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Vorwort

Das Kompetenznetzwerk Enterale Erndhrung ist im Herbst 2011 vom Bundesverband der Hersteller von Le-
bensmitteln fiir besondere Erndhrung e.V. (Didtverband) initiiert worden. Zu unseren Partnern zdhlen Experten
aus relevanten medizinischen Fachgesellschaften und den Fachbereichen Erndhrungsphysiologie, Stoffwechsel-
storungen (u.a. die Arbeitsgemeinschaft fir angeborene Stoffwechselstorungen in der Inneren Medizin (ASIM)),
Padiatrie, Onkologie, Gastroenterologie und Chirurgie sowie der Bundesverband der Didtassistenten (VDD). Aus
den Reihen der Patientenvertreter und Selbsthilfegruppen ist unser Partner die europaische Gesellschaft fir
Phenylketonurie und dhnliche Krankheiten, die wie Phenylketonurie behandelt werden (E.S.PKU). Uns ist sehr an
der fachlichen Unabhangigkeit unserer Partner gelegen, daher erfolgt die Zusammenarbeit ohne weitere Vergi-
tung des Engagements unserer Partner.

Als strukturoffenes und ehrenamtliches Expertennetzwerk tauschen wir uns fachtibergreifend in einem konti-
nuierlichen Dialog liber eine sachgerechte Bewertung der Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungs-
fahigkeit von bilanzierten Didten zur enteralen Erndhrung aus. Die Herausforderung bei einer solchen Bewer-
tung lasst sich auf zwei Kernfragen kondensieren: 1) Was sind verordnungsfahige bilanzierte Didten zur entera-
len Ernahrung und wie lassen sich diese von anderen nicht-verordnungsfahigen Produkten abgrenzen? 2) Wann
werden bilanzierte Didten zur enteralen Erndhrung verordnet und wie lassen sich die therapiebedirftigen Pati-
enten identifizieren?

Besonders deutlich wird diese - auch aktuelle gesundheitspolitische - Herausforderung bei der anstehenden
Uberarbeitung des Kapitels | §§ 18-26 zur enteralen Erndhrung der Arzneimittelrichtlinie. Das Kompetenz-
netzwerk Enterale Erndahrung sieht es als eine interdisziplindre Aufgabe an, hier praktikable Vorschlage fiir
einen sachgerechten Losungsansatz zur Uberarbeitung des entsprechenden Kapitels zu liefern. In mehreren
Arbeitstreffen haben wir unsere verschiedenen Perspektiven und Erfahrungswerte diskutiert und gemeinsame
Uberlegungen schriftlich zusammengefiihrt. Die vorliegenden Vorschlége fiir eine sachgerechte Bewertung der
Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungsfahigkeit von bilanzierten Diaten zur enteralen Erndahrung
geben als Zwischenbilanz das Ergebnis unserer bisherigen Zusammenarbeit wieder.

Unser gemeinsames Ziel ist es, einen sachlichen Impuls in die interessierte Fachoffentlichkeit sowie in die
gesundheitspolitische Debatte im Rahmen der Uberarbeitung der rechtlichen Grundlage durch die Gemeinsame
Selbstverwaltung einzubringen. Dabei zielt unsere Zusammenarbeit im Kompetenznetzwerk Enterale Erndh-
rung auf die kontinuierliche Weiterentwicklung von diskussionswiirdigen Bewertungskriterien der Verord-
nungsvoraussetzungen ab, die vor allem die erndhrungsphysiologischen Bedlirfnisse der Patienten unter Be-
ricksichtigung des Patientenwillens, den Stand der ernahrungsmedizinischen Wissenschaft und Praxis sowie
die Perspektive der Hersteller widerspiegeln. Wir erhoffen uns damit auch fiir die Zukunft einen konstruktiven
Austausch mit allen beteiligten Akteuren und sind fiir weitere Anregungen jederzeit offen.

Norbert Pahne,
Geschaftsfuhrer Diatverband e.V.

