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1. Wissenswertes zu Alkaptonurie (AKU)

Die Alkaptonurie ist eine seltene Stoffwechselerkrankung, die
den Abbau der Aminosauren Phenylalanin und Tyrosin betrifft
und zu einem Anstau der Homogentisinsaure im Korper fihrt.
Diese Substanz wird mit dem Urin ausgeschieden und farbt in
Anwesenheit von Sauerstoff, bevorzugt bei einem alkalischen pH,
den Urin dunkel. Auf diese Dunkelfarbung der Homogentisinsau-
re nach Zugabe von Alkali (Natronlauge, NaOH) beruht der Name
Alkaptonurie (1).

Gelegentlich werden Neugeborene aufgrund des dunkel gefarb-
ten Urins diagnostiziert. Viele Betroffene sind symptomlos und
bemerken bis in das Erwachsenenalter hinein ihre Krankheit
nicht. Nach dem dritten Lebensjahrzehnt wird eine ungewohn-
liche Pigmentierung von tiber Knorpel liegender Haut gesehen.
Beschwerden seitens der Muskulatur und des Skeletts beginnen
in der 3. Dekade mit Steifheit und Riickenschmerzen. Die Betei-
ligung der grof3en peripheren Gelenke setzt meist mehrere Jahre
nach Beginn der Beschwerden an der Wirbelsaule ein. Oft geht
die Gelenkfunktion vollstandig verloren und ein chirurgischer
Ersatz wird erforderlich. Die ochronotische Arthopathie (Gelenk-
erkrankung] ist meist ein degenerativer Prozess, aber bei einigen
Fallen kénnen auch Gelenkentziindungen gesehen werden. Die
Gelenkbeweglichkeit ist eingeschrankt, Ankylosen (vollstandi-

ge Gelenksteife] sind moglich. Die Lebenserwartung ist nicht
signifikant verringert, aber die funktionellen Einschrankungen
flihren zu einem zunehmenden Verlust der Mobilitat. (1)

AKU wird autosomal rezessiv vererbt und ist daher angeboren.
Typischerweise tragen beide Elternteile ein gesundes und ein
erkranktes Gen in sich. Das gesunde Gen dominiert in diesem
Falle, so dass klassischerweise beide Elternteile Giberhaupt keine
Symptome der Erkrankung haben. Bei den Kindern ist es nur
dann der Fall, wenn beide Elternteile das jeweils kranke Gen an
das Kind weitergeben, dann kommt es bei dem Kind zu AKU.
Dies ist rein statistisch nur fir jedes 4. Kind aus einer solchen
Verbindung der Fall. Die Wahrscheinlichkeit an Alkaptonurie

zu erkranken kann auch Generationen Uiberspringen, wenn das
erkrankte Gen weitergegeben worden ist.

Die Haufigkeit ist sehr unterschiedlich verteilt mit 1:100.000-
250.000 (Auftreten klinischer Symptome), aber auch 1:19.000
(Urinmassenscreening in Berlin) und 1:31.000 (in der Slowakei)

(1).

Im deutschen Sprachraum gehen wir von mehreren hundert
Patienten aus. Ganz zweifelsfrei sind viele Patienten mit
Alkaptonurie heute nicht erkannt.

Abbildung 1:
Verfarbung des Urins durch Oxidation von HGA zu BQA (2)
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Abbildung 2:
autosomal-rezessiver Erbgang
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Abbildung 3:

Stoffwechselweg Phenylalanin
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Abbildung 4:
Stoffwechselweg Phenylalanin bei Gabe von NTBC (1)

Der Nahrstoff Eiweil setzt sich aus 20 Aminosauren zusammen,
Phenylalanin und Tyrosin sind zwei davon. Wir bendtigen Amino-
sauren u.a. zum Muskelaufbau und fir unser Immunsystem.
Nahrungseiweil aus tierischen Lebensmitteln (Fleisch, Fisch,
Milch- und Milchprodukte oder Eier), aber auch aus pflanzlichen
Lebensmitteln (Getreide, Sojabohnen oder Tofu) wird im Kérper
zu Aminosauren abgebaut

Homogentisinsdure (HGA) ist ein Zwischenprodukt im Abbau-
vorgang von Phenylalanin und Tyrosin und wird normalerweise
durch das Enzym Homogentisinsaureoxidase abgebaut.

Ein Enzymdefekt fihrt zu einem Metabolitenstau, die Umwand-
lung der HGA zu Maleylacetoacetat ist blockiert. Daraus resultiert
die Anreicherung der HGA in den Korperflissigkeiten. Ein Teil der
HGA wird in der Niere filtriert und mit dem Urin ausgeschieden.
HGA oxidiert unter Sauerstoff oder in einem alkalischen Milieu zu
Benzochinonessigsdure (BQAJ, welche fiir die Dunkelfarbung des
Urins verantwortlich ist. Nicht ausgeschiedene, oxidierte BQA
lagert sich im Bindegewebe und Knorpelgewebe ab. BQA hemmt
Enzyme des Knorpelstoffwechsels und oxidiert und polymerisiert
zum ochronotischen Pigment. Das gebildete Pigment fallt im
Gewebe aus und bildet Kristalle. Der schwarz gefarbte Knorpel
wird brichig und nach einiger Zeit abgebaut. Daraus resultieren
strukturelle und funktionelle Veranderungen, welche Schmerzen
und arthritische Beschwerden verursachen kdnnen.

Therapie der Alkaptonurie

Eine Behandlung mit Nitisinon ist die derzeit einzige, wirksame
Therapie bei Alkaptonurie. Nitisinon hemmt das Enzym Hydroxy-
phenylpyruvatdioxigenase, wodurch die Bildung der Homo-
gentisinessigsaure verhindert wird. Bisher wird Nitisinon zur
Behandlung von Kindern, Jugendlichen und Erwachsenen mit der
bestatigten Diagnose angeborene Tyrosinamie Typ 1 angewen-
det. Die Sicherheit und Wirksamkeit von Nitisinon bei Kindern

im Alter von 0-18 Jahren mit Alkaptonurie ist nicht erwiesen. Es
liegen keine Daten vor.

