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Disclaimer

Diese Broschire dient ausschliel3lich der allgemeinen Information und ersetzt keine arztliche Beratung,
Diagnose oder Behandlung. Die Empfehlungen stiitzen sich auf klinische Erfahrung und verfligbare wis-
senschaftliche Literatur; einige Inhalte basieren auf praktischen Erfahrungswerten, die nicht in jedem Fall
wissenschaftlich belegbar sind. Trotz sorgfaltiger Erstellung ibernehmen der Verein Leberkrankes Kind
e.V, die Autor*innen und I[psen Pharma GmbH keine Gewahr flir Aktualitét, Richtigkeit oder Vollstandigkeit.
Eine Haftung ist ausgeschlossen, soweit kein Vorsatz oder grobe Fahrldssigkeit vorliegt. Genannte Pro-
dukt- und Markennamen dienen ausschlie3lich der Veranschaulichung und stellen keine Empfehlung dar.
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Vorwort

Liebe Eltern,

ein Kind mit einer Lebererkrankung verandert den Alltag der ganzen Familie.
Eltern sind anders gefordert als bei gesunden Kindern: Sie missen Medikamente
verabreichen, Termine im Blick behalten und Veranderungen bei ihnrem Kind genau
beobachten.

Bei cholestatischen Lebererkrankungen (wie z.B. Alagille-Syndrom, Gallengangsatresie,
Progressive familiare intrahepatische Cholestase (PFIC)) ist die Ernahrung Teil des
Behandlungsplans. Sie ist ein wichtiger Baustein der Versorgung und tragt dazu bei,
dass lhr Kind gut wachst, gedeiht und aktiv am Leben teilhaben kann.

All die Vorgaben, Hinweise und Ernéhrungstipps im Blick zu behalten und umzusetzen
kann verunsichern und Uberfordern. Mit dieser Broschlire méchten wir Sie dabei
unterstiitzen, die richtige Ernahrung fr lhr Kind kennenzulernen und stressfrei in den
Alltag zu integrieren.

Kinderarzt*innen, die auf Lebererkrankungen spezialisiert sind, erklaren die
Grundlagen: Was sind cholestatische Lebererkrankungen? Warum brauchen
Kinder mit diesen Erkrankungen lberhaupt eine besondere Ernahrung?

Erndhrungsexpert*innen zeigen Ihnen, wie Sie dieses Wissen praktisch umsetzen —
abgestimmt auf jedes Alter: vom Saugling liber das Schulkind bis hin zu Jugendlichen
und jungen Erwachsenen.

Doch neben medizinischer Information ist eines ebenso wichtig: Niemand sollte
diesen Weg allein gehen missen. Der Austausch mit anderen betroffenen Familien
kann entlasten, Mut machen und neue Perspektiven eroffnen. Als Verein Leber-
krankes Kind e.V. méchten wir Raum fiir Begegnung, Information und gegenseitige
Unterstitzung schaffen.

Wir laden Sie und Euch herzlich ein, sich mit uns zu vernetzen, unsere Angebote
kennenzulernen und Teil unserer Gemeinschaft zu werden.

Wir hoffen, dass lhnen diese Informationen Klarheit und Sicherheit geben und dass
sie Sie im Alltag entlasten.

Herzlich
Berit Hullmann
Vorstandsvorsitzende des Vereins Leberkrankes Kind e.V.
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71 Weshalb Kinder

cholestatischen Lebererkrankung

eine besondere
brauchen

von Dr. Steffen Hartleif .

Cholestatische Lebererkrankungen bei Sauglingen,
Kindern und Jugendlichen beeinflussen nicht nur
die Leber selbst, sondern haben erhebliche Aus-
wirkungen auf den Erndhrungsstatus, den Knochen-
stoffwechsel, das Wachstum und die Entwicklung.
Das liegt daran, dass die Leber eine zentrale Rolle
im Stoffwechsel spielt.

Sie produziert unter anderem die Gallenfllissig-
keit, die wichtig ist, um Fette aus der Nahrung zu
verdauen und fettldsliche Vitamine aufzunehmen.
Bei einer cholestatischen Lebererkrankung ist
der Gallefluss gestort oder blockiert.

Die Ursachen fir einen unzureichenden Gallefluss
kénnen unterschiedlich sein:*?

mit einer

Ernahrung

Gestorter Abfluss durch die Gallenwege:
Dies kann z.B. beim Alagille-Syndrom oder
nach einer Kasai-Operation bei Gallengangs-
atresie der Fall sein.

Stérungen der Leberzelle selbst: Wenn die Le-
berzelle nicht richtig arbeitet oder die Gallen-
saure-Transporter nicht funktionieren, stauen
sich die Gallensauren in der Leberzelle an.

So flhren bei der Gruppe der PFIC-Erkrankun-
gen Veranderungen im Erbgut zum Fehlen oder
zur Funktionsstérung unterschiedlicher Trans-
porter im Gallensaurestoffwechsel. Es tritt eine
sogenannte intrahepatische Cholestase auf
(PFIC = Progressive familiare intrahepatische
Cholestase).?

> Die Folge: Zu wenig GallenflUssigkeit bzw.
Gallensauren gelangen in den Darm.
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Abbildung 1, modifiziert nach Riemann*“: Die schematische Organdarstel

lung zeigt, wie die Leber lber die Gallenwege die Gallen-

flissigkeit und die Gallensalze in den Diinndarm abgibt. Die Gallensduren werden bendtigt, die Fetttropfchen der Nahrung zu
emulgieren und damit die Verdauung und Aufnahme durch Enzyme zu ermdglichen. Bei gestértem Galleabfluss oder einer Stérung
der Gallensaure-Transporter der Leberzelle (z.B. bei PFIC) werden weniger Gallenflissigkeit und Gallensaure ausgeschieden, so

dass die Fettaufnahme im Darm gestort ist.*3

Auswirkungen eines
gestorten Galleflusses

Wenn zu wenig Galle in den Darm gelangt, kann
das verschiedene Folgen fir Ihr Kind haben:

o Eingeschrénkte Fettverdauung®
Normale Nahrungsfette kénnen nicht voll-
standig aufgespalten und aufgenommen
werden. Dies nennt man Fettmalabsorp-
tion (gestérte Fettaufnahme). Sie kann
sich zeigen durch:

« Fettstihle

+ Blahungen

e Mangel an fettléslichen Vitaminen

(A, D, EundK)®

Diese Vitamine brauchen Gallenflssig-
keit, um vom Kérper aufgenommen zu
werden. Ein Mangel kann unter anderem
das Wachstum, die Knochengesundheit,
das Sehvermoégen, die Blutgerinnung
und die Abwehrkréafte beeintrachtigen.

© ~isiko fir Wachstums- und
Entwicklungsverzégerungen'’
Ohne angepasste Ernahrung kann es zu
Gedeihstérungen kommen — das bedeu-
tet, dass |hr Kind nicht ausreichend an
Gewicht zunimmt und sich nicht alters-
geman entwickelt.

Weitere Herausforderungen
bei der Ernahrung

Neben dem gestérten Gallefluss gibt es bei
Lebererkrankungen weitere Faktoren, die die
Ernahrung lhres Kindes erschweren kénnen:

o Verminderte Nahrstoffzufuhr’®

Verschiedene Beschwerden kénnen dazu
fUhren, dass |hr Kind weniger isst:

« Juckreiz (Pruritus)

+ Ubelkeit und Appetitmangel
(das Essen wird zur Last)

» Verzogerte Magenentleerung
(das Sattigungsgefuhl halt langer an)

o ErhGhter Energiebedarf®

Die Lebererkrankung bedeutet zuséatzliche
Arbeit fir den Koérper und damit einen
erhohten Energieverbrauch. Gleichzeitig
werden Nahrstoffe schlechter aufgenom-
men. Deshalb benétigen viele betroffene
Kinder mehr Kalorien als Gleichaltrige —
oft bis zu 140% des Ublichen Kalorien-
bedarfs.

e Hepatische Enzephalopathie
(Gehirnfunktionsstérung)*

Wenn die Leber Giftstoffe, wie z.B. Am-
moniak, nicht ausreichend abbauen kann,
bleiben diese im Blut, gelangen ins Gehirn
und kénnen dort die Funktion beein-
trachtigen. Eine angepasste EiweiRzufuhr
ist dann wichtig.

e Portale Hypertension (Leberhochdruck)®
Ein erhéhter Druck in den BlutgefaRen
(vor) der Leber kann zu einem ,gestauten
Darm” fihren und die Nahrstoffaufnahme
zusatzlich einschranken.

e Aszites (Bauchwassersucht)'?