Stand: 24.10.2012
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I Definition und Abgrenzung von bilanzierten Didten zur enteralen Ernahrung (BiD zur EE)

Bilanzierte Didten zur enteralen Erndahrung (BiD zur EE) sind diatetische Lebensmittel fiir besondere medizi-
nische Zwecke, die speziell fiir die besonderen Erndhrungsbediirfnisse kranker Menschen konzipiert sind.’
Sie sind somit keine normalen Lebensmittel, keine Nahrungserganzungsmittel und keine Arzneimittel.

BiD zur EE sind bestimmt fiir die diatetische Behandlung von Patienten und sind unter arztlicher Aufsicht zu
verwenden. Insoweit unterscheiden sie sich elementar von Lebensmitteln des allgemeinen Verzehrs und
Nahrungserganzungsmitteln. BiD zur EE dienen liberwiegend dem Zweck der Erndhrung, und diirfen keine
liberwiegend pharmakologische Wirkung im Sinne einer arzneilichen Beeinflussung des Krankheitsverlaufs
haben. Folglich darf eine den Arzneimitteln gleichzusetzende Wirkung auch nicht gefordert werden, obwohl
Erndhrung per se auch eine metabolische und therapeutische Wirkung haben kann.

BiD zur EE dienen der ausschlieRlichen oder unterstiitzenden Erndahrungstherapie von Patienten, die auf-
grund eines genetischen Defekts oder einer Erkrankung nicht oder nur eingeschrankt in der Lage sind, ge-
wohnliche 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 Aminosauren
und weitere defektspezifische Produkte fiir seltene erbliche Stoffwechselerkrankungen.

Die genannten Produktkategorien lassen sich wie folgt definieren:

- Sondennahrungen (SN): Vollbilanzierte Produkte zur ausschlieRlichen Erndhrung, die tiber Sonden
verabreicht werden. Sie miissen alle (erndhrungsphysiologisch) erforderlichen Makro- und Mikro-
nadhrstoffe in geeigneter Menge enthalten.

- Trinknahrungen (TN): Produkte, die im Rahmen einer Erndhrungstherapie zur erganzenden oder
ausschlieRlichen Ernahrung geeignet sind. Sie miissen alle (erndhrungsphysiologisch) erforderlichen
Makro- und Mikronahrstoffe in geeigneter Menge enthalten.

- Produkte auf der Basis von Aminosduren und weitere defektspezifische Produkte: Speziell fir
seltene angeborene Stoffwechselerkrankungen formulierte orale bilanzierte Didten, die eine genau
fir den zugrunde liegenden Defekttyp adaptierte Zusammensetzung der Nahrstoffe haben.

Eine Ubersicht tiber die Produktkategorien von BiD zur EE und deren Definition bietet die Publikation ,Vor-
schlag zur praxisorientierten Kategorisierung diatetischer Lebensmittel fiir besondere medizinische Zwecke".
Anhand dieses Kategorisierungssystems lassen sich die Produktgattungen Trink- und Sondennahrungen in
weitere Subgruppen (Standard sowie Spezial A und B) unterteilen.?

Fiir eine Kategorisierung und Zusammenstellung der verordnungsfahigen Produkte zur enteralen Erndhrung,
die im Zuge der Uberarbeitung des Kapitels Enterale Erndhrung der Arzneimittelrichtlinie erforderlich ist,
kann die Beantwortung von Priiffragen zu Zweckbestimmung, Nutzen und ZweckmaRigkeit enteraler Ernah-
rung eine sachgerechte Grundlage bilden.?

Il. Verordnungsvoraussetzungen von BiD zur EE

Die Notwendigkeit der Verordnung von BiD zur EE besteht immer dann, wenn die Fahigkeit zu einer ausrei-
chenden normalen Nahrungsaufnahme oder -verwertung fehlt oder eingeschrankt ist, und/oder wenn andere
MaRnahmen zur Verbesserung der Erndhrungssituation nicht geeignet sind oder nicht ausreichen.