Unter Nitisinoneinnahme kommt es zu einer erhohten Konzen-
tration von Tyrosin und Phenylalanin. Eine sehr hohe Tyrosinkon-
zentration kann wiederum zu einer vermehrten Kristallbildung in
der Haut (z.B. Handflachen oder Fu3sohlen) und in der Bindehaut
der Augen fuhren, welche sehr schmerzhaft sein kdnnen.

Um dies zu verhindern, sollte eine eiweiflkontrollierte Diat
eingehalten werden, um sichere Tyrosinkonzentrationen im Blut
zu erreichen.

Es ist unklar, bei welchen Tyrosinkonzentrationen Kristallbildun-
gen auftreten.

* bei Tyrosinamie-Typ | Patienten wird ab 800 pmol/l damit
gerechnet, Empfehlung: <500 pmol/l als safe level

* safe levels fiir AKU: 500 umol/l - 600 pmol/l

Das Hauptproblem unter Nitisinontherapie ist die Einhaltung der

Diat. Durch eine unzureichende Reduktion der Eiweif3zufuhr kén-

nen Werte >600 pmol/l auftreten und zu Kristallbildungen fihren.



Die Einhaltung einer eiweiBkontrollierten Erndhrung wird erst
mit Therapiebeginn von Nitisinon empfohlen. Es ist nicht sicher,
ob eine eiweiflbewusste Diat den Krankheitsverlauf oder das
Erstmanifestationsalter von orthopadischen oder internistischen
Beschwerden oder Befunden wesentlich beeinflussen kann.

Die Empfehlungen fir die Eiwei3zufuhr richten sich nach den
D-A-C-H- Referenzwerten:

Besonders bei Kindern ist auf eine ausreichende Eiwei3zufuhr
zu achten, da Eiweif} ein wichtiger Bestandteil fir das Wachstum
und die Entwicklung ist.

* Aufbau und die Reparatur bzw. Regeneration der Muskulatur
e Bildung von Kollagen, Immunkorpern und Enzymen

¢ Sattigung

e Energielieferung

Unter Nitisinontherapie richtet sich die kontrollierte Eiweif3zufuhr
nach den Tyrosinspiegeln in Blut, d.h. die Eiweif3zufuhr wird

nach Therapiebeginn an die Blutwerte angepasst. Berlicksichtigt
werden dabei das Korpergewicht, die bisherigen Ernahrungs-
gewohnheiten und auch hier sollte der EiweiBbedarf gedeckt
werden. Wird der Bedarf nicht gedeckt, steigt der Tyrosinwert,
weil korpereigenes Eiweif3 freigesetzt wird. Nur in seltenen
Fallen muss die Eiwei3zufuhr so stark reduziert werden, dass
eine Bedarfsdeckung nicht mehr gewahrleistet werden kann.
Dafiir stehen geeignete Aminosauremischungen zur Verfiigung.
Es gibt verschiedene, verschreibungsfahige phenylalanin- und
tyrosinfreie Produkte, die den Kérper zum einen mit zusatzlichem
Eiweif3 und zum anderen mit wichtigen Vitaminen und Mineral-
stoffen versorgen. Die Dosierung der Aminosauremischung wird
im betreuenden Stoffwechselzentrum festgelegt.

Die EiweiBqualitat ist besonders bei einer vegetarischen oder
veganen Erndhrung zu beriicksichtigen. Das Eiweif} einzelner
Lebensmittel ist von einer bestimmten biologischen Wertigkeit.
Diese sagt aus, wie gut das Eiweif3 in korpereigenes Eiweif um-
gewandelt wird. Je hoher die biologische Wertigkeit, desto besser
kann es vom Korper verwertet werden. Durch Kombination ver-
schiedener Lebensmittel kann die biologische Wertigkeit einer
Mahlzeit gesteigert werden. Empfohlene Kombinationen sind
zum Beispiel Kartoffeln mit Ei oder Milchprodukten und Getreide
mit Milchprodukten oder Hiilsenfriichten.

Eine ausreichende Energiezufuhr, angepasst an Alter und
korperlicher Betatigung, ist fur eine gute Stoffwechselkontrolle
entscheidend. Bei einer unzureichenden Energieaufnahme wird
korpereigene Energie zur Verfiigung gestellt, indem Eiweif3 durch
Abbau von Muskulatur, inneren Organen und Stitzgeweben
abgebaut und damit Tyrosin freigesetzt wird (Katabolie).

Der Energiebedarf bei AKU entspricht dem von Stoffwechsel-

gesunden: Je nach korperlicher Aktivitat kann der Energiebedarf
etwas niedriger oder hdoher liegen als in Tabelle 3 angegeben.

Alter

Eiweilbedarf
in g/kg Kor-
pergewicht*/
Tag

Kinder und Jugendliche

1 bis unter 4 Jahre 1,0

4 bis unter 15 Jahre 0,9

15 bis unter 19 Jahre | 0,9 (m) 0,8 (w)
Erwachsene

19 bis unter 65 Jahre |0,8

65 Jahre und alter 1,0

*die Angaben beziehen sich auf Normalgewicht

Tabelle 1:

D-A-CH Referenzwerte fir die Eiwei3zufuhr, Deutsche

Gesellschaft fiir Ernahrung

Lebensmittel- biologische
(kombinationen) Wertigkeit
Kartoffeln mit Ei 136
Ei mit Milch 119
(z.B. Eierkuchen)
Milch mit Kartoffeln 114
(z.B. Kartoffelpiiree)
Ei 100
Kartoffel 96
Kuhmilch 85
Reis 82
Bohnen 73
Weizen 72
Mais 59
Tabelle 2:

Biologische Wertigkeit ausgewahlter Lebensmittel und

Lebensmittelkombinationen

angelehnt an (3)

Alter

Energiezu-
fuhr in kcal/
Tag physical
activity level

(PAL) 1,6*
m | w
Jugendliche
13 bis unter 15 Jahre 2600 | 2200
15 bis unter 19 Jahre 3000 | 2300
Erwachsene
19 bis unter 25 Jahre 2800 | 2200
25 bis unter 51 Jahre 2700 | 2100
51 bis unter 65 Jahre | 2500 | 2000
65 Jahre und alter 2500 | 1900

Tabelle 3: D-A-CH Referenzwerte fiir die Eiweif3zufuhr,

Deutsche Gesellschaft fiir Erndhrung

*PAL-Wert 1,6 fir eine Uberwiegend sitzende Tatigkeit
mit einigen stehenden und gehenden Tatigkeiten, z.B.
Studenten, Laboranten, FlieBbandarbeiter, Kraftfahrer




3. Umsetzung der kontrollierten EiweiBzufuhr

Bei einer kontrollierten EiweiBzufuhr kann auf eine genaue
Bilanzierung und tagliche Berechnung verzichtet werden.