Wassereinlagerungen im Bauchraum er-
schweren die Nahrungsaufnahme und
stéren den Salz- und Wasser-Haushalt
des Korpers.

Medizinisches Hintergrundwissen




Die richtige Ernahrung — ein
wichtiger Teil der Behandlung

Bei cholestatischen Lebererkrankungen ent-
scheidet die richtige Ernahrung tiber Wachstum,
Entwicklung und Lebensqualitat Ihres Kindes. Eine
gezielte Ernahrungstherapie soll dabei helfen, die
Nachteile bzw. Herausforderungen der Erkrankung
auszugleichen.® Sie wird von einem spezialisierten
Kinderleberzentrum koordiniert: Arzt*innen und
Ernahrungsfachkrafte passen sie individuell an
die BedUrfnisse lhres Kindes an.?®

Das beinhaltet vor allem:®®

« Bereitstellung von leicht verdaulichen Fetten
(z.B. mittelkettigen Triglyzeriden, englisch
medium-chain triglycerides, kurz MCTs, auch
MCT-Fette genannt), die auch ohne Galle
aufgenommen werden kénnen

Zusatzliche Kalorien in angepasster Form, damit
Ihr Kind gentigend Energie fir Wachstum und
Alltag hat

Gezielte Vitamin- und Mineralstoffversorgung,
insbesondere mit fettldslichen Vitaminen

Unterstitzung flr ein mdglichst normales Wachs-
tum und eine gesunde Entwicklung trotz der

Lebererkrankung

Gut zu wissen
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Energie ,konzentrieren"®

« Bieten Sie haufige, kleine energie-
reiche Mahlzeiten an.

« Reichern Sie Speisen mit MCT-0I
oder MCT-haltigen Spezialnahrun-
gen anund bauen Sie auch Quellen
fir essenzielle Fettsauren ein.

Vitamine zuverlassig geben'?

« |hr Kind bendtigt die fettldslichen
Vitamine A, D, Eund K — idealerweise
in wasserldslicher Form und nach
individueller Verordnung.

» Die Dosis sollte bedarfsorientiert
und entsprechend den regelmaRig
zu bestimmenden Vitaminspiegeln
angepasst werden.

Eiweil nicht vergessen?

Achten Sie auf ausreichend protein-
reiche Lebensmittel; es gibt keine
pauschalen EiweiRverbote.

RegelmaRige Kontrollen?

Blutwerte, Wachstum und Entwicklung
missen regelmaRig von lhrem
Kinderarzt bzw. lhrer Kinderarztin
und in einem Kinderleberzentrum
kontrolliert werden.

Medizinisches Hintergrundwissen
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O 2 Die Bedeutung von
Makro- und Mikronahrstoffen

von Dr. Eva-Doreen Pfister

Um die Ernahrungsempfehlungen fir Ihr Kind
gut zu verstehen, ist es hilfreich, etwas Hinter-
grundwissen zu den verschiedenen Nahrstoffen
zu haben: Nahrstoffe werden grundsatzlich in so-
genannte Makro- und Mikronahrstoffe unterteilt
(makro = groR, mikro = klein). Makron&hrstoffe
nimmt der Mensch im Vergleich zu Mikronahr-
stoffen in relativ groRen Mengen zu sich. Die
drei Makronahrstoffe Kohlenhydrate, Proteine
(EiweiRe) und Lipide (Fette) sind die Basis unse-
rer taglichen Nahrung. Sie liefern die Energie fiir
alle Stoffwechselprozesse, enthalten wesent-
liche Bausteine fir Aufbau, Erhalt und Funktion
unserer Kérperstrukturen und sind notwendig fiir
das Zellwachstum und die Aufrechterhaltung der
Kérperfunktionen. Zu den Mikronahrstoffen ge-
héren Vitamine (wasserldsliche und fettldsliche)
und Mineralstoffe (Mengenelemente und Spuren-
elemente). Der Kérper braucht sie nur in kleinen
Mengen, kann sie aber nicht selbst herstellen. Sie
missen deshalb Uber die Nahrung aufgenommen
werden. Wahrend Makronadhrstoffe den Kérper mit
Energie versorgen, dienen Mikronahrstoffe nicht
als Energiequelle (sie haben keine Kalorien), er-
flllen aber andere, ebenso wichtige Aufgaben.*®

Gut zu wissen’

Kohlenhydrate —
Regelmafige Energie
fur stabile Blutzuckerwerte

Normalerweise speichert der Kérper Giberschis-
sige Glukose (Traubenzucker) als sogenanntes
Glykogen in der Leber und den Muskeln. Bei
Bedarf, z.B. wenn der Blutzuckerspiegel nachts
oder zwischen den Mahlzeiten sinkt, wird diese
Reserve wieder freigesetzt. Bei Lebererkrankun-
gen kann diese Speicherfunktion gestort sein,
und es besteht das Risiko von Hypoglykamien
(Unterzuckerungen). Bei Kindern mit einer cho-
lestatischen Lebererkrankung ist deshalb eine
regelmafige Kohlenhydratzufuhr — insbesondere
durch langkettige Kohlenhydrate — wichtig. Sie
helfen, den Blutzuckerspiegel stabil zu halten und
eine Unterzuckerung zu vermeiden.5®

* Wahlen Sie fir die Ernahrung lhres Kindes komplexe Kohlenhydrate in Form von
Vollkornprodukten, Hilsenfriichten, Kartoffeln, Gemise und Obst, da sie langanhaltende

Energie liefern.

» Reduzieren Sie SiiRigkeiten oder andere zuckerhaltige Lebensmittel und Getranke.

Info

Kohlenhydrate'?

setzen sich aus Zuckermolekilen zusammen

sorgen fiir das Sattigungsgefihl

sind wichtig fUr den Blutzuckerhaushalt

im Koérper gespeichert

Unterteilung der Kohlenhydrate-1®

Einfachzucker (Monosaccharide) bestehen
aus einem Zuckermolekdl, z.B.

« Glukose (Traubenzucker)
« Fruktose (Fruchtzucker), z.B. aus Friichten
« Galaktose (Schleimzucker), z.B. aus Milch

Zweifachzucker (Disaccharide) bestehen

aus zwei chemisch verbundenen Einfach-

zuckermolekdlen, z.B.

+ Saccharose (Haushaltszucker): ein Molekdil
Glukose und ein Molekdil Fruktose

« Laktose (Milchzucker): ein Molekiil Glukose
und ein Molekll Galaktose

« Maltose (Malzzucker): besteht aus zwei
Glukosemolekilen

liefern Energie, auch als kurzfristige Energiereserve

werden bei zu grofRer Zufuhrmenge tber die Nahrung in Fett umgewandelt und

Mehrfachzucker (Oligosaccharide) (drei bis
zehn Einfachzuckermolekile) bzw. Poly-
saccharide (= komplexe Kohlenhydrate aus
mehr als zehn Einfachzuckermolekiilen)

Sie werden durch den Kérper zu Einfach-
zuckern abgebaut, die als Energiequelle
dienen

Durch die Dauer dieses Prozesses steigt
der Blutzuckerspiegel langsamer, daher
liefern sie langanhaltende Energie und
halten langer satt

Mehrfachzucker finden sich in starke- und
ballaststoffreichen Lebensmitteln, z.B.
Starke in Kartoffeln, Getreide, Hilsen-
friichten (Erbsen, Bohnen, Linsen), Ballast-
stoffe als verzweigte Kohlenhydratketten
wie Cellulose in Vollkornprodukten

Medizinisches Hintergrundwissen
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Proteine (EiweiRe) —
Die richtige Balance finden

Bei einer cholestatischen Lebererkrankung muss
der Proteinbedarf Ihres Kindes regelméRig Gber-
pruft werden. Der Grund: Sowohl ein Mangel als
auch ein Uberschuss kdnnen schadlich sein. Ein
Eiweildmangel kann bei einer fortgeschrittenen Le-
bererkrankung zu Odemen (Wassereinlagerungen),

17-19

Gut zu wissen

Wachstumsverzégerungen, Muskelschwéache, In-
fektneigung und Verzégerungen der Wundheilung
fUhren. Ein Proteinlberschuss wiederum kann
in dieser Situation zu Entgiftungsstérungen mit
Ammoniakanstieg und hepatischer Enzephalo-
pathie (Hirnschadigung) fihren.? Unabhangig
von einer Lebererkrankung kann eine zu hohe
Proteinzufuhr im Sauglings- und Kleinkindalter
das Risiko fiir Ubergewicht erhdhen.®

Gesunde Kinder brauchen keine Proteinpulver oder ,High-Protein“-Produkte. Der Bedarf sollte
Uber naturliche Lebensmittel gedeckt werden. Das ist grundsatzlich auch so, wenn lhr Kind eine

cholestatische Lebererkrankung hat.