Wenn also krankheitsbedingt eine Beeintrachtigung der Versorgung mit Energie, Makro- (Proteine/Amino-
sauren, Fette und Kohlenhydrate) und Mikrondhrstoffen (Vitamine, Mengen- und Spurenelemente) vorliegt, ist
eine erndhrungsmedizinische Intervention indiziert. Zudem erfordern seltene angeborene Stoffwechselerkran-
kungen eine didtetische Therapie mit speziell angepasster enteraler Erndhrung zur Vermeidung schwerer geis-
tiger und/oder korperlicher Beeintrachtigungen.

"Vgl. § 1 (4a) Verordnung Uber diatetische Lebensmittel (Didtverordnung, DiatV).
2Vgl. Stippler D, Bode V.: Vorschlag zur Praxisorientierten Kategorisierung. Aktuelle Erndhrungsmedizin, 36. Jahrgang, 2011, Seite 169-174.
*Vgl. Anhang a) dieses Dokuments.
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Schematische Ubersicht der Verordnungsvoraussetzungen von BiD zur EE

Eine unzureichende Nahrungsaufnahme oder -verwertung stellt eine interventionsbeduirftige Erndhrungssitua-
tion dar. Diese Verordnungsvoraussetzung sollte ausschlaggebend fiir den Einsatz von BiD zur EE sein. Sie ist
entweder gekennzeichnet durch diatpflichtige Erkrankungen wie seltene angeborene Stoffwechselerkrankun-
gen (z.B. Phenylketonurie (PKU)) oder durch eine bestehende oder drohende krankheitsbedingte Mangelernah-
rung.

Krankheitsbedingte interventions-
bediirftige Erndhrungssituation

Vgl. ESPEN/DGEM-Leitlinien

Diatpflichtige Bestehende oder drohende
Erkrankungen oder krankheitsbedingte
Mangelerndhrung

Seltene angeborene Multiple Lebensmittelal- Padiatrische Erwachsene
Stoffwechselerkrankungen lergien und Intoleranzen Patienten Patienten
Vgl. vgl. vgl. Vvgl.
Ubersichtsliste Ubersichtsliste Algorithmus Algorithmus
Seite 14 Seite 19 Seite 13 Seite 11

Eine interventionsbediirftige, krankheitsassoziierte Ernahrungssituation kann einerseits bei Patienten mit sel-
tenen und angeborenen Stoffwechselerkrankungen vorliegen, die einer Therapie mit speziell formulierten Pro-
dukten auf Basis von Aminosauren und/oder weiteren defektspezifischen Produkten bediirfen. Da es sich in
der Regel um angeborene Stoffwechseldefekte handelt, sind die Betroffenen in der Regel lebenslang - das heilt
auch im Erwachsenenalter - auf Spezialerndhrung angewiesen.

Andererseits kann ein therapiebediirftiger Erndhrungszustand durch ungewollten Gewichtsverlust mit dem
Risiko flr oder einer bestehenden krankheitsbedingten Mangelerndhrung auftreten, wenn die oralen Ressour-
cen fiir eine ausreichende normale Nahrungsaufnahme nicht ausreichen. Dies kann entstehen, wenn Patienten
nicht oder nur eingeschrankt in der Lage sind, normale Nahrung zu sich zu nehmen, zu schlucken, zu verdau-
en, zu resorbieren oder zu verstoffwechseln.* Damit ist eine krankheitsbedingte Mangelerndahrung als tiberge-
ordnete Indikation zu verstehen. Eine oder mehrere Grunderkrankung/en (z.B. schwere Bewusstseinsstorun-
gen, onkologische Erkrankungen, Leber- und Nierenerkrankungen, geriatrische Multimorbiditit etc.) kbnnen zu
einer fehlenden oder eingeschrankten Fahigkeit zur ausreichenden normalen Erndhrung fiihren.

Bei der Indikationsprifung kann eine erganzende Betrachtung dieser Grunderkrankungen hilfreich sein. Wird
die Verordnungsfahigkeit allein an eine spezifische Indikation gebunden, kénnen Patienten mit nicht ge-
nannten Krankheitsbildern trotz latenter oder manifester krankheitsbedingter Mangelerndahrung von der
Versorgung mit einer medizinisch notwendigen Erndhrungstherapie ausgeschlossen werden.