-> Lebensmittelauswahl

Die richtige Lebensmittelauswahl erleichtert die Stoffwechsel-
kontrolle mit Tyrosinwerten im Zielbereich. Die Lebensmittel
konnen wie bei einer Ampel den Farben griin, gelb und rot zu-
geordnet werden. Lebensmittel aus dem griinen Bereich kdnnen
frei verzehrt werden, Haufigkeit und Portionsgrof3e der Lebens-
mittel aus dem gelben Bereich werden begrenzt und die sehr
eiweifireichen Lebensmittel aus dem roten Bereich gemieden.

Speisedle enthalten kein Eiweil.
Der Eiweif3gehalt in Butter, Margarine oder Schmalz liegt jeweils
unter 0,5 g/100 g und muss somit nicht berticksichtigt werden.

=> Lebensmittel mit einem geringen bis mittleren
EiweiBgehalt

e Obst und Trockenfriichte

* Gemise

e SiiRkartoffeln

e Kartoffeln und Kartoffelprodukte

* Reis

* Nudeln, Brot, Brotchen, in tiblichen Mengen geeignet, dari-
ber hinaus glutenfreie Produkte empfohlen

« vegane Pflanzendrinks (auBer Sojadrink]
* Marmelade und Honig

1 Ei (7 g Eiwei3/100g), hohe biologische Wertigkeit,
2-3x/Woche

Milch/Joghurt (5 g/150 g), 2 Portionen/d

Kase: kleine Mengen taglich
maglichst in Kombination mit Kartoffeln oder Getreide

Hilsenfriichte (5-12 g Eiwei/100 g gegart),
1 Portion/Woche

Nisse (9 g-26 g Eiweif3/100g, je nach Sorte), 1 Portion: 25 g

Olsaaten (24-36 g EiweiB3/100g, je nach Sorte),
1 Portion: 10 g

Doppelrahmfrischkase, Schlagsahne
Speck
Wurst/Schinken (1 Scheibe, 15-25 g: 3-5 g Eiweil3)

- Lebensmittel mit einem hohen Eiweifigehalt
e Fleisch
e Fisch und Meeresfriichte
e Sojaprodukte
¢ Proteinshakes

Sifstoffe als Phenylalaninquelle sind vernachlassigbar.



- Eiweiflaustauschtabelle

Eine Austauschtabelle gibt einen Uberblick iiber den Eiweif3-
gehalt bestimmter Mengen eines Lebensmittels und kann als
Baukasten fur einen Tagesplan dienen:

Circa 5 g EiweiB sind enthalten in:

150 ml Milch

150 g Joghurt

200 g Schlagsahne (30 %)

2 EL Doppelrahmfrischkase (ca. 45 g)

50 g Quark (20-40 % Fett)

1 Ei Klasse S

1 Scheibe Schnittkase (25 g)

1 Scheibe Salami (25 g)

40 g Teewurst

30 g Leberwurst

3 Scheiben Lachsschinken (30 g)

4 EL Speck

3 kleine gekochte Kartoffeln (ca.250 g)

1 Weizenbrétchen (ca. 65 g)

1 Scheibe Brot (ca. 65 g)

Circa 10 g EiweiB sind enthalten in:

3 EL Bohnen (z.B. Kidneybohnen, weile Bohnen)

4 EL Linsen gekocht

6 EL Kichererbsen gekocht

3 EL Kirbiskerne oder Sonnenblumenkerne

3 EL Erdnlsse

5 EL Cashewnlisse

7 EL Studentenfutter

6 kleine Falafel

70 g Feta

60 g Mozzarella

4 EL Parmesan

3 Scheiben Putenbrust

2 Scheiben Kochschinken (45 g)

1 Wiener Wiirstchen (75 g)

3 kleine Niirnberger Wirstchen

3 Fischstabchen

150 g gekochte Eiernudeln

200 g gekochter Reis

Circa 20 g EiweiB sind enthalten in:

150 g Tofu

80 g Thunfisch (Konserve in Ol)

100 g Hackfleisch, gegart

100 g Hadhnchenbrust (roh)

150 g Frikadelle

100 g Fischfilet (roh)

100g Rind- oder Schweinefleisch (roh)




-> Beispiel-Tagespldne

Tagesplane konnen eine gute Ubersicht geben, mit welcher
Lebensmittelauswahl der durchschnittliche Eiweifibedarf von

Erwachsenen gedeckt werden kann.

1. Beispiel fiir die Berechnung der Eiweifizufuhr:

Erwachsener mit einem Kdrpergewicht von 75 kg, mannlich,
Altersgruppe 51 bis unter 65 Jahre = 0,8 g Eiweil3 pro kg, 60 g

Eiweif3, 2200-2800 kcal, je nach PAL

Tagesplan 60 g Eiweil

Menge g Zutaten KH" | EW' | F' | kcall
g g g
Friihstiick
60 Gramm Vollkornbrotchen 25 5,0 1 139
20 Gramm Butter 0 0,1 17 148
20 Gramm Marmelade 14 0,0 0 57
100 Gramm |Honig 75 0,4 0 306
Zwischensumme 114 | 5,5 18 | 650
Zwischenmahlzeit
1 Stlick Apfel 19 | 0,4 0 85
150 Milliliter | Kaffee 0 0,3 0 3
50 Milliliter |Haferdrink 3 0,4 1 22
60 Gramm Vollkornbrot 23 4,4 1 128
20 Gramm Butter 0 0,1 17 148
30 Gramm Schnittkase 0 7.4 8 106
30 Gramm | Veget. Wurstersatz 1 2,3 4 50
Zwischensumme 46 | 15,4 | 31 541
Mittagessen
80 Gramm Reis roh 60 7,2 1 286
30 Gramm | Eisbergsalat 0 0,3 0 5
1 Stlick Paprika A 1,6 0 35
1 Stick Karotte 3 0,4 0 20
50 Gramm Kichererbsen 11 3,8 1 75
30 Gramm | Joghurtcremesofle 2 1,0 2 29
Zwischensumme 81 | 14,3 4 448
Zwischenmahlzeit
30 Gramm Haferkeks 18 2,4 6 140
1 Stuck Mandarine 12 0,8 0 65
150 Gramm |Fruchtjoghurt 3,5% 11 6,0 5 113
Zwischensumme 41 9,2 1 317
Abendessen
100 Gramm |Nudeln 70 13,3 3 369
100 Gramm |Gemiise 3 0,9 0 20
70 Gramm Tomaten 2 0,7 0 14
15 Gramm Tomatenmark 1 0,3 0 6
10 Gramm Rapsol 0 0,1 9 83
Zwischensumme 75 | 15,3 | 12 | 492
Gesamt 359 60 76 2448