Info

Sind einer der wichtigsten Grundbau-
steine des Korpers

Haben eine wichtige Bedeutung fir alle
Organfunktionen, z.B. auch zur Infekt-
abwehr und Wundheilung

Liefern auch Energie; diese wird aber nur
bei kérperlicher Anstrengung oder nach
langerem Fasten als Energiequelle genutzt
Sind komplexe Makromolekiile, die aus
einer oder mehrerer sogenannter Poly-
peptidketten aufgebaut sind

Diese Ketten bestehen aus Aminoséauren,
die durch Peptidbindungen miteinander
verbunden sind. Beim Menschen gibt es
20 klassische Aminoséauren, die als Bau-
steine dienen. Zusatzlich existiert eine
21. Aminosaure, das sogenannte Sele-
nocystein

+ Aufgenommenes Nahrungsprotein wird
in Aminoséauren aufgespalten und mit der
Pfortader zur Leber transportiert

In der Leber werden die Aminosauren
weiterverarbeitet und gespeichert und
dienen zur

)

Synthese kérpereigener Proteine, z.B.
Plasmaproteine

o

Entgiftung: durch Umwandlung Uber-
schissiger Aminoséauren in Harnstoff,
der ausgeschieden werden kann

o

als Ausgangsstoffe der
Hormonproduktion

Unter den klassischen 20 Aminosauren,
die in Proteinen vorkommen, gibt es neun
essenzielle Aminoséuren, die der mensch-
liche Stoffwechsel nicht selbst herstellen
kann und die deshalb mit der Nahrung
aufgenommen werden mussen (Leucin,
Isoleucin, Lysin, Methionin, Phenylalanin,
Threonin, Tryptophan, Valin, Histidin)

Histidin wird als semi-essenzielle Amino-
saure klassifiziert, da der Korper sie zwar
in geringen Mengen selbst herstellen kann,
sie aber wahrend des Wachstums oder
wahrend der Schwangerschaft Gber die
Nahrung notwendig ist

Bei cholestatischen Lebererkrankungen betragt der EiweiRbedarf jedoch meist ca. 130 bis
150% der altersUblichen Empfehlung. Es ist deshalb wichtig, statt pauschaler Empfehlungen
die individuelle Zufuhrempfehlung fur Ihr Kind zu bertcksichtigen.

Die empfohlene Tageszufuhr an Eiweif3 variiert je nach Alter, Gewicht, Geschlecht und Krank-
heitsstadium. Bezogen auf das Kérpergewicht in kg, ist der Bedarf in den Wachstumsphasen
zu Lebensbeginn am hdchsten.

Gute EiweiRlieferanten sind Eier, Fisch, Fleisch, Hiilsenfriichte, Milchprodukte, Niisse und
Getreideprodukte.

Die Zufuhr von tierischem Protein ist nicht zwingend erforderlich; die empfohlene Proteinzufuhr
kann auch Uber eine ausgewogene, pflanzenbetonte Erndhrung erreicht werden.

Bei veganer Ernahrung ist ein gezielter Ernahrungsplan mit ausreichend Hulsenfriichten und
Getreide wichtig, um das Risiko eines Proteinmangels zu reduzieren.

Medizinisches Hintergrundwissen 13
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Lipide (Fette) — Die Fettart
macht den Unterschied
fur Ihr Kind

Fette sind der energiereichste Nahrstoff. Sie
sorgen daflr, dass die fettloslichen Vitamine A,
D, E und K vom Kdrper verwertet werden kénnen.
Fette bestehen Uberwiegend aus langkettigen
Fettsduren, auch LCT-Fette genannt (von englisch
long-chain triglycerides), und Idsen sich schlecht
in Wasser. Da die meisten Prozesse in unserem
Korper aber in einer wassrigen Umgebung ab-
laufen, miissen die Fette erst aufwendig ver-
daut werden. Nur so kénnen sie aufgenommen,
transportiert und verwertet werden. Normale
LCT-Fette brauchen daflir Gallensauren. Da bei
einer cholestatischen Lebererkrankung aber zu
wenig Galle in den Darm gelangt, muss die Fett-
art fUr Ihr Kind sorgfaltig ausgewahlt werden,
damit es ausreichend Energie und fettlsliche
Vitamine erhalt.89°

MCT-Fette hingegen sind nattirliche Fette mit
ganz besonderen Eigenschaften. lhre Verdau-
ung verlauft wesentlich unkomplizierter. Durch
die klirzere Kettenlange I16sen sie sich besser in
Wasser und kénnen im Darm ohne Gallensaure
und ohne Enzyme der Bauchspeicheldrise in die
Darmzellen aufgenommen werden.®

Aufnahme LCT-Fette

Glycerin Lipasen

Gesamt-Organismus

!
H
T

Langkettige Gallen- Darm- Lymphe  Blutbahn
Fettsduren s&uren schleimhaut

Gut zu wissen

Bei Cholestase kénnen, insbesondere
bei Sauglingen, mittelkettige Fettsauren
(MCT-Fette) in speziellen Nahrungen
oder als Zusatze eingesetzt werden: Sie
werden ohne Gallensauren und fettspal-
tende Enzyme verstoffwechselt, stellen
somit eine alternative Energiequelle dar
und sichern die Versorgung mit fettlos-
lichen Vitaminen.

Aufnahme MCT-Fette

Glycerin

I
i

Mittelkettige Darm-  Blutbahn

Fettsauren schleimhaut

Gesamt-Organismus

Abbildung 2, modifiziert nach Schar?: Die Verdauung von MCT-Fetten verlauft wesentlich unkomplizierter als die von LCT-Fetten.
Durch die kiirzere Kettenléange haben sie eine héhere Wasserléslichkeit und kdnnen im Darm ohne Gallensaure in die Darmzellen

aufgenommen werden und gelangen direkt ins Blut.®

Info

Fette

Fette sind ein hochwertiger Energietrager, denn
sie liefern mit 9 kcal/g mehr als doppelt so viel
Energie wie die gleiche Menge Kohlenhydrate
oder Eiweif3 (4 kcal/g).?

Ein zu hoher Konsum erhoht das Risiko
von Herz-Kreislauf-Erkrankungen

.

Sind bei Raumtemperatur meist fest
(z.B. tierische Fette: Butter, Schmalz)

Sind nicht essenziell (der Kérper kann sie
selbst herstellen)

Enthalten keine Kohlenstoff-Doppelbin-
dungen in der Fettsaurekette

Sind bei Raumtemperatur flissig
(z.B. Pflanzendle)

Haben mindestens eine Kohlenstoff-Dop-
pelbindung in der Fettsaurekette

Einfach ungesattigte Fettsduren: enthalten
eine Doppelbindung

Mehrfach ungesattigte Fettsduren: ent-
halten zwei oder mehr Doppelbindungen

Beispiele: Pflanzendle wie Olivendl und
Rapsol sowie Nusse und Fisch

Fir die Gesundheit vorteilhaft sind die lebens-
notwendigen mehrfach ungesittigten Fettséuren
wie Omega-3-Fettsauren. Sie wirken positiv auf
den Cholesterinspiegel sowie den Blutdruck und
senken das Risiko flr Herz-Kreislauf-Erkrankun-
gen. Grundsatzlich sollten gesattigte Fettsauren
aus tierischen Quellen reduziert und ungesattigte
Fettsduren bevorzugt werden.?

Fette weisen Unterschiede in der Lange der Fett-
saureketten und damit in der Verstoffwechselung
und Vertraglichkeit auf:2627

Hauptbestandteil der meisten natirlichen
Fette in unserer Ernahrung

Vorkommen in Pflanzendlen (z.B. Sonnen-
blumen-, Raps- und Olivendl)

Vorkommen in tierischen Produkten wie
Butter, Fleisch

Fir Gesunde gut vertraglich

Aufwendige Verdauung, die Gallensalze
bendtigt, Spaltung durch die Bauch-
speicheldrisenlipase; nach Chylomikro-
nen-Bildung erfolgt Transport Uber das
Lymphsystem

Triglyzeride mit einer Kettenlange >12
Kohlenstoffatome

Vorkommen in Kokos- und Palmkerndl

Sind leichter und schneller verdaulich

Sind zum Braten ungeeignet (niedriger
Rauchpunkt, nicht hitzestabil)

Gut geeignet bei Fettabsorptionsstérun-
gen, Darm-, Pankreas- und Lebererkran-
kungen sowie Lymphabflussstérungen

Werden in der ketogenen Erndhrung ver-
wendet

.

