
N
och zu Beginn des 20. Jahr-
hunderts endeten die meis-
ten an Phenylketonurie Er-

krankten in Anstalten für Geistes-
gestörte. Erst in den fünfziger Jah-
ren entdeckten Ärzte, dass es sich
hierbei um eine Störung im Abbau
der essentiellen Aminosäure Phe-
nylalanin handelt. Der Mediziner
Horst Bickel wies 1954 nach, dass
sich die Patienten wesentlich bes-
ser entwickeln, wenn das natürli-
che Eiweiß durch eine syntheti-
sche, phenylanalinfreie Aminosäu-
remischung ersetzt wird. Erst als
der Bakteriologe Robert Guthrie
1963 einen Test entwickelte, mit
dem sich Phenylalanin im Blut
nachweisen lässt, konnte die
Krankheit sicher diagnostiziert
werden. Österreich führte darauf-
hin 1966 und Deutschland 1967
das so genannte Neugeborenen-
screening ein, bei dem jeder Säug-
ling am fünften Lebenstag auf er-
höhte Phenylalaninwerte im Blut

untersucht wird. Derzeit kommen
in Deutschland jährlich etwa 100
Kinder mit dem Stoffwechselde-
fekt zur Welt.

Wieviel Phenylalanin
verträgt der Patient?
Die frühzeitige Diagnose und The-
rapie der Erkrankung ist wichtig,
damit sich die Kinder geistig weit-
gehend normal entwickeln kön-
nen. Da Phenylalanin eine essenti-
elle Aminosäure ist, kann sie nicht
ganz aus dem Speiseplan gestri-
chen werden. Ziel der Diät ist es,
so viel Phenylalanin zuzuführen,
wie der Patient benötigt, aber nur
so wenig, dass es nicht zu erhöh-
ten Werten im Blut kommt. Da
bei jedem Erkrankten der Ab-
bau von Phenylalanin un-
terschiedlich stark ein-
geschränkt ist, muss
die Diät ganz in-
dividuell ermit-
telt werden.

Auch das Alter ist zu berücksichti-
gen, da die Umsatzrate von kör-
pereigenem Eiweiß mit den Jahren
sinkt. Je älter die Patienten sind,
desto weniger Phenylalanin pro
Kilogramm Körpergewicht tolerie-
ren sie. Die individuelle Diät orien-
tiert sich an den Phenylalaninge-
halten im Blut. Bei Kleinkindern
bis zu zwei Jahren werden sie wö-
chentlich und später dann monat-
lich kontrolliert.

Praktisch sieht die Diät so aus,
dass natürliche Phenylalanin-Quel-
len weitgehend eingeschränkt wer-
den müssen. Da die Aminosäure
in beinahe allen pflanzlichen und
tierischen Lebensmitteln vor-
kommt, muss sich der Patient ex-
trem eiweißarm ernähren. Seinen
Bedarf an Protein und essentiellen
Aminosäuren deckt er mit einer
phenylalaninfreien Aminosäuremi-
schung.

Martina Unterluggauer

Jedes Neugeborene wird am fünften Lebenstag auf
Phenylketonurie untersucht. Denn nur eine Diät von Anfang
an ermöglicht eine normale körperliche und geistige
Entwicklung. Heute gehen Ärzte davon aus, dass
die phenylalaninarme Kost ein Leben lang eingehalten
werden muss.