2. Beispiel fiir die Berechnung der Eiweifizufuhr:

Erwachsener mit einem Korpergewicht von 62 kg, weiblich,
Altersgruppe 25 bis unter 51 Jahre = 0,8 g Eiweif3 pro kg, 50 g
Eiwei3, 1800-2400 kcal, je nach PAL

Tagesplan 50 g Eiweil

Menge g Zutaten KH" | EW' | F' | kcal'
9 9 9
Friihstiick
60 Gramm Haferflocken 35 8,1 4 223
10 Gramm Chia Samen 0 2,1 3 4L
100 Gramm | Haferdrink 8 0,3 1 47
30 Gramm Heidelbeere 2 0,2 0 14
30 Gramm Himbeere 1 0,4 0 13
Zwischensumme 47 1,1 |9 341
Zwischenmahlzeit
60 Gramm Brot 23 4,4 1 128
15 Gramm Butter 0 0,1 12 111
30 Gramm veganer Kaseersatz |7 0,1 b 79
30 Gramm Gurke 1 0,2 |0 4
20 Gramm Salat 0 0,3 3
Zwischensumme 31 5,1 19 325
Mittagessen
100 Gramm |Wraps 53 9.1 5 303
30 Gramm Salat 1 0,6 0 8
30 Gramm Hummus 4 2,0 6 78
50 Gramm Falafel 10 4,4 4 101
20 Gramm Tomaten 1 0,2 0 4
40 Gramm Avocado 1 0,5 5 55
Zwischensumme 69 16,8 |20 549
Zwischenmahlzeit
120 Gramm |Banane 24 1,4 0 112
60 Gramm | Misliriegel Schoko |40 3,7 |8 254
Zwischensumme 64 50 |9 366
Abendessen
160 Gramm |Gnocchi roh 55 6,2 1 264
50 Gramm Tomaten 1 0,5 0 10
40 Gramm Passierte Tomaten 1 0,6 0 10
30 Gramm Mozzarella 1 5,1 6 79
Zwischensumme 58 12,4 |7 363
Gesamt 270 50 64 1944

- Alternativen zu eiweifireichen Lebensmitteln:

Milch
Kase

- Pflanzendrinks
- veganer Kaseersatz auf Basis von Nissen,

Soja und Getreide

Wurst

Joghurt = Mandel- oder Haferjoghurt
Fleisch = Gemiusebratlinge, Fleischersatzprodukte

—> veganer Wurstersatz, vegane Aufstriche

Achtung: Fleischersatzprodukte konnen auch viel Eiweil3

enthalten




Im Alltag ist die Zeit fir eine ausgewogene und eiweiflkontrollierte
Ernahrung oft knapp. Eine gute Planung kann die Umsetzung er-
leichtern:

Am Morgen sollte bewusst Zeit fir ein Frihstiick eingeplant
werden, um die Konzentration am Vormittag zu sichern. Fir das
Mittagessen konnen Speisen am Vorabend vorbereitet werden.
Salate aus Nudeln, Kartoffeln oder Reis eignen sich gut fir die
Lunchbox. Ebenso Sandwiches oder Suppen. Bei langen Arbeits-
tagen sind Snacks wie Gemiserohkost, Obst oder Joghurt eine
gute Zwischenmahlzeit.

Gibt es eine Mensa oder Kantine, konnen dort in der Regel vege-
tarische Gerichte ausgewahlt oder mehrere Beilagen kombiniert
werden, z.B. Gemiise mit Kartoffeln, Nudeln oder Reis, Rotkohl
mit KloBen, Bratkartoffel mit Salat.

Beim Besuch eines Schnellrestaurants sind vegetarische Speisen
geeignet, z.B. Gemiiseburger, Falafel mit Salat, asiatische Nudel-
pfanne ohne Fleisch/Tofu.

Bei Restaurantbesuchen kann durch die richtige Auswahl der
Speisen auch unterwegs eine gute Eiweiflkontrolle erreicht
werden. Eine gute Auswahl an veganen oder vegetarischen
Gerichten bieten asiatische Restaurants. In vielen italienischen
Restaurants gibt es bereits vegetarische Nudelgerichte und
vegane Pizza.

Der tagliche EiweiBbedarf sollte dabei nicht aus den Augen
verloren werden.



4. Weitere Ernahrungsempfehlungen

-> Antioxidantien

Antioxidantien sind Radikalfanger. Freie Radikale konnen durch
Umwelteinfliisse wie Zigarettenrauch oder UV-Strahlung entste-
hen, aber auch durch Stoffwechselprozesse im Korper gebildet
werden. Fallen davon zu viele an, bildet sich oxidativer Stress.
Oxidativer Stress steht wiederum mit verschiedenen Krebs-
erkrankungen, Diabetes oder Herz-Kreislauf-Erkrankungen in
Verbindungen. Die Antioxidantien fangen freie Radikale ab, um
sie unschadlich zu machen. Zu ihnen gehdren Vitamin C, Vitamin
E und Vitamin B2 aber auch sekundare Pflanzeninhaltsstoffe wie
Beta-Carotinoide oder Flavonoide. Diese Stoffe sind vor allem

in pflanzlichen Lebensmitteln enthalten, weshalb es wichtig ist,
eine vielfdltige Auswahl bei Obst- und Gemiisesorten zu treffen.
Die DGE empfiehlt am Tag mindestens 2 Portionen Obst und

3 Portionen Gemdiise zu essen.

Vitamin C:

Die Zufuhrempfehlung fir Vitamin C bei Alkaptonurie wird
unterschiedlich diskutiert. Vitamin C soll als Antioxidans die
Bildung von freien Radikalen verringern und den Prozess der
Pigmentbildung verlangsamen. In Studien konnte der Nutzen
nicht nachgewiesen werden. Von hohen Dosierungen ist daher
abzuraten, empfohlen werden max. 500 mg/d, moglichst in Form
natirlicher Vitamin C-haltiger Lebensmittel. Das Vitamin ist vor
allem in verschiedenen Obst- und Gemisesorten wie Paprika,
Zitrusfrichten oder Kartoffeln enthalten. Bei der Zubereitung
sollte man bedenken, dass Vitamin C besonders hitzelabil ist und
der Gehalt auch je nach Erntezeitpunkt, Transport und Lagerung
variieren kann.