Bendtigen zur Aufnahme keine Gallen-
sauren und Lipoproteine und werden
nicht Uber das Lymphsystem, sondern
Uber die Pfortader transportiert

Gesattigte Fettsauren mit einer Ketten-
lange von 6 bis 12 Kohlenstoffatomen

Medizinisches Hintergrundwissen
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Vitamine und Mineralstoffe

Vitamine sind lebenswichtige organische Ver-
bindungen und erflllen vielfaltige Funktionen im
Stoffwechsel. Sie unterstltzen z.B. das Immun-
system, das Zellwachstum und die Blutbildung.
Aufgrund ihrer Aufnahmeart, Léslichkeit und
Speicherung werden sie in fettldsliche (A, D, E,
K) und wasserlésliche (Vitamin C, Gruppe der
B-Vitamine) unterschieden.?®

Mineralstoffe hingegen sind anorganische Nahr-
stoffe aus pflanzlichen und tierischen Lebens-
mitteln. Sie erflllen ebenfalls lebenswichtige

1.2,11,30

Gut zu wissen

Funktionen im Kérper, z.B. beim Knochenaufbau
oder der Weiterleitung von Nervenreizen.?®

Bei Cholestase kann es zu einem Mangel an
fettldslichen Vitaminen kommen, da die einge-
schrankte Gallenausscheidung bei cholestati-
scher Lebererkrankung die Aufnahme fettldslicher
Vitamine aus dem Darm reduziert.! Hauptrisiken
sind Knochen-, Seh- und Blutgerinnungsstérun-
gen.’® Eine chronische Lebererkrankung kann
aulRerdem dazu flhren, dass der Korper lhres
Kindes weniger wasserldsliche Vitamine und
Spurenelemente aufnehmen kann bzw. einen
erhdhten Bedarf hat.®

Bei Cholestase missen die Spiegel fettloslicher Vitamine im Blut Ihres Kindes regelmaRig be-

stimmt werden — gegebenenfalls muss eine Substitution erfolgen.

Auch Nahrungserganzungsmittel wie Multivitaminpraparate mit wasserldslichen Vitaminen

oder Spurenelementen kénnen erforderlich sein, sollten jedoch nicht ohne arztliche Rick-

sprache eingenommen werden.

Ein Natriumuberschuss bindet Wasser. Bei Lebererkrankungen ist eine natriumbewusste Ernah-

rung wichtig, um Flissigkeitsansammlungen (Aszites, Odeme) zu verhindern bzw. zu reduzieren.
Vorsicht deshalb vor hohem Kochsalzkonsum, Wurstwaren und Fertiggerichten bei Ihrem Kind.

Bei vegetarischer und veganer Ernahrung lhres Kindes sollten eisenhaltige Lebensmittel mit

Vitamin-C-reichen kombiniert werden, da Vitamin C die Eisenaufnahme im Kérper verbessert.

Info

Losen sich in Fetten und Olen

Ilhre Aufnahme ist an Fett in der Nahrung
gebunden, idealerweise Verzehr zusam-
men mit fetthaltigen Lebensmitteln, z.B.
Olim Salat

Werden im Darm mit Nahrungsfett aufge-
nommen und dann in sogenannten Chy-
lomikronen transportiert

Werden im Fettgewebe und in der Leber
gespeichert und missen bei Gesunden
weniger regelmafig mit der Nahrung auf-
genommen werden

Aktives Vitamin D wird abhangig von Nie-
ren-und Leberfunktion sowie Sonnenlicht
gebildet

Uberdosierungen (v.a. von Vitamin A und D)
sind moglich

© 0

Wasserlosliche Vitamine,
Mengen- und Spurenelemente

Auch wenn der Fokus bei Patient*innen mit cho-
lestatischen Lebererkrankungen auf der Supple-
mentierung von fettldslichen Vitaminen liegt, kann

Funktionen und Vorkommen:

Vitamin A (Retinol)

« Wichtig far Sehkraft, Inmunsystem, Haut,
Schleimhaut und Fortpflanzung

« Vorkommen nur in tierischen Lebensmitteln,
v.a. der Leber und daraus hergestellten
Wurstwaren sowie in Fisch und Kase

Vitamin D (Calciferole)

 Wichtig fir Knochenbildung und -erhaltung,
Muskelfunktion, Immunsystem

» Geringe Zufuhr Uber die Erndhrung, da nur
wenige Lebensmittel Vitamin D enthalten (v.
a. Fettfische, Eier und manche Speisepilze)

Vitamin E (Tocopherol)

Antioxidans, wichtig flr Zellmembran-
schutz, Fettsaureoxidation

Vorkommen in Nissen und Samen, Weizen-
keimen sowie daraus hergestellten Pflan-
zenoblen und Streichfetten, StRkartoffeln,
Kichererbsen, griinem Blattgemuse und
Paprika

Vitamin K (Phyllochinon, Menachinon)

* Wichtig fir Blutgerinnung und Knochen-
gesundheit

« Vorkommen in grinen GemUusearten (z.B.
Spinat, einigen Salat- und Kohlsorten), Milch
und Milchprodukten, Fleisch und Eiern

die Ergédnzung mit wasserldslichen Vitaminen und
Spurenelementen nach arztlicher Riicksprache
empfohlen sein.! Die folgende Ubersicht gibt Ihnen
einen Uberblick zur Funktion und zum Vorkommen
der einzelnen Vitamine und Spurenelemente.

Medizinisches Hintergrundwissen
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Info

Zu ihnen gehdren Vitamin C (Ascorbin-
saure) und die Gruppe der B-Vitamine
Sie kénnen (bis auf Vitamin B12) nicht in
groRRerer Menge gespeichert werden

Uberschissige Vitamine werden mit dem
Urin ausgeschieden, daher missen sie
regelmaRig tber die Nahrung aufgenom-
men werden

Sind essenzielle Bestandteile von Coenzy-
men und wichtig flr Stoffwechselprozesse
und Zellfunktionen

Eine Uberdosierung ist nur bei exzessiver,
langerfristiger Zufuhr Gber Nahrungsergan-
zungsmittel, aber nicht Gber normale Kost
moglich

Funktionen und Vorkommen:

Vitamin B1 (Thiamin)

» Wichtig fur Energiegewinnung aus Kohlen-
hydraten und Proteinen; an der Reizweiter-
leitung im Nervensystem beteiligt

» Vorkommen in Vollkornprodukten, Samen,
Hiilsenfriichten und Muskelfleisch

Vitamin B2 (Riboflavin)

+ Als Enzymbestandteil an vielen Reaktio-
nen beteiligt, u.a. Zellwachstum, Energie-
gewinnung

» Vorkommen in Innereien (z.B. Leber und
Niere) sowie in Fisch und Milchprodukten

Vitamin B3 (Niacin)

» Wichtig u.a. fir den Energiestoffwechsel,
die Haut, Schleimhaute sowie die Zellteilung

* Vorkommen in Fisch, magerem Fleisch,
Innereien sowie Brot, Erdniissen und Pilzen

Vitamin B5 (Pantothenséure)

« Beteiligt u.a. am Abbau von Fetten, Koh-
lenhydraten und Aminosauren sowie an
der Zellteilung

* Vorkommen in fast allen Lebensmitteln,
v.a.in tierischen Lebensmitteln wie Fleisch,
Fisch, Eier und Weichkase sowie in pflanz-
lichen Lebensmitteln wie Erdnissen und
Vollkornprodukten sowie Pilzen

Vitamin B6 (Pyridoxin)

« Wichtig u.a. fir den EiweiR- und Kohlen-
hydratstoffwechsel und die Bildung von
Botenstoffen im Gehirn und Nervensystem

« Vorkommen in Vollkorngetreide, Hasel-
und WalnUssen, roten Paprikas, Sardinen,
Makrelen sowie Schweinefleisch

Vitamin B7 (Biotin)

Wichtig u.a. flir Energie-, Fett- und Kohle-

hydratstoffwechsel, Zellwachstum, Haut,

Haare und Nagel

Vorkommen u.a. in Innereien (Leber und
Niere), Sojabohnen, Eiern, Nissen, Sonnen-
blumenkernen, Haferflocken und Pilzen
sowie Milchprodukten

Vitamin B9 (Fols&ure)
Wichtig u.a. fiir Zellteilung und Zellwachs-

tum, Blutbildung und eine Vielzahl anderer
Stoffwechselprozesse

Vorkommen v.a. in griinem BlattgemUse
wie Spinat und Salaten, Tomaten, Hllsen-
frichten, NUssen, Orangen, Sprossen und
Vollkornprodukten sowie Kartoffeln, Leber
und Eiern

Vitamin B12 (Cobalamin)

» Wichtig u.a. fir die Blutbildung und das
Nervensystem

* Vorkommen in relevanten Mengen nur in
tierischen Lebensmitteln

» Kommen in gréReren Mengen im Kérper
vor (>50mg/kg Kdrpergewicht)