Ernährungstherapie

Phenylketonurie

Aminosäure

auf Abwegen
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Lebensjahr Blutwert

1. 2 – 4 mg/dl

2. – 10. 4 – 6 mg/dl

10. – 14. bis 10 mg/dl

danach
<15 mg/dl
besser <10 mg/dl

Folgende Phenylalaningehalte
im Blut sind anzustreben:
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Ernährung im ersten
Lebensjahr
In den erstenvier bis sechs Le-
bensmonatendient Muttermilch
oder eine Anfangsnahrung als Phe-
nylalaninquelle. Zusätzlich erhält
der Säugling mit der Flasche eine
phenylalaninarme Fertignahrung
entweder als fertige Formulanah-
rung oder eine Aminosäuremi-
schung, die mit Maltodextrin und
Pflanzenölen angereichert wird.
Im fünften Lebensmonatwird
mit Beikost begonnen. Obst- und
Gemüsemahlzeiten, deren Phe-
nylalaningehalt genau berechnet
wird, ersetzen nach und nach die
Brustmahlzeit oder die Anfangs-
nahrung.
Im zweiten Lebenshalbjahrbe-
reichern eiweißarme Spezialpro-
dukte wie Teigwaren, Backwaren
und Spezialbreie den Speiseplan.
Mit dem Wegfall der Flaschennah-
rung wird das Aminosäureprodukt
über den Tag verteilt in Obstmus,
Kakao und anderen Gerichten ver-
abreicht.

Was können ältere
Kinder essen?
Besonders, wenn sie gesun-
de Geschwister haben,
kommt es bei älteren Kin-
dern öfter zu Problemen
mit dem Essen. Sehr wich-
tig ist es dann, dass die El-
tern, aber auch die Ge-
schwister das Kind einfühl-
sam motivieren. Die Fami-
lie sollte selbst eiweißarme
Gerichte probieren und das
Kind darin bestärken, dass
auch sein Essen gut
schmeckt. Der Speiseplan
sollte möglichst abwechs-
lungsreich und schmack-
haft gestaltet werden. Trotz
Diät gilt es, die individuel-
len Abneigungen der Kin-
der zu akzeptieren.

Um eine bestmögliche Ver-
wertbarkeit zu erzielen,
sollte die Eiweißzufuhr
gleichmäßig über den Tag
verteilt werden. Am gün-

stigsten ist es, die Aminosäuremi-
schungen in mindestens drei Por-
tionen aufzunehmen. Wegen des
starken Eigengeschmacks sollte
die Mischung in geschmacksinten-
sive Lebensmittel oder Speisen
eingerührt werden, die gleichzeitg
auch Kohlenhydrate und Fett ent-
halten. Je nach Alter werden ver-

schiedene Aminosäurepräparate
angeboten, die altersentsprechend
mit Vitaminen, Mineralstoffen
und Spurenelementen angereichert
sind.

Um die Kinder für die sehr strenge
Diät zu motivieren, hat sich der
Besuch spezieller Kochkurse be-
währt. Sie machen den Kindern
sehr viel Spaß, und sie lernen, die
Diätführung selbst in die Hand zu
nehmen.
In den letzten Jahren ist eine Viel-
zahl an phenylalaninarmen Fertig-
produkten auf den Markt gekom-
men wie Fruchtknödel, Fertigsup-
pen, Brotaufstriche, Kartoffel- und
Gemüsegerichte. Sie erleichtern
die Teilnahme an verschiedenen
Aktivitäten wie Ausflügen, Klas-
senfahrten und Gruppenreisen.

Diät ein Leben lang
Früher waren Mediziner der An-
sicht, dass nach Abschluss der Ge-
hirnreife nach dem zehnten Le-
bensjahr die Diät gelockert oder
sogar frei gestaltet werden kann.
Verschiedene Studien haben je-
doch ergeben, dass es selbst bei Er-
wachsenen noch zu neurologi-
schen Störungen wie Konzentrati-
onsschwäche, Nervosität und Spas-
tizität kommen kann. Wurde die
Diät wieder eingehalten, gingen
die Schäden in der Regel zurück.