-> Knochengesundheit

Calcium:

Eine ausreichende Calciumversorgung ist fiir die Knochen-
gesundheit und zur Vorbeugung von Osteoporose besonders
wichtig. Vor allem Kinder und Jugendliche bendtigen ausreichend
Calcium fir den Aufbau von Knochenmasse, im Erwachsenen-
alter geht es um deren Erhalt.

Calciumbedarf:

10-12 Jahre: 1100 mg

13-18 Jahre: 1200 mg
Erwachsene: 1000 mg pro Tag.

Wichtige Calciumlieferanten sind Milch- und Milchprodukte,
Hartkdse enthalt besonders viel Calcium. Empfohlen werden
maglichst 3 Portionen Milch- und Milchprodukte pro Tag.

Calciumangereicherte Milchersatzprodukte und calciumreiches
Mineralwasser sind gute Calciumquellen bei einer veganen
Ernahrung.

Eine ausreichende Vitamin D-Versorgung sowie regelmaBige
Bewegung oder Physiotherapie starken zusatzlich die Knochen.

11
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Vitamin D

Vitamin D regelt den Calcium- und Phosphat-Stoffwechsel und
ist fir die Knochenhartung verantwortlich. Ein Vitamin D-Man-
gel kann im Kindheitsalter Rachitis verursachen und im Alter
Osteoporose und Osteomalazie fordern, weshalb AKU Patien-
ten optimal versorgt sein sollten. Vitamin D kann kaum tber

die Ernahrung zugefiihrt werden. Es wird hauptsachlich durch
Eigensynthese in der Haut durch die UVB-Strahlen der Sonne
gebildet. Die Eigensynthese ist sehr individuell und hangt von Al-
ter, Hauttyp, Breitengrad, Jahres- und Tageszeit ab. In Deutsch-
land reichen die Sonnenstrahlen von Oktober bis Marz nicht aus,
um genug Vitamin D in der Haut zu bilden. Somit wird empfoh-
len, den Bedarf nach arztlicher Riicksprache iber Vitamin-D-
Praparate zu decken.

- Kritische Nahrstoffe bei einer veganen/eiweiflange-
passten Ernahrung

Bei Verzicht auf tierische Produkte gibt es neben Calcium weitere
kritische Nahrstoffe, die anderweitig zugefihrt und bei einem
Mangel supplementiert werden sollten.

Eisen:

Eisen ist ein essenzielles Spurenelement und enthalten in rotem
Fleisch und Leber. Hiilsenfriichte, Olsamen, Niisse und ver-
schiedene Gemisearten wie Spinat enthalten zwar auch Eisen,
jedoch wird tierisches Eisen besser vom Korper aufgenommen,
als pflanzliches Eisen. Eisen ist wichtig fur die Blutbildung und
den Sauerstofftransport im Kérper. Der gleichzeitige Verzehr
von Lebensmitteln, die reich an Vitamin C sind, verbessert die
Eisenverfligbarkeit. Einige Substanzen, besonders wie Phytate
und Polyphenole aus Tee oder Kaffee kdnnen die Eisenaufnahme
vermindern. Tee oder Kaffee sollten nicht vor, wahrend oder nach
einer eisenhaltigen Mahlzeit getrunken werden.

Jod:

Auch Jod ist ein Spurenelement, das tber die Nahrung aufge-
nommen werden muss. Als Bestandteil der Schilddriisenhormone
Ubernimmt Jod wichtige Funktionen im Kérper (Aufrechterhal-
tung der Kérpertemperatur, Teilung und Wachstum von Zellen). In
Deutschland sind die Ackerboden sehr jodarm, dadurch fehlt na-
tirliches Jod in der Nahrung. Einige Jodlieferanten sind tierische
und damit eiweif3reiche Lebensmittel wie Fisch, Eier und Milch.
Mit jodiertem Speisesalz kann gezielt Jod zugefiihrt werden. Der
gelegentliche Verzehr von Nori-Meeresalgen mit moderatem
Jodgehalt kann ebenfalls den Bedarf decken, von getrockneten
Algenprodukten mit > 20 mg/kg wird dagegen abgeraten.

Zink:

Zink ist ebenfalls ein essentielles Spurenelement und kommt
besonders in tierischen Lebensmitteln wie Fleisch, Fisch, Kase
und Eiern vor. Zink ist an einer Vielzahl von Reaktionen im Kaorper
beteiligt, z. B. Zellwachstum, Wundheilung und Immunsystem.
Vollkornprodukte enthalten auch relativ viel Zink, sollten jedoch
moglichst mit Sauerteig gebacken werden. Dadurch verbessert
sich die Verfugbarkeit des Spurenelements. Weitere pflanzliche
Lieferanten sind Hilsenfrichte und Nisse. Sie enthalten aller-
dings auch Phytat und Oxalsaure, die wiederum die Zinkaufnahme
behindern. Durch Einweichen der Hilsenfriichte und Rosten der
Nisse, sowie Zugabe von Zitronensaure, kann die Verfiugbarkeit
von Zink verbessert werden. Olsamen enthalten ebenfalls Zink.



Selen:

Selen, ein weiteres essentielles Spurenelement, ist sowohl in
tierischen als auch in pflanzlichen Lebensmitteln enthalten. Es
ist wichtig fur ein gesundes Immunsystem und unterstitzt unse-
ren Korper bei der Entgiftung. In Deutschland wird das Tierfutter
mit Selen angereichert. In Europa sind die Béden und damit die
meisten pflanzlichen Lebensmittel eher arm an Selen. Nisse
(besonders Paraniisse), Kerne, Pilze (besonders Steinpilze],
Hilsenfrichte und bestimmte Gemusesorten ( z.B. Brokkoli,
WeiBkohl, Spargel, Knoblauch, Zwiebeln) sind gute Selenquellen.