Es besteht daher ein héherer Bedarf, der
Uber die Nahrung zugefiihrt werden muss

Werden als Elektrolyte bezeichnet, weil
sie als elektrisch geladene Teilchen im
Kérper vorkommen. Positiv geladen sind
Natrium (Na*), Kalium (K%*), Calcium (Ca?)
und Magnesium (Mg?); negativ geladen
ist Chlorid (CI)

Funktionen und Vorkommen:

Calcium

+ Wichtig fir Knochen- und Zahnaufbau,
Nervensystem, Muskulatur

» Vorkommen in Milchprodukten, Nissen,
Brokkoli, Rucola

Kalium

» Wichtig fir Wasserhaushalt, Blutdruck,
Herzfunktion

» Vorkommen in Bananen, Trockenfriichten,
Karotten, Kohlrabi, Hllsenfriichten, Dinkel,
Roggen und Pilzen

Magnesium

* Unterstltzt Muskeln, Knochen, Herz-
tatigkeit, Nervensystem

» Vorkommen in Vollkornprodukten, Nissen
und griinem Blattgemdiise

Phosphor

« Kommt in fast allen Lebensmitteln vor,
insbesondere in eiweildreichen

» Unterstutzt Stoffwechsel, Knochen- und
Zahnstruktur

Natrium und Chlorid

» Regulierung des Wasserhaushalts des
Blutdrucks

» Aufnahme hauptsachlich lGber Salz
(Natriumchlorid)

Kommen in kleineren Mengen im Kérper
vor (<50 mg/kg Kérpergewicht)

Bendtigt der Kérper nur in kleinen Mengen
(,Spuren”)

Sind Uberlebensnotwendig fiir Prozesse
wie z.B. den Sauerstofftransport

Sowohl ein Mangel als auch eine Uber-
dosierung kann schadlich sein

Funktionen und Vorkommen:

Jod

+ Bildung von Schilddriisenhormonen

+ Die besten Jodquellen sind Seefisch oder
andere maritime Lebensmittel; Milch und
Eier sind bei entsprechender Fltterung
der Tiere ebenfalls jodreich

Fluorid

+ Wichtig fur Knochen- und Zahnstruktur
sowie die Kariesprophylaxe

» Vorkommen in fluoridiertem Speisesalz
und Mineralwasser, Fischen und Meeres-
frichten

Eisen

Als Teil des Hamoglobins fiir den Sauer-
stofftransport im Blut

Eisen kommt in tierischen und pflanz-
lichen Lebensmitteln vor. Vollkorn-
produkte, Fleisch, Wurstwaren, GemUse
und Hulsenfrlichte sind die Hauptliefe-
ranten

Kupfer, Zink, Chrom, Selen, Mangan

und Molybdén

» Bestandteile wichtiger Stoffwechsel-
enzyme

Medizinisches Hintergrundwissen
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03 Ernahrung von Sauglingen und
Kindern mit cholestatischer
Lebererkrankung im Beikostalter

von Karin Wimmer

Die Diagnose einer cholestatischen Lebererkran-
kung bei lnrem Baby wirft viele Fragen auf — be-
sonders wenn es ums Stillen und Fiittern geht.
Vielleicht sind Sie verunsichert: Darf ich weiter
stillen? Reicht meine Milch aus? Was bedeuten
MCT-Fette fiir mein Kind? Die gute Nachricht vorab:
Stillen ist auch bei einer cholestatischen Leber-
erkrankung wertvoll und méglich.® Sie missen
lediglich ein paar Besonderheiten beachten, damit
lhr Baby mit der nétigen Energie versorgt wird. In
diesem Kapitel erfahren Sie, wie Sie die Erndhrung
lhres Babys praktisch gestalten kénnen und was
im Beikostalter wichtig wird.

Stillen und MCT-Fette

Fir gesunde Sauglinge ist Muttermilch die beste
Erndhrung: Sie enthalt alle wichtigen Nahrstoffe
in perfekter Zusammensetzung. Auch industriell
hergestellte Sauglingsmilchnahrungen sind nach
dem Vorbild der Muttermilch entwickelt.®

Fir Ihr Baby gibt es aufgrund der Lebererkran-
kung jedoch eine Herausforderung: Muttermilch -
genau wie industrielle Sauglingsmilchnahrung —
enthalt fast ausschlieRlich langkettige Fettsauren
(LCT-Fette). Da bei einer Lebererkrankung mit
Cholestase nicht ausreichend Gallensauren im
Darm ankommen, kénnen die langkettigen Fette
nicht aufgespalten und aufgenommen werden,
um Energie zu liefern.! Daher braucht Ihr Baby
eine Erganzung mit MCT-Fetten, um ausreichend
Energie zu erhalten und gut zuzunehmen.3¢

Empfehlung: Wenn Ihr Baby ausschlieRlich ge-
stillt wird und nun zusatzlich MCT-Fette flr eine
bessere Gewichtszunahme erhalten soll: Machen
Sie eine Stillprobe und ermitteln die Trinkmenge.

So funktioniert’s: Wiegen Sie Ihr Baby unmittelbar
vor und nach dem Stillen. Die Differenz ergibt
die Trinkmenge.

A = Gewicht aufschreiben

Stillen

B = Gewicht aufschreiben

Stillmenge = B minus A

Gut zu wissen

MCT getauscht wird.

Meist reicht es aus, wenn ungefahr die Halfte einer Mahlzeit gegen eine Spezialnahrung mit

Geben Sie zuerst die MCT-haltige Flaschennahrung, und stillen Sie anschlieRend, bis |hr Kind satt ist.
Durch die MCT-Fette in der Spezialnahrung kann Ihr Kind besser zunehmen und wachsen.
Spezialnahrung mit ca. 50% MCT-Fett erhalten Sie auf Rezept und aus der Apotheke. Die

Kinderarzt*innen und Ernahrungsfachkrafte in Inrem Leberzentrum werden Ihnen ein ent-

sprechendes Produkt empfehlen.

nahrung mit MCT-Fetten.*®

Zubereitung der MCT-haltigen
Flaschennahrung®’

Anwendungshinweise

Die Gesundheit Ihres Sauglings hangt ab von der
sorgfaltigen Einhaltung der Zubereitungs- und
Gebrauchshinweise.

Die Zubereitung wird am Beispiel des Produkts
Heparon Junior (eingetragene Marke von Nutri-
cia) erlautert. Die Angaben dienen ausschlief3-
lich der Veranschaulichung und stellen keine
Empfehlung dar.

Hénde und Arbeitsbereich griindlich reini-
gen. Flaschchen und Sauger sterilisieren.

o Frisches Trinkwasser aufkochen und an-
schlieend fir ca. 30 Min. abkihlen las-
sen. Bei der Kontrolle an der Innenseite des
Handgelenks sollte sich das Wasser warm
anfihlen.

o Fillen Sie die erforderliche Menge Wasser
in eine sterilisierte Nuckelflasche. Flllen Sie
den mitgelieferten Messloffel mit Pulver und
streichen Sie den Uberschuss mit einem sau-
beren, trockenen Messerrlicken ab. Dricken
Sie das Pulver nicht in den Messl&ffel. Be-
nutzen Sie nur den mitgelieferten Messloffel.

Wenn Ihr Baby mit Cholestase nicht gestillt wird, dann bekommt es ausschlieflich die Spezial-

° Geben Sie die bendtigte Menge an Pulver
in das Wasser. Schrauben Sie den Deckel
wieder auf die Flasche und schiitteln Sie,
bis sich das Pulver vollstandig aufgeldst hat.
Bevor Sie die Nahrung verfittern, stellen Sie
sicher, dass die Nahrung die richtige Tem-
peratur hat, indem Sie ein paar Tropfen auf
die Innenseite lhres Handgelenks traufeln.

e Nahrungsreste in der Flasche innerhalb von
1 Stunde verwerfen. Die Nahrung sollte nicht
wieder aufgewarmt werden.
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Richtwerte fiir die Zubereitung je nach Trinkmenge

Wassermenge Pulvermenge Pulvermenge Menge trinkfertiger
Messloffel Gramm Nahrung
(wie dem Produkt (18g pro 100ml)
beigelegter Messloffel)