Um diese potentiellen Versorgungsliicken zu vermeiden, ist eine Orientierung an der individuellen Erndh-
rungssituation und dem jeweiligen Risiko fiir eine Mangelerndhrung des Patienten, unter Beriicksichtigung
einer moglichen Erndhrung mit normalen Nahrungsmitteln, notwendig. Damit wird - unabhdngig von der
vorherrschenden Grund- oder Begleiterkrankung - der Umstand beriicksichtigt, dass in bestimmten Thera-
piefeldern nicht primar Diagnosen, sondern die Symptome einer Krankheit und die damit verbundenen funk-
tionellen Einschrankungen bestimmend sind.

“Vgl.: Schitz, Tatjana: Was versteht man unter Mangelerndhrung? Bundesministerium fir Erndhrung, Landwirtschaft und Verbraucherschutz.
(BMELV). Unter: http://www.station-ernaehrung.de/wissenswertes/mangelernaehrung.html.2011.02.21.

Stand: 24.10.2012
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Ausgangspunkt der Verordnungsfahigkeit sind die giiltigen rechtlichen Vorgaben (SGB V und die aktuell
gultige Diatverordnung) sowie die Leitlinienempfehlungen der relevanten Fachgesellschaften (DGEM, ESPEN,
AWMEF, APS, GNP, DGKJ etc.). Die Verordnung von BiD zur EE zur Behandlung einer krankheitsbedingten
Mangelerndahrung erfolgt stets unter der Pramisse, den Patientenwillen in der medizinischen Versorgung zu
respektieren. Zudem erfolgt sie zielgruppenspezifisch (padiatrische oder erwachsene Patienten), abgestuft
und je nach Behandlungsanforderungen temporar oder dauerhaft. Eine konkrete Hilfestellung bei der Wahl
erndahrungstherapeutischer MaRnahmen bei krankheitsbedingter Mangelerndahrung bietet ein Stufenschema,
das darauf basiert, die normale Erndahrung so lange wie moglich aufrecht zu erhalten

Stufenschema der Erndhrungstherapie bei Mangelernahrung (modifiziert nach Loser 2010)°

A Stufe V Enterale Erndhrung: Sondennahrungen

Stufe IV Enterale Erndhrung: Trinknahrungen

/ Stufelll \ Stufe 1l Anreicherung der normalen Nahrung
Ernahrungsberatung und -modifikation, intensive
/ Stufe I \ Stufe Il Betreuung und individuelle Wunschkost, etablierte

AllgemeinmaRnahmen, Einsatz von Hilfsmitteln

Evaluation und konsequente Therapie der indivi-

Stufe | Sl duellen Ursachen einer Mangelerndhrung

Zur Besonderheit des Stufenschemas zahlt die Durchldssigkeit in beide Richtungen: Die Orientierung am
individuellen Erndhrungsstatus eines Patienten erlaubt die rechtzeitige Einleitung erndhrungstherapeutischer
MaRnahmen. Bei einer Stabilisierung und/oder Verbesserung des Erndhrungszustandes eines Patienten kann
enterale Erndhrung auch wieder abgesetzt werden. Generell gilt, dass es sinnvoller ist, krankheitsbedingter
Mangelernahrung vorzubeugen als entstandene Defizite auszugleichen. Daher fiihrt in vielen Féllen eine
frihe Kombination der erndhrungstherapeutischen Maknahmen zum gewiinschten Behandlungsziel.

lll. Verordnungsfihigkeit von BiD zur EE

BiD zur EE sollten zulasten der Gesetzlichen Krankenversicherung (GKV) verordnet werden kdnnen, wenn
einerseits die Zweckbestimmung erreicht wird. Andererseits sollten der Nutzen und die ZweckmaRigkeit
enteraler Erndhrung bei einer krankheitsbedingten Mangelerndahrung oder einem Risiko hierfiir sowie bei
seltenen erblichen Stoffwechselerkrankungen sachgerecht gegeben sein.