Riboflavin (Vitamin B,):

Riboflavin ist in Milchprodukten und Eiern, aber auch in Olsamen,
Nisse, Hiilsenfriichte und verschiedenen Gemiisesorten
enthalten. Es tragt dazu bei, die Zellen vor oxidativem Stress zu
schiitzen.

Vitamin B,,:

Der Bedarf an Vitamin By, kann durch eine rein pflanzliche
Ernadhrung nicht gedeckt werden. Bei einer veganen Ernahrung
muss Vitamin By, supplementiert werden. Es ist ein wichtiges
Vitamin fur Blut, Herz, Gehirn und Nerven.

Omega-3-Fettsauren:

Die Omega-3-Fettsduren Eicosapentaenséure (EPA) und
Docosahexaensaure (DHA] sind hauptséachlich in Fisch enthalten.
Sie konnen aber aus a-Linolensaure im Korper gebildet werden.
Diese Fettsaure ist wiederum in Leinol und Leinsamen enthalten,
in Hanfol, Walnussol und Walniissen sowie in Rapsol.

Rapsol kann zum Braten verwendet werden, Lein-, Hanf- und
Walnussol eignen sich fir die kalte Kiiche.

Omega-3-Fettsduren fordern die Herzgesundheit, die
Entwicklung des Gehirns und sind wichtig fur die Sehfunktion.
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Mit Ahornsirup und frischem
Obst schmecken die Pancakes
besonders gut.

Dazu passt Sauerkraut oder wer es
siiB mochte: Zimt und Zucker.

5. Rezepte

- Bananenpancakes (14 Stiick)
Pro Pancake: 2,3 g EiweiB, 90 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
200 Gramm Weizenmehl 550 21,2 698
240 Gramm Sojadrink Natur 8,6 98
2 Packchen Vanillezucker 0,0 70
n.B. 1 Msp. Kardamom
1/2 Péckchen Backpulver 0,5 18
1 grofBe Banane 1,7 140
2EL Rapsol 0,0 248
n.B. Ahornsirup
Gesamt 32,1 1271
ZUBEREITUNG:

— Sojadrink und Vanillezucker verrihren. Mehl und Backpulver
verriihren und hinein sieben.

— Geschalte Banane mit einer Gabel zerdriicken.

- Alles zu einem homogenen Teig verriihren.

- Olin einer kleinen Pfanne erhitzen und bei mittlerer Hitze
Pancakes darin goldbraun braten.

— Mit Ahornsirup und frischem Obst schmecken die Pancakes
besonders gut.

- Schupfnudeln (4 Portionen)
Pro Portion: 8 g EiweiB, ca. 270 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
750 Gramm Kartoffeln
ungeschalt roh, mehlig 14,5 570
1 Hihnerei 7.1 82
1 Eigelb 3,2 70
80 Gramm Mehl 8,0 278
20 Gramm Speisestarke 0,1 70
1 TL Salz, 1 Prise Muskat
Butterschmalz zum Ausbacken 0,1 70
Gesamt 33,0 1070
ZUBEREITUNG:

- Kartoffeln gewaschen und ungeschalt in Salzwasser kochen.

- Die Schale noch heif3 entfernen und die Kartoffeln durch eine
Presse driicken. 30 min auskihlen lassen.

—> Die gepressten Kartoffeln mit Ei. Eigelb, Mehl, Speisestarke,
Salz und Muskatnuss vermengen, bis ein glatter Teig entsteht.
Ist der Teig zu klebrig, noch etwas Mehl dazugeben.

—> Aus dem Teig fingerdicke Rollen formen und diese in kiirzere
Stlicke schneiden. Auf einer bemehlten Arbeitsplatte zu
Schupfnudeln formen.

—> Salzwasser in einem Topf zum Kochen bringen und die
Schupfnudeln portionsweise darin fir circa 5 Minuten bei
schwacher Hitze ziehen lassen.

- Treiben die Nudeln an die Oberflache, ist das ein Zeichen,
dass sie fertig sind. Mit einer Schopfkelle herausnehmen und
anschlieBend in heilem Butterschmalz goldgelb backen.



Pro Portion: 27 g EiweiB, 774 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
150 Gramm Aubergine roh 1,9 30
4 EL Pflanzenol 0,0 662
200 Gramm Tofu Natur 28,0 246
50 Gramm Karotten geschalt 0,4 20
50 Gramm Sellerie geschalt 0,6 11
50 Gramm Porree 11 15
1 kleine Zwiebel geschalt 0,6 15
2 Zehen Knoblauch 1,2 29
300-500 ml Gemusebrihe 0,2 b
600 Gramm Tomaten Konserve (stiickig),

nicht abgetropft 3,6 78
200 Gramm Passierte Tomaten 2,4 b4
1TL Zucker 0,0 20
Oregano, Rosmarin, Thymian, Pfeffer 0,1 4
40 Gramm Butter 0,2 296
20 Gramm Mehl 1,5 70
30 Gramm Schlagsahne 0,9 121

Salz, Pfeffer, Muskat
300 Gramm Lasagneblatter roh 39,0 1098
150 Gramm Mozzarella 25,9 395

Gesamt 108 3096
ZUBEREITUNG:

- Den Backofen auf 200 Grad (Umluft 180 Grad) vorheizen.

—> Aubergine waschen und langs in 0,5 cm dicke Scheiben
schneiden. 2 EL Ol in einer beschichteten Pfanne erhitzen und
die Auberginenscheiben darin von beiden Seiten anbraten, aus
der Pfanne nehmen und zur Seite stellen.

— Tofu mit einer Gabel zu kleinen Kriimeln zerdriicken. Das
restliche Ol in der Pfanne erhitzen und den Tofu darin
knusprig braten.

- Karotte, Sellerie, Porree und Zwiebel und in sehr kleine
Streifen/ Wiirfel schneiden. Knoblauch abziehen und hacken.
Gemise, Zwiebel und Knoblauch zum Tofu geben und kurz
mitbraten, bis Zwiebel und Knoblauch glasig sind.

Mit Gemisebrihe abloschen.

—> Stickige und passierte Tomaten und zum Tofu geben.