30ml 1% 78 40ml

50ml 2% 11g 60ml

70ml 5 lag 80ml

90ml 4 18¢g 100ml

110ml 5) 22g 120ml

135ml 6 27g 150ml

160ml 7 32g 180ml

180ml 8 36g 200ml

200ml 9 40g 220ml

220ml 10 45g 250ml

Beikost mit MCT-Fetten

Durch die Einfiihrung von Beikost gewdhnt sich
lhr Baby Schritt fUr Schritt an die verschiede-
nen Nahrungsmittel und wird allmahlich auf den
Ubergang zur Familienkost mit etwa einem Jahr
vorbereitet. Der genaue Zeitpunkt ist individuell,
sollte aber zwischen Ende des 5. und Ende des
8. Lebensmonats erfolgen. Grundsatzlich gilt,
dass lhr Kind bei Beikosteinfiihrung mit Unter-
stlitzung sitzen und den Kopf aufrecht halten
kénnen sollte.s®

Das Wichtigste vorab: Auch wenn lhr Kind eine
cholestatische Lebererkrankung hat, ist die Bei-
kosteinfihrung nicht kompliziert.* Sie brauchen
weder spezielle Rezepte noch nennenswert mehr
Zeit. Als Basis gelten die Gblichen Empfehlungen
der Beikosteinfiihrung inklusive der Rezepte flr
die Selbstzubereitung.* Die Verwendung von bzw.
die Ergénzung mit MCT-Ol ist jedoch sehr wichtig,*®

Die Dosierungsangaben wurden von einer unabhéngigen Erndhrungsberaterin erstellt und nicht vom
Hersteller des Produkts. Als Berechnungsgrundlage wurde die vom Hersteller empfohlene Standardauf-
16sung®” verwendet und die Mengen schlie3lich alltagstauglich auf- bzw. abgerundet.

Diese Informationen dienen ausschliel3lich der fachlichen Veranschaulichung. Sie stellen keine Empfeh-
lung fur ein bestimmtes Produkt dar. Flir die Richtigkeit der Angaben wird keine Haftung tibernommen.
Bitte prtifen Sie die Dosierungen vor Anwendung. Bitte wenden Sie sich bei Fragen zur Dosierung oder
Anwendung an lhre Arztin/lhren Arzt oder eine qualifizierte Erndhrungsfachkraft.

Beikosteinfiihrung
|1 |2 |3 |4 |5 |_ |9 |1O |11 |12 |Monat
Morgens Mittags: Nachmittags: Abends: Nachts
Mittagsbrei Obst-Getreide-Brei Milchbrei
Startmonat

1 Monat
spater o\{
e
1 Monat
spater

Abbildung 3: Schematische Darstellung der Beikosteinflihrung




Der erste Brei: Gemlise-Kartoffel-Fleisch-Brei

(mit vegetarischer Variante)

Empfehlungen

Es ist sinnvoll, mit dem Mittagsbrei (Gemuse-
Kartoffel-Fleisch-Brei) zu beginnen und nicht mit
einem Obst- oder Milchbrei: Babys verbinden die
Breimabhlzeit sonst mit sif3em Geschmack und
md&gen dann mitunter kein oder weniger Gemuse.

Sie kénnen die Mittagsbreie selbst kochen oder
fertige Glaschen ,ab 5. Monat” kaufen. Es gibt
keine Einschrankung in der Lebensmittelauswahl.

Empfehlenswerte Zutaten flir den selbst gekoch-
ten Mittagsbrei sind z.B.:

» Kartoffeln oder Reis, Nudeln, SURkartoffeln,
Kichererbsen, Couscous

Basisrezept fiir die Selbstzubereitung

© Zutaten (eine Portion)
iy + 100g Gemise
+ 50g Kartoffeln
+ 30g mageres Fleisch/Fisch
« 1Essléffel MCT-OI
* 1% EL Fruchtsaft

Zubereitung

* Gemuse nach Wahl, wie z. B. Pastinake, Karotten,
Kuarbis, Spinat, Erbsen, Blumenkohl, Zucchini,
Aubergine, Linsen, Broccoli, Tomaten

« Fleisch, Fisch, Hihnerei
+ Wichtig: MCT-OI
* Fruchtsaft nach Wahl

Praxis-Tipp

Wenn Sie fertige Brei-Glaschen kaufen
oder selbst gekochten Brei portionsweise
einfrieren und auftauen, muss der Brei vor
dem Verzehr mit MCT-Fetten angereichert
werden (ca. 1-2 Teeloffel MCT-Ol bzw.
MCT-Pulver pro Mahlzeit).

Zutaten (eine vegetarische Portion)

+ 100g Gemuse

» 50g Kartoffeln (Nudeln, Reis oder
anderes Getreide, gekocht)

« 10g Vollkornhaferflocken
+ 1Esslsffel MCT-OI
* 3% EL Fruchtsaft o. ObstpUlree als Nachtisch

1. Gemise putzenund Kartof- 2. Mit ebenfalls klein geschnit- 3. Saft (und Haferflocken bei 4, MCT-Ol hinzugeben. Ist der
feln schalen, in kleine Stlicke tenem Fleisch in wenig Was- vegetarischer Variante) hin- Brei zu fest, etwas Wasser
schneiden ser garen (ca. 10 Minuten) zugeben und plrieren unterrihren




Der Milch-Getreide-Brei

Empfehlungen

Sie kdnnen auch diesen Brei selbst kochen oder
fertige Glaschen kaufen. Es gibt keine Einschran-
kung in der Lebensmittelauswahl.

Empfehlenswerte Zutaten flir den selbst gekoch-
ten Brei sind z.B.:

+ Milch 3,5% Fett (keine Roh- oder Vorzugsmilch)

« MCT-0I

« Vollkorn-Getreideflocken (z.B. Haferflocken,
Dinkelflocken, Mehrkornflocken, Hirseflocken)

* Maisgriel3, WeizengrieR, Hirse

+ Fruchtsaft oder Fruchtplree (Banane zerdriickt,
frisches Obst puriert, Obstglaschen)

Basisrezept fiir die Selbstzubereitung

Zutaten (eine Portion)

Praxis-Tipp

Wenn Sie fertige Milchbrei-Glaschen kau-
fen, missen Sie diese flr |hr Baby mit
MCT-Fetten anreichern (ca. 1-2 Teel&ffel
pro Mahlzeit).

Milchbrei aus Pulver: Milchfertigbreie laut
Packungsanweisung zubereiten und mit
MCT-OI bzw. MCT-Pulver anreichern (ca.
1-2 Teeldffel pro Mahlzeit).

Getreidebreie laut Packungsanweisung
zubereiten, aber statt Kuhmilch die Saug-
lingsnahrung mit MCT-Fett verwenden.
Wenn Ihr Baby das gut vertragt, geben
Sie zusatzlich noch 1-2 Teeléffel MCT-OI
bzw. MCT-Pulver hinzu.

= + 200ml Vollmilch 3,5% Fett (keine Roh- oder Vorzugsmilch)

+ 20g Vollkorngetreide(flocken) oder GrieR
» 2 EL Fruchtsaft oder zerdriicktes Obst

- 1 Teeldffel MCT-OI

Zubereitung

Der Obst-Getreide-Brei

Empfehlungen

Sie kénnen diesen Brei ebenfalls selbst kochen
oder fertige Glaschen kaufen. Es gibt keine Ein-
schrankung in der Lebensmittelauswahl.

Empfehlenswerte Zutaten flir den selbst gekoch-
ten Brei sind z.B.:

« Vollkorn-Getreideflocken (z.B. Haferflocken,
Dinkelflocken, Mehrkornflocken)

« Fruchtplree (Banane zerdrlckt, frisches Obst
puriert, Obstglaschen)
« MCT-0I

Basisrezept fiir die Selbstzubereitung

9 Zutaten (eine Portion)

iy * 90ml Wasser

+ 20g Vollkorngetreide(flocken) oder Griel3

Praxis-Tipp

Wenn Sie fertige Obst-Getreide-Brei-
Glaschen kaufen, missen diese mit
MCT-Fetten angereichert werden (ca.
1-2 Teel6ffel MCT-OI bzw. MCT-Pulver
pro Mahlzeit).

+ 100g zerdriicktes oder fein geriebenes bzw. plriertes Obst oder Obstmus

+ 1bis 2 Teelsffel MCT-OI

Zubereitung

1. Getreideflocken in kaltes 2. Aufkochenund ca.3Minu- 3. Frisches zerkleinertes Obst 4. MCT-Ol unterriihren
Wasser, Grief3 in kochendes ten kochen lassen bzw. Mus zugeben

3. Fruchtsaft oder zerdriicktes 4. MCT-Ol hinzugeben

1. Getreideflocken in kalte 2. Aufkochenund ca.
Milch, GrieR in kochende 3 Minuten kochen lassen Obst unterrihren
Milch einrtihren Wasser einriihren
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OLI- Ernahrung von Vorschul- und
Schulkindern sowie Jugendlichen
mit cholestatischer Leber-

erkrankung

von Lena Heister

Ernahrung im Kleinkindalter
mit MCT-Anreicherung

Die Kleinkindzeit ist eine spannende Phase: Ihr Kind
wird selbststéndiger, entwickelt eigene Vorlieben
beim Essen und isst zunehmend am Familien-
tisch mit. Gleichzeitig miissen Sie weiterhin darauf
achten, dass es ausreichend MCT-Fette erhélt.
Mit zunehmendem Alter lhres Kindes gibt es mehr
Méglichkeiten, die MCT-Fette ins Essen zu integrie-
ren, und Sie kdnnen gemeinsame Rituale mit lhrem
Kind entwickeln, die Sie im Alltag unterstiitzen.