Nachfolgend findet sich eine Ubersichtstabelle zu diesen drei Kriterien zur Priifung: Zweckbestimmung, Nut-
zen und ZweckmaRigkeit. Die entsprechenden ausfiihrlichen Priffragen, die dieser Tabelle zu Grunde liegen,
sind im Anhang ausfiihrlich angefiihrt. Die Kategorisierung anhand der Priiffragen dient der klaren Unter-
scheidung und systematischen Abgrenzung zwischen verordnungsfahigen BiD zur EE und anderen nicht
verordnungsfahigen Produktgruppen.

5 Vgl. Léser, Chr: Malnutrition in hospital—the clinical and economic implications. Deutsches Arzteblatt Int 2010; 107(51-52): 911-7. DOI:
10.3238/arztebl.2010.0911.
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Produktkategorien der BiD zur EE

Kriterien
zur Prifung

Produkte auf Basis von
Aminosauren

und weitere defektspezifi-
sche Produkte fiir seltene
Stoffwechselerkrankungen

Trink- und
Sondennahrungen

Standard

Trink- und
Sondennahrungen

Spezial A

Trink- und
Sondennahrungen

Spezial B

Zweck-
bestimmung

Ergdnzende oder aus-
schlieRliche Erndahrung von
Patienten mit seltenen
erblichen bzw. padiatri-
schen Stoffwechselerkran-
kungen

Zufuhr von Nahr-
stoffen, die bei den
betroffenen Patien-
ten mit normaler
Erndhrung nicht
(ausreichend) zuge-
fuhrt werden koén-
nen.

Wie bei Spalte Stan-
dard, jedoch zusatz-
lich Anpassung an
zusatzliche Erndh-
rungserfordernisse
(z.B. besonderer
Bedarf bei Kindern
oder Allergikern)

Wie bei Spalte Spezial
A jedoch zusatzlicher
erndhrungsmedizini-
scher Zweck vorgege-
ben

Priiffragen
Zweck-
bestimmung

Sind die Produkte entspre-
chend der jeweils zugrun-
de liegenden Krankheit
zusammengesetzt?

Enthalten die Pro-
dukte alle diese
Nahrstoffe in rele-
vanten Mengen und
koénnen sie aufge-
nommen werden?

Wie bei Spalte Stan-
dard jedoch zusatz-
lich: wird der beson-
dere Nahrstoffbedarf
beriicksichtigt?

Wie bei Spalte Spezial
A jedoch zusatzlich:
kann ernahrungsmedi-
zinischer Zweck so
erreicht werden?

Vermeidung geistiger
und/oder korperlicher

Erhalt bzw. Wieder-
herstellung eines

Erhalt bzw. Wieder-
herstellung eines

Wie bei Spezial A
+zusatzlich Erreichung

Nutzen Beeintrachtigungen addquaten Erndh- addquaten Ernah- des vorgegebenen
rungszustandes rungszustandes zusdtzlichen erndh-
(wie bei Spalte Stan- rungsmedizinischen
dard) Zwecks
Durch medizinische Erfah- Durch medizinische Durch medizinische Zusatzlicher erndh-
rung gegeben, wenn Erfahrung (z.B. LL) Erfahrung (z.B. LL) rungsmedizinischer
Priffragen Zweckbestimmung erreicht gegeben, wenn gegeben, wenn Nutzen mit geeigneten
Nutzen wird (Studien aufgrund der Zweckbestimmung Zweckbestimmung Studien nachzuwiesen
auRerordentlichen Selten- erreicht wird (Stu- erreicht wird (Studien
heit und aus ethischen dien ethisch nicht ethisch nicht mog-
Grinden nicht méglich) vertretbar), lich)
Priifung alternativer ge- Prifung alternati- Prifung alternativer Priifung alternativer
Zweck- eigneter und durchfiihrba- ver geeigneter geeigneter MaRnah- geeigneter MaRnah-
maRigkeit rer MaBRnahmen MaRnahmen + men + Vergleich mit men + Vergleich mit
Vergleich mit die- diesen diesen
sen
Vergleich mit anderen Wenn moglich Wenn moglich Ver- Vergleich mit anderen
Priiffragen MaRnahmen nicht mdglich Vergleich mit ande- gleich mit anderen MaRnahmen auf Basis
Zweck- - ren Manahmen MaRnahmen (z.B. von Studien + z.B.
maRigkeit Produktzusammensetzung (z.B. Priifung wie in Priifung wie in AMR § Priifung wie in AMR §

krankheitsspezifisch be-
dingt.