Mit Zucker, Oregano, Rosmarin, Thymian und Pfeffer ab-
schmecken und 5 Min. leicht kocheln lassen.

—> Butter in einem Topf schmelzen und Mehl dariber sieben.
Schnell verrihren, so dass keine Klimpchen entstehen.
Gemisebrihe und Sahne langsam zugief3en und verrihren.
Mit Salz, Pfeffer und Muskat wiirzen. Unter Rihren aufkochen
und ca. 5 Minuten bei schwacher Hitze kocheln, dabei ab und
zu umrihren.

—> Den Boden einer gefetteten Auflaufform mit etwas Tomaten-
sofle bedecken und darauf eine Lage Auberginenscheiben
geben und mit einer Lage Lasagneblatter abdecken.
Tomatensofe und BéchamelsofBle gleichmaBig verteilen.

- Fortfahren, bis alle Zutaten verbraucht sind. Mit Sauce
abschlief3en.

- Den Mozzarella in Scheiben schneiden, darauf verteilen und
die Lasagne ca. 30 min. (die Zeitangabe auf der Lasagne-
blatterpackung beachten) bei 200 Grad im Backofen garen.
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- Kartoffelgratin (4 Portionen)
Pro Portion: 11 g EiweiB, ca. 480 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
250 Milliliter Kuhmilch 3,5% Fett 8,5 163
250 Milliliter Schlagsahne 30% Fett 59 758
800 Gramm Kartoffeln geschalt, roh,
vorwiegend festkochend 15,5 608
1 Knoblauchzehe 0,3 7
Salz, Pfeffer, Muskat, Thymian, Gemiisebriihe
25 Gramm Butter 0,2 185
50 Gramm Emmentaler, gerieben 13,0 196
Gesamt 43,3 1917
ZUBEREITUNG:

—> Geschalte Knoblauchzehe halbieren. Milch und Schlagsahne
mit Salz, Pfeffer, Muskat und etwas Gemusebriihe kraftig wiir-
zen. Eine halbe Knoblauchzehe dazugeben und alles in einem
Topf auf 2/3 der Flissigkeit einkochen. Knoblauch entnehmen.

- Die Kartoffeln in diinne Scheiben schneiden oder hobeln.

- Eine Auflaufform mit der anderen halben Knoblauchzehe
einreiben, mit Butter fetten. Kartoffeln schuppenformig
einschichten und mit Thymian wiirzen.

- Die Milch-Sahnemischung auf die Kartoffeln gief3en.

- Mit dem Kase und 2 TL Butterflockchen bestreuen.

= Im heiBen Ofen bei 200 Grad (Umluft 180 Grad) auf der
mittleren Schiene 30-35 Minuten backen. Evtl. kurz vor Ende
der Garzeit abdecken.

- Rote-Beete-Suppe (4 Portionen)
Pro Portion: 2,5 g Eiweif3, ca. 100 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
500 Gramm Rote Beete

roh oder vorgekocht 7,5 225
1 kleine Zwiebel 0,6 15
1 Stlick Ingwer frisch 0,0 18
250 ml Gemiisebriihe (zubereitet) 0,3 8
400 Gramm Kokosmilch 1,0 40
2 EL Orangensaft 0,4 18
1EL Rapsaol 0,0 83

Salz, Pfeffer, Dill fein gehackt

Gesamt 9,8 407
ZUBEREITUNG:

—> Rote Beete evtl. schalen und grob wiirfeln. Zwiebel und Ingwer
schalen und fein wirfeln.

- Olin einem Topf erhitzen. Zwiebel und Ingwer darin 1-2 Minu-
ten andiinsten. Rote Beete hinzufligen, kurz mit anbraten.

- Mit Gemiusebriihe abloschen und die rote Beete 15 min
weichkochen. Bei vorgekochter roter Beete reicht ein kurzes
Aufkochen.

—> Die Kokosmilch dazugeben und die Suppe pirieren. Mit Salz
und Pfeffer wiirzen, Orangensaft zufligen. Suppe nochmals
kurz erhitzen. In Schalchen verteilen und mit Dill garnieren.



- Lachs mit Ofengemiise (2 Portionen)
Pro Portion: 34,5 g EiweiB, ca. 300 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
2 Port Lachsfilet (je 140-150g) 55,7 504
300 Gramm Kartoffeln geschalt roh 5,8 228
1 Paprikaschote 1,6 35
75 Gramm Champignon 3.1 18
75 Gramm Zucchini 1,5 17
1 grofle Zwiebel 0,6 15
100 Gramm Cherrytomaten 0,9 20
4 EL Olivenaol 0,0 354
Salz, Pfeffer, 2 Rosmarinzweige
Zitronenspalte
Gesamt 69,3 1190
ZUBEREITUNG:

—> Backofen auf 180 Grad vorheizen.

—> Kartoffeln schalen, waschen, in mundgerechte Sticke
schneiden. Gemise waschen, Pilze putzen, Zwiebel abziehen,
entkernte Paprika in Streifen, Zucchini der Lange nach
halbieren und in Scheiben schneiden, Zwiebel in Achtel
schneiden und Pilze je nach Grofle halbieren oder vierteln.
Kirschtomaten halbieren.

— Alles gut wiirzen und mit 2 EL Olivenol vermengen und in
eine Auflaufform geben. Einige Nadeln der Rosmarinzweige
abzupfen und Nadeln und Zweige zwischen dem Gemise
verteilen. Im Ofen ca. 20 min garen.

—> In der Zwischenzeit den Lachs abbrausen, mit Kiichenpapier
trocken tupfen. In einer Pfanne das tbrige Olivendl erhitzen.
Lachsfilets von jeder Seite ca. 1 Minute goldbraun anbraten.
Mit Pfeffer und etwas Salz wiirzen.

- Auflaufform aus dem Ofen nehmen, Temperatur auf 160 Grad
zuriickdrehen. Die Fischfilets auf das Gemise legen, in den
Ofen zuriickschieben und ca. 15 Minuten gar ziehen lassen.
Herausnehmen und mit Zitronenspalten servieren.

Wer keinen Fisch verwenden mochte, kann 100 g Feta unter
die Kartoffel-Gemiisemischung geben.