Phenylketonurie ist eine angeborene Störung des Aminosäu-
restoffwechsels. Aufgrund eines Chromosomendefektes kön-
nen die Betroffenen die Aminosäure Phenylalanin nicht aus-
reichend abbauen. Bei den meisten Patienten ist die Aktivität
des Enzyms Phenylalaninhydroxylase eingeschränkt, das für
die Spaltung der Aminosäure zuständig ist. Die Störung
kann aber auch durch einen fehlenden Co-Faktor ausgelöst
werden. Bei Gesunden wird die Aminosäure zunächst zu Ty-
rosin verstoffwechselt, so dass die Patienten gleichzeitig an
einem Tyrosinmangel leiden. Das nicht abgebaute Phenylala-
nin staut sich im Blut an und kann irreversible Schäden im
Gehirn hervorrufen. Vermutlich werden durch die hohen Kon-
zentrationen im Blut verschiedene Neurotransmitter beein-
trächtigt. Bleibt die Stoffwechselstörung unbehandelt, ist die
geistige Entwicklung der Kinder stark vermindert. Es kommt
zu niedrigen Intelligenzquotienten, Bewegungs- und Verhal-
tensstörungen bis hin zu Aggressionen gegen sich selbst.

Phenylketonurie auf einen Blick
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Phenylalaninarmer Speiseplan
für Kinder und Jugendliche:

1. Frühstück
Tee, Malzkaffee mit eiweiß-
armer Milch, Spezialbrot,
milchfreie Margarine, Honig,
Marmelade, eiweißarmes Müsli, Obst

2. Frühstück
Tee, Fruchtsaft, Limonade, vegetarisch
belegte Spezialbrote, Obst, Rohkost

Mittagessen
Gemüsesuppen, vegetarische Brühen mit
eiweißarmen Backerbsen, Teigwaren,
Frittaten, Gemüsespieß, vegetarische
Pizza, Spaghetti mit Gemüsesugo, Kartof-
felpuffer, Gemüseeintöpfe, Kompotte,
Salate, Pudding mit eiweißarmer Milch

Abendessen
Tee, Fruchtsaft, eiweißarmes Brot, vegeta-
rische Aufstriche, Kartoffelgulasch, eiweiß-
arme Knödel, Salate, Gemüseplatten



Heute wird daher eine lebenslange
Diät gefordert. Anhand von Le-
bensmittellisten muss der Patient
seine tägliche Kost berechnen. In
der Regel dürfen Erwachsene zwi-
schen 450 und 1000 Milligramm
Phenylalanin pro Tag zuführen.
Dies gelingt in der Regel nur,
wenn der Betroffene überwiegend
Lebensmittel mit einem sehr nied-
rigen Phenylalaningehalt verzehrt
und zusätzlich eiweißarme Spezi-
alprodukte aufnimmt. Auch auf
mit dem Süßstoff Aspartam gesüß-
te Lebensmittel und Getränke
muss geachtet werden, da Aspar-
tam im Körper zu Phenylalanin ab-
gebaut wird.

Zur einfacheren Berechnung der
täglichen Kost lassen sich die Nah-
rungsmittel in drei Gruppen unter-
teilen:
1. Hoher Phenylalaningehalt:
Fleisch, Geflügel, Fisch und deren
Produkte, Milch und Milchproduk-
te, Eier, Brot und Backwaren, Hül-
senfrüchte, einschließlich Sojapro-
dukte
2. Niedriger Phenylalaningehalt:
Obst, Gemüse, Nährmittel, Frucht-
säfte, eiweißarme Spezialprodukte
wie Mehl, Brot, Teigwaren, Reis,
Milch, Ei-Ersatz, Kekse
3. Phenylalaninfrei:
Öle, milchfreie Margarinen, Zu-
cker, einige Süßwaren (Wassereis,
Traubenzuckerprodukte, einige
Bonbons), Getränke wie Tee, Kaf-
fee, Mineralwasser, Limonaden,
außer Light-Limonaden (Aspar-
tam)

Patienten mit Phenylketonurie neh-
men im Rahmen ihrer Diät sehr
wenig biologisch hochwertiges Ei-
weiß zu sich. Milch, Fleisch und
Eier als wichtigste Lieferanten
von z. B. Carnitin, Zink, Kupfer,
Selen, Arachidonsäure und Eisen
fehlen völlig. Viele Patienten ha-
ben daher sehr niedrige Eisen- und
Selenspiegel, obwohl die Ami-
nosäuremischungen mit Vitami-
nen, Mineralstoffen und Spuren-
elementen angereichert sind.