Wie viel MCT-Fett braucht
mein Kleinkind?

Die empfohlene Menge betragt je nach Gedeihen
und Gewichtsentwicklung 2,5 bis 4g MCT-Fett pro
kg Kérpergewicht pro Tag. Die genaue Menge wird
individuell von Ihrem Behandlungsteam festgelegt
und richtet sich nach der Gewichtsentwicklung
Ihres Kindes.

Tipp fiir den praktischen Einsatz: Bereiten
Sie morgens die von Ihrem Behandlungs-
team empfohlene Menge an MCT-Fett in
einem kleinen GefaR vor. Auf diese Weise
haben Sie, auch im Zusammenspiel von
mehreren Bezugspersonen, die optimale
Kontrolle, ob die Tagesmenge geschafft
wurde. Noch dazu muss auf diese Weise
nicht zu jeder Mahlzeit die MCT-Fett-
Menge abgemessen werden, sondern
die Tagesmenge kann dann frei Uber die
Mahlzeiten verteilt werden.

Im Kleinkindalter haben Sie mehr Méglichkeiten als
im Sauglingsalter: Zusatzlich oder alternativ zum
Ol kann eine MCT-Margarine verwendet werden.

McT-0I
« Flussig, vielseitig einsetzbar

* Kann in warmes Essen gemischt oder pur
gegeben werden

* 10ml = 9g MCT-Fett

MCT-Margarine

« Praktisch fir Brotmahlzeiten

« Enthalt 66 g MCT-Fett pro 100g Margarine
» 15g Margarine = 10g MCT-Fett

Tipp: Bei Erkrankungen der Leber und
Gallenwege kann die Kostenlbernahme
des MCT-Ols und der MCT-Margarine
bei der Krankenkasse beantragt werden.

Praktische Tipps fiir
die MCT-Fett-Anreicherung

0

MCT-Olins Essen mischen
* Am besten in eine kleine Portion ein-
rihren, die lhr Kind sicher isst

+ Nichtin die gesamte Mahlzeit mischen —
falls Ihr Kind nicht alles isst, fehlt das
MCT-Fett

Mischen Sie das MCT-Ol in zwei bis
drei Essléffel der Lieblingsbeilage (z.B.
Kartoffelbrei, Nudeln, Reis). Geben Sie
diese zuerst oder mischen Sie zwei
Essloffel Apfelmus oder Fruchtpiree
mit dem MCT-Ol und reichen Sie es
als ,Vorspeise” vor der Hauptmahlzeit

MCT-Margarine auf Brot

» Einfach wie normale Butter bzw.
Margarine verwenden

» Gut sichtbar auftragen, damit Sie die
Menge kontrollieren kénnen

MCT-OI pur vom Lbffel

+ Manche Kinder nehmen das Ol pur —
ahnlich wie einen Hustensaft

» Danach etwas zu trinken anbieten
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Empfehlungen fiir den Familienalltag

Struktur im Tagesablauf ist flir Kindergartenkinder
oftmals der Schliissel zum Erfolg.

Drei feste MCT-Gaben pro Tag — zum Frihsttick,
Mittagessen und Abendessen — geben einen
verbindlichen Rahmen. Das hilft lhnen, die MCT-
Supplemente zuverlassig in den Alltag zu inte-
grieren und nicht zu vergessen.

Ihr Kind gewdhnt sich an den Ablauf. Mahizeiten
als Familienrituale machen die MCT-Fett-Gabe
planbarer und selbstverstandlicher.

Tageszeit Mahlzeit

Empfehlungen

» Familienmahlzeiten sind zudem wichtig, damit
die Kinder Esssituationen mit etwas Positivem
verbinden (positive Erlebnisse beim Essen tei-
len, sich Zeit nehmen zum Essen, Gemeinschaft,
Vorbildfunktion der Eltern).

Es muss nicht jede Mahizeit gemeinsam sein—
das ist im Alltag oft nicht moglich. Aber ver-
suchen Sie, mindestens eine Familienmahlzeit
pro Tag einzuplanen, und vermeiden Sie, dass
Kinder allein oder sogar vor dem Fernsehen
bzw. Tablet essen.

7:30 Uhr Frahstlck zu Hause

Auch wenn Ihr Kind keinen Hunger hat, ist ein kleines

inkl. MCT Frihstlick zu Hause sehr wichtig.

Essen, z.B.:

« 1 Scheibe Brot mit Frischkase
« Joghurt mit Obst

* MUsli

« Vorbereitetes Friihstlick (siehe Ideenliste)

10:00 Uhr

Frahstlck Kita

Absprachen mit den Fachkraften vor Ort treffen, dass die
Kinder wahrend der Friihstlickszeit ans Essen erinnert werden.

Essen, z.B.: Butterbrot, belegtes Brot oder Brétchen und eine
kleine Menge Obst oder Rohkost (nicht mehr als zwei Kinder-
hande voll, damit Ihr Kind sich nicht an Obst und Gemuise satt
isst und das Brot tGbrigbleibt)

12:30 Uhr

Mittagessen inkl. MCT

Feste Regeln zur Essenskultur:
« Alle setzen sich an den Tisch
« Keine Ablenkung

« Kinder warten auf Kinder, oder es wird eine feste Zeit
festgelegt (z.B. 10-15 Minuten je nach Alter)

Essen: warme Mabhizeit mit MCT-Ol in der Kita oder zu Hause

15:00 Uhr

Nachmittagssnack

Als festes Ritual am Nachmittag zu Hause oder in der Kita

Essen: Zwischenmabhizeit, frisch zubereitet oder vorbereitet
(siehe Ideenliste)

18:00 Uhr

Abendessen inkl. MCT

Wenn moglich als ganze Familie

Essen, z.B.:
« Zweite warme Mahlzeit mit MCT-Ol oder
« Brotmabhlzeit mit MCT-Margarine

Abbildung 4: Exemplarischer Tagesablauf mit Adaptionsméglichkeiten an den eigenen Familienrhythmus

Ideen fir MCT-Fett-angereicherte
Mahlzeiten bzw. Snacks

Die Herstellung bzw. Vorbereitung MCT-ange-
reicherter Mahlzeiten bzw. Snacks mit MCT-OI
oder MCT-Fett kostet nicht mehr Zeit als die
Vorbereitung ,normaler” Zwischenmahlzeiten.
Eine gute Planung lohnt sich aber besonders, da
sich damit eine ausreichende MCT-Fett-Gabe,
Abwechslung in der Ernahrung lhres Kindes und
Alltagstauglichkeit pragmatisch miteinander ver-
binden lassen.

Frihstlcksideen zum Vorbereiten*

+ Waffeln herzhaft oder mit wenig Zucker
(kdnnen getoastet werden, sind dann
wie frisch)

* Bananenbrot

Praktische Tipps fiir den Alltag

Schritt fiir Schritt beginnen — nicht alles auf
einmal umsetzen wollen

Wochenplan erstellen — so behalten Sie
den Uberblick

Getzielt einkaufen — mit Einkaufsliste sparen
Sie Zeit und haben alles da

Portionen einfrieren — viele Rezepte lassen
sich auf Vorrat zubereiten und bei Bedarf
auftauen

v v

Zwischenmahlzeiten zum
Vorbereiten*, mehrere Tage im
KUhlschrank haltbar

Haferkekse

Pizza oder Pestoschnecken aus Pizza-
oder Blatterteig

Herzhafte Muffins
Kaseplatzchen aus Mirbeteig
Ein Blech Quiche

Quark- oder Joghurtspeisen mit Obst
(und ggf. Kekskrimeln)

Vegetarische Bratlinge

*Verwendung von MCT-Margarine oder MCT-OI
moglich zum Ersetzen von Teilen der Fettmenge.