Pro Portion: 5,5 g EiweiB, ca. 230 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
1 Paprikaschote rot oder gelb 2,0 65
1 kleine SiBkartoffel 2,0 140
1 Frihlingszwiebeln 0,2 6
1 Limette 0,1
1 Stiick Ingwer frisch
500 Milliliter Gemiisebriihe zubereitet 0,5 15
150 Milliliter Kokosmilch 0,4 15
1/2 EL Curry Paste mild oder scharf,
je nach Vorliebe 0,4 33
25 Gramm Cashew- oder Erdnusskerne 53 148
1EL Pflanzendl 0,0 83
Korianderblatter frisch
Gesamt 10,9 515
ZUBEREITUNG:

—> Die Paprikaschote halbieren, entkernen und in Streifen

schneiden. Die Suf3kartoffel schalen, langs halbieren und in
2cm grofle Wiirfel schneiden. Die Frihlingszwiebel in Ringe

schneiden, einige fur spater zur Seite stellen.

—> Die Limette halbieren, eine Halfte auspressen, die andere
Halfte in Spalten schneiden. Den Ingwer schalen und sehr fein

wiirfeln.

- Einen Gemiisebrihwiirfel in 500 ml kochendem Wasser

auflosen.

- In einem groBen Topf das Pflanzendl erhitzen. Die Curry-

paste im heiflen Ol anbraten, bis es duftet. Paprikastreifen
und Zwiebelringe kurz mit anbraten. Mit der Kokosmilch und
der Gemisebrihe abléschen und zum Kochen bringen. Die
SiBkartoffelwiirfel und den Ingwer dazugeben und kécheln
lassen, bis die Stikartoffeln weich sind.

— Mit dem Limettensaft abschmecken und ggf. mehr Currypaste
unterrihren.

- Die Cashewkerne (oder Erdnusskerne) in einer kleinen Pfanne
ohne Zugabe von Fett anrésten. Die Korianderblatter grob
schneiden. Die Suppe in Schalen verteilen. Mit den Kernen,
den Ubrig gebliebenen Zwiebelringen und dem Koriander
garnieren und mit den Limettenspalten servieren.




- Riiblimuffins (12 Stiick)
Pro Muffin: 3,8 g EiweiB, 196 kcal

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
50 Gramm Butter 0,3 371
100 Gramm Zucker 0,0 405
2 Eier 14 164
je 1 Msp. Vanille, Zimt, Nelke, Muskat
100 Milliliter  Milch 3,5% Fett 3,4 65
200 Gramm Karotten gerieben 1,7 78
250 Gramm  Weizenmehl 405 26,2 868
1/2 TL Backpulver 0,2 5
1/2TL Natron 0,0 0
100 Gramm Puderzucker 0,0 388
4-5EL Zitronensaft 0,3 15
Gesamt 46,0 2359
ZUBEREITUNG:

- Den Backofen auf 180 Grad (Umluft 160 Grad) vorheizen.
Muffinform mit Papierformchen auslegen.

— Butter schaumig riihren. Zucker, Gewdlrze und Eier zugeben
und verrihren.

—> Mehl mit Backpulver und Natron vermengen.

—> Geriebene Karotten und trockene Zutaten unter den Butter-
Ei-Milch-Mix geben und verriihren.

— Den Teig in die Muffinférmchen fiillen.

—> Bei 180 Grad etwa 15 - 20 min. backen. Auf einem Gitter
abkihlen lassen.

—> Puderzucker und Zitronensaft zu einem glatten Guss
verrihren und auf den erkalteten Muffins verteilen.

- Griefpudding (4 Portionen)
Pro Portion: 3,6 g EiweiB, ca. 260 kcall

ZUTATEN:
Menge Zutaten EWg kcal
150 Gramm  Schlagsahne 30% Fett 3,5 455

350 Milliliter Wasser
alternativ 500 ml Kuhmilch

4 EL Dinkelgrief3 9.3 280
3 EL Zucker 0,0 122
1 Packchen Vanillezucker 0,0 32
2EL geschlagene Sahne 0,5 61
150 Gramm  Kirschen (Kompott) 1,4 96

Gesamt 14,6 1046
ZUBEREITUNG:

— Sahne-Wasser-Gemisch oder Milch mit dem Zucker und
Vanillezucker aufkochen.

—> Den GrieB3 einstreuen und unter standigem Riihren aufkochen
lassen.

—> Nach etwa 3 min wird die Konsistenz fester. Den Topf vom
Herd nehmen und abgedeckt einige Minuten ausquellen
lassen.

—> Die geschlagene Sahne unterheben, in Schalchen fiillen und
abkihlen lassen.

- Mit Kirschkompott genieflen.
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Dieser Ernahrungsleitfaden*** hat
keinen Anspruch auf wissenschaftli-
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6.

Die DSAKU verfolgt folgende Ziele

—> Die Information und kostenlose Beratung der Alkaptonurie-
patienten (AKU-Patienten), deren Eltern und Erziehungs-
erechtigten.

— Aktuelle Informationen Gber Symptome, Diagnose und
Therapiemoglichkeiten und neue Forschungsergebnisse direkt
an Patienten und Interessierte weiterzugeben.

- Kontaktpflege zwischen den Betroffenen bzw. deren Eltern
oder Erziehungsberechtigten in Workshops und Seminaren,
um den Erfahrungsaustausch miteinander zu ermaglichen.

— Kontaktaufnahme zu nationalen und internationalen medizi-
nischen und anderen Organisationen, die eine ahnliche Ziel-
setzung haben, insbesondere zu internationalen AKU-Selbst-
hilfeorganisationen.

—> Zusammenarbeit mit den Teams der Stoffwechselzentren und
den Zentren fiir Neugeborenenscreening sowie Unterstiitzung
und Ausdehnung der Férderung von Ma3nahmen zur Frih-
erkennung und Friihdiagnostik von Alkaptonurie.

— Die Unterstiitzung der Erforschung der Ursachen, der
Therapiemoglichkeiten und der Nebenwirkungen der
Therapien von Alkaptonurie.

- Aufkldrung der Arzteschaft iber die Mdglichkeiten der
Diagnose und Therapie sowie Information der allgemei-
nen Offentlichkeit iber die seltene Stoffwechselkrankung
Alkaptonurie und deren Behandlungschancen und Erfolge.

- Vermittlung von Hilfestellung und Beratung der Betroffenen
bezuglich Arbeiten mit der Behinderung, bei Berufsunfahigkeit
und anderen sozialen Fragen.
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