AMR § 21 vorgege-
ben).

21 vorgegeben).

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

Das Kompetenznetzwerk Enterale Erndhrung hat es sich zur Aufgabe gemacht, Vorschlage in die Diskussion
einzubringen, wie eine sachgerechte Bewertung der Verordnungsvoraussetzungen und der Verordnungsfahig-
keit von BiD zur EE zur Sicherung einer bedarfsgerechten ambulanten Patientenversorgung festzuschreiben ist.
Zusammengefasst liefert das vorliegende Papier des Kompetenznetzwerks Enterale Erndhrung Antworten auf
die beiden Kernfragen einer solchen Bewertung:

1) Was sind verordnungsfahige BiD zur EE und wie lassen sich diese von anderen nicht-verordnungsfihigen
Produkten abgrenzen?

BiD zur EE sind laut Didtverordnung ,Diadtetische Lebensmittel fiir besondere medizinische Zwecke*, die
speziell fir Erndhrungsbediirfnisse kranker Menschen konzipiert sind. Sie dienen zur ausschlieRlichen oder
unterstitzenden Erndhrungstherapie von Patienten, die aufgrund eines genetischen Defekts oder einer Er-
krankung nicht oder nur eingeschrankt in der Lage sind, gewdhnliche Nahrung in Form von Lebensmitteln
aufzunehmen, zu schlucken, zu verdauen, zu resorbieren oder zu verstoffwechseln. BiD zur EE sind keine
normalen Lebensmittel, keine Nahrungsergdanzungsmittel und keine Arzneimittel.

BiD zur EE umfassen sowohl Trink- als auch Sondennahrungen sowie Produkte auf der Basis von Aminosau-
ren und weitere defektspezifische Produkte fiir seltene erbliche Stoffwechselerkrankungen. Anhand des Ka-
tegorisierungssystems und mit Hilfe der gesetzlich vorgeschriebenen Angaben der jeweiligen Produkte,
lassen sich verordnungsfiahige BiD zur EE sicher von nicht-verordnungsfahigen Produkten abgrenzen.

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

Die interdisziplindre und an der Praxis ausgerichtete Diskussion im Kompetenznetzwerk Enterale Erndh-
rung hat gezeigt, dass eine ausschlieRliche Orientierung an einer einzigen Indikation (Grunderkrankung)
zu Versorgungsdefiziten in besonders sensiblen Bereichen der Patientenversorgung fithren kann. Dies
ist insbesondere dann kritisch, wenn Patienten mit nicht genannten Krankheitsbildern trotz latenter oder
manifester krankheitsbedingter Mangelerndhrung von der Versorgung mit einer medizinisch notwendi-
gen Erndhrungstherapie ausgeschlossen werden. Fiir eine sachgerechte Bewertung der medizinischen
Notwendigkeit oder der Indikationsstellung bedarf es somit einer Orientierung am individuellen Erndh-
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 eingeschrankt oder gar nicht mog-
lich ist und wenn andere MaRnahmen zur Verbesserung der Erndhrungssituation nicht geeignet oder
nicht ausreichend sind. Eine solche interventionsbediirftige Erndhrungssituation ist die ausschlaggeben-
de Verordnungsvoraussetzung fiir den Einsatz von BiD zur EE. Sie basiert auf einer diatpflichtigen Er-
krankung wie einer seltenen und angeborenen Stoffwechselerkrankung (z.B. PKU) oder einer drohenden
oder bereits bestehenden krankheitsbedingten Mangelerndahrung.

Die Verordnung von BiD zur EE zur Behandlung einer krankheitsbedingten Mangelerndhrung erfolgt stets
unter Berlicksichtigung des Patientenwillens und kann zielgruppenspezifisch (Kinder und Jugendliche oder
Erwachsene als Patienten), abgestuft und je nach Anforderungen temporar oder dauerhaft erfolgen.