
Vorschläge für eine sachgerechte Bewertung  

der Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungsfähigkeit  

von bilanzierten Diäten zur enteralen Ernährung  

Oktober 2012 

 

erstellt durch das 

Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung  

 

erarbeitet von u.a. 

Dr. Stephan Buderus (Facharzt für pädiatrische Gastroenterologie und Chefarzt Pädiatrie,  

St.-Marien-Hospital-Bonn) 

Christine Gebauer (Arbeitsgemeinschaft für Pädiatrische Diätetik)  

Tobias S. Hagedorn (Vertreter der European Society for Phenylketonuria, ESPKU) 

Dr. Julia B. Hennermann (Mitglied des Vorstandes der Arbeitsgemeinschaft 

 für Pädiatrische Stoffwechselstörungen in der  

Deutschen Gesellschaft für Kinderheilkunde und Jugendmedizin)   

PD Dr. med. Martin Merkel (Vorsitzender Arbeitsgemeinschaft für angeborene  

Stoffwechselstörungen in der Inneren Medizin e.V., ASIM) 

Prof. Dr. Peter Stehle (Professor für Ernährungsphysiologie, Rheinische Friedrich-Wilhelms-Universität Bonn, 

Institut für Ernährungs- und Lebensmittelwissenschaften) 

Doris Steinkamp (Präsidentin VDD e.V., Verband der Diätassistenten Deutscher  

Bundesverband e.V.) 

Agnes van Teeffelen-Heithoff (Arbeitsgemeinschaft für Pädiatrische Diätetik)   

Prof. Dr. Dorothee Volkert (Professorin am Institut für Biomedizin des Alterns,  

Friedrich-Alexander-Universität Erlangen-Nürnberg) 

Prof. Dr. med. Arved Weimann M.A. (Geschäftsführender Chefarzt, Klinik für Allgemein-  

und Visceralchirurgie, Klinikum St. Georg gGmbH, Leipzig) 

 

 

initiiert durch den 

 

 

 
 
 
 

 
 

Bundesverband der Hersteller von  Lebensmitteln 
für eine besondere Ernährung e.V. 

 

 

 

 



Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung 2012 

2 

Stand: 24.10.2012 

Vorwort  

Das Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung ist im Herbst 2011 vom Bundesverband der Hersteller von Le-

bensmitteln für besondere Ernährung e.V. (Diätverband) initiiert worden. Zu unseren Partnern zählen Experten 

aus relevanten medizinischen Fachgesellschaften und den Fachbereichen Ernährungsphysiologie, Stoffwechsel-

störungen (u.a. die Arbeitsgemeinschaft für angeborene Stoffwechselstörungen in der Inneren Medizin (ASIM)), 

Pädiatrie, Onkologie, Gastroenterologie und Chirurgie sowie der Bundesverband der Diätassistenten (VDD). Aus 

den Reihen der Patientenvertreter und Selbsthilfegruppen ist unser Partner die europäische Gesellschaft für 

Phenylketonurie und ähnliche Krankheiten, die wie Phenylketonurie behandelt werden (E.S.PKU). Uns ist sehr an 

der fachlichen Unabhängigkeit unserer Partner gelegen, daher erfolgt die Zusammenarbeit ohne weitere Vergü-

tung des Engagements unserer Partner. 

Als strukturoffenes und ehrenamtliches Expertennetzwerk tauschen wir uns fachübergreifend in einem konti-

nuierlichen Dialog über eine sachgerechte Bewertung der Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungs-

fähigkeit von bilanzierten Diäten zur enteralen Ernährung aus. Die Herausforderung bei einer solchen Bewer-

tung lässt sich auf zwei Kernfragen kondensieren: 1) Was sind verordnungsfähige bilanzierte Diäten zur entera-

len Ernährung und wie lassen sich diese von anderen nicht-verordnungsfähigen Produkten abgrenzen? 2) Wann 

werden bilanzierte Diäten zur enteralen Ernährung verordnet und wie lassen sich die therapiebedürftigen Pati-

enten identifizieren?  

Besonders deutlich wird diese – auch aktuelle gesundheitspolitische – Herausforderung bei der anstehenden 

Überarbeitung des Kapitels I §§ 18-26 zur enteralen Ernährung der Arzneimittelrichtlinie. Das Kompetenz-

netzwerk Enterale Ernährung sieht es als eine interdisziplinäre Aufgabe an, hier praktikable Vorschläge für 

einen sachgerechten Lösungsansatz zur Überarbeitung des entsprechenden Kapitels zu liefern. In mehreren 

Arbeitstreffen haben wir unsere verschiedenen Perspektiven und Erfahrungswerte diskutiert und gemeinsame 

Überlegungen schriftlich zusammengeführt. Die vorliegenden Vorschläge für eine sachgerechte Bewertung der 

Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungsfähigkeit von bilanzierten Diäten zur enteralen Ernährung 

geben als Zwischenbilanz das Ergebnis unserer bisherigen Zusammenarbeit wieder.  

Unser gemeinsames Ziel ist es, einen sachlichen Impuls in die interessierte Fachöffentlichkeit sowie in die 

gesundheitspolitische Debatte im Rahmen der Überarbeitung der rechtlichen Grundlage durch die Gemeinsame 

Selbstverwaltung einzubringen. Dabei zielt unsere Zusammenarbeit im Kompetenznetzwerk Enterale Ernäh-

rung auf die kontinuierliche Weiterentwicklung von diskussionswürdigen Bewertungskriterien der Verord-

nungsvoraussetzungen ab, die vor allem die ernährungsphysiologischen Bedürfnisse der Patienten unter Be-

rücksichtigung des Patientenwillens, den Stand der ernährungsmedizinischen Wissenschaft und Praxis sowie 

die Perspektive der Hersteller widerspiegeln. Wir erhoffen uns damit auch für die Zukunft einen konstruktiven 

Austausch mit allen beteiligten Akteuren und sind für weitere Anregungen jederzeit offen. 

 

Norbert Pahne,  

Geschäftsführer Diätverband e.V. 
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I. Definition und Abgrenzung von bilanzierten Diäten zur enteralen Ernährung (BiD zur EE)  

 

Bilanzierte Diäten zur enteralen Ernährung (BiD zur EE) sind diätetische Lebensmittel für besondere medizi-

nische Zwecke, die speziell für die besonderen Ernährungsbedürfnisse kranker Menschen konzipiert sind.
1

 

Sie sind somit keine normalen Lebensmittel, keine Nahrungsergänzungsmittel und keine Arzneimittel.  

 

BiD zur EE sind bestimmt für die diätetische Behandlung von Patienten und sind unter ärztlicher Aufsicht zu 

verwenden. Insoweit unterscheiden sie sich elementar von Lebensmitteln des allgemeinen Verzehrs und 

Nahrungsergänzungsmitteln. BiD zur EE dienen überwiegend dem Zweck der Ernährung, und dürfen keine 

überwiegend pharmakologische Wirkung im Sinne einer arzneilichen Beeinflussung des Krankheitsverlaufs 

haben. Folglich darf eine den Arzneimitteln gleichzusetzende Wirkung auch nicht gefordert werden, obwohl 

Ernährung per se auch eine metabolische und therapeutische Wirkung haben kann.  