Haltbarkeit nutzen — die meisten Ideen
halten sich drei Tage im Kiihlschrank

Kinder einbeziehen — schon Kindergarten-
kinder kdnnen beim Backenund Zubereiten
helfen und haben meist groRe Freude dar-
an; ggf.am Wochenende oder bei schlech-
tem Wetter gemeinsam vorkochen
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Vom Schulkind bis zum
Jugendlichen ausreichend mit
MCT-Fetten versorgt

Je groRer Kinder und Jugendliche werden, desto
groRer wird auch ihr Energiebedarf“. Die Portions-
groRe kann oft nicht im gleichen MaRe gesteigert
werden, wie der Energiebedarf wachst. Deshalb
sind Zwischenmabhlzeiten auch fiir Schulkinder
und Jugendliche eine wichtige S&dule, um ihren
Energiebedarf zu decken.

Gleichzeitig verbringen sie mit steigendem Alter
immer mehr Zeit auRerhalb von zu Hause — in der
Schule, mit Freunden oder beim Sport. Dadurch
funktionieren Familienrituale, die die Anreicherung
der Nahrung mit MCT-Fetten fir Ihr Kind im Alltag
bisher sichergestellt haben, weniger gut. Altere
Kinder und Jugendliche kénnen jedoch zuneh-
mend selbst Verantwortung Gbernehmen und
verstehen, warum die MCT-Gabe flir sie wichtig
ist. Auch hierbei sind MCT-angereicherte Snacks
und vor allem Trinknahrungen praktisch: Umgefullt
in einen Shaker oder eine Isolierflasche kann die
medizinische Trinknahrung unkompliziert und wie
ein ,normaler” Sportdrink verzehrt werden. Ver-
packte Zwischenmahlzeiten wie Nussmischungen
oder Musliriegel stellen eine wichtige Energie-
quelle fUr unterwegs dar.

Wie viel MCT-Fett brauchen
Schulkinder und Jugendliche?

Die empfohlene Menge betragt je nach Ernah-
rungszustand 2,5 bis 4g MCT-Fett pro kg Kérper-
gewicht pro Tag. Die genaue Menge wird individuell
von lhrem Behandlungsteam festgelegt und richtet
sich nach der Gewichtsentwicklung lhres Kindes.

Die Verabreichungsformen sind ahnlich wie im
Kleinkindalter.

Tipps fiir Trinknahrungen

MCT-haltige Trinknahrung verwenden

Herkémmliche Trinknahrung mit MCT-Ol anrei-
chern: In einer handelsliblichen Trinknahrung
mit 1,5kcal/ml kénnen 10mI MCT-Ol auf 200ml
Trinknahrung zugegeben werden

Milchshakes aus Milch und Quark sowie Obst
selbst herstellen und mit MCT-Ol anreichern

Mégliche Herausforderungen
im Jugendalter

»Ichwill nicht anders sein” — Jugendliche
mochten dazugehodren. Sprechen Sie
offen mit Ihrem Kind tiber Strategien, wie
die MCT-Gabe unaufféllig bleiben kann:

« Trinknahrungen im Shaker
« MCT-Ol vorher oder nachher nehmen

* Mit engen Freunden offen Uber die
Lebererkrankung und die Herausfor-
derungen bei der Ernahrung reden (oft
hilft das mehr als gedacht)

Vergesslichkeit — Jugendliche haben viel
im Kopf, seien Sie geduldig:
* Erinnerungen im Handy einrichten

* Wochentliche Check-ins statt tag-
licher Kontrolle

« Positive Verstarkung statt Vorwdirfen

Rebellion und Ablehnung — Mitunter
lehnen Jugendliche die MCT-Gabe
zeitweise ab:

* Horen Sie zu — was stért genau?
+ Suchen Sie gemeinsam nach Lésungen
+ Beziehen Sie das Behandlungsteam ein

« Erinnern Sie an die Vorteile (mehr
Energie, besseres Wachstum)

Fazit

Von der Stillzeit Gber das Kleinkind- und
Schulalter bis zur Jugend — die MCT-Ver-
sorgung lhres Kindes bleibt wichtig, aber
die Strategien andern sich. Bleiben Sie
flexibel, passen Sie die Methoden an das
Alter an und beziehen Sie |hr Kind zu-
nehmend mit ein. Die Beispiele dieser
Broschuire zeigen, dass die Erndhrung bei
einer cholestatischen Lebererkrankung
etwas zusatzliches Hintergrundwissen
und Ubung braucht, aber: Es ist machbar,
und Sie sind nicht allein — [hr Behand-

lungsteam unterstitzt Sie auf Wunsch bei
jedem Schritt.
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Glossar

Alagille-Syndrom**

Eine seltene Erbkrankheit, die primar die Leber
und das Herz betrifft, auch Nieren und Knochen
kénnen betroffen sein. Wenn die Leber betroffen
ist, sind die Gallenwege bereits bei der Geburt
fehlgebildet bzw. nur in geringer Zahl vorhanden,
die Galle kann nicht richtig aus der Leber ab-
flieRen, so dass es zum Gallestau (Cholestase)
kommt — mit allen méglichen Folgen.

Aszites*?

Flissigkeitsansammlung im Bauchraum (Bauch-
wassersucht), die u.a. durch eine Lebererkrankung
verursacht werden kann. Die Flissigkeit sammelt
sich zwischen den Gewebeschichten, die die
Bauchorgane bedecken.

Bauchspeicheldriisenlipase*®

Die Bauchspeicheldrise produziert das Enzym
Lipase, das fir die Verdauung von Fetten (Tri-
glyzeriden) im Dinndarm verantwortlich ist.

Cholestase’

Eine Stérung des Galleflusses, die zu einem Riick-
stau von Gallensauren in der Leber flhrt.

Chylomikronen**

Chylomikronen sind die ,Lieferwagen” des Koér-
pers fir Nahrungsfette. Sie sind winzige Partikel,
die im Diinndarm gebildet werden, um Fette aus
der Nahrung (hauptsachlich Triglyzeride) in den
Blutkreislauf zu transportieren, wo sie dann zu
den Zielorganen wie Leber und Geweben ge-
bracht werden.

Enterohepatischer Kreislauf**

Der Kreislauf von Gallensauren zwischen Leber
und Darm.

Enzyme/Coenzyme®®

Enzyme sind wie der ,Chef” eines Teams, der
eine Aufgabe leitet, ohne sich dabei selbst zu
verandern. Sie sind Proteine, die chemische Re-
aktionen im Kérper beschleunigen. Coenzyme
sind die ,helfenden Hande", die an den Enzymen
andocken und sie unterstiitzen, indem sie zum
Beispiel Elektronen oder andere Molekdilteile
transportieren und dabei selbst verandert wer-
den, um dann wieder neu zu arbeiten.

Fettstuhl“

Eine krankhafte Erhéhung des Fettgehalts des
Stuhls. Durch eine Fettverdauungsstérung werden

die Nahrungsfette nur ungeniligend gespalten
(kédnnen nicht vom Kérper aufgenommen werden),
verbleiben somit im Darm und werden deshalb
Uber den Kot ausgeschieden.

Gallengangsatresie“®

Eine seltene, angeborene Fehlbildung der Gallen-
wege bei Neugeborenen, bei der die Gallenwege
blockiert sind. Entweder weil sie nicht richtig
ausgebildet sind oder sich nach der Geburt ver-
schlieRen. Die Galle kann nicht abflieRen, sam-
melt sich in der Leber und flhrt zu Leberschaden.

Gallensauren'?

Substanzen, die in der Leber produziert werden
und fur die Fettverdauung notwendig sind.

Glykogen*®

Glykogen ist eine Speicherform von Zucker im
Kérper und dient als schnelle Energiequelle. Der
Korper speichert Glykogen hauptsachlich in der
Leber und in den Muskeln.

Juckreiz (Pruritus)“®

Ein unangenehmes Geflihl, das den Drang aus-
16st, die Haut zu kratzen.

Kasai-Operation*’

Die Kasai-Operation ist ein chirurgischer Eingriff,
der bei Babys durchgeflihrt wird, wenn die Gal-
lengange in der Leber verstopft sind oder fehlen.

Ketogene Ernéhrung®’

Eine spezielle Erndhrungsweise mit sehr wenig
Kohlenhydraten, aber viel Fett. Der Kérper stellt
dann seine Energieversorgung um: Statt Zucker
verbrennt er Fett und bildet dabei sogenannte
Ketonkorper. Diese Ketonkdrper dienen dem
Kérper als neue Energiequelle.

Lipoproteine®®

Lipoproteine sind kleine Teilchen im Blut aus Fett
und Eiweil. Ihre Aufgabe ist es, Fette, wie z.B.
Cholesterin, durch das Blut zu transportieren. Da
Fette sich nicht gut in Wasser 16sen, brauchen
sie diese ,Transporthelfer”, um im Korper verteilt
zu werden.

Progressive familidre intrahepatische Cholestase
(PFIC)?

Genetisch bedingte Lebererkrankung, die zu
fortschreitender Cholestase und schweren Le-
berschaden fihren kann.
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