Energie wie Eiwei3 und Koh-
lenhydrate. Fette bestehen aus Glycerin, das mit drei Fettsauren verbunden ist. Dies wird
auch Trigylcerid genannt. Es gibt gesattigte Fettsauren, einfach ungesattigte Fettsdure und
mehrfach ungesattigte Fettsauren. Bei den mehrfach ungesattigten Fettsauren sind be-
sonders die Omega-3-Fettsauren und Omega-6-Fettsduren wichtig, da der Kérper diese
nicht selber herstellen kann.

Kohlenhydrate sind neben Fett Energielieferanten, die sich durch ihre Kettenlange, Aufbau,
Vorkommen in den Lebensmitteln und Geschmack unterscheiden. Genauere Informationen
sind dem Kapitel , kleine Kohlenhydratkunde” zu finden.

Der Stoffwechsel beginnt mit der Verdauung. Bei der Verdauung werden in Mund, Magen
und Darm die Nahrstoffe aus der Nahrung herausgel6st und in kleinere Einheiten zerlegt.
Dabei entstehen aus den Kohlenhydraten verschiedene Einfachzucker, aus den Proteinen die
Aminosauren und aus Fetten kleinere Fetteinheiten. Diese Stoffe gelangen ins Blut und
werden zu den verschiedenen Organen transportiert. In den Organen werden sie durch che-
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mische Reaktionen schrittweise in kleinere Bruchstticke zerlegt. Bei jedem Schritt wird Ener-
gie freigesetzt. Energie ist wichtig fir das tagliche Leben und Voraussetzung fur geistige und
korperliche Leistungen. Viele Bruchsticke der zerlegten Nahrstoffe dienen auch als Bauma-
terialien fur Zellen, Gewebe und Organe des Korpers.

Abbildung: Stoffwechsel
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‘ Ausscheidung

Quelle: Grotzke-Leweling M, Schulungsunterlagen fir die Diéttherapie der hepatischen Gykogenosen, Vitaflo
Deutschland 2015.

Der Auf- und Abbau von (Nahr-)Stoffen im Korper erfolgt in Tausenden, sehr genau aufein-
ander abgestimmten chemischen Schritten. Bei jedem Schritt wechselt ein Stoff in einen
anderen — ,,Stoffwechsel”. Fir jeden einzelnen dieser Stoffwechselschritte wird ein speziel-
les Protein bendtigt. Solche spezialisierten Proteine sind Enzyme und Transporter.

Enzyme und Transporter werden im Korper hergestellt und sind unbedingt erforderlich,
damit die Stoffwechselschritte regelrecht ablaufen kénnen. Jedes Enzym und jeder Transpor-
ter haben einen einzigartigen Aufbau. Sie sind immer nur fir einen ganz bestimmten Schritt
im gesamten Stoffwechsel verantwortlich. Jedes Enzym und jeder Transporter werden nach
einem bestimmten Bauplan hergestellt, der im Erbgut des Menschen jeweils in einer Erbanla-
ge festgelegt ist. Die einzelnen Erbablagen werden auch als Gene bezeichnet.

Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V. 3
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Von einer Stoffwechselstérung spricht man, wenn bei einem Menschen ein bestimmter
Schritt im Stoffwechsel nicht richtig ablduft. Ein solcher Fehler im Stoffwechsel ist meist
angeboren und Folge einer gestérten Funktion eines Enzyms oder eines Transporters. Der
Grund dafur ist ein Fehler im Bauplan, d. h. in der Erbanlage fir dieses Enzym oder diesen
Transporter, der dem Kind von seinen Eltern Ubertragen wurde.

Bei einer gestorten Funktion eines Enzyms oder eines Transporters kann der Schritt im Stoff-
wechsel, fur den das Enzym oder der Transporter erforderlich ist, nicht stattfinden. Dies fuhrt
zum Anstau von Produkten, aber auch zum Fehlen von Stoffwechselprodukten.

Ein bildhafter Vergleich: Besteht ein Hindernis in einem Bachlauf, wird das Wasser davor
gestaut und Uberschwemmt das Land. Hinter dem Hindernis hingegen kann es zu einem
Wassermangel kommen. Gleiches geschieht bei einem Hindernis im Stoffwechsel. Der Kérper
wird von einem angestauten Stoffwechselprodukt , iberschwemmt”. Die Uberschwemmung
kann dem Koérper schaden und fiihrt dann zu Krankheitszeichen. Andererseits kann auch der
Mangel eines Stoffwechselprodukts nach dem Hindernis Krankheitszeichen hervorrufen.

Die Glykogenosen la und Ib (GSD la und Ib) sind solche Stoffwechselstérungen.

Bei der Glykogenose Typ | besteht ein Fehler im Stoffwechsel der Kohlenhydrate. Kohlenhy-
drate, die mit der Nahrung aufgenommen werden, kénnen ganz normal verdaut und Gber
die Blutbahn transportiert werden. Der Zucker (Glukose) im Blut dient dem Kérper als direk-
te, schnelle Energiequelle. Wenn jedoch mehr Zucker im Blut ist, als bendtigt wird, ist der
Korper in der Lage, Zucker in der Leber und in geringem Umfang im Muskel zu speichern.
Das Speicherkohlenhydrat im menschlichen Korper ist das Glykogen. In Zeiten ohne Zucker-
zufuhr baut der Kérper diesen Vorrat ab und stabilisiert so den Blutzuckerspiegel. Dieses
geschieht bereits nach wenigen Stunden. Sofort nach Freisetzung der einzelnen Glukoseein-
heiten aus Glykogen werden diese noch in der Leber an Phosphatmolekile gehangt. Bei der
Glykogenose Typ | ist der Abbau von Glykogen und damit die Bereitstellung von Glukose
gestort. Durch den Mangel des Enzyms Glukose-6-Phosphatase (GSD la) bzw. des Glukose-
6-Phosphat-Transporters (GSD Ib) kann das Glykogen nicht in Glukose verwandelt werden.
Es kommt also zu einem Mangel an Glukose im Blut. Dies fuhrt zu einer Unterzuckerung des
Blutes — einer Hypoglykdmie. Gleichzeitig entsteht aus dem nicht abgebauten Glukose-6-
Phosphat Milchsdure (Laktat). Das Laktat wird z. T. ins Blut abgegeben, so dass das Blut eine
erhohte Milchsaurekonzentration aufweist und sauer wird. Zu einer vermehrten Laktatpro-
duktion kommt es also bei Patienten mit GSD | bei tiefen Blutzuckerspiegeln.

Die Therapie besteht nun darin, diesen Prozess zu vermeiden. Dies ist ausschlieBlich durch
eine diatetische Behandlung méglich, die das Ziel hat tiefe Blutzucker, also Hypoglykdmien
Zu vermeiden.

4 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.
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Schema: Stoffwechselstérung Glykogenose |

CYTOPLASMA Phosphorylase b-Kinase

Glykogen ‘,
\xd- Phosphorylase a «== Phosphorylase b
Lysosomen UoPG PLD
Glucose QJ \Blumse-'l -F“}

Glucose-6-P Galactose-1-Po== ((Galactose

: Fructose-6-P
Endoplasmatisches Fructose-1,6-bisphosphat she, Fructose-1-Pg==({_ Fructose
Reticulum ‘J N
Glycerinaldehyd-3-phosphat €= Dihydroxyaceton-phosphat
1.3-Bisphosphoglycerat
3-Phosphoglycerat

2-Phasphoglycerat CYTOPLASMA

Mitochondrien

Phosphoenolpyruvat

i, Pyruvat <= Lactat

Quelle: Grotzke-Leweling M, Schulungsunterlagen fir die Dittherapie der hepatischen Gykogenosen, Vitaflo
Deutschland 2015.

Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V. 5



52
2. DIAT UND ERNAHRUNG %Q/ Glykogenose Typ | — Diattherapie

2. DIAT UND ERNAHRUNG

Die Glykogenose | (GSD ) ist eine seltene erbliche Stérung im Kohlenhydratstoffwechsel. Um
diesen Stoffwechseldefekt und seine Folgen verstehen zu kénnen, ist es sinnvoll, sich mit
den Besonderheiten des veranderten Stoffwechsels zu beschaftigen. Nur dann werden
Symptome und die daraus folgende Therapie verstandlich.

Die einzige Méglichkeit, die schadlichen Folgen der Stoffwechselstérung fir einen Patienten
mit GSD | moéglichst gering zu halten, ist die Behandlung mit einer geeigneten Diat. Das
Grundprinzip der Diat besteht in der regelmaBige Zufuhr von Kohlenhydraten. Dem Orga-
nismus mussen tagstber und nachts standig gentigend groBe Mengen geeigneter Kohlen-
hydrate zugefiihrt werden. Die Kohlenhydratmenge muss ausreichend hoch sein, um Hypo-
glykadmien zu vermeiden. Zu viele Kohlenhydrate auf einmal wirden unter dem Einfluss eines
hohen Insulinblutspiegels die Bildung und Speicherung von Glykogen in der Leber férdern.
Bei der GSD | steht aber Leberglykogen nicht fur die Blutzuckerregulation zur Verfigung. Es
bedarf einer genauen Kalkulation der Kohlenhydratmenge.

2.1 Kleine Kohlenhydratkunde

Zum besseren Verstandnis der Therapie werden an dieser Stelle die Kohlenhydrate genauer
erldutert.

Es gibt in der Gruppe der Kohlenhydrate verschiedene Zuckerarten. Die verschiedenen Koh-
lenhydrate unterscheiden sich durch ihre GroBe/Kettenlange, ihren chemischen Aufbau, ihr
Vorkommen in Nahrungsmitteln und ihren Geschmack. Bedingt durch Unterschiede im Auf-
bau haben sie eine unterschiedliche blutzuckersteigernde Wirkung.

Kohlenhydrate sind Energielieferanten. Sie liefern pro 1 Gramm Kohlenhydrat 4 kcal. Dies ist
ungefahr die Halfte der Energie aus Fett.

6 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.
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Tabelle: Kohlenhydrate

Fruktose Glucose Galaktose
écHQUH SCHy0H
|
HUH;C Sﬁ—ﬂ HO OH
/ \\' N \ é i |
Monosaccharide F\ HF/I 0“ HU | |
Ha?—-;E: 1CHyOH HO ,&—,& OH H - H
OH H H OH
T ———— i
Saccharose Maltese Laktose
0 0.
Disaccharide § Q
Maltode:lrm
CHZOH
Oligosaccharide o
H- ..ODH -H0H
oH Jp
Amylose Amylopektln Glykogen

Polysaccharide m

Quelle: Grotzke-Leweling M, Schulungsunterlagen fir die Didttherapie der hepatischen Gykogenosen, Vitaflo
Deutschland 2015.

Kohlenhydraten bestehen aus Kohlenstoffatomen, die ringférmig zusammengesetzt sind.
Ein einziger , Kohlenstoffring” wird als , Einfachzucker” bezeichnet. Ein anderes Wort dafur
ist Monosaccharid. Monosaccharide bestehen also aus einem Zuckerbaustein. Es gibt ver-
schiedene Einfachzucker, die sich in ihrem ringférmigen Aufbau unterscheiden. Zu den Ein-
fachzuckern gehort die Glukose, Fruktose und Galaktose. Glukose ist Traubenzucker und die
Kohlenhydratart, aus der unser Kérper direkt Energie gewinnen kann. Im Blut befindet sich
das Kohlenhydrat Glukose. Fruktose wird auch als Fruchtzucker bezeichnet und kommt wie-
der der Name schon sagt in Frichten (Obst) vor. Galaktose wird auch als Schleimzucker
bezeichnet und ist Bestandteil des Milchzuckers.

Eine weitere Gruppe der Kohlenhydrate sind die Zweifachzucker — Disaccharide. Diese sind
aus zwei Monosacchariden zusammengesetzt. Zu ihnen zahlen Saccharose (Haushaltszu-
cker/Kristallzucker), Laktose (Milchzucker) und Maltose (Malzzucker). Saccharose setzt sich
aus Glukose und Fruktose zusammen. Saccharose wird als StUBungsmittel in StBwaren, Kon-
fitiren, Limonaden, Kuchen etc. eingesetzt. Er ist aber auch naturlicher Bestandteil von
Honig oder Obst.

Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V. 7
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Laktose besteht aus Glukose und Galaktose. Die Laktose ist natiirlicher Bestandteil von Milch
und Produkten, die aus Milch hergestellt werden. Das sind z. B. Joghurt, Buttermilch oder
Quark. Butter enthalt aufgrund des hohen Fettgehalts fast keine Laktose mehr. Bei der Kase-
herstellung wird der Milchzucker durch die Milchsaurebakterien im Kase abgebaut. Somit ist
gereifter Kase laktosedrmer als Quark.

Bei der Maltose sind zwei Glukosebausteine verbunden. Sie kommt in Malzbonbons, Bier
oder Malzbier vor.

Ein Oligosaccharid (Mehrfachzucker) ist das kunstlich hergestellte Maltodextrin, welches
aus 5-15 Glukosebausteinen besteht. Maltodextrin hat eine ahnliche Blutzuckerwirkung wie
Glukose. Es schmeckt im Vergleich zu Saccharose deutlich weniger siB3.

Polysaccharide (Vielfachzucker) bestehen aus Gber 1000 Bausteinen. Dazu gehort die
Pflanzenstarke, aber auch das Glykogen (tierische Starke). Als Pflanzenstérke sind z. B. Mais-
starke, Kartoffelstarke, Weizenstdrke oder Reisstérke bekannt. Getreide enthalt groBe Men-
gen Starke.

Alle mit der Nahrung aufgenommenen Kohlenhydrate missen im Darm zu den Einfachzu-
ckern verdaut werden. Von den Einfachzuckern kann Glukose unmittelbar fir die Energiege-
winnung genutzt werden. Was die beiden anderen wichtigen Einfachzucker betrifft, so muss
die Galaktose zuvor in der Leber in Glukose umgewandelt werden, wahrend aus Fruktose in
der Leber direkt Energie gewonnen werden kann.

2.2 Die blutzuckersteigernde Wirkung verschiedener Kohlenhydrate

Die blutzuckersteigernde Wirkung der Kohlenhydrate ist von mehreren Faktoren abhangig.
Zum einen beeinflusst die Konsistenz eines Lebensmittels die Aufnahme der in ihm enthalte-
nen Kohlenhydrate aus dem Darm ins Blut. So fiihrt zum Beispiel ein Glas Apfelsaft deutlich
schneller zu einem Blutzuckeranstieg als ein Apfel. Die Erklarung ist, dass der Apfelsaft
unmittelbar getrunken den Magen-Darm-Trakt erreicht und auch dort nicht mehr zerkleinert
werden muss. Der Apfel muss hingegen gekaut und dann in weitere kleine Stticke zermah-
len werden.

Ein anderer Grund ist der Gehalt an Ballaststoffen und Fett. Dies lasst sich mit einem Beispiel
veranschaulichen: Ein Stick Apfelkuchen mit Sahne hat deutlich mehr Fett als Apfelkom-
pott. Das Fett verlangsamt die Aufnahme der Kohlenhydrate. Ein anderes Beispiel ist: eine
Scheibe Vollkornbrot gegentiber einer Scheibe WeiBbrot. Aufgrund des hohen Schalenan-
teils im Vollkornbrot ist der Ballaststoffgehalt héher als im WeiBbrot. Die Ballaststoffe ver-
langsamen dhnlich wie Fett die Aufnahme der Kohlenhydrate.

8 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.
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Des Weiteren werden die verschiedenen Kohlenhydratarten unterschiedlich schnell in Gluko-
se ,verstoffwechselt”. Vereinfacht gesagt gilt: je langer die ,Zuckerkette”, desto langsamer
ist die blutzuckersteigernde Wirkung. Daraus lasst sich schlieBen, dass die Einnahme von rei-
ner Glukose sehr schnell und die von Starke viel langsamer den Blutzucker ansteigen lasst.
Bei den Zweifachzuckern sind Saccharose und Laktose zu berticksichtigen. Nach deren Spal-
tung im Darm wird nur der Glukoseanteil direkt blutzuckerwirksam. Der Fruktose- und Ga-
laktoseanteil ist nicht in gleichem MaBe, sondern verzogert blutzuckerwirksam. Fruktose
kann in der Leber direkt als Energiequelle genutzt werden. Galaktose muss zunachst in Glu-
kose umgewandelt werden.

Maltodextrin besteht aus Traubenzuckerketten mittlerer Lange und gehort ebenfalls zu den
rasch blutzuckersteigernden Kohlenhydraten.

2.3 Fruktose und Galaktose — ganz besondere Kohlenhydrate

Ein Teil der Kohlenhydrate in der Nahrung wird in Form von Saccharose (Haushaltszucker),
Fruktose (in Frichten) oder Laktose (in Milch) zugefuhrt. Bei der Verdauung von Saccharose
und Laktose entstehen neben Glukose auch Fruktose und Galaktose. Diese beiden Einfach-
zucker sind fur die Behandlung der GSD | von groBer Bedeutung. Wahrend Galaktose vor
der Nutzung vollstandig in Glukose umgewandelt werden muss, gilt das auch fir einen Teil
der Fruktose in der Nahrung. Aufgrund des Enzym- bzw. Transporterdefekts kann bei der
GSD | aus beiden Zuckern nicht die gewlnschte freie Glukose entstehen, sondern es ent-
steht Laktat. FUr die beiden Zweifachzucker Saccharose und Laktose bedeutet das, dass nur
die Halfte des Molekdils, namlich ausschlieBlich der Glukoseanteil blutzuckersteigernd wirkt.
Aus der jeweils anderen Halfte entsteht Laktat. Dieses kann durch eine Reduktion von Fruk-
tose und Galaktose in der Ernahrung vermindert werden. Die Nahrung bei GSD | ist also arm
an Fruktose, Galaktose, Saccharose und Laktose. Uber die Menge der tolerablen Mengen
gibt es weltweit verschiedene Empfehlungen. Zu beachten ist, dass Babys und Kleinkinder im
Vergleich zu Jugendlichen und Erwachsenen geringere Mengen Fruktose bzw. Galaktose
vertragen. Es hat sich aber gezeigt, dass fruktosearme Gemdusesorten und kleine Mengen
fruktosearmer Obstsorten meist gut toleriert werden. Saccharose sollte als Fruktosequelle
weitestgehend vermieden werden. Saccharose wird haufig zum StBen von Speisen einge-
setzt und kann z. B. durch Glukose gut ersetzt werden. Damit hergestellte Produkte wie Li-
monaden, StBwaren oder Konfitlren enthalten zu viel Fruktose und sind nicht empfehlens-
wert.

Auch der Verzehr von galaktosearmen Milchprodukten stellt meist kein Problem dar. Trink-
milch fihrt aufgrund der verzehrten Mengen schnell zu einer groBen Menge Galaktose und
sollte durch Soja- oder Getreidemilchen ersetzt werden. Joghurt in kleinen Mengen kann in

Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V. 9
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den Speiseplan eingebaut werden. Kase stellt eine gute Kalziumquelle dar und kann geges-
sen werden.

Die aufgefuhrten Mengen beruhen auf Erfahrungswerten verschiedener Stoffwechselzen-
tren in Deutschland, sowie europdischen und amerikanischen Kliniken. Diese Angaben beru-
hen nicht auf wissenschaftlichen Studien. Sie geben eine praxisorientierte Limitierung fur die
tagliche Zufuhr von Fruktose und Galaktose. Die Begrenzung erfolgt durch Vorgabe von Por-
tionsgroBen. Diese PortionsgréBen orientieren sich an den Gramm-Angaben fir Fruktose
und Galaktose und wurden nach der empfohlenen Hochstmenge fir eine Altersgruppe
ermittelt.

Die Berechnung nach Gramm-Angaben fir den Verzehr an einem Tag kann weiterhin fir die
Bilanzierung der taglichen Zufuhr praktiziert werden. Die Berechnung des Fruktose- bzw.
Galaktosegehalts in einem Lebensmittel mit Hilfe einer Nahrwert- oder Austauschtabelle er-
maoglicht dem Patienten eine flexible und genaue Aufnahme. Hier muss jeder Patient bzw. je-
des Elternpaar fur sich entscheiden, welche Variante bevorzugt wird.

Praxisorientierte Empfehlung fiir die Fruktose- und Galaktosezufuhr

Alter Fruktosezufuhr Galaktosezufuhr Anmerkung
0-5 Monate fruktosefrei ® 1-2 Mahlzeiten ® Saccharosefrei

Muttermilch méglich ® Laktosefrei
6-12 Monate 0,5-1,0g @ Bei Flaschennahrung

Umstellung auf galaktose-
freie Flaschennahrung
(z.B. Humana SL/Humana,
Aptamil Soja/Milupa)

2-10 Jahre Keine Berechnung Kase ohne Einschrankung ® Saccharosefrei
der Fruktose! (alle Sorten auBer Speisequark) @ Hulsenfriichte,
Taglich: Taglich: NUsse ohne
2 Portionen Gemuse mit 1/3 Portion (50 g) Einschrankung
< 1 g Fruktose/100 g Speisequark, Joghurt
ODER Galaktosefreie Milch
1 Portion Gemuse mit (Soja-, Getreidemilch)
< 1,5 g Fruktose/100 g
ODER

1 Portion GemUse mit

> 1,5 g Fruktose/100 g
nach Berechnung
(max. 2 g Fruktose)

10 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.
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Woéchentlich:

1 Portion Beerenobst
ODER

1/2 Portion Obst mit
< 5 g Fruktose/100 g

Y

2. DIAT UND ERNAHRUNG

(1 Portion = HandgréBe)*

11-15 Jahre

Keine Berechnung

der Fruktose!

Taglich:

® 3 Portionen GemUse mit
< 1 g Fruktose/100 g
ODER
2 Portion Gemuse mit
< 1,5 g Fruktose/100 g
ODER
1 Portion Gemuse mit
> 1,5 g Fruktose/100 g

® 1 Portion Beerenobst
ODER
1/2 Portion Obst mit
< 5 g Fruktose/100 g

Kéase ohne Einschrankung

(alle Sorten auBer Speisequark)
Taglich:

1/2 Portion (100 g)
Speisequark, Joghurt,
Galaktosefreie Milch

(Soja-, Getreidemilch)

® Saccharosefrei

® Hulsenfrichten,
Nussen ohne
Einschréankung

(1 Portion = HandgréBe)*

ab 16 Jahre /
Erwachsene

Keine Berechnung

der Fruktose!

Taglich:

® 4 Portionen GemUse mit
< 1 g Fruktose/100 g
ODER
3 Portion Gemuse mit
< 1,5 g Fruktose/100 g
ODER
2 Portion Gemuse mit
> 1,5 g Fruktose/100 g

® 1 Portion Beerenobst
ODER
1/2 Portion Obst mit
< 5 g Fruktose/100 g
ODER
1/4 Portion Obst mit
> 5 g Fruktose

Kase ohne Einschrankung

(alle Sorten auBer Speisequark)
Taglich:

1 Portion (150 g)

Speisequark, Joghurt,
Galaktosefreie Milch

(Soja-, Getreidemilch)

® Saccharosefrei

@ Hulsenfriichten,
Nussen ohne
Einschréankung

(1 Portion = HandgréBe)*

* Eine ,Hand voll” GemUse oder Obst ist das MaB fir 1 Portion Gemdlse oder Obst z. B. Gurke, Tomate, Mandarine.
Zwei Hénde -, zur Schale gehalten” - sind das MaB fiir zerkleinertes oder tiefgefrorenes Gemdise, Obst und Salat
z. B. Feldsalat, Erdbeeren oder Erbsen. Durch diese praktikable Mengenangabe ist eine PortionsgréBe altersgerecht.
Kleine Kinder haben kleine Héande, Erwachsene haben grofe Hande.
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Glykogenose Typ | — Diattherapie

Alter Fruktosezufuhr

Galaktosezufuhr

Anmerkung

0-5 Monate fruktosefrei

6-12 Monate 0,5-1,0g/Tag

® 1-2 Mahlzeiten
Muttermilch méglich

@ Bei Flaschennahrung
Umstellung auf galaktosefreie
Flaschennahrung
(z.B. Humana SL/Humana,
Aptamil Soja/Milupa)

® Saccharosefrei
® Laktosefrei

2-10Jahre 2 g/Tag

Kéase ohne Einschrankung
(alle Sorten auBer Speisequark)
2 g/Tag

® Saccharosefrei

@ Hulsenfrichten,
Ndssen ohne
Einschrankung

11-15Jahre 4g/Tag

Kéase ohne Einschrankung
(alle Sorten auBer Speisequark)
3 g/Tag

® Saccharosefrei

@ Hulsenfrichten,
Ndssen ohne
Einschrankung

ab 16 Jahre/ 4(-6)g/Tag
Erwachsene

Ké&se ohne Einschrankung
(alle Sorten auBer Speisequark)

® Saccharosefrei
@ Hulsenfrichten,

4 g/Tag NUssen ohne
Einschrankung

2.4 RegelmaBige Mahlzeiten

Ein Grundprinzip der didtetischen Behandlung ist die regelmaBige Zufuhr von Kohlenhydra-
ten, um den Blutzucker im gewlnschten Bereich von 80-120 mg/dl einzustellen. Bei stoff-
wechselgesunden Menschen stellt der Kérper entweder durch Nahrung oder aus seinen
Speichern (Glykogen) tber 24 Stunden kontinuierlich Kohlenhydrate zur Verfigung. Dieses
ist bei einer GSD | nicht mdglich. Die Glykogenspeicher konnen nicht geleert werden. Die
einzige Quelle sind die Kohlenhydrate, die mit der Nahrung aufgenommen werden. Dies ist
aber gerade tagsiber als kontinuierliche Zufuhr nicht méglich. Der Mensch nimmt seine
Nahrung portionsweise in Mahlzeiten auf und isst nicht den ganzen Tag. Umso wichtiger ist
es aber, auf regelmaBige Mahlzeiten zu achten. Denn nur so stehen immer ausreichende
Mengen an Kohlenhydraten zur Verfigung.

Die Anzahl der Mahlzeiten hangt von den individuell erforderlichen Kohlenhydratmengen
ab. Dies bedeutet, dass fur jeden Patienten ermittelt wird, wie viele Kohlenhydrate er braucht,
um seinen Blutzucker im angestrebten Bereich zu halten. Nun wird geschaut, wie groB der
Abstand zur nachsten Mahlzeit ist, und dann wird die Kohlenhydratmenge fir die Mahlzeit

12 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.
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festgelegt. Ein Patient bendtigt fur eine Mahlzeit, die 2 Stunden den Blutzucker stabil halten
soll, weniger Kohlenhydrate als fur eine Mahlzeit, die fur 3 Stunden geplant ist. Er muss also
fir 2 Stunden weniger essen als fir 3 Stunden. Dies ist gerade fur Kleinkinder ein wichtiges
Kriterium, wie viele Mahlzeiten sie benttigen. Haufig werden groBere Mahlzeiten nicht
geschafft. Kinder bendtigen etwa alle 2—3 Stunden eine Mahlzeit. Bei Jugendlichen und
Erwachsenen ist der Abstand oft 3—4 Stunden.

2.5 Kohlenhydratmengen

Die Menge der Kohlenhydrate, die fir einen stabilen Blutzucker erforderlich sind, mussen fur
jeden Patienten individuell ermittelt und auch im Verlauf Gberpruft werden. Es gibt fur jedes
Alter Erfahrungswerte, die auf der endogenen (kérpereigenen) Produktionsrate von Glukose
beruhen. Diese ist altersabhangig. Sduglinge haben eine endogene Glukoseproduktionsrate
von etwa 6 mg/kg KG/min und bei Erwachsenen liegt sie etwa bei 2,5 mg/kg KG/min.

Erfahrungswerte fiir die Kohlenhydratzufuhr

Alter in Jahren Kohlenhydrate tagsiiber Kohlenhydrate nachts
<1 11-14 7-9
1-3 10-14 6-8
3-6 8-11 5-7
7-11 7-10 4-6
12-17 5-7 3-4

Angabe in mg/kg Kérpergewicht/Minuten (mg KH/kg KG/min)

Diese Erfahrungswerte ergeben unter Beachtung der Blutzuckerspiegel die jeweilig benétig-
ten Kohlenhydratmengen.

BEISPIEL

4-jahriges Kind, Gewicht 16 kg

Kohlenhydratbedarf: 10 mg KH/kg Kérpergewicht/Minute

10 mg x 16 kg = 160 mg = 160 mg KH fir 1 Minute.

160 mg x 60 Minuten = 9.600 mg = 9.600 mg KH Menge fir 1 Stunde
9.600mg:1.000=9,64g

9,6 g KH fur 1 Stunde = ca. 1/2 Scheibe Brot

Das Kind benétigt fiir 1 Stunde eine halbe Scheibe Brot.

Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V. 13



52
2. DIAT UND ERNAHRUNG %Q/ Glykogenose Typ | — Diattherapie

2.6 Erndhrungim 1. Lebensjahr

Grundlage der Ernahrung in den ersten Lebensmonaten ist eine ,,Milchnahrung”, die lakto-
se- und fruktosefrei ist. Handelstbliche Sauglingsnahrungen sind in der Zusammensetzung
der Muttermilch angepasst und enthalten Laktose und zum Teil auch Fruktose. Diese Nah-
rungen sind alle nicht geeignet. Es gibt jedoch Sauglingsnahrungen auf Sojabasis, die lakto-
se- und fruktosefrei sind. Diese sind geeignet und enthalten alle wichtigen Nahrstoffe. Als
Beispiele seien Humana SL oder Aptamil Soja genannt. Reine Soja- oder Getreidemilchen
(z.B. Reismilch) sind fur die Ermahrung von Sauglingen nicht geeignet!

Diese Flaschennahrung muss mit Kohlenhydrate angereichert werden, da sie meist zu weni-
ge Kohlenhydrate enthélt. Dies kann in Form von Maltodextrin oder spater durch Getreide-
flocken erfolgen. Diese Mahlzeiten werden tagsiber etwa alle 2 Stunden angeboten. Der
Abstand der Mahlzeiten ist abhangig vom Blutzucker, der Kohlenhydratmenge in der Mahl-
zeit, der Trinkmenge und dem individuellen Bedarf. In der Nacht hat sich eine kontinuierliche
Sondierung mit Maltodextrin bewdhrt. In Einzelfallen kann eine nachtliche Sondierung mit
einer geeigneten Sondennahrung oder Sauglingsnahrung erforderlich sein.

Sauglinge, die bis zur Diagnose der Glykogenose | gestillt wurden, haben durch die Mutter-
milch Laktose und damit auch Galaktose erhalten. Der Glukoseanteil aus dem Milchzucker
konnte fur die Aufrechterhaltung des Blutzuckers genutzt werden. Die Galaktose fuhrte zu
einer Laktatbildung. Sehr wahrscheinlich war der Anteil der verwertbaren Glukose durch
diese Erndhrung zu gering. Hypoglykdmien waren die Folge. Die Folgen einer ausschlieB-
lichen Erndhrung mit Muttermilch missen zukinftig vermieden werden. Es hat sich aber
gezeigt, dass Stillen durchaus méglich ist und die Vorteile von Muttermilch berlcksichtigt
werden sollten. Entscheidend beim Stillen ist, dass die Mahlzeit mit einer laktosefreien Sau-
glingsnahrung erganzt wird. Dieser Flaschennahrung werden weitere Kohlenhydrate in Form
von Maltodextrin oder Getreideflocken zugesetzt. Dadurch lasst sich der Blutzucker sehr gut
stabilisieren. Es wird also eine Kombination aus Muttermilch und angereicherter Flaschen-
nahrung gefittert.

Wie bei Kindern ohne Glykogenose wird im Alter von 5—-7 Monaten der erste Brei einge-
fuhrt. Dabei wird versucht, sich an den Empfehlungen fir die Ernahrung gesunder Kinder zu
orientieren. Diese missen aber an die Notwendigkeiten der Diat bei Glykogenose | ange-
passt werden. Der erste empfohlene Brei ist ein GemUse-Kartoffel-Fleisch-Brei. Handelsubli-
che Glaschen kénnen aufgrund des hohen und meist unklaren Fruktosegehalts durch das
Gemdse nicht gefuttert werden. Hinzu kommt, dass die Kohlenhydratmenge meist viel zu
gering ist. Ein geeigneter Brei kann aber sehr gut selber hergestellt werden. Aus fruktosear-
men Gemusesorten, kleinen Mengen Kartoffeln, Fleisch und Getreideflocken als Kohlenhy-
dratlieferant entsteht eine Breimahlzeit. Die genaue Zusammensetzung sollte mit der Ernah-
rungsfachkraft besprochen werden.
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Als nachsten Brei wird allen Kindern ein Milch-Getreide-Brei empfohlen. Dieser ist sehr gut
fur die Erndhrung bei GSD | geeignet. Er hat einen hohen Anteil Kohlenhydrate und wenn
die Kuhmilch durch die Sauglingsmilch ersetzt wird, ist er laktosefrei. Die genaue Kohlenhy-
dratmenge muss berechnet und die Zusammensetzung des Breis an die Bedurfnisse ange-
passt werden. Bei handelstiblichen Breipulvern ist darauf zu achten, dass sie laktose- und
fruktosefrei sind. Fertige Glaskost, die z. B. als ,, Gute-Nachtbrei’” oder ,Abendbrei” ange-
boten wird, enthalten Milch und Zucker und sind damit ungeeignet. Es kann auch aus reinen
Getreideflocken oder GrieB mit Sduglingsnahrung ein Brei gekocht werden.

Ein weiterer Brei, der auch als Glaskost angeboten wird, ist der Obst-Getreidebrei. Dieser Brei
weist durch das Obst einen hohen Fruktosegehalt auf. Er ist daher eher ungeeignet und
kann sehr gut durch einen weiteren Milch-Getreidebrei ersetzt werden. Hier kann nach Ab-
sprache mit dem Stoffwechselteam fruktosearmes Obst z. B. Erdbeeren in kleinen Mengen
zugesetzt werden.

Auch mit Einfihrung der Beikost bleibt die nachtliche Sondierung erhalten.

Kinder mit einer Glykogenose Typ | kénnen aus verschiedenen Grinden Schwierigkeiten
haben zu essen. Gerade die Umstellung auf festere Breinahrung ist eine gro3e Herausforde-
rung. Das Essen mit einem Loffel ist fr alle Kinder eine Veranderung und muss gelernt wer-
den. Kinder entdecken in dieser Zeit neue Lebensmittel. Sie mochten sie probieren, fihlen,
riechen, schmecken. Es ist gerade fur Kinder mit einer GSD wichtig all dieses erfahren zu
kénnen. Haufig bedarf es groBer Geduld und Durchhaltevermégen seitens der Eltern moti-
vierend auf ihr Kind einzuwirken. Es ist schwierig, angesichts einer méglichen Unterzucke-
rung ruhig zu bleiben und Essen anzubieten. Kleinste Mengen sind ein Erfolg! Hilfe und
Unterstitzung kann durch das behandelnde Stoffwechselteam und besonders durch andere
betroffene Familien erfolgen.
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Abbildung: Ernahrungsplan fiir das erste Lebensjahr

Muttermilch oder Fertigmilch
Alter in Monate
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Gabe von Vitamin D, Fluorid

nachtlicher Magentropf mit Maltodextrinldsung

Quelle: Grotzke-Leweling M, Schulungsunterlagen fir die Didttherapie der hepatischen Gykogenosen, Vitaflo
Deutschland 2015.

2.7 Erndhrung von Kleinkindern und Schulkindern

Die Breie werden nach und nach durch feste Nahrung ersetzt. Wichtig ist nach wie vor, dass
jede Mahlzeit Kohlenhydrate enthalt. Lebensmittel wie Brot, Nudeln, Reis, Kartoffeln, Grief3,
Salzgeback bilden die Grundlage einer Mahlzeit. Diese Lebensmittel liefern die bendtigten
Kohlenhydrate. Die genaue Menge dieser Lebensmittel muss in Hinblick auf die Kohlenhy-
dratmenge berechnet werden. Entweder ist auf einem Didtplan die Menge angegeben, oder
sie kann mit Hilfe von Nahrwerttabellen ermittelt werden. Ergénzt wird das Essen durch fruk-
tosearme GemuUsesorten, fettarmes Fleisch oder Fisch, K&se oder Wurst. Kinder, die nicht
gerne essen oder die notwendigen Mengen nicht schaffen, konnen auch kleinere Mengen
essen und die fehlenden Kohlenhydrate werden sondiert. Wichtig ist, dass das Kind immer
wieder an Lebensmittel herangefihrt wird. Gemeinsames Essen mit der Familie, wiederkeh-
rende Rituale oder dhnliches fordern ein positives Erlebnis beim Essen. Zum Essen gehort
neben der Aufnahme von Nahrstoffen auch die familidre Situation am Tisch mit Gesprachen
und sozialen Kontakten. Es kann mdoglich sein, dass das Kind eher kohlenhydratfreie Lebens-
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mittel wie Gurken oder Wurstchen isst. Damit schafft es nicht, seine notwendigen Kohlenhy-
drate zu essen, aber es isst! Es kann immer wieder an Nudeln oder Brot erinnert werden um
so auch ,Kohlenhydrate” zu essen. Fehlende Kohlenhydrate kénnen Uber die Sonde gege-
ben werden.

In dieser Phase lernen Kinder auch, welche Lebensmittel sie essen konnen und welche nicht.
Sie wissen, dass Brot, Nudeln etc. fiir den Blutzucker wichtig sind oder dass sie vom Uberra-
schungsei das Spielzeug bekommen und das Geschwisterkind die Schokolade. Sie lernen,
dass Gurken wenig und Moéhren viel Fruktose enthalten. Je alter die Kinder werden, umso
mehr sollten sie miteinbezogen werden. Schulkinder kénnen Lebensmittel mit Hilfe abwie-
gen, sie kdnnen mitkochen, sie lernen, was ein , guter” Blutzucker ist und was sie bei einer
Unterzuckerung machen mussen.

2.8 Behandlung in der Nacht

Fr eine gute Behandlung der GSD | ist es unbedingt erforderlich, dass auch nachts der Blut-
zucker in einem Bereich von 80— 120 mg/dl liegt. Hierzu wird eine kontinuierliche Sondierung
mit einer Kohlenhydratlésung (Maltodextrin) empfohlen. Diese wird durch eine Magensonde
mit Hilfe einer Ernahrungspumpe zugefuhrt. Auf diese Weise gelingt es sehr gut, den Blut-
zucker in der gewiinschten Hohe zu halten, ohne dass die Kinder geweckt werden mussen.

Bei der , nachtlichen Magen-Tropfinfusion” werden die Kohlenhydrate in Form einer Mal-
todextrin-Auflésung in berechneter Menge sondiert. Durch eine Erndhrungspumpe kann die
Menge und Geschwindigkeit der Sondierung genau bestimmt werden. Im Darm wird Mal-
todextrin rasch in Glukose gespalten. Diese wird sofort ins Blut aufgenommen und sorgt so
fur einen konstanten Blutzucker. Die benotigte Menge an Maltodextrin-Auflésung pro Stun-
de muss fur jeden Patienten individuell ermittelt werden.

Es ist duBerst wichtig, sich klarzumachen, dass in dem Augenblick, in dem die Magen-Tropf-
infusion unterbrochen wird, kein Maltodextrin mehr in den Magen gelangt und der Blut-
zucker rasch absinkt.

Morgens bedeutet das, dass das Fruhstlck bei noch laufender Magen-Tropfinfusion einge-
nommen oder aber ein Bolus gegeben wird. Flr den Bolus wird eine kleine Menge Malto-
dextrin in Wasser aufgel6st und getrunken. Nur so lasst sich die Zeit Gberbricken, bis die im
Frihsttck enthaltenen Kohlenhydrate — in der Regel ,,langsam resorbierbare” Kohlenhydrate
verdaut und als Glukose im Blut angekommen sind. Ansonsten besteht die Gefahr einer
Hypoglykdmie.

In der Regel wird nachts eine reine Maltodextrin-Wasser-Mischung verwendet. In seltenen
Fallen, z.B. wenn Sauglinge oder Kleinkinder tagstber ihre Nahrungsmenge nicht schaffen,
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lasst sich die problematische Essenssituation durch nachtliche Sondierung einer mit Malto-
dextrin angereicherten laktosefreien Sauglingsnahrung oder geeigneten Sondennahrung
entspannen.

Die fur die Nacht bendtigte Maltodextrin-Lésung wird jeden Abend frisch zubereitet. Die
Anweisung fur die Herstellung der Maltodextrin-Losung und die Forderrate der Pumpe mus-
sen von Zeit zu Zeit aktualisiert werden; sie sind dem jeweils aktuellen Didtplan zu entneh-
men. Die Flussigkeitsmenge fur die Nacht sollte nicht zu groB gewahlt werden, um dem Kind
moglichst nachts den Gang zur Toilette zu ersparen. Von praktischer Bedeutung ist es, etwa
10% mehr Lésung herzustellen als voraussichtlich gebraucht wird. Diese Menge wird bend-
tigt, um die Leitung durch die Pumpe bis zur Magensonde zu beflllen und um unvorherseh-
bare Verzdgerungen des Fruhsticks Uberbriicken zu kénnen.

BEISPIEL

Fiir 10 Stunden werden 50 g Maltodextrin in 200 ml Wasser benétigt
(25%ige Losung)

10% Zuschlag = 5 g Maltodextrin + 20 ml Wasser

Zubereitet werden also:
55 g Maltodextrin in 220 ml Wasser

2.9 Lebensmittelauswahl

Bei der Auswahl der Lebensmittel ist darauf zu achten, in welcher Weise die enthaltenen
Kohlenhydrate den Blutzucker ansteigen lassen und wie viel Fruktose und Galaktose enthal-
ten ist. Lebensmittel mit einem hohen Gehalt an Kohlenhydraten —in der Regel Starke — bil-
den die Grundlage fur die Berechnung der individuell erforderlichen Mengen an Kohlenhy-
draten pro Mahlzeit. Zu diesen Lebensmitteln gehdren unter anderem Brot, Kartoffeln, Reis,
Nudeln, Salzgeback und eine Reihe von Backwaren.

Nur eingeschrankt verwendet werden sollten Lebensmittel, die reichlich Fruktose oder Ga-
laktose enthalten, z. B. viele GemUsesorten, Obst oder Joghurt. Lebensmittel mit groBen
Mengen an Saccharose, Fruktose oder Laktose sollten moglichst vollstandig gemieden wer-
den. Das sind z. B. Limonaden, StBigkeiten oder Trinkmilch.

Bei Lebensmitteln, die keine oder sehr wenig Kohlenhydrate enthalten, ist der Fettgehalt zu
beachten. Ansonsten mussen diese Lebensmittel nicht berechnet werden. Dazu gehéren
z.B. Fleisch, Wurst, Fisch oder K&se. Der Fettgehalt sollte bertcksichtigt werden, da auf-
grund der hohen Kohlenhydratmenge im Essen bereits auch viele Kalorien zugefthrt wer-
den. Ein zu viel an Energie fihrt zu Ubergewicht und ist maglichst zu vermeiden.

18 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.



Glykogenose Typ | - Didttherapie %@ 2. DIAT UND ERNAHRUNG

Die folgende Tabelle zeigt anhand eines Ampelsystems die Einordnung der Lebensmittel in
drei Gruppen: Rote Gruppe: Lebensmittel sollten vollstandig gemieden werden. Gelbe
Gruppe: Vorsicht! Unter Berechnung begrenzt zugelassen. Griine Gruppe: , freie Fahrt”,
kénnen ohne Berechnung gegessen werden.

Ampelsystem-Tabelle

Lebens- GRUNE GRUPPE GELBE GRUPPE ROTE GRUPPE
mittel- geeignet begrenzt geeignet ungeeignet
gruppe Kohlenhydrate berechnen  NE{VLSTeH=EMCEIEISTek{=ES
Fruktose/Galaktose fettreich
beachten
Milch, Sojacreme Joghurt 1,5 % Fett, Kefir,
-produkte (Fettgehalt beachten) Dickmilch 1,5 % Fett
«Milchersatz- ,Getreidesahne” Quark bis 10 % Fett,
produkte” Galaktosefreie Sahne Sahne, Creme fraiche,
Schmand (Fettgehalt
beachten), Saure Sahne;
Sojamilch, Getreidemilch
z.B. Reis-, Hafermilch
Sauglings- Muttermilch,
nahrung laktose-, fruktosefreie
Sauglingsnahrung;
Milchfreies Breipulver;
Glaskost mit reinem
fruktosearmen Gemduse
Kase Kase bis 30% Fett i.Tr.
(15 g/100 g)
Frischkase bis 10 % Fett
Fleisch Fettarme Sorten vom Rind,
Wild Kalb, Schwein, Lamm, Ha-
Gefliigel se,Kaninchen, Reh, Hirsch,

Wildschwein wie z. B. Filet,
Schnitzel, Rehriicken, Kalbs-
keule, Rinderhackfleisch;
Huhn/Pute ohne Haut,
sichtbares Fett entfernen
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Wurstwaren Fettarme Sorten, wie z. B.
gekochter Schinken ohne
Fettrand, Bratenaufschnitt,
Corned Beef, Gefltgel-
wurst, Gefligel in Aspik,
Lachsschinken,

Fisch/ Fettarme Sorten, wie

Schalen- und  Kabeljau, Seelachs, Rot-

Krustentiere  barsch, Scholle, Seezunge;
Austern, Garnelen, Krab-
ben, Krebse, Muscheln,
Tintenfisch

Ei Eiklar,
Eigelb (1-2/Woche)

Fette Pflanzendl, z. B. Rapsol
Margarine ohne Zusatz
von Milch, Joghurt

Getreide Samtliche Arten von
Getreide (Weizen, Dinkel,
Roggen, Hafer, Gerste,
Hirse, Amaranth, Quinoa,
Grinkern etc.) und daraus
hergestellte Produkte:
GrieB, Mehl, Flocken,
Starke, Sago; Reis; Teig-
waren/Nudeln ohne Ei

Brot/ Brot, Brotkonfekt, Brétchen

Backwaren ohne Zucker, Friichte oder
Milch, Reiswaffeln, Cracker,
Salzgeback, Grissini; Voll-
kornprodukte bevorzugt
= gunstigere Wirkung auf
den Blutzucker; fettarme
Kuchen und Geback ohne
Zusatz von Zucker oder
Milch, z. B. Hefeteig,
Quark-0Ol-Teig, Biskuit;
fruktosearmer Obstkuchen
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Y

Kartoffeln

Salzkartoffel, Pellkartoffel,
Ofenkartoffel, fettarme
Bratkartoffeln, Kartoffel-
puUree mit Soja-Getreide-
milch hergestellt, Kartoffel-
knodel, Gnocchi

Gemiise

Rhabarber

alle Sorten unter Beach-
tung des Fruktosegehalts

Hulsenfriichte

Erbsen, Bohnen, Linsen,
Mais; Sojabohnen (frukto-
sereich!); Tofu (Fruktose
beachten)

Obst Zitronensaft, Limettensaft  alle Sorten unter Beach-
tung des Fruktosegehalts
Samen/Niisse alle Sorten unter Beach-
tung des Fruktosegehalts
(Fettgehalt beachten!)
Zucker/ siehe siehe
StiBungsmittel Tabelle StBungsmittel Tabelle StBungsmittel
SiBwaren/ Zuckerfreie Kaugummi/ Traubenzuckerbonbons,
Knabber- Bonbons -lutscher, fruktose-, galak-
artikel tosearme Schokolade/
Gummibarchen; selbst-
hergestellte Eiscreme,
Geback, Kuchen;
fruktosearme Konfiture;
salziges Popcorn
Getranke Mineralwasser, alle Sorten
ungesuBter Tee, Kaffee,
Malzkaffee, Getreidekaf-
fee, Light-Getranke ohne
Zusatz von Frucht oder
Zuckeraustauschstoffen
Gewiirze alle Sorten Gewdirze, fruktosesarmer Tomaten-
WiirzsoBen Senf, Meerrettich, ketchup
Light-Mayonaise
Sonstiges Kakaopulver, Sofortgelatine

Backpulver, Gelatine,

(Maltodextrin)
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2.10 Ernahrungspyramide fiir die Erndhrung bei Glykogenose Typ |

Die Ernahrungspyramide ist eine Darstellungsform aus dem Bereich gesunde Ernghrung. Sie
stellt die Ernadhrungsempfehlungen bildhaft da. Jedes Bild steht stellvertretend fir 1 Portion
am Tag. Die Farben griin, gelb und rot verdeutlichen die Bedeutung einzelner Lebensmittel-
gruppen. Die Basis der Pyramide sind Lebensmittel die den Hauptanteil in der taglichen
Erndhrung darstellen. Je weiter oben die Lebensmittel in der Pyramide stehen, desto kleiner
ist die tagliche Verzehrsmenge. An der Spitze stehen Lebensmittel, die fur eine gesunde
Erndhrung nicht erforderlich, in kleinen Mengen aber tolerabel sind.

Abbildung: Ernahrungspyramide GSD

Saccharosefrei / Laktosearm

1

glucOsade

Quelle: Grotzke-Leweling M, Schulungsunterlagen fiir die Didttherapie der hepatischen Gykogenosen, Vitaflo
Deutschland 2015.

22 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.



Glykogenose Typ | - Didttherapie %@ 2. DIAT UND ERNAHRUNG

Dieses System wurde auf die Ernahrung bei Glykogenose tbertragen.

Die Basis bilden kohlenhydratliefernde Lebensmittel, wie Brot, Nudeln, Starke und Maltodex-
trin. Auch Getranke nehmen einen groB3en Stellenwert ein.

Die mittlere, gelbe Ebene ist durch Lebensmittel, die EiweiB liefern, gepragt. Dies sind z.B.
Fleisch, Fisch, Sojamilch oder Kése.

In der oberen, roten Ebene stehen Lebensmittel mit einem hohen Fettgehalt, wie Pflanzen-
Ole. Die Pyramidenspitze bilden StiBwaren und Snacks, die in kleinen Mengen gegessen wer-
den koénnen.

2.11 Vitamine, Mineralstoffe und Spurenelemente

Im Rahmen einer gesunden Ernahrung ist neben dem Gehalt an Eiwei3, Fett und Kohlenhy-
draten auch die Deckung der Mikronahrstoffe — Vitamine, Mineralstoffe und Spurenelemen-
te — wichtig. Durch eine ausgewogene und abwechslungsreiche Ernahrung sollen ,, stoff-
wechselgesunde Menschen” ausreichend mit allen Mikronahrstoffen versorgt werden. Das
gleiche gilt naturlich auch fur Menschen mit einer Stoffwechselstérung. Haufig ist bei diesen
allerdings ein ausreichendes Angebot an Mikronahrstoffen in , nattrlichen Lebensmitteln”
aufgrund einer sehr eingeschrankten Lebensmittelauswahl nicht maglich. Bei der GSD | kén-
nen viele Lebensmittel z. B. aufgrund ihres Gehalts an Fruchtzucker oder Milchzucker nur in
beschrankten Mengen verzehrt werden. Milch ist z. B. ganz zu meiden, und Kése oder Jog-
hurt kdnnen nur in geringen Mengen gegessen werden. Bekanntlich sind Milchprodukte
aber wichtige Lieferanten fur Kalzium, das fiir den Knochenaufbau benétigt wird.