BiD zur EE dienen der ausschließlichen oder unterstützenden Ernährungstherapie von Patienten, die auf-

grund eines genetischen Defekts oder einer Erkrankung nicht oder nur eingeschränkt in der Lage sind, ge-

wöhnliche Lebensmittel aufzunehmen, zu schlucken, zu verdauen, zu resorbieren oder zu verstoffwechseln.  

BiD zur EE umfassen sowohl Trink- als auch Sondennahrung sowie Produkte auf der Basis von Aminosäuren 

und weitere defektspezifische Produkte für seltene erbliche Stoffwechselerkrankungen.  

Die genannten Produktkategorien lassen sich wie folgt definieren:  

- Sondennahrungen (SN): Vollbilanzierte Produkte zur ausschließlichen Ernährung, die über Sonden 

verabreicht werden. Sie müssen alle (ernährungsphysiologisch) erforderlichen Makro- und Mikro-

nährstoffe in geeigneter Menge enthalten. 

- Trinknahrungen (TN): Produkte, die im Rahmen einer Ernährungstherapie zur ergänzenden oder 

ausschließlichen Ernährung geeignet sind. Sie müssen alle (ernährungsphysiologisch) erforderlichen 

Makro- und Mikronährstoffe in geeigneter Menge enthalten. 

- Produkte auf der Basis von Aminosäuren und weitere defektspezifische Produkte: Speziell für 

seltene angeborene Stoffwechselerkrankungen formulierte orale bilanzierte Diäten, die eine genau 

für den zugrunde liegenden Defekttyp adaptierte Zusammensetzung der Nährstoffe haben.  

Eine Übersicht über die Produktkategorien von BiD zur EE und deren Definition bietet die Publikation „Vor-

schlag zur praxisorientierten Kategorisierung diätetischer Lebensmittel für besondere medizinische Zwecke“. 

Anhand dieses Kategorisierungssystems lassen sich die Produktgattungen Trink- und Sondennahrungen in 

weitere Subgruppen (Standard sowie Spezial A und B) unterteilen.
2

 

Für eine Kategorisierung und Zusammenstellung der verordnungsfähigen Produkte zur enteralen Ernährung, 

die im Zuge der Überarbeitung des Kapitels Enterale Ernährung der Arzneimittelrichtlinie erforderlich ist, 

kann die Beantwortung von Prüffragen zu Zweckbestimmung, Nutzen und Zweckmäßigkeit enteraler Ernäh-

rung eine sachgerechte Grundlage bilden.
3

  

 

II. Verordnungsvoraussetzungen von BiD zur EE 

Die Notwendigkeit der Verordnung von BiD zur EE besteht immer dann, wenn die Fähigkeit zu einer ausrei-

chenden normalen Nahrungsaufnahme oder -verwertung fehlt oder eingeschränkt ist, und/oder wenn andere 

Maßnahmen zur Verbesserung der Ernährungssituation nicht geeignet sind oder nicht ausreichen. 

 

Wenn also krankheitsbedingt eine Beeinträchtigung der Versorgung mit Energie, Makro- (Proteine/Amino-

säuren, Fette und Kohlenhydrate) und Mikronährstoffen (Vitamine, Mengen- und Spurenelemente) vorliegt, ist 

eine ernährungsmedizinische Intervention indiziert. Zudem erfordern seltene angeborene Stoffwechselerkran-

kungen eine diätetische Therapie mit speziell angepasster enteraler Ernährung zur Vermeidung schwerer geis-

tiger und/oder körperlicher Beeinträchtigungen. 

 

                                                           
1

 Vgl. § 1 (4a) Verordnung über diätetische Lebensmittel (Diätverordnung, DiätV). 

2

 Vgl. Stippler D, Bode V.: Vorschlag zur Praxisorientierten Kategorisierung. Aktuelle Ernährungsmedizin, 36. Jahrgang, 2011, Seite 169-174. 

3

 Vgl. Anhang a) dieses Dokuments. 
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Schematische Übersicht der Verordnungsvoraussetzungen von BiD zur EE 

Eine unzureichende Nahrungsaufnahme oder -verwertung stellt eine interventionsbedürftige Ernährungssitua-

tion dar. Diese Verordnungsvoraussetzung sollte ausschlaggebend für den Einsatz von BiD zur EE sein. Sie ist 

entweder gekennzeichnet durch diätpflichtige Erkrankungen wie seltene angeborene Stoffwechselerkrankun-

gen (z.B. Phenylketonurie (PKU)) oder durch eine bestehende oder drohende krankheitsbedingte Mangelernäh-

rung. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Eine interventionsbedürftige, krankheitsassoziierte Ernährungssituation kann einerseits bei Patienten mit sel-

tenen und angeborenen Stoffwechselerkrankungen vorliegen, die einer Therapie mit speziell formulierten Pro-

dukten auf Basis von Aminosäuren und/oder weiteren defektspezifischen Produkten bedürfen. Da es sich in 

der Regel um angeborene Stoffwechseldefekte handelt, sind die Betroffenen in der Regel lebenslang – das heißt 

auch im Erwachsenenalter – auf Spezialernährung angewiesen.  

Andererseits kann ein therapiebedürftiger Ernährungszustand durch ungewollten Gewichtsverlust mit dem 

Risiko für oder einer bestehenden krankheitsbedingten Mangelernährung auftreten, wenn die oralen Ressour-

cen für eine ausreichende normale Nahrungsaufnahme nicht ausreichen. Dies kann entstehen, wenn Patienten 

nicht oder nur eingeschränkt in der Lage sind, normale Nahrung zu sich zu nehmen, zu schlucken, zu verdau-

en, zu resorbieren oder zu verstoffwechseln.
4

 Damit ist eine krankheitsbedingte Mangelernährung als überge-

ordnete Indikation zu verstehen. Eine oder mehrere Grunderkrankung/en (z.B. schwere Bewusstseinsstörun-

gen, onkologische Erkrankungen, Leber- und Nierenerkrankungen, geriatrische Multimorbidität etc.) können zu 

einer fehlenden oder eingeschränkten Fähigkeit zur ausreichenden normalen Ernährung führen.  

Bei der Indikationsprüfung kann eine ergänzende Betrachtung dieser Grunderkrankungen hilfreich sein. Wird 

die Verordnungsfähigkeit allein an eine spezifische Indikation gebunden, können Patienten mit nicht ge-

nannten Krankheitsbildern trotz latenter oder manifester krankheitsbedingter Mangelernährung von der 

Versorgung mit einer medizinisch notwendigen Ernährungstherapie ausgeschlossen werden.  

Um diese potentiellen Versorgungslücken zu vermeiden, ist eine Orientierung an der individuellen Ernäh-

rungssituation und dem jeweiligen Risiko für eine Mangelernährung des Patienten, unter Berücksichtigung 

einer möglichen Ernährung mit normalen Nahrungsmitteln, notwendig. Damit wird – unabhängig von der 

vorherrschenden Grund- oder Begleiterkrankung – der Umstand berücksichtigt, dass in bestimmten Thera-

piefeldern nicht primär Diagnosen, sondern die Symptome einer Krankheit und die damit verbundenen funk-

tionellen Einschränkungen bestimmend sind.  

                                                           
4

 Vgl.: Schütz, Tatjana: Was versteht man unter Mangelernährung? Bundesministerium für Ernährung, Landwirtschaft und Verbraucherschutz. 

(BMELV). Unter: http://www.station-ernaehrung.de/wissenswertes/mangelernaehrung.html.2011.02.21. 