Strenge Diät
für Schwangere
Wenn Frauen mit Phenylketonurie
Kinder bekommen wollen, müs-
sen sie eine besonders strenge Diät
einhalten. Bereits bei der Zeugung
dürfen keine erhöhten Phenylala-
ninwerte vorliegen, da der Em-
bryo sonst schwer geschädigt wer-
den kann. Eine Phenylalaninkon-
zentration um zwei bis maximal
vier Milligramm pro Deziliter Se-
rum ist bis zur Entbindung obers-
tes Gebot. Den erhöhten Bedarf an
Energie, Mineralstoffen, Vitami-
nen und Spurenelementen wäh-
rend der Schwangerschaft decken
phenylalaninfreie und tyrosinange-
reicherte Aminosäureprodukte, die
speziell für Schwangere entwi-
ckelt wurden. Sie müssen unbe-
dingt in der vorgeschriebenen
Menge und regelmäßig eingenom-
men werden. Sind die Kinder ge-
sund und biochemisch unauffällig,
können sie ganz normal gestillt
werden, auch wenn die Mutter
ihre Diät nicht mehr streng einhält.

Lebenslange
Betreuung
Die Vorstellung, die phenylalanin-
arme Diät ein Leben lang durch-
führen zu müssen, bestürzt die
Mehrzahl der Patienten bzw. An-
gehörigen. Sie fühlen sich dadurch
auch in anderen Lebensbereichen
stark eingeschränkt. Häufig lo-
ckern Jugendliche die phenylala-
ninarme Diät und steigen auf eine
eiweißarme Kost um. Die Erfah-
rung zeigt, dass die Patienten nur
vor der Blutkontrolle ein paar
Tage eine strenge Diät einhalten,
um einer Kritik zu entgehen. Es
fällt ihnen schwer, die Verantwor-
tung für die eigene Gesundheit
und die Notwendigkeit der Diät zu
akzeptieren. Bei sozial schwach
gestellten Familien kommt hinzu,
dass sie den Zuschuss zur Diät
häufig nicht für den Kauf von phe-
nylalaninarmen Produkten verwen-
den, da sie das Geld für andere
Dinge benötigen. Die
Mehrkosten für die speziel-
le Kost können bis zu 100,-
Mark pro Monat betragen.
Um so wichtiger ist es, die
Eltern und die Erkrankten
intensiv und langfristig zu
betreuen. Entsprechende
Angebote wie Diätferien,
Kochkurse, Gesprächsrun-
den, regelmäßige Schulun-
gen zur Verbesserung des
Diätwissens sowie eine
umfassende Motivation
und psychologische Be-
treuung helfen den Patien-
ten, selbstverantwortlich
mit der Krankheit umzuge-
hen.

Anschrift der Verfasserin:
Dipl. Diätassistentin (EMB)
Martina J. Unterluggauer
Univ. Kinderklinik Graz
Auenbruggerplatz 36
A-8036 Graz
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Martina Unterluggauer be-
suchte nach dem Abitur die
Akademie für den Diät- und
Ernährungsmedizinischen
Beratungsdienst in St. Pöl-
ten. Seit 1988 arbeitet sie
an der Universitätsklinik in
Graz, wo sie heute Kinder
mit seltenen Stoffwechsel-
störungen wie Phenylketon-
urie, Propionacidämie und
Zöliakie betreut.

Wenn die
Schwester
mithilft,
schmecken
die phenyl-
alaninar-
men Nudeln
nochmal so
gut.F
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