Ahnliches gilt fir eine Reihe von Vitaminen, die besonders in Obst und Gemiise enthalten
sind, also in Lebensmitteln, die Patienten mit GSD | nur in eingeschrankten Mengen zur Ver-
flgung stehen. Die Ernahrung von Patienten mit GSD | enthélt also eine Reihe von Vitami-
nen, Mineralstoffen und Spurenelementen in zu geringen Mengen. Um Mangel zu vermei-
den, empfiehlt es sich dringend, Multivitamin- und Mineralstoffpraparate zu verordnen.
Selbstverstandlich missen solche Praparate frei von Fruktose und Galaktose sein. AuBBerdem
sollte ihre Zusammensetzung auf die verschiedenen Altersgruppen abgestimmt sein, so dass
eine ausgewogene Versorgung fr Patienten jeden Alters gewdhrleistet ist. Die infrage kom-
menden Praparate und ihre Dosierung finden bei der Erstellung des Diatplans Bertcksichti-

gung.
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2.12 Die Verwendung von Starke

Der Tagesablauf eines Patienten mit GSD | ist von regelmaBigen Mahlzeiten gepragt. Nicht
selten muss alle 2 Stunden gegessen werden. Dann ist oftmals die Verlangerung der Abstan-
de zwischen den Mahlzeiten oder auch eine Verminderung der Nahrungsmenge erwiinscht.
Beides ist bei Verwendung von Getreideflocken, Sojamilch, Brot oder Nudeln als Kohlenhy-
dratlieferant nur schwer méglich. Eine alternative Kohlenhydratquelle stellt reine Starke dar.
Starke ist ein langsam wirkendes Kohlenhydrat, das tber einige Stunden den Blutzucker im
angestrebten Bereich halten kann. Diese Wirkung l3sst sich weiter verbessern, indem die
Starke nicht erhitzt wird. Lebensmittel, die reich an Starke sind wie Nudeln, Kartoffeln, Reis,
Puddingpulver missen vor dem Verzehr durch Erhitzen zubereitet werden. Dabei quellen die
Starkekorner durch Wasseraufnahme und werden auf diese Weise in eine gut verdaubare
Form Uberfuhrt. Wenn auf diesen Prozess verzichtet wird und die Starke ,,roh”, also nicht
gequollen und erhitzt eingenommen wird, findet der Vorgang im Darm und damit deutlich
verzogert statt. Die Starke beginnt also erst im Darm zu quellen und wird dadurch nur sehr
langsam verdaut. Letztlich findet nur eine langsame Aufnahme der Kohlenhydrate ins Blut
statt und der Blutzucker wird Uber einen ldngeren Zeitraum stabilisiert. Es ist dieser Depotef-
fekt, den man bei der GSD | gezielt ausnutzt, um auf diese Weise die Abstande zwischen den
Mahlzeiten zu verlangern. In der Regel wird ungekochte Starke mit anderen starkehaltigen
Lebensmitteln (z. B. Brot mit Belag) in einer Mahlzeit kombiniert. So entsteht eine vollwertige
Mabhlzeit. Starke enthalt ausschlieBlich Kohlenhydrate und keine weiteren Nahrstoffe.

Im Allgemeinen hat sich der Einsatz von Maisstarke bewahrt. Aber auch andere Sorten von
Starke wie Reis- oder Kartoffelstarke sind geeignet. Beim Einsatz von ungekochter Starke
muss zunachst die Vertraglichkeit getestet werden, da Bldhungen, Ubelkeit oder Durchfall
auftreten konnen. Zum Test sollte mit ungekochter Starke in kleinen Mengen begonnen
werden. Die Vertraglichkeit ist individuell sehr verschieden. Gerade Kleinkinder kénnen sehr
empfindlich mit Symptomen darauf reagieren. Hier ist zu Beginn eine Menge von 3-5 g
sicherlich sinnvoll. Die Menge wird in kleinen Stufen gesteigert. Sduglinge durfen keine
ungekochte Starke erhalten. Das Enzym (a-Amylase), welches im Darm die Verdauung der
Starke bewerkstelligt, reift erst zum Ende des ersten Lebensjahres aus.

Ungekochte Starke kann auch nachts als Alternative zur Magen-Tropfinfusion eingesetzt
werden. Sie ist als Behandlungsprinzip im Ausland erprobt und es bestehen gute Erfahrun-
gen mit dieser Variante. Die Méglichkeit, dass unter dieser Behandlungsform der Blutzucker
Uber einige Stunden auf ein unzureichendes Niveau absinkt, sollte bedacht werden. Es
kommt dann zu einer unerwiinscht hohen Laktatbildung, die z.B. das Wachstum stéren
kann. Die Einnahme ungekochter Starke in der Nacht bietet eine Unabhéangigkeit von der
Sonde und schlieBt die Gefahren z.B. eines Abknicken der Sonde aus.
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Bei jedem Patienten wird die PortionsgroBe der Starke sorgfaltig ausgetestet. Es muss auch
darauf geachtet werden, dass der Patient einen ausreichend hohen Blutzuckerspiegel auf-
weist, wenn die aus der ungekochten Starke freigesetzte Glukose im Blut ankommt. Eine
Portion Starke reicht in der Regel nur fur einen konstanten Blutzucker Uber 5-6 Stunden, so
dass danach —in den frilhen Morgenstunden — eine weitere Portion eingenommen werden
muss.

BEISPIEL

Einsatz von ungekochter Starke tagsiiber
Es werden 10 g Kohlenhydrate (KH) pro Stunde benétigt.

Mabhlzeit fir 2 Stunden ohne Stérke: 20 g KH

150 ml Sojamilch 12,0 g KH
10 g Reisflocken 8,0gKH
Summe: 20,0 g KH

Der Mahlzeitenabstand soll auf 3 Stunden mit gleichem Volumen
verlangert werden.

Mabhlzeit fir 3 Stunden mit Stérke: 30 g KH

150 ml Sojamilch 12,0 g KH
10 g Reisflocken 8,0 gKH
12 g ungekochte Starke 10,0 g KH

Summe: 30,09 KH

Beim Einsatz ungekochter Starke ist zu beachten, dass die Starke unmittelbar vor dem Ver-
zehr mit der Flussigkeit verriihrt werden muss. Nur dann ist gewahrleistet, dass die Starke
erst im Darm quillt und so die verzdgerte Wirkung eintritt. Zum Anrihren kann Wasser oder
Sojamilch verwendet werden. Das optimale Mischungsverhaltnis liegt bei einem Teil Starke
zu zwei Teilen Wasser. Die Mischung kann in gut verschlieBbaren Bechern, Schuttelbechern
oder Flaschen zubereitet werden.

Eine Alternative zu ungekochter Starke aus Mais, Reis oder Kartoffeln ist Glykosade (Vitaflo).
Glykosade ist eine technisch-hydrothermisch veranderte Maisstarke. Glykosade enthalt zu
99,9 % Amylopektine im Unterschied zu Maisstarke mit einem Gehalt von 73 % Amylopekti-
ne. Damit wurde der glykamische Index auf 30 (Maisstarke 70) verringert. Der glykdmische
Index ist ein Wert, der die Wirkung eines Lebensmittels auf den Blutzucker angibt. Je kleiner
der Wert ist, umso langsamer steigt der Blutzucker an. Glykosade wird noch langsamer als
andere Starken im Darm gespalten und kann somit zu einer langeren Nichterntoleranz fuh-
ren. So ist es mdglich, den Blutzucker z.B. in der Nacht ber mehr als 6 Stunden zu stabilisie-
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ren. In der Regel kann Glykosade zunéachst in der gleichen Menge wie Starke eingesetzt wer-
den. Haufig tritt die Wirkung von Glykosade gerade in der Nacht erst nach mehreren Tagen
auf. Dann ist im Vergleich zu Starke eine geringere Menge Glykosade erforderlich. In dieser
Zeit sind regelmaBige Blutzuckerkontrollen unerlasslich.

2.13 SiiBungsmittel — SiiBen ohne Zucker

Ubliche StiBungsmittel wie Kristallzucker oder Honig kénnen aufgrund des Fruktosegehalts
nicht zum StBen oder Backen verwendet werden. Wenn ein stiBer Geschmack gewtinscht
ist, kann auf StBstoffe bzw. Zuckerersatzprodukte zuriickgegriffen werden. StiBstoffe wie
z.B. Aspartam oder Cyclamat kdnnen verwendet werden. Zuckeraustauschstoffe sind meist
Zuckeralkohole, und kénnen zum Teil verstoffwechselt und in sehr geringen Mengen aufge-
nommen werden. AuBerdem ist zu bedenken, wie groB die tatsachlich aufgenommene
Menge ist. Haufig werden nur kleinere Mengen eines gesBten Lebensmittels verzehrt.
Somit kann in den meisten Fallen die Aufnahme von Zuckeraustauschstoffen erlaubt wer-
den. Bei selbsthergestellten Backwaren wie z.B. Kuchen kann Zucker durch Zuckeraus-
tauschstoffe oder Glukose ersetzt werden. Hier sollte beachtet werden, dass z. B. Sorbit tber
den gleichen Weg wie Fruktose verstoffwechselt wird und damit eher ungeeignet ist. Weite-
re Angaben kénnen der unten stehenden Tabelle entnommen werden.

be h Bungsmitte
- |

SiiBstoffe
SiiBkraft im Vergleich  Einsatzmoglichkeit
Haushaltszucker =1,0  Besonderheiten
Acesulfam K (E 950) 200 Backen, SuBen
Aspartam (E 951) = 200 SuBen, Getranke
Cyclamat (E 952) & 30-40 Backen, SuBen, Getranke
Neohesperidin DC = 1000-1800 Arzneimittelindustrie, StBwaren
(E 959)
Neotam (E 961) 7000-13000 SuBwaren
Saccharin (E 954) & 300-500 Backen, Eiscreme, Getrénke
Sucralose (E 955) & 400-800 Backen, StiBwaren, Fruchtaufstriche
Steviolglycoside (E 960) & 200-300 Backen, Milchprodukte, StiBwaren
Thaumatin (E 957) & 2000-3000 StBwaren, Backen
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SuBkraft im Vergleich  Herkunft Einsatzmoglichkeit
Haushaltszucker = 1,0
Erythrit (E 968) & 0,6 Starke StBwaren, Backen, TafelsiBe
nicht verstoffwechselt
Isomalt (E 953) & 0,5-0,6 Saccharose SuBwaren, Backen
max. 10% resorbiert
Laktit (E 966) & 0,4 Laktose TafelstiBe
ca. 2% resorbiert
Maltit (E 965) & 0,9 Starke StBwaren, Getranke
Mannit (E 42) & 0,5 Fruktose, Arzneimittelindustrie
Starke
Sorbit (E 420) ® & 0,6 Glukose, bedingt geeignet, tiber
Starke Fruktoseweq verstoffwechselt
Xylit (E 967) & 1,0 Xylose TafelstiBe, Kaugummi, StBwaren
Polyglycitolsirup (E 964) &  Geringere SuBkraft Glukose, Mal-  brennwertverminderte StBwaren,

sonstige SuBungsmittel

tose, Glukose-
verbindungen

Konfittre, Backwaren

Zusammensetzung und Einsatzmoglichkeit

Ahornsirup ®

enthalt Saccharose, Fruktose

Dextrose, Glukose,
Traubenzucker = &,

StBen, Backen
geringe SuBkraft

Glukosesirup &

SuBen

kann Spuren von Fruktose enthalten

Haushalts-, Kristall-
zucker, Saccharose,
Puderzucker, Raffinade,
brauner Zucker, Rohr-
zucker, Kandis =

enthalt Fruktose, Saccharose

Honig, Rubensirup

enthélt Fruktose, Saccharose

Reissirup =

SuBen, Backen

Getreidezucker &

SuBen, Backen

& = geeignet; "¢ = ungeeignet; ¢ & = bedingt geeignet
Quelle: aid Infodienst; Zucker, Sirupe, Honig, Zuckeraustauschstoffe und StBstoffe, 2014
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2.14 Berechnung von Kohlenhydrate
Fur die Zusammenstellung einer Mahlzeit ist der Gehalt an Kohlenhydraten wichtig.

Die benétigte Kohlenhydratmenge kann dem aktuellen Diatplan entnommen werden. Die ei-
gene Berechnung der Kohlenhydrate in einer Mahlzeit bietet im Alltag Abwechslung und
Flexibilitat. Die Berechnung erfolgt anhand einer Nahrwerttabelle. In ihr ist der Gehalt der
Nahrstoffe (EiweiB, Fett, Kohlenhydrate, Energie) in jeweils 100 g eines Lebensmittels ver-
zeichnet. Mit Hilfe der Dreisatz-Regel wird das Portionsgewicht des Lebensmittels mit demin
der Tabelle angegebenen Wert fir Kohlenhydrate multipliziert und anschlieBend durch 100
geteilt:

BEISPIEL

Menge der Kohlenhydrate (KH) in einer Portion
Rechenweg: Portionsgewicht x KH/100 g : 100 = Gramm KH/Portion

Fragestellung: Wie viele Kohlenhyrate enthalten 30 g Salzstangen?

Nahrwerttabelle: 100 g Salzstangen = 75,0 g KH
Rechenweg: 30x75:100=22,5¢g

Ergebnis: 30 g Salzstangen enthalten 22,5 g KH

Denkbar ist auch, dass noch eine bestimmte Menge an Kohlenhydraten gegessen werden
soll und deshalb die Portionsmenge ermittelt werden muss.

BEISPIEL

Menge der Portion mit gewiinschter KH-Menge
Rechenweg: KH-Menge x 100 : KH/100 g = Gramm PortionsgréBe

Fragestellung:  Wie viele Kartoffeln enthalten 25 g KH?

Nahrwerttabelle: 100 g Kartoffeln = 14,8 g KH
Rechenweg: 25x100:14,8=169¢

Ergebnis: 169 g Kartoffeln enthalten 25 g KH

Fur eine mdglichst genaue Einhaltung der Erndhrungsvorgaben sollten alle Lebensmittel, die
Kohlenhydrate enthalten, berechnet und anfanglich gewogen werden. Mit der Zeit entwi-
ckelt sich in vielen Familien ein sehr gutes Augenma@ fir PortionsgréBen. Somit muss z. B.
ein Broétchen nicht mehr abgewogen werden. Die Kohlenhydratmenge ist bekannt und man
weiB, wie viel Brétchen gegessen werden muss. Lebensmittel wie Stérke oder Maltodextrin
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sollten immer abgewogen werden, da hier Portionen kaum geschatzt werden kénnen. Jede
Familie muss fur sich einen Weg finden, der ihr die notwendige Sicherheit, aber auch Gelas-
senheit eroffnet.

2.15 MaBnahmen bei Sport

Bei korperlicher Anstrengung verbraucht der Kérper mehr Energie als im Ruhezustand. Die
Muskulatur verbraucht neben Fett auch vermehrt Glukose. Dieses hat zur Folge, dass eine
Kohlenhydratmenge, die fur eine normale korperliche Bewegung, wie z. B. spazieren gehen
oder fernsehen berechnet ist, dann nicht mehr ausreicht. Die Kohlenhydrate sind schneller
verbraucht und der Blutzucker sinkt. Dies kann unmittelbar wahrend der sportlichen Akti-
vitat sein. Es kann aber gerade bei langerer Belastung wie z. B. Wanderung, Fahrradtour erst
nach der Aktivitat zu einem Absinken des Blutzuckers kommen.

Der Grad der korperlichen Belastung hangt stark von der einzelnen Aktivitat und der indivi-
duellen Fitness eines Jeden ab. Hier sollte jeder Patient austesten, wie viel Kohlenhydrate
zusatzlich benotigt werden. Wahrend der Aktivitat und nach Ende des Sports sollten regel-
maBige Blutzuckertestungen erfolgen. Gerade bei Tagesaktivitaten missen ausreichend Es-
sen und , Notfallkohlenyhdrate” mitgenommen werden.

2.16 Umgang mit Alkohol

Jugendliche sprechen spatestens nach der ersten Feier im Freundeskreis das Thema Alkohol
an. Haufig herrscht Unsicherheit bei der Beantwortung der Fragen: ,Darf ich Gberhaupt
Alkohol trinken?” — ,Wenn ja, was kann ich trinken?” — ,,Was muss ich beachten?” Dies
sind wichtige Fragen, mit denen sich Jugendliche auf dem Weg ins Erwachsenenleben
beschaftigen. Dies Fragen konnen mit dem behandelnden Stoffwechselteam besprochen
werden. Jede Familie muss dann eine gemeinsame Regelung finden, mit der alle Familien-
mitglieder gut zurechtkommen.

Einige Regeln gelten fir Jugendliche mit und ohne Glykogenose. Einige MaBnahmen sind
fur Jugendliche mit einer Glykogenose extrem wichtig:

Darf ich Alkohol trinken?
® Ja, ab dem 16. Lebensjahr
@ Inangemessenen Mengen , Genuss in MaBen!”

Was kann ich trinken?
® Grundsatzlich sind , reine” Getranke” gunstiger als Mixgetranke
® Mixgetranke enthalten Zucker, Fruchtsaft und damit Fruktose
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Was muss ich beachten?

Jeder Mensch reagiert unterschiedlich auf Alkohol.

Die Wirkung von Alkohol kann je nach Verfassung unterschiedlich sein.

Wichtig fur jeden ist zu wissen, wie er auf Alkohol reagiert.

Alkohol beeinflusst den Blutzucker. Der Einfluss ist individuell aber sehr unterschiedlich.
Alkohol senkt den Blutzucker! Zum Teil auch erst einige Stunden spater!

Feiern in Begleitung einer zuverlassigen Freundin/eines zuverlassigen Freundes. Sollte es
zu Unterzuckerungen kommen, so ist jemand vor Ort, der auf Anzeichen aufmerksam
wird, Blutzucker testen kann und bei Bedarf Glukose oder Maltodextrin verabreichen
kann

® WICHTIG: Die nachtliche Versorgung mit Kohlenhydraten muss immer gewahrleistet sein!
® WICHTIG: Mahlzeiten diurfen nicht vergessen werden!

Sorte Menge (I) KH (g) Fruktose (g)
Alkoholfreies Bier Flasche 0,33 17,8 -
Altbier Glasa 0,2 5,6 -
Pils/Kolsch Glasa 0,2 5,8 -
Glasa 0,3 8,7 -
Weizen Glasa 0,5 15,0 0,06
Rotwein Glasa 0,2 4,8 0,5
WeiBwein Glasa 0,2 5.2 0,8
Sekt Glasa 0,1 5,1 1,4
Apfelwein, Cidre Glasa 0,2 5,2 2,6
Weinbrand, Cognac Glasa 0,02 0,4 0,2
Whisky Glasa 0,02 + -
Likore Glasa 0,02 30,0 15,6
Dessertwein Glasa 0,1 15,0 7,5
Rum, Gin, Wodka, Genever etc. Glasa 0,02 0,0
Alcopos enthalten Limonade und damit Fruktose
Biermischgetranke enthalten Limonade und damit Fruktose
wie z. B. Radler, Alster wenn, dann selber mit Light-Limonade mischen

Quelle: Souci, Fachmann, Kraut. 6.Auflage ; Deutsche Winzervereinigung
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2.17 Diat im Alltag

Das theoretische Wissen im Alltag umzusetzen ist nicht immer einfach. Jede Mahlzeit wird
nach den Bedurfnissen und Winschen des Patienten abgestimmt. Der Kohlenhydratgehalt,
das Volumen, Zusammensetzung der Mahlzeit, Konsistenz werden bertcksichtigt. Mahlzei-
ten missen taglich mehrfach zusammengestellt und neu berechnet werden.

Im Folgenden sind exemplarisch einige Beispiele aufgefuhrt.

2.17.1 Breimahlzeiten

Milchbrei mit Reisflocken

Menge (g) KH (g) Fruktose (g)
Sauglingsnahrung auf Sojabasis, flissig 60 5,0
Reisflocken 6 5,0 -
Summe: 10,0 -

Nahrwerte: 65 kcal - 1,5 g EiweiB - 2,5 g Fett

Zubereitung: Sauglingsnahrung zubereiten und warm tber die Reisflocken geben. Verrih-
ren und kurz quellen lassen.

Milchbrei mit Obst

Menge (g) KH (g9) Fruktose (g)
Sauglingsnahrung auf Sojabasis, flissig 60 5,0 -
Reisflocken 6 5,0 -
Erdbeere 15 + 0,5
Summe: 10,0 0,5

Nahrwerte: 70 kcal - 1,5 g EiweiB - 2,5 g Fett

Zubereitung: Siehe oben. Zusatzlich Erdbeeren in feine Stiicke schneiden oder pirieren
und zum Brei geben.
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Reisbrei

Menge (g) KH (9) Fruktose (g)
Sauglingsnahrung auf Sojabasis, Pulver 9 5,0 -
Wasser 60
Reis, roh (Rundkornreis) 7 5,5 -
Summe: 10,5 -
Nahrwerte: 65 kcal - 1,5 g Eiweif3 - 2,0 g Fett

Zubereitung: Wasser aufkochen und den Reis darin garen. Das Milchpulver dazugeben

und gegebenenfalls purieren.

Pudding

Menge (g) KH (9) Fruktose (g)
Sauglingsnahrung auf Sojabasis, Pulver 9 5,0 -
Wasser 75
Puddingpulver 5 4,5
ggf. SuBstoff
Summe: 9,5 -
Nahrwerte: 60 kcal - 1,0 g EiweiB - 2,0 g Fett

Zubereitung: Puddingpulver mit einem Essloffel kaltem Wasser glatt riihren. Restliches
Wasser aufkochen. Das Puddingpulver dazugeben, einmal kurz aufkochen

lassen. Milchpulver unterrthren.
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Breimahlzeiten — Gemiisebreie

Brei mit Zucchini, Kartoffel und Fleisch

Menge (g) KH (g9) Fruktose (g)
Kartoffel 50 7,5 +
Zucchini 45 + 0,5
Tatar, Rinderhackfleisch 20
Reisflocken 3 2,5
Rapsol 3
Summe: 10,0 0,5
Nahrwerte: 105 kcal - 6,5 g Eiweif3 - 3,5 g Fett

Zubereitung:

Hackfleisch bei hoher Hitze in Ol kurz anschmoren und mit wenig Wasser
abléschen. Kartoffeln und Zucchini waschen. Kartoffeln schalen, beides in
Stlicke schneiden und zum Fleisch geben (gegebenenfalls Wasser nachgie-
Ben). Alles aufkochen und bei schwacher Hitze mit Deckel garen. Ol und
Reisflocken dazugeben und alles purieren.

Brei mit Kartoffel und Spinat

Menge (g) KH (g) Fruktose (g)
Kartoffel 50 7,5 +
Spinat 100 + 0,5
Reisflocken 3 2,5
Rapsol 3
Summe: 10,0 0,5
Nahrwerte: 90 kcal - 4,0 g EiweiB - 3,0 g Fett

Zubereitung:

Spinat waschen, putzen und fein hacken. Tiefgekihlten Spinat im Topf erhit-
zen. Kartoffeln waschen, schalen, in Sticke schneiden und mit wenig Wasser
kochen. Spinat dazugeben, garen und zusammen mit Ol und Reisflocken
purieren.
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Brei mit Blumenkohl und Hirse

Menge (g) KH (9) Fruktose (g)
Blumenkohl 50 + 0,5
Hirse 15 10,5
Rapsol 3
Summe: 10,5 0,5

Nahrwerte: 90 kcal - 3,0 g EiweiB - 3,5 g Fett

Zubereitung: Blumenkohl waschen, putzen und in Réschen teilen. In wenig Wasser garen.
Hirse mit Wasser tbergieBen und quellen lassen. Zusammen mit Ol und Blu-
menkohl purieren.

Brei mit Kiirbis, Reis und Fleisch

Menge (g) KH (g) Fruktose (g)
Reis, gekocht 55 10,5 +
Hokkaido-Kurbis 30 + 0,5
Tatar, Rinderhackfleisch 20
Rapsol 3
Summe: 10,5 0,5

Nahrwerte: 110 kcal - 6,0 g Eiweil3 - 3,5 g Fett

Zubereitung: Hackfleisch bei hoher Hitze kurz anschmoren und mit wenig Wasser ablo-
schen. Karbis waschen, putzen und in Sticke schneiden. Mit dem Fleisch
zusammen garen. Zusammen mit dem gekochten Reis und Ol purieren.
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Brei mit Nudeln, Schinken und Tomate

Menge (g) KH (g) Fruktose (g)
Nudeln, roh 15 11,0
Kochschinken 20
Tomate 35 + 0,5
Rapsol 3
Summe: 11,0 0,5

Nahrwerte: 110 kcal - 7,5 g EiweiB - 3,5 g Fett

Zubereitung: Nudeln in Salzwasser al dente garen. Tomaten waschen und entkernen.
Zusammen mit fein gewdlrfeltem Schinken in einer Pfanne mit etwas Ol
andunsten. Als mischen und purieren.

Die Breie gegebenenfalls direkt in der doppelten Menge zubereiten.
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2.17.2 Beispielpldane

Tagesplan fiir ein Kleinkind

Alter: 10 Monate KH-Bedarf: tagsiiber: 11,5 mg/kg KG/min = 7,6 gKH/h

Gewicht: 11 kg nachts: 8,0 mg/kg KG/min = 5,3gKH/h
Lebensmittel Menge KH kcal Fruktose/
Galaktose

8:00 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (15 g KH fir 2 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 159 8,59 75
Reisflocken 3g 2,59 10
Maltodextrin 49 4,09 15
Wasser 100 ml

Summe: 15,09 100

10:00 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (15 g KH fur 2 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 159 8,59 75 0
Reisflocken 3g 2,59 10 0
Maltodextrin 49 4,09 15 0
Wasser 100 ml

Summe: 15,09 100

12:00 Uhr: Gemiisebrei (15 g KH fur 2 Stunden)

Kartoffel 709 10,59 50 0,59
Tatar 2049 30
Pastinake 30g + 15 0,59
Reisflocken 5¢g 459 20
Rapsol 3g 25
Summe: 15,09 140

14:00 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (15 g KH fur 2 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 159 8,59 75 0
Reisflocken 3g 2,59 10 0
Maltodextrin 49 4,09 15 0
Wasser 100 ml

Summe: 15,09 100
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16:00 Uhr: Milchbrei (11,5 g KH fur 1,5 Stunden)

Reisflocken 79 6,09 25
Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 109 6,09 50
Wasser 40 ml

Summe: 12,09 75

17:30 Uhr: Laugenbrezel (4 g KH fur 0,5 Stunden)
Laugenbrezel 1049 559 30
18:00 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (19 g KH fur 2,5 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 109 6,09 50 0
Schmelzflocken 109 6,09 35 0
Maltodextrin 8¢ 759 30 0
Wasser 140 ml

Summe: 19,59 115

20:00 Uhr: Magentropf (Laufrate: 22 ml/h ¢ 5,3 g KH/Stunde = 5,5 g Maltodextrin/Stunde)

Menge ohne Zuschlag berechnet! Zubereitet werden mind. 10 % mehr fiir Uberleitsystem, ggf. Bolus

Maltodextrin 66 g 63,59 255
Wasser 265 ml
Tagessumme: 915 kcal 19,5 g Eiweil (9 %) 1,0 g Fruktose

21,0 g Fett (21%)
163,0 g Kohlenhydrate (70 %)
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Tagesplan fiir ein Kindergartenkind

Alter: 4 Jahre KH-Bedarf: tagsiiber: 10,0 mg/kg KG/min = 12,0 g KH/h

Gewicht: 20 kg nachts: 6,3 mg/kg KG/min= 7,5gKH/h
Lebensmittel Menge KH kcal Fruktose/
Galaktose

7:30 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (12 g KH ftr 1 Stunde)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 129 7,09 60
Schmelzflocken 8¢ 509 30
Wasser 100 ml

Summe: 12,09 920

8:30 Uhr: Brotchen mit Belag und Milch (18 g KH fir 1,5 Stunden)

Brotchen 159 8,59 45
Margarine 39 20
Fruktosearme Konfittre (selbst- 59 2,59 10
hergestellt oder z. B. Firma Frusano)

Reisdrink 70 7,09 35
Summe: 18,09 110

10:00 Uhr: Milchreis (24 g KH fur 2 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 159 8,59 75

Wasser 120 ml

Reis, roh 109 80g 35
Vanillepuddingpulver zum Kochen 849 7,59 30

Erdbeere 35g + 10 1,09
Summe: 24,09 150

12:00 Uhr: Nudeln mit SpinatsoBe (24 g KH fir 2 Stunden)

Nudeln, gekocht 85g 22,09 110
Spinat 509 + 10 +
Speisestarke 29 1,59 5
Sahne 5g 15
Summe: 23,5¢g 140
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14:00 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (24 g KH fir 2 Stunden)

2. DIAT UND ERNAHRUNG

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 1749 10,09 85

Schmelzflocken 159 9,09 55

Maltodextrin 59 509 20

Wasser 170 ml

Summe: 24,09 160
16:00 Uhr: Salzstangen (12 g KH fiir 1 Stunde)

Salzstangen 169 12,09 55

17:00 Uhr: Flaschennahrung/Sondennahrung (18 g KH fir 1,5 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 12g 7,09 60
Schmelzflocken 1049 6,09 35
Maltodextrin 5g 5049 20
Wasser 110 ml

Summe: 18,09 115

18:30 Uhr: Pfannkuchen (18 g KH fur 1,5 Stunden)

Weizenmehl 25¢ 18,09 85
Ei 1/2 40
Schinken, gekocht 20g 40
Wasser 30 ml

Summe: 18,09 165

19:30 Uhr: Magentropf (Laufrate: 31 ml/h @ 7,5 g KH/Stunde = 7,8 g Maltodextrin/Stunde)

Menge ohne Zuschlag berechnet! Zubereitet werden mind. 10 % mehr fiir Uberleitsystem, ggf. Bolus

Maltodextrin 94g 90,09 360
Wasser 380 ml
Tagessumme:  1.335 kcal 31,0 g EiweiB (10 %) 1,0 g Fruktose

26,5 g Fett (19 %)

240,5 g Kohlenhydrate (70 %)
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Tagesplan fiir ein Schulkind

Alter: 9 Jahre KH-Bedarf: tagsiiber: 8,7 mg/kg KG/min = 18,0 g KH/h

Gewicht: 35 kg nachts: 6,0 mg/kg KG/min = 12,6 g KH/h
Lebensmittel Menge KH kcal Fruktose/
Galaktose

6:30 Uhr: Milch-Getrank/Sondennahrung (18 g KH fir 1 Stunde)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 109 6,09 50
Reisflocken 9g 759 35
Maisstarke 5g 459 15
Wasser 120 ml

Summe: 18,09 100

7:30 Uhr: Brotmahlzeit und Maisstarke (36 g KH fur 2 Stunden)

Graubrot 409 18,59 90
Margarine 5¢g 3509

Kdse 20% Fett i.Tr. 209 50
Maisstarke 209 17,09 70
Wasser 40 ml

Summe: 3559 245

9:30 Uhr: Brotmahlzeit und Maisstarke (36 g KH fur 2 Stunden)

Laugenbrezel 40g 23,09 125

Maisstarke 159 13,09 50

Wasser 30 ml

Paprika 759 + 15 1 g Fruktose
Summe: 36,09 190

11:30 Uhr: Milch-Getrank (45 g KH fir 2,5 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 159 8,59 75
Reisflocken 129 10,09 45
Maisstarke 30g 26,09 105
Wasser 200 ml

Summe: 18,09 100
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14:00 Uhr: Reisomelette (54 g KH fiir 3 Stunden)

Reis, roh 709 54,09 240
Huhnerei 1,5 Stuck 125
Rapsol 5g 45
Champignons 309 + 5 + Fruktose
Summe: 54,09 405

17:00 Uhr: Snack (18 g KH fir 1Stunde)
Dinkelstange 309 18,09 130
18:00 Uhr: Kartoffen mit Zaziki und Maisstarke (45 g KH fir 2,5 Stunden)

Kartoffeln 125¢ 18,09 85

Magerquark 5049 + 35 1 g Galaktose
Gurke 30g + 5 0,3 g Fruktose
Walnussol 5g 45

Maisstarke 309 26,09 105

Wasser 60 ml

Summe: 4509 275

20:00 Uhr: Magentropf (Laufrate: 40 ml/h ¢ 12,6 g KH/Stunde = 13,1 g Maltodextrin/Stunde)

Menge ohne Zuschlag berechnet! Zubereitet werden mind. 10% mehr fiir Uberleitsystem, ggf. Bolus

Maltodextrin 138¢g 132,5¢g 530

Wasser 530

Tagessumme:  2.115 kcal 47,5 g EiweiB (9 %) 1,3 g Fruktose
39,5 g Fett (17 %) 1,0 g Galaktose

240,5 g Kohlenhydrate (74 %)
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Glykogenose Typ | — Diattherapie

Ui

Tagesplan fiir einen Jugendlichen

Alter: 15 Jahre
Gewicht: 55 kg

KH-Bedarf: tagsiiber: 6,7 mg/kg KG/min = 22,0 g KH/h
nachts: 4,5 mg/kg KG/min = 14,8 g KH/h

Lebensmittel

Menge KH kcal Fruktose/

Galaktose

6:30 Uhr: Milch-Getréank/Sondennahrung (33 g KH fir 1,5 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 259 14,59 125
Glycosade 22g 19,09 75
Wasser 50 ml

Summe: 3359 200

8:00 Uhr: Brotmahlzeit (36 g KH fur 1,5 Stunden)

Brotchen 609 33,59 170
Margarine 59 35
Rindersalami 309 80
Summe: 3359 285

9:30 Uhr: Starke (44 g KH fur 2 Stunden)

Sauglingsnahrung (Soja), Pulver 169 909 80

Glycosade 409 34,59 135

Wasser 140 ml

Summe: 43,5¢9 215
11:30 Uhr: Brotmahlzeit mit Starke (55 g KH fur 2,5 Stunden)

Graubrot 60g 27,59 135

Margarine 59 35

Gouda, fettreduziert 209 50

Aprikose 1Stk/30¢g + 15 1 g Fruktose

Glycosade 30g 26,09 105

Wasser 60 ml

Summe: 53,5¢g 340
14:00 Uhr: Lasagne (66 g KH fur 3 Stunden)

Lasagneblatter, roh 759 55,09 260

Olivenol 5g 45

Rinderhackfleisch 509 110

Zwiebel 109 + 5
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Tomatenmark 39 + +
Tomaten, Konserve 259 + 5 0,3 g Fruktose
Mehl 849 6,09 25
Sojamilch mit Calcium 200 ml 5049 80
Parmesan 209 80
Summe: 66,0 g 610
17:00 Uhr: Pikante Muffins (33 g KH fur 1,5 Stunden)
Mehl 309 22,09 105
Haferflocken 13¢g 8,09 55
Reisdrink 25¢g 3,59 15
Rapsol 1049 90
Schinken, gekocht 20g 25
Paprika 509 + 10 0,7 g Fruktose
Summe: 3359 300
18:30 Uhr: Selbstgemachte Pommes frites mit Salat und Starke (44 g KH fir 2 Stunden)
Kartoffeln 2009 31,09 145
Olivendl 109 90
Kopfsalat 409 + 5 0,2 g Fruktose
Joghurt, 0,1% Fett 209 + 5 0,5 g Galaktose
Glycosade 159 13,09 55
Wasser 30 ml
Summe: 44,09 300
20:30 Uhr: Haferdrink mit Getreideflocken (44 g KH fiir 2 Stunden)
Haferdrink 150 ml 10,59 65
Amaranth, gepufft 20g 12,59 80
Dinkelflocken 33¢g 2109 115
Summe: 44,09 260

22:00 Uhr: Starke = fur 7,5 Stunden
14,1 g Kohlenhydrate/Stunde = 16 g Glycosade/Stunde ® 2,2 g Glycosade/kg Kérpergewicht

Glycosade 1204 106,09 425

Wasser 250 ml

Tagessumme:  2.940 kcal 82,4 g EiweiB (12 %) 2,2 g Fruktose
81,3 g Fett (26 %) 0,5 g Galaktose

462,0 g Kohlenhydrate (64 %)
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3. ANHANG

3.1 Vorlage fiir ein Erndhrungsprotokoll — Blutzuckertagesprofil

Anleitung zum Flhren des Protokolls:

Bitte alles, was gegessen, getrunken und sondiert wird, abwiegen und konsequent auf-
schreiben. Wichtig ist, dass auch jede Kleinigkeit, jeder Bissen notiert wird.

Vitaminpraparate, Maltodextrin etc. vermerken.

Flr jeden Tag bitte ein neues Blatt verwenden. Name und Datum angeben!

Spalte Uhrzeit:
® Jeden gemessenen Blutzucker mit Uhrzeit notieren, z. B. 12:20
® Jede Mahlzeit mit Uhrzeit notieren, z.B. 12:25

Spalte Blutzucker:
® Alle gemessenen Blutzucker notieren, z. B. 93 mg/dl oder 5,4 umol/|

@ Blutzuckermessung: mindestens vor jeder Mahlzeit, Beginn Magentropf bzw.
vor Starkegabe, Ende Magentropf, 2 x in der Nacht z. B. 1:00 Uhr/3:00 Uhr

Spalte Menge:

@ Alle Lebensmittel getrennt abwiegen und aufschreiben
Beispiel: nicht: , Flasche mit Humana”, sondern:
14 g Humana SL, Pulver
3 g Maltodextrin
4 g Reisflocken, Hipp
100 ml Wasser

® Bei Speisen, die aus mehreren Zutaten bestehen, wie z. B. Suppen oder Kuchen, das
Rezept angeben. Daflr kann die Tabelle , Rezept” genutzt werden.
Beispiel: Nudelauflauf
500 g gekochte Nudeln
200 g Brokkoli,
100 g Champignon
200 ml Soja Creme light
2 Eier
jodiertes Salz mit Folsaure
Muskat
30 g geriebener Parmesan
In das Erndhrungsprotokoll eintragen: ,,300 g Nudelauflauf, siehe Rezept”
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Spalte Lebensmittel/Getréanke:

Alle Lebensmittel/Zutaten einer Mahlzeit angeben

Lebensmittel korrekt und so genau wie moglich beschreiben
Markennamen: nicht ,Cracker”, sondern z. B. TUC-Kekse

Sorte: nicht , Wurst”, sondern Rindersalami, Corned beef
Fettgehalt: Joghurt 1,5 % Fett, Magerquark, Gouda 40 % Fett in Tr.

Fertigprodukte: Produktnamen notieren, Nahrwertanalyse der Packung angeben
oder mitgeben

Spalte KH-Menge:

® Wenn moglich: anzurechnende Kohlenhydratmenge des Lebensmittels angeben
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Erndhrungsprotokoll - Blutzuckertagesprofil

Name: Gewicht in kg: Datum:

Uhrzeit Blutzucker | Menge Lebensmittel/Getranke KH-Menge
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Rezept

Rezeptname:

Menge Lebensmittel/Zutat KH-Menge
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3.2 Austauschtabelle Kohlenhydratmengen

Lebensmittel Menge Lebensmittel Menge
Brot & Co Mehl, Kérner & Co

Brotchen 20g 4-Korn-Getreidebrei 139
Brot 20g Amaranth 20g
Brotkonfekt 209 Amaranth, gepufft 159
Knackebrot 159 Buchweizengriitze, roh 159
= siehe Verpackung Buchweizengrutze/Bulgur, gekocht 45¢g
Toastbrot 209 Buchweizenmehl 159
Vollkornbrot, Pumpernikel 25g Cornflakes ohne Zucker 159
Geback & Cracker & Snacks Dinkelvollkornmehl 159
3 Korn-Waffeln 129 Dinkelflocken 159
Dinkelcracker 159 Graupen, roh 159
Dinkelstangen 15¢g Graupen, gekocht 459
Grissini 159 GrieB-Getreidebrei 129
Hirseballchen 13q Hafer-Getreidebrei 159
Maischips 159 Haferflocken 159
Maiswaffel 129 Hirse 159
Salzcracker 159 Hirseflocken 159
Salzstangen, Salzbrezeln 159 Mais 159
Kartoffelchips 204 MaisgrieB3, Polenta 159
= Fettgehalt beachten Maismehl 159
Kasegeback aus Blatterteig 309 Maisstarke 1249
= Fetigehalt beachten Mehrkorn-Getreidebrei 13¢g
Paniermehl, Semmelbrosel 159
Reis, gekocht 459
Reisflocken, z. B. von Hipp/Milupa 129
Reisflocken, z. B. von Hipp/Milupa 129

48 Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e. V.



Glykogenose Typ | — Diattherapie %Q

3. ANHANG
Lebensmittel Menge Lebensmittel Menge
Nudeln, gekocht (bissfest) 45¢g Sojadrink & Co
Schmelzflocken 159 Aptamil Soja, Pulver (Milupa) 189
Puddingpulver 1249 Aptamil Soja, trinkfertig (Milupa) 140 ml
Quinoa 159 Humana SL, Pulver 179
Weizengrie3 159 Hafer-Drink 145 ml
Weizenmehl 1549 Humana SL, trinkfertig 130 ml
Reis Drink ungesuBt 110 ml
Kartoffel & Co Soja-Drink mit Calcium 400 ml
Kartoffel 659 Soja-Reis Drink, ungesuBt 155 ml
Kartoffelflocken (Puree) 159
= kann Milch (Galaktose/Laktose) enthalten
Kartoffelknodel aus rohen Kartoffeln 509 Sirup & Co
KartoffelkléBe halb und halb 404 Dinkelsirup 1449
Pommes frites 309 Getreidezucker 109
Semmelknoédel 409 Reissirup 17 9
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3.3 Austauschtabellen Fruktose

Glykogenose Typ | — Diattherapie

Ohne Berechnung
(Angabe in Klammern:
Fruktose/ 100 g)

Avocado
Kaktusfeige (0,6 g)
Karambole (1,6 g)
Limette (1,0 g)

Salate

Sauerkraut

Spinat

Wildkrauter (Portulak,

Mangold Léwenzahn, Giersch,
Pilze Gartenmelde etc.)
Olive Zitronensaft (1,2 g)

In kleinen Mengen Ingwer Meerrettich

ohne Berechnung Knoblauch Zwiebel
Krauter

Gemiise < 1 g Fruktose/100 g
(Angabe in Klammern:
Fruktose/ 100 g)

Bohnen, griin
Dose/Glas (0,6 g)
Chicoree (0,9 g)
Chinakohl (0,6 g)
Erbse frisch (0,6 g)
Gurke (0,9 g)

Kohlrtbe/Steckriibe (0,6 g)
Radieschen (0,8 g)

Rettich (0,7 g)

Rhabarber (0,6 g)

Spargel Glas (0,7 g)

Gemiise 1,0-1,5 g Fruktose/100 g
(Angabe in Klammern:
Fruktose/ 100 g)

Aubergine (1,1 g)
Barlauch (1,5 g)
Bleichsellerie/Stangen-
sellerie (1,1 g)
Blumenkohl (1,0 g)
Bohne, grun. frisch (1,5 g)
Broccoli (1,4 g)
Fenchel (1,3 g)
Grunkohl (1,4 g)
Méhre, Dose (1,0 g)
Paprika (1,3 g)
Pastinake (1,5 g)

Rosenkohl (1,4 g)
Rotkohl (1,5 g)
Schwarzwurzel (1,1 g)
Sellerie, Knolle (1,0 g)
Okra (1,2 g)

Spargel, frisch (1,1 g)
Tomate, frisch (1,4 g)
Tomate, Dose (1,3 g)
Wirsing (1,5 g)
Zucchini (1,2 g)
Zuckermais (1,5 g)

Gemiise > 1,5 g Fruktose/100 g
(Angabe in Klammern:

Artischocke (1,8 g)
Batate/SuBkartoffel (2,2 g)

Petersilienwurzel (3,1 g)
Rote Bete/Rote Rube (4,2 g)

Fruktose/ 100 g) Erbse, griin, Dose (1,6 g) Squash (2,3 g)
Kohlrabi (1,8 g) Tomatenmark (2,8 g*)
Kirbis (1,9 g) Topinambur (2,0 g)
Lauch/Porree (1,7 g) WeiBkohl (1,9 g)
Mohre, frisch (2,4 g) * Angabe errechnet aus Tomate
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Obst < 5,0 g Fruktose/100 g
(Angabe in Klammern:
Fruktose/ 100 g)

Y

Apfelsine/Orange (4,3 g)

Aprikose (3,4 g)

Grapefruit/Pampel-
muse (3,6 g)

Guave (3,6 9)

Kiwi (4,7 g)

Japanische Mispel/
Loquate (4,8 g)

3. ANHANG

Mandarine (4,9 g)
Papaya (3,5 g)
Passionsfrucht (4,4 g)
Pfirsich (4,1 g)
Pflaume (3,7 g)
Sauerkirsche (4,5 g)
Quitte (3,7 9)

Obst > 5,0 g Fruktose/100 g
(Angabe in Klammern:
Fruktose/ 100 g)

Ananas (6,4 g)

Apfel (7,0 g)

Banane (8,6 g)

Birne (7,6 g)
Cashew-Apfel (5,2 g)
Cashew-Birne (5,2 g)
Feige (6,5 g)
Granatapfel (8,4 g)
Hagebutte (8,1 g)
Honigmelone (6,1 g)

Jackfrucht (5,2 g)
Kaki (8,5 g)

Kirsche, st (6,4 g)
Litchi (7,5 g)

Mango (7,1 g)
Marone (7,0 g)
Mirabelle (6,6 g)
Reineclaude (5,5 g)
Wassermelone (5,1 g)
Weintraube (7,3 g)

Werte aus Souci — Fachmann — Kraut, 7. Auflage; berechnet aus Fruktose, Saccharose, Invertzucker
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Lebensmittel Fruktose/ Lebens- Lebensmittel Fruktose/ Lebens
100 g mittelmenge 1009 mittelmenge
mit1g mit1g
Fruktose Fruktose
Acerola, West- Johannisbeere,
indische Kirsche 1,59 659 weif3 339 30g
Ananas 6,49 159 Kaki 859 109
Apfel 7,09 159 Kirsche, sauer 459 20g
Apfelsine 439 259 Kirsche, st 6,49 159
Aprikose 349 309 Kiwi 4,79 209
Banane 8,649 109 Mango 7,19 159
Birne 7,69 159 Marone 7,09 159
Blaubeere 359 30g Mirabelle 6,69 159
Boysenbeere 4,19 259 Nektarine* 589 159
Brombeere 3,29 30g Papaya 3,59 30g
Cashew-Apfel, Passionsfrucht 4,49 259
Cashew-Birne 529 20g Pfirsich 41 g 254
Clementine* 469 20g Pflaume 374 254
Erdbeere 2,79 359 Physalis,
Feige 6,59 159 Kapstachelbeere* 6,7 g 159
Granatapfel 8,49 109 Preiselbeere,
Grapefruit 369 304 Kronsbeere 3,09 359
Guave 3649 309 Quitte 379 259
Hagebutte 8.1 g 10g Reineclaude 559 209
Heidelbeere 354 309 Sanddornbeere 1,79 60 g
Himbeere 254 409 Stachelbeere 3,79 25¢g
Holunderbeere 3,39 309 Tamarillo™ 539 209
Honigmelone 619 159 Wassermelone 519 209
Jackfrucht 529 209 Weintraube 739 159
Johannisbeere, (Souci — Fgchmann — Kraut, Die Zusammensetzung der
rot 269 409 Lebensmittel, 7. Auflage, * = BLS 3.01)
Johannisbeere,
schwarz 359 30g
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Lebensmittel Fruktose/ Lebens- Lebensmittel Fruktose/ Lebens-
1009 mittelmenge 1009 mittelmenge
mit1g mit1g
Fruktose Fruktose

Artischocke 1,89 559 Mangold 049 25049
Aubergine 1,19 90g Meerrettich 3,59 30g
Barlauch 1,59 659 Méhre, frisch 2,44 409
Batate/ 2,29 45g Mohre Dose 1,09 100 g
StBkartoffel Paprika 139 754
Bleichsellerie 1,19 90g Pastinake 159 659
Blumenkohl 109 1009 Petersilienwurzel 3,19 309
fr(:lze' grun 159 659 Radicchio* 0,39 3359
Bohne, griin 069 165 Radieschen 0,89 1259
Dose Rettich 0,79 1459
Broccoli 1449 709 Rhabarber 069 1659
Chicoree 099 1109 Rosenkohl 1449 709
Chinakohl 0,69 1654 Rote Beete/ 4,29 25¢
Endivie 0749 145g Rote Rube

Erbse, griin frisch 0,6 g 1654 Rotkon 159 659
Erbse, grinDose 1,6 g 659 Rucola, Rauke 069 1659
Fenchel 139 759 Sauerkraut 0,39 335¢g
Grankohl 144 709 Schwarzwurzel 1,19 90g
Gurke 0949 1109 Sellerie, Knolle 1,09 100 g
Kochbanane* 059 2009 Sellerie, Stange 1,19 90g
Kohlrabi 189 559 Spargel, frisch 1,19 90g
Kohlriibe/ 06g 165 g Spargel Dose 0.79 1459
Steckrube Spinat 029 5009
Kopfsalat 0,69 1659 Stielmus, 199 559
Kiirbis 194 55 Rulbstiel*

Lauch/Porree 179 609 Tomate, frisch 1,49 709
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Lebensmittel Fruktose/ Lebens-
1009 mittelmenge
mit1g
Fruktose
Tomate Dose 139 759
Topinambur 2,09 509
WeiBkohl 199 559
Wirsing 1,59 659
Zucchini 1,29 859
Zuckermais 1,59 659
Zwiebel 2,39 45¢g
Alfalfasprossen, 0,59 200g
Luzerne*
Bambussprossen,  0,5g 20049
roh*
Bambussprossen, 0,3 g 3359
Dose*
Bohnensprossen, 1,59 659
roh*
Sojasprossen, 2,39 45¢
roh*

( Souci — Fachmann — Kraut, Die Zusammensetzung der
Lebensmittel, 7. Auflage)
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3.4 Austauschtabelle Galaktose

Lebensmittel Galaktose/  Lebens- Lebensmittel Galaktose/ Lebens-
100 g mittelmenge 1009 mittelmenge
mit1g mit1g
Galaktose Galaktose

Dickmilch Schichtkase
3,5% Fett 2,09 509 40% Fett 1,69 659
Doppelrahm- Schmand
frischkase 24% Fett 1,69 659
60% Fett 1.3 75

°ore =9 9 Speisequark
Frischkase mager 169 659
50% Fett 1,7 60

e /9 9 Speisequark
Huttenkase 1,79 60 g 20% Fett 1,49 709
Joghurt Speisequark
3,5% Fett 2,29 45¢ 40% Fett 1,39 759
Joghurt (Souci-Fachmann-Kraut, Die Zusammensetzung der
1,5% Fett 2,39 459 Lebensmittel, 7. Auflage, Elfamdfa, GU Nahrwerttabelle

2014)

Joghurt 2,49 409
Kaffeesahne
10% Fett 209 509
Kefir 189 559
Kondensmilch
7,5% Fett 4,79 20g
Sahne 30% Fett 1,69 659
Sauerrahm
20% Fett 1,79 609

Saure Sahne
10% Fett 199 559

Schichtkase
10% Fett 199 55¢g

Schichtkase
20% Fett 1.89g 559
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3.6 Notfallausweis

s

3. ANHANG

Zu benachrichtigende Arzte

Personliche Informationen

Behandelnde Klinik

Dieser Patienten-Ausweis ist eine Initiative der
Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e.V.

Ansprechpartner der Selbsthilfegruppe:

Selbsthilfegruppe Glykogenose
Deutschland e.V.

Patienten-Notfall-Ausweis
Glykogenose Typ |
-von Gierke -
Nachname
Vorname

Vorname/Nachname

Geburtsdatum

Telefonnummer

Mobilnummer

Telefonnummer StraBe
Mobilnummer PLZ /Wohnort
Im Notfall benachrichtigen Allgemeine Informationen
1.Adresse
Der Inhaber dieses Notfall-Ausweises Bei Symptomen
leidet unter einer einer Unterzuckerung, wie
Nachname kalter SchweiB
Glykogenose Typ | Miidigkeit
Vorname Teilnahmslosigkeit
« Die/der Betroffene ist nicht in der Lage, Durchfall
Telefornummer in Phasen ohne Nahrungsaufnahme Erbrechen
den Blutzuckerspiegel im Normbereich Nahrungsverweigerung
zu halten
Mobilnummer sofort
« Die/der Betroffene unterzuckert sofort,
2.Adresse in Folge mit schweren Krampfanfallen. = Traubenzucker, -
- Malto Dextrin -
« Die/der Betroffene kann aus der Leber = zuckerhaltige Getrénke =
Nachname keine Glucose bereitstellen. geben.
Vorname Kein Glucagon!

Weitere Infos unter:

www.glykogenose.de

10% Glucose i. V. anlegen.
Bei Krampfen sind krampflosende Mittel
zu verabreichen.

Der Notfallausweis ist Uber die Selbsthilfegruppe Glykogenose Deutschland e.V. zu beziehen.
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