Krankheitsbedingte interventions-

bedürftige Ernährungssituation 

Vgl. ESPEN/DGEM-Leitlinien 

 

 

Diätpflichtige  

Erkrankungen 

Bestehende oder drohende 

krankheitsbedingte    

Mangelernährung 

Seltene angeborene  

Stoffwechselerkrankungen 

Multiple Lebensmittelal-

lergien und Intoleranzen 

Vgl.  

Übersichtsliste 

Seite 14 

 

 

 

 

 Seite 14 

Vgl.  

Algorithmus  

Seite 13 

Vgl.  

Algorithmus 

Seite 11 

Pädiatrische 

Patienten 

Erwachsene 

Patienten 

oder 

Vgl.  

Übersichtsliste 

Seite 19 
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Ausgangspunkt der Verordnungsfähigkeit sind die gültigen rechtlichen Vorgaben (SGB V und die aktuell 

gültige Diätverordnung) sowie die Leitlinienempfehlungen der relevanten Fachgesellschaften (DGEM, ESPEN, 

AWMF, APS, GNP, DGKJ etc.). Die Verordnung von BiD zur EE zur Behandlung einer krankheitsbedingten 

Mangelernährung erfolgt stets unter der Prämisse, den Patientenwillen in der medizinischen Versorgung zu 

respektieren. Zudem erfolgt sie zielgruppenspezifisch (pädiatrische oder erwachsene Patienten), abgestuft 

und je nach Behandlungsanforderungen temporär oder dauerhaft. Eine konkrete Hilfestellung bei der Wahl 

ernährungstherapeutischer Maßnahmen bei krankheitsbedingter Mangelernährung bietet ein Stufenschema, 

das darauf basiert, die normale Ernährung so lange wie möglich aufrecht zu erhalten  

 

Stufenschema der Ernährungstherapie bei Mangelernährung (modifiziert nach Löser 2010)
5

 

 

Stufe V Enterale Ernährung: Sondennahrungen 

Stufe IV Enterale Ernährung: Trinknahrungen 

Stufe III Anreicherung der normalen Nahrung 

Stufe II 

Ernährungsberatung und -modifikation, intensive   

Betreuung und individuelle Wunschkost, etablierte 

Allgemeinmaßnahmen, Einsatz von Hilfsmitteln 

Stufe I 
Evaluation und konsequente Therapie der indivi-

duellen Ursachen einer Mangelernährung   

 

 

 

Zur Besonderheit des Stufenschemas zählt die Durchlässigkeit in beide Richtungen: Die Orientierung am 

individuellen Ernährungsstatus eines Patienten erlaubt die rechtzeitige Einleitung ernährungstherapeutischer 

Maßnahmen. Bei einer Stabilisierung und/oder Verbesserung des Ernährungszustandes eines Patienten kann 

enterale Ernährung auch wieder abgesetzt werden. Generell gilt, dass es sinnvoller ist, krankheitsbedingter 

Mangelernährung vorzubeugen als entstandene Defizite auszugleichen. Daher führt in vielen Fällen eine 

frühe Kombination der ernährungstherapeutischen Maßnahmen zum gewünschten Behandlungsziel.  

 

III. Verordnungsfähigkeit von  BiD zur EE 

 

BiD zur EE sollten zulasten der Gesetzlichen Krankenversicherung (GKV) verordnet werden können, wenn 

einerseits die Zweckbestimmung erreicht wird. Andererseits sollten der Nutzen und die Zweckmäßigkeit 

enteraler Ernährung bei einer krankheitsbedingten Mangelernährung oder einem Risiko hierfür sowie bei 

seltenen erblichen Stoffwechselerkrankungen sachgerecht gegeben sein. 

 

Nachfolgend findet sich eine Übersichtstabelle zu diesen drei Kriterien zur Prüfung: Zweckbestimmung, Nut-

zen und Zweckmäßigkeit. Die entsprechenden ausführlichen Prüffragen, die dieser Tabelle zu Grunde liegen, 

sind im Anhang ausführlich angeführt. Die Kategorisierung anhand der Prüffragen dient der klaren Unter-

scheidung und systematischen Abgrenzung zwischen verordnungsfähigen BiD zur EE und anderen nicht 

verordnungsfähigen Produktgruppen.  

 

                                                           
5

 Vgl. Löser, Chr: Malnutrition in hospital—the clinical and economic implications. Deutsches Ärzteblatt Int 2010; 107(51–52): 911–7. DOI: 

10.3238/arztebl.2010.0911. 
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Produktkategorien der BiD zur EE  

Kriterien 

zur Prüfung 

Produkte auf Basis von 

Aminosäuren  

und weitere defektspezifi-

sche Produkte für seltene 

Stoffwechselerkrankungen 

Trink- und 

Sondennahrungen  

Standard  

Trink- und 

Sondennahrungen  

Spezial A  

Trink- und 

Sondennahrungen  

Spezial B  

Zweck-

bestimmung  

Ergänzende oder aus-

schließliche Ernährung von 

Patienten mit seltenen 

erblichen bzw. pädiatri-

schen Stoffwechselerkran-

kungen 

Zufuhr von Nähr-

stoffen, die bei den 

betroffenen Patien-

ten mit normaler 

Ernährung nicht 

(ausreichend) zuge-

führt werden kön-

nen. 

Wie bei Spalte Stan-

dard, jedoch zusätz-

lich Anpassung an 

zusätzliche Ernäh-

rungserfordernisse 

(z.B. besonderer 

Bedarf bei Kindern 

oder Allergikern) 

Wie bei Spalte Spezial 

A jedoch zusätzlicher 

ernährungsmedizini-

scher Zweck vorgege-

ben 

Prüffragen 

Zweck-

bestimmung  

Sind die Produkte entspre-

chend der jeweils zugrun-

de liegenden Krankheit 

zusammengesetzt? 

Enthalten die Pro-

dukte alle diese 

Nährstoffe in rele-

vanten Mengen und 

können sie aufge-

nommen werden? 

Wie bei Spalte Stan-

dard jedoch zusätz-

lich: wird der beson-

dere Nährstoffbedarf 

berücksichtigt? 

Wie bei Spalte Spezial 

A jedoch zusätzlich: 

kann ernährungsmedi-

zinischer Zweck so 

erreicht werden? 

Nutzen  

Vermeidung geistiger 

und/oder körperlicher 

Beeinträchtigungen 

Erhalt bzw. Wieder-

herstellung eines 

adäquaten Ernäh-

rungszustandes 

Erhalt bzw. Wieder-

herstellung eines 

adäquaten Ernäh-

rungszustandes 

(wie bei Spalte Stan-

dard) 

Wie bei Spezial A 

+zusätzlich Erreichung 

des vorgegebenen 

zusätzlichen ernäh-

rungsmedizinischen 

Zwecks 

Prüffragen 

Nutzen  

Durch medizinische Erfah-

rung gegeben, wenn 

Zweckbestimmung erreicht 

wird (Studien aufgrund der 

außerordentlichen Selten-

heit und aus ethischen 

Gründen nicht möglich) 

Durch medizinische 

Erfahrung (z.B. LL) 

gegeben, wenn 

Zweckbestimmung 

erreicht wird (Stu-

dien ethisch nicht 

vertretbar),  

Durch medizinische 

Erfahrung (z.B. LL) 

gegeben, wenn 

Zweckbestimmung 

erreicht wird (Studien 

ethisch nicht mög-

lich) 

Zusätzlicher ernäh-

rungsmedizinischer 

Nutzen mit geeigneten 

Studien nachzuwiesen  

Zweck-

mäßigkeit  

Prüfung alternativer ge-

eigneter und durchführba-

rer Maßnahmen  

Prüfung alternati-

ver geeigneter 

Maßnahmen + 

Vergleich mit die-

sen 

Prüfung alternativer 

geeigneter Maßnah-

men + Vergleich mit 

diesen 

Prüfung alternativer 

geeigneter Maßnah-

men + Vergleich mit 

diesen 

Prüffragen 

Zweck-

mäßigkeit  

Vergleich mit anderen 

Maßnahmen nicht möglich 

–

Produktzusammensetzung 

krankheitsspezifisch be-

dingt. 

Wenn möglich 

Vergleich mit ande-

ren Maßnahmen 

(z.B. Prüfung wie in 

AMR § 21 vorgege-

ben). 

Wenn möglich Ver-

gleich mit anderen 

Maßnahmen (z.B. 

Prüfung wie in AMR § 

21 vorgegeben). 

Vergleich mit anderen 

Maßnahmen auf Basis 

von Studien + z.B. 

Prüfung wie in AMR § 

21 vorgegeben. 
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IV. Fazit: Antworten auf die Fragen der Verordnungsvoraussetzungen und -fähigkeit von BiD 

zur EE 

Das Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung hat es sich zur Aufgabe gemacht, Vorschläge in die Diskussion 

einzubringen, wie eine sachgerechte Bewertung der Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungsfähig-

keit von BiD zur EE zur Sicherung einer bedarfsgerechten ambulanten Patientenversorgung festzuschreiben ist. 

Zusammengefasst liefert das vorliegende Papier des Kompetenznetzwerks Enterale Ernährung Antworten auf 

die beiden Kernfragen einer solchen Bewertung: 

1) Was sind verordnungsfähige BiD zur EE und wie lassen sich diese von anderen nicht-verordnungsfähigen 

Produkten abgrenzen? 

BiD zur EE sind laut Diätverordnung „Diätetische Lebensmittel für besondere medizinische Zwecke“, die 

speziell für Ernährungsbedürfnisse kranker Menschen konzipiert sind. Sie dienen zur ausschließlichen oder 

unterstützenden Ernährungstherapie von Patienten, die aufgrund eines genetischen Defekts oder einer Er-

krankung nicht oder nur eingeschränkt in der Lage sind, gewöhnliche Nahrung in Form von Lebensmitteln 

aufzunehmen, zu schlucken, zu verdauen, zu resorbieren oder zu verstoffwechseln. BiD zur EE sind keine 

normalen Lebensmittel, keine Nahrungsergänzungsmittel und keine Arzneimittel.  

BiD zur EE umfassen sowohl Trink- als auch Sondennahrungen sowie Produkte auf der Basis von Aminosäu-

ren und weitere defektspezifische Produkte für seltene erbliche Stoffwechselerkrankungen. Anhand des Ka-

tegorisierungssystems und mit Hilfe der gesetzlich vorgeschriebenen Angaben der jeweiligen Produkte, 

lassen sich verordnungsfähige BiD zur EE sicher von nicht-verordnungsfähigen Produkten abgrenzen.  

2) Wann werden BiD zur EE verordnet und wie lassen sich die therapiebedürftigen Patienten identifizieren?  

Die interdisziplinäre und an der Praxis ausgerichtete Diskussion im Kompetenznetzwerk Enterale Ernäh-

rung hat gezeigt, dass eine ausschließliche Orientierung an einer einzigen Indikation (Grunderkrankung) 

zu Versorgungsdefiziten in besonders sensiblen Bereichen der Patientenversorgung führen kann. Dies 

ist insbesondere dann kritisch, wenn Patienten mit nicht genannten Krankheitsbildern trotz latenter oder 

manifester krankheitsbedingter Mangelernährung von der Versorgung mit einer medizinisch notwendi-

gen Ernährungstherapie ausgeschlossen werden. Für eine sachgerechte Bewertung der medizinischen 

Notwendigkeit oder der Indikationsstellung bedarf es somit einer Orientierung am individuellen Ernäh-

rungszustand sowie der Krankheitssituation des Patienten. 

Daraus folgt, dass Patienten immer dann auf eine Versorgung von BiD zur EE angewiesen sind, wenn ei-

ne ausreichende normale Nahrungsaufnahme oder -verwertung nur eingeschränkt oder gar nicht mög-

lich ist und wenn andere Maßnahmen zur Verbesserung der Ernährungssituation nicht geeignet oder 

nicht ausreichend sind. Eine solche interventionsbedürftige Ernährungssituation ist die ausschlaggeben-

de Verordnungsvoraussetzung für den Einsatz von BiD zur EE. Sie basiert auf einer diätpflichtigen Er-

krankung wie einer seltenen und angeborenen Stoffwechselerkrankung (z.B. PKU) oder einer drohenden 

oder bereits bestehenden krankheitsbedingten Mangelernährung. 

Die Verordnung von BiD zur EE zur Behandlung einer krankheitsbedingten Mangelernährung erfolgt stets 

unter Berücksichtigung des Patientenwillens und kann zielgruppenspezifisch (Kinder und Jugendliche oder 

Erwachsene als Patienten), abgestuft und je nach Anforderungen temporär oder dauerhaft erfolgen. 

Diese Vorschläge des Kompetenznetzwerks Enterale Ernährung für eine sachgerechte Bewertung der Verord-

nungsvoraussetzungen und der Verordnungsfähigkeit von BiD zur EE bieten eine sachgerechte Grundlage für 

die weitere Diskussion innerhalb der Fachöffentlichkeit und im gesundheitspolitischen Diskurs.  

Allen Partnern des Kompetenznetzwerks Enterale Ernährung ist es ein Anliegen, den konstruktiven Austausch 

über die Sicherung einer bedarfsgerechten Patientenversorgung im ambulanten Sektor fortzuführen und auch 

weitere Ansprechpartner in diesen offenen Dialog mit einzubinden. 

 

Ihre Ansprechpartnerin für das Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung: 

Projektkoordinatorin Frau Dr. Frederike Wolf 

c/o miller und meier consulting GmbH 

Französische Straße 55, 10117 Berlin 

Telefon: 030-2887659-32 / E-Mail: fwolf@miller-meier.de 

mailto:fwolf@miller-meier.de
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V. Anhang 

a) Prüffragen für die Verordnungsfähigkeit von BiD zur EE-Produkten 

Bei der Erstellung einer Produktliste aus verordnungsfähigen BiD zur EE dienen die folgenden Prüffragen – 

zur Zweckbestimmung, zum Nutzen und zur Zweckmäßigkeit – der Abgrenzung von verordnungsfähigen BiD 

zur EE zu nicht-verordnungsfähigen Produkten. Die Fragen sind in ihrer Anordnung nicht konsekutiv im Sin-

ne eines Fließschemas, sondern kumulativ als Hilfestellung zu verstehen. Die Beantwortung der Fragen sollte 

jeweils bejaht werden können, außer es handelt sich um eine optionale Auswahl, die dann durch UND/ODER 

bzw. ODER klar gekennzeichnet ist. In diesem Fall ist es ausreichend, wenn entsprechende Teilaspekte der 

Fragen bejaht werden können.  

 

Zweckbestimmung von BiD zur EE  

Die Zweckbestimmung von BiD zur EE geht aus der Diätverordnung (DiätV) hervor. BiD zur EE dienen ent-

sprechend den Vorgaben der DiätV (§ 1 (4a) Satz 2) der Ernährung von Patienten mit  

a. eingeschränkter, behinderter oder gestörter Fähigkeit zur Aufnahme, Verdauung, Resorption, 

Verstoffwechselung oder Ausscheidung gewöhnlicher Lebensmittel oder 

      darin enthaltener Nährstoffe oder ihrer Metaboliten ODER 

 b)   bei einem sonstigen medizinisch bedingten Nährstoffbedarf, für dessen diätetische Behandlung eine 

Modifizierung der normalen Ernährung, andere Lebensmittel für eine besondere Ernährung oder eine 

Kombination aus beiden nicht ausreichen. 

 

Prüffragen Zweckbestimmung  

Können folgende Fragen bejaht werden? 

1. Erfüllen die Produkte einen ernährungstherapeutischen Zweck?  

2. Dienen die Produkte  

a. der vollständigen oder teilweisen Ernährung von Patienten mit eingeschränkter, behinderter oder 

gestörter Fähigkeit zur Aufnahme, Verdauung, Resorption, Verstoffwechselung oder Ausschei-

dung gewöhnlicher Lebensmittel oder bestimmter darin enthaltener Nährstoffe oder ihrer Meta-

boliten (entspricht einem „medizinisch bedingten Nährstoffbedarf durch Aufnahme- oder Verwer-

tungsstörungen“
6

),  

b. ODER der Ernährung von Patienten mit einem sonstigen medizinisch bedingten Nährstoffbedarf, 

für deren diätetische Behandlung eine Modifizierung der normalen Ernährung, andere Lebensmit-

tel für eine besondere Ernährung oder eine Kombination aus beiden nicht ausreichen?
 7

  

3. Kann mindestens eine der folgenden Fragen bejaht werden? 

a. Erfordert die vorliegende Grund- oder eine Begleiterkrankung eine besondere Ernäh-

rung/diätetische Behandlung zur Stabilisierung oder Verbesserung des individuellen Ernährungs-

status oder eines nachweislich veränderten Nährstoffbedarfs? UND/ODER 

b. Sind die Produkte auf eine besondere Weise verarbeitet oder formuliert, so dass sie den besonde-

ren Ernährungsbedürfnissen der Patienten entsprechen, für die eine Anpassung der normalen Er-

nährung, andere diätetische Lebensmittel oder eine Kombination aus beiden nicht ausreichen? 

UND/ODER 

c. Sind die Produkte geeignet, bei funktionellen Störungen der Nahrungsaufnahme (z.B. Schluckstö-

rungen, Obstruktionen der Speiseröhre) eine adäquate Ernährung aufrecht zu erhalten? 

UND/ODER 

d. Sind die Produkte zur Verwendung als einzige Nahrungsquelle und damit für die prinzipielle aus-

schließliche Ernährung von Patienten geeignet?  

                                                           
6
 Vgl. Verordnung über diätetische Lebensmittel (Diätverordnung, DiätV). 

7

 Vgl. Verordnung über diätetische Lebensmittel (Diätverordnung, DiätV). 
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4. Enthalten die Produkte alle erforderlichen Makro- und Mikronährstoffe in einem geeigneten Verhält-

nis? 

5. Wenn die Produkte nicht zur Verwendung als einzige Nahrungsquelle und damit nicht für die aus-

schließliche Ernährung von Patienten geeignet sind, enthalten sie Makro- und Mikronährstoffe in ei-

nem ernährungsmedizinisch sinnvollen und auf die Zweckbestimmung abgestellten Verhältnis?  

 

Nutzen von BiD zur EE  

Die Definition des Nutzens von BiD zur EE ist grundlegend für die Beurteilung, ob und inwieweit die Zweck-

bestimmung von enteraler Nahrung erfüllt wird. Generell zeigt sich der Nutzen von enteraler Ernährung im 

Erhalt oder der Wiederherstellung eines guten Ernährungszustandes UND/ODER in der Erreichung des vor-

gegebenen zusätzlichen ernährungsmedizinischen Zwecks. 

 

Prüffragen Nutzen  

1. Liegt eine „nutzbringende Verwendung und Wirksamkeit“ im Sinne der DiätV vor?
8

  

2. Kann das individuelle Ziel des Ernährungstherapiekonzeptes mit dem jeweiligen Pro-

dukt/Produktkonzept erreicht werden? 

3. Ist bei der Nutzen-Einschätzung der aktuelle Stand der Ernährungsmedizin und Ernährungswissen-

schaft inklusive aktueller Leitlinien und Empfehlungen der anerkannten wissenschaftlichen Fachge-

sellschaften (z.B. DGE, DGEM, ESPEN, Cochrane, APS) sowie anerkannter Lehrbücher berücksichtigt?  

4. Ist bei dem betroffenen Patienten ein zu erwartender Nutzen größer als die individuellen Risiken 

trotz fehlender Berücksichtigung in Leitlinien (z.B. aufgrund methodenbedingter oder ungenügender 

Studienlage) oder im Einzelfall auch trotz anders lautender Empfehlungen in Leitlinien?  

 

Zweckmäßigkeit von BiD zur EE  

Bei der Zweckmäßigkeit wird untersucht, ob dieser Nutzen auch mit anderen Mitteln erreicht werden könnte. 

Dann werden die Optionen gegeneinander abgewogen.  

 

Prüffragen Zweckmäßigkeit  

1. Liegen publizierte Daten zu vergleichbaren Erzeugnissen UND/ODER Nährstoffen vor, die an ent-

sprechenden Patientengruppen mit den betreffenden Nährstoffen erhoben wurden?  

- Sind keine publizierten Daten zu vergleichbaren Erzeugnissen und/oder Nährstoffen an entspre-

chenden Patientengruppen mit den betreffenden Nährstoffen verfügbar, so ist die nutzbringen-

de Verwendung und Wirksamkeit durch entsprechende Untersuchungen zu belegen. 

2. Sind andere Maßnahmen z.B.  eine Anreicherung der normalen Nahrung nicht ausrei-

chend/unzureichend (vgl. Stufenschema Ernährungstherapie)?  

3. Gibt es die Möglichkeit einer vernünftigen und durchführbaren alternativen ernährungstherapeuti-

schen Intervention? 

- Welche Vor- und Nachteile hat  diese alternative ernährungstherapeutische Intervention?  

- Sind die alternativen ernährungstherapeutischen Interventionen für die Patienten weder gleich-

wertig  noch zumutbar?  

4. Sind BiD zur EE für die Behandlung von seltenen erblichen bzw. pädiatrischen Stoffwechselerkran-

kungen, bei denen eine diätetische Intervention mit ergänzenden oder vollständig bilanzierten Diä-

ten medizinisch notwendig ist, in ihrer Zusammensetzung für den jeweiligen Defekttyp geeignet? 

                                                           
8

 Dies ist der Fall, wenn die Erzeugnisse den besonderen Ernährungserfordernissen der Patienten, für die sie bestimmt sind, entsprechen. Dies 

ist gemäß Art. 3 der Richtlinie 1999/21 EG anhand allgemein anerkannter Daten zu belegen, die methodisch und inhaltlich geeignet sind, den 

jeweiligen Sachverhalt zu untermauern. 
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b) Algorithmen für den Arzt zum Einsatz von BiD zur EE bei krankheitsbedingter 

Mangelernährung und nicht defektspezifischen Erkrankungen 

 

 

Algorithmen für den Vertragsarzt im ambulanten Bereich  

Eine systematische Aufstellung von eindeutig definierten medizinischen Ein- und Ausstiegskriterien bei der 

Verordnung von BiD zur EE zulasten der GKV bei ambulanten Patienten kann eine Hilfestellung bei der sach-

gerechten Verordnung von BiD zur EE sein. 

 

Für den Vertragsarzt bedarf es einer praxisgerechten Entscheidungsgrundlage, wann BiD zur EE zulasten der 

GKV verordnet werden können. Hierzu gibt es einen konsentierten Vorschlag aus der Deutschen Gesellschaft 

für Ernährungsmedizin (DGEM) für einen Algorithmus für erwachsene Patienten, unter Berücksichtigung der 

Cochrane Analyse und der Leitlinien. In Ergänzung existiert ein weiterer Vorschlag für einen pädiatrischen 

Algorithmus auf Initiative unseres Partners aus dem Fachbereich pädiatrische Gastroenterologie. Dieser 

zweite Algorithmus stellt die speziellen Ein- und Ausstiegskriterien bei der Verordnung von BiD zur EE für 

den Einsatz bei kranken Kindern und Jugendlichen dar. 

 

Vorschlag eines Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei ambulanten erwachsenen Patienten mit 

nicht defektspezifischen Erkrankungen (auf Basis der DGEM-Leitlinien) 

„Supportiver Einsatz von Trinknahrung in der ambulanten Versorgung von erwachsenen Patienten“ 

 

Quelle: Weimann A et al. Supportiver Einsatz von… Aktuel Ernahrungsmed 2012; 37:282-286 
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Erläuterungen und Literaturverzeichnis für den Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei ambulanten 

erwachsenen Patienten mit nicht defektspezifischen Erkrankungen 

 

 

Quelle: Weimann A et al. Supportiver Einsatz von… Aktuel Ernahrungsmed 2012; 37:282-286 
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Vorschlag eines Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei ambulanten pädiatrischen Patienten mit 

nicht defektspezifischen Erkrankungen (auf Basis der ESPGHAN-Kriterien)* 

 

* Entwicklung auf Initiative von Dr. Buderus, Facharzt für pädiatrische Gastroenterologie und Chefarzt für 

Pädiatrie im St.-Marien-Hospital-Bonn, und Diskussion im Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung 

 

Erläuterungen und Literaturverzeichnis für den zum Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei 

ambulanten pädiatrischen Patienten mit nicht defektspezifischen Erkrankungen 

 

 

Entwurfsversion 



Kompetenznetzwerk Enterale Ernährung 2012 

14 

Stand: 24.10.2012 

c) Übersicht seltener, angeborener Stoffwechselerkrankungen und anderer diätpflichtiger 

Erkrankungen 

 

Wie bereits unter Kapitel II. angeführt, erfordern seltene und angeborene Stoffwechselerkrankungen sowie 

andere diätpflichtige Erkrankungen zur Vermeidung schwerer körperlicher und/oder geistiger Beeinträchtigun-

gen die diätetische Behandlung mit Produkten auf der Basis von Aminosäuren oder weiteren defektspezifischen 

Produkten, die auf den besonderen Bedarf der Krankheit angepasst sind.  

Aufgrund der außerordentlichen Seltenheit und der besonderen Spezifität dieser Erkrankungen werden in 

Folge die Krankheitsbilder gemäß der den genetischen Defekt betreffenden Makro- bzw. Mikronährstoffe 

aufgelistet. Es handelt sich im Wesentlichen um Erkrankungen, die den Aminosäuren- bzw. Eiweißstoffwech-

sel, Fett-, Kohlenhydrat- und Mineralstoffwechsel betreffen. Die Zusammenstellung beruht auf den gemein-

schaftlichen Ergebnissen der Arbeitsgemeinschaft für Pädiatrische Diätetik (APD), der Arbeitsgemeinschaft 

für Pädiatrische Stoffwechselstörungen (APS) und der Arbeitsgemeinschaft für angeborene Stoffwechselstö-

rungen in der Inneren Medizin (ASIM). Diese Zusammenstellung spiegelt den derzeitigen Wissenstand der 

medizinischen Fachwelt wider und erhebt keinen Anspruch auf Vollständigkeit.  

 

Eiweißstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Therapeutisch 

relevanter Nähr-

stoff 

Diätetisches Erfordernis 

Phenylketonurie – PKU 

Hyperphenylalaninämie – HPA  

Maternale Phenylketonurie – 

MPKU 

Phenylalaninhydroxylase 

 

Phenylalanin Phenylalanin-reduzierte, Tyro-

sin-angereicherte altersgerech-

te, der individuellen Stoffwech-

selsituation angepasste Diät mit 

Substitution eines Produktes 

auf Aminosäurenbasis 

Tyrosinämie Typ I  

 

Tyrosinämie Typ II 

 

Tyrosinämie Typ III 

Fumarylacetoacetase 

 

Zytosolische Tyrosin-

Aminotransferase 

 

4-Hydroxyphenylpyruvatdiox-

igenase 

Phenylalanin, Tyrosin Phenylalanin- und Tyrosin-

reduzierte, altersgerechte, der 

individuellen Stoffwechselsitua-

tion angepasste Diät mit Substi-

tution eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Alkaptonurie Homogentisat-Dioxygenase Phenylalanin, Tyrosin Phenylalanin- und Tyrosin-

reduzierte, altersgerechte, der 

individuellen Stoffwechselsitua-

tion angepasste Diät mit Substi-

tution eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Ahornsirupkrankheit - MSUD 

 

Verzweigtkettiger a-

Ketosäuren-Dehydrogenase 

Komplex 

Isoleucin, Leucin, 

Valin 

Isoleucin-, Leucin- und Valin-

reduzierte, altersgerechte, der 

individuellen Stoffwechselsitua-

tion angepasste Diät mit Substi-

tution eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit L-Isoleucin und 

L-Valin 

Langsam resorbierbare, 

langkettige Kohlenhydrate 

(Notfallmanagement) 

Propionazidämie – PA 

 

Propionyl-CoA-Carboxylase 

 

Isoleucin, Methionin, 

Threonin, Valin 

Isoleucin-, Methionin-, 

Threonin- und Valin-reduzierte, 

altersgerechte, der individuellen 

Stoffwechselsituation angepass-

te Diät mit Substitution eines 

Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit Levocarnitin 
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Eiweißstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Therapeutisch 

relevanter Nähr-

stoff 

Diätetisches Erfordernis 

Substitution mit L-Isoleucin und 

L-Valin 

Langsam resorbierbare, 

langkettige Kohlenhydrate 

(Notfallmanagement) 

Methylmalonazidurie - MMA 

 

Methylmalonyl-CoA-Mutase 

od. Cobalamin-Defekte 

Isoleucin, Methionin, 

Threonin, Valin 

Isoleucin-, Methionin-, 

Threonin- und Valin-reduzierte, 

altersgerechte, der individuellen 

Stoffwechselsituation angepass-

te Diät mit Substitution eines 

Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit Levocarnitin 

Substitution mit L-Isoleucin und 

L-Valin 

Substitution mit Hydroxy-

Cobalamin, hochdosiert 

Langsam resorbierbare, 

langkettige Kohlenhydrate 

(Notfallmanagement) 

Isovalerianazidurie – IVA  

 

Isovaleryl-CoA- Dehydrogen-

ase 

 

Leucin Leucin-reduzierte, altersgerech-

te, der individuellen Stoffwech-

selsituation angepasste Diät mit 

Substitution eines Produktes 

auf Aminosäurenbasis 

Substitution mit Glycin 

Substitution mit Levocarnitin 

Langsam resorbierbare, 

langkettige Kohlenhydrate 

(Notfallmanagement) 

3-Methylcrotonyl-CoA-

Carboxylase-Mangel – 3MCC 

3-Methylcrotonyl-CoA-

Carboxylase 

Leucin Substitution mit Levocarnitin 

Nach individueller Stoffwechsel-

lage evtl. Leucin-reduzierte, 

altersgerechte, der individuellen 

Stoffwechselsituation angepass-

te Diät mit Substitution eines 

Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

3-Hydroxy-3-Methylglutaryl-

CoA-Lyase-Mangel 

3-HMG-CoA-Lyase Leucin 

Ketogenese 

Substitution mit Levocarnitin 

Extrem fettarme, Protein-

reduzierte, altersgerechte, der 

individuellen Stoffwechselsitua-

tion angepasste Diät 

Glutarazidurie Typ I 

 

Glutaryl-CoA-Dehydrogenase Lysin, Tryptophan Lysin- und Tryptophan- redu-

zierte, altersgerechte, der indi-

viduellen Stoffwechselsituation 

angepasste Diät mit Substituti-

on eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit Levocarnitin 

Langsam resorbierbare, 

langkettige Kohlenhydrate 

(Notfallmanagement) 
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Eiweißstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Therapeutisch 

relevanter Nähr-

stoff 

Diätetisches Erfordernis 

Homocystinurie Typ I Cystathion-ß-Synthase (CBS) Methionin Methionin-reduzierte, altersge-

rechte, der individuellen Stoff-

wechselsituation angepasste 

Diät mit Substitution eines 

Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit Pyridoxin, 

Folsäure, Hydroxycobalamin, 

Vit. C 

Homocystinurie Typ II Methylentetrahydrofolatredu

ktase 

Methionin, 

Homocystein, 

Homocystin 

Substitution mit Folsäure 

und/oder Folinsäure, Hydroxy-

cobalamin, Riboflavin 

Harnstoffzyklusdefekte 

OTC-Defekt 

CPS1-Defekt 

Citrullinämie Typ I (ASS-

Defizienz) 

Argininbernsteinsäurekrankheit 

(ASL-Defizienz) 

Argininämie 

 

Ornithin-Transcarbamylase 

Carbamylphosphat-

Synthetase 

Argininosuccinat-Synthetase 

 

Argininosuccinat-Lyase 

 

Arginase 

 

alle Aminosäuren 

(Harnstoffzyklus) 

 

Eiweißarme, Stickstoff-

bilanzierte Diät mit Substitution 

eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit L-Arginin 

und/oder L-

Argininhydrochlorid-Lösung 

Substitution mit L-Citrullin 

Langsam resorbierbare, 

langkettige Kohlenhydrate 

(Notfallmanagement) 

Weitere Störungen der Ammo-

niakentgiftung 

 

Lysinurische Proteinintoleranz 

 

 

 

Transportdefekt der 

dibasischen Aminosäuren 

 

 

 

Lysin, Ornithin, Argi-

nin, Cystin 

 

Eiweißarme, Stickstoff-

bilanzierte altersgerechte, der 

individuellen Stoffwechselsitua-

tion angepasste Diät mit Ener-

giesupplementation 

Substitution mit L-Citrullin 

Substitution mit Lysinhydro-

chlorid 

Gyratatrophie-Ornithinämie  

 

Ornithin-Aminotransferse  

 

Ornithin, Arginin 

 

Ornithin- und Arginin- reduzier-

te, altersgerechte, der individu-

ellen Stoffwechselsituation 

angepasste Diät mit Substituti-

on eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit Pyridoxin 

Substitution mit L-Arginin 

HHH-Syndrom Ornithintransport Orntihin Eiweißarme, Stickstoff-

bilanzierte Diät mit Substitution 

eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Substitution mit Citrullin, Or-

nithin, Arginin  und/oder L-

Argininhydrochlorid-Lösung 

Citrullinämie Typ II 

(Citrin-Defizienz) 

Aspartat-Glutamat-

Transporter 

Aspartat, Glutamat Galaktosefreie Diät 

Substitution mit L-Arginin 

und/oder L-

Argininhydrochlorid-Lösung 

Nichtketotische Hyperglycinä-

mie - NKH 

(Glycin-Enzephalopathie) 

Defekt im Abbau des 

Glycinkomplex 

Glyzin, Serin Glyzin- und Serin- reduzierte, 

altersgerechte, der individuellen 

Stoffwechselsituation angepass-

te Diät, z.T. mit Substitution 

eines Produktes auf 

Aminosäurenbasis 

Serinmangel-Krankheiten 3-Phosphoglycerat- Serin, Glyzin Substitution mit L-Serin 
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Eiweißstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Therapeutisch 

relevanter Nähr-

stoff 

Diätetisches Erfordernis 

Dehydrogenase 

3-Phosphoserin-Phosphatase 

Phosphoserin-

Aminotransferase 

Substitution mit Glyzin 

Seltene Störungen des Pyrido-

xinstoffwechsels 

Pyridoxin-responsive Epilepsie 

Pyridoxalphosphat-responsive 

Epilepsie 

 

alpha-Aminoadipin-

Semialdehyd-Dehydrogenase 

Pyridoxamin-5-Phosphat-

Oxidase 

 

Pyridoxin  

 

Pyridoxalphosphat 

 

Substitution mit Pyridoxin, 

Substitution mit Folinsäure 

Substitution mit Pyridoxalphos-

phat 

Biotin-Stoffwechselstörungen Biotinidase 

Holocarboxylase-Synthetase 

Biotin Substitution mit Biotin 

 

Fettstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Diätetisches Erfordernis 

Glutaracidurie Typ 2 - MADD 

 

Elektronentransfer-Flavoprotein 

  

Elektronentransfer-Flavoprotein-

Cytochrom-Q-Oxidoreduktase 

Extrem fettarm und eiweißreduziert 

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-

rate als Notfallmanagement 

Substitution mit Levocarnitin 

Substitution mit Riboflavin und je nach indivi-

dueller Stoffwechsellage mit weiteren Vitaminen 

Substitution mit Hydroxybutyrat 

Kurzkettige Acyl-CoA Dehydroge-

nase Mangel – SCAD-D 

kurzkettige Acyl-CoA-

Dehydrogenase 

Nach individueller Stoffwechsellage langsam 

resorbierbare, langkettige Kohlenhydrate als 

Notfallmanagement 

Mittelkettige Acyl-CoA Dehydro-

genase Mangel – MCAD-D 

mittelkettige Acyl-CoA-

Dehydrogenase 

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-

rate als Notfallmanagement 

Substitution mit Levocarnitin 

Langkettige Acyl-CoA Dehydroge-

nase Mangel – VLCAD-D 

 

 

(über)langkettige Acyl-CoA- Dehy-

drogenase 

 

 

Individuell stark reduzierte Zufuhr an 

langkettigen Fettsäuren und gegebenenfalls 

Modifikation der Fettzufuhr unter Einsatz von 

MCT-Fetten 

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-

rate als Notfallmanagement 

Substitution mit Levocarnitin 

Langkettige Hydroxyacyl-CoA 

Dehydrogenase Mangel – LCHAD-D 

 

Mitrochondriales Trifunktionales 

Protein -Mangel – MTP-Mangel 

langkettige Hydroxyacyl-CoA- 

Dehydrogenase 

 

Mitrochondriales Trifunktionales 

Protein 

Individuell stark reduzierte Zufuhr an 

langkettigen Fettsäuren und Modifikation der 

Fettzufuhr unter Einsatz von MCT-Fetten 

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-

rate als Notfallmanagement 

Substitution mit Levocarnitin 
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Fettstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Diätetisches Erfordernis 

Carnitinzyklusdefekte Carnitinpalmitoyl-Transferase I 

 

 

 

 

 

Carnitinpalmitoyl-Transferase II 

Carnitin-Acylcarnitin-Carrier 

 

 

Carnitintransporter 

Individuell stark reduzierte Zufuhr an 

langkettigen Fettsäuren und gegebenenfalls 

Modifikation der Fettzufuhr unter Einsatz von 

MCT-Fetten 

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-

rate (nächtliche Sondierung und Notfallmana-

gement) 

Individuell stark reduzierte Zufuhr an 

langkettigen Fettsäuren und gegebenenfalls 

Modifikation der Fettzufuhr unter Einsatz von 

MCT-Fetten 

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-

rate (nächtliche Sondierung und Notfallmana-

gement) 

Substitution mit Levocarnitin 

Angeborene Störungen im 

Triglycerid-Stoffwechsel 

Lipoproteinlipase 

Apo C I 

Sehr fettarm und Modifikation der Fettzufuhr 

unter Einsatz von MCT-Fetten 

Abetalipoproteinämie 

 

Triglycerid-Transferprotein Sehr fettarm und Modifikation der Fettzufuhr 

unter Einsatz von MCT-Fetten  

Substitution mit fettlöslichen Vitaminen (Vit. E, 

A, K, D) 

Adrenoleukodystrophie - ALD 

 

ALD Protein Meidung überlangkettiger Fettsäuren, Abbau-

Block durch Öl- und Erucasäure  

 

Kohlenhydratstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Ernährung 

Klassische Galaktosämie 

 

Galaktokinasedefekt  

Galaktose-Epimerase-Mangel 

Galaktose-1-Phosphat-

Uridyltransferase 

 

Galaktokinase  

UDP-Galaktose-Epimerase 

Laktose-frei + Galaktose-arm 

Calcium-Substitution 

Heriditäre Fruktoseintoleranz – 

HFI 

 

Fructose-1,6-Biphosphatase-

Mangel 

Aldolase B 

 

Fructose-1,6-Biphosphatase 

Substitution mit Vitaminen 

Extrem Fructosearm, saccharosefrei 

 

Glukose-Galaktose Malabsorption 

 

Glukose-Natrium-Symporter 

SGTL1 

Glucose-,Laktose- u. Galaktose-frei/-arm 

Glykogenose Typ I - GSD I 

 

Glukose-6-Phosphatase 

Glukose-6-Phosphat-

Transporter 

Laktose-/Saccharose-frei, Galaktose- und Fructose-

arm 

langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhydrate 

(nächtliche Sondierung und Notfallmanagement) 

Substitution von Vitaminen 

Glykogenose Typ III - GSD III 

 

Glykogenose Typ 0 - GSD 0 

 

Glykogenose Typ VI + IX – GSD 

VI/IX 

Amylo-1,6-Glucosidase 

 

Glykogen-Synthase 

 

Amylo-Transglucosylase  

Leber-

Phosphorylase/Phosphorylase-

Kinase 

Fettbilanziert, langsam resorbierbare, langkettige 

Kohlenhydrate (nächtliche Sondierung oder Notfall-

management) 
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Kohlenhydratstoffwechselstörungen (Aufzählung nicht abschließend) 

Erkrankung Betroffenes Enzym Ernährung 

Hyperinsulinismus K
ATP

-Kanal 

Glukokinase 

Kurzkettige Hydroxylacyl-CoA 

Dehydrogenase (SCHAD) 

Glutamat-Dehydrogenase 

Nach individueller Stoffwechsellage langsam resor-

bierbare, langkettige Kohlenhydrate (nächtliche 

Sondierung oder Notfallmanagement) 

 

Proteinglykosylierungs-Störungen 

CDG 1b 

 

CDG IIc 

 

Phosphomannose-Isomerase 

 

GDP-Fucose-Transporter 

 

Mannose-Gabe 

 

Fucose-Gabe 

Mitochondriale Energiestoffwech-

sel-Defekte 

 

 

 

 

 

 

Pyruvat-

Dehydrogenasekomplex 

 

 

Komplex I-Defekt 

 

 

Defekte Komplex II-V 

Ketogene Diät (75-90% der Energiezufuhr aus Fett) 

Vitamin- und Coenzymsubstitution 

Ketogene Diät (60 - 75% der Energiezufuhr aus Fett) 

Vitamin- und Coenzymsubstitution 

KH-reduziert, fettbilanziert (40-50% der Energiezu-

fuhr aus Fett) 

Vitamin- und Coenzymsubstitution 

GLUT1-Mangel 

 

Glukose-Transportprotein Ketogene Diät (75-90% der Energiezufuhr aus Fett) 

Vitaminsubstitution 

Pharmakoresistente Epilepsien n. a. Ketogene Diät (85-90% der Energiezufuhr aus Fett) 

Vitaminsubstitution 

 

 Sonstige diätpflichtige Erkrankungen 

Erkrankung  Pathogenese Ernährung 

Hypercalciämie, - urie (z.B. 

Nephrocalcinose) 

n.a. Calcium- und Vit D-reduzierte Diät 

Osteopetrose Carboanhydrase und 

Chloridionentransportsystem 

(Osteoklasten) 

Calcium- und Vit D-reduzierte Diät 

Hepatische Enzephalopathie  n.a. Eiweiß 

Mucoviszidose Gendefekt ggf. hochkalorisch und fettadaptiert; ggf. individuell 

anzupassen 

Kuhmilcheiweissallergie bei Säug-

lingen und Kleinkindern 

n.a. 
Produkte mit hochhydrolysiertem Eiweiß oder auf 

Basis von Aminosäuren, abh. vom Grad der Allergie 

Schwere multiple Nahrungsmittel-

allergien 

n.a. Produkte mit hochhydrolysiertem Eiweiß oder auf 

Basis von Aminosäuren, abh. vom Grad der Allergie 

Malassimilationssyndrom n.a. ggf. hydrolysierte Produkte und / oder mit modifizier-

ten Fetten (MCT) 

Dokumentierte Fettstoffwechsel-

störungen/Malabsorption 

n.a. ggf. Produkte mit modifizierten Fetten (MCT) 

fettlösliche Vitamine 

Chylothorax defektes Lymphsystem Individuell stark reduzierte Zufuhr an langkettigen 

Fettsäuren und Modifikation der Fettzufuhr unter 

Einsatz von MCT-Fetten 

Substitution essenzieller Fettsäuren 

Energiesubstitution, individuell angepasst 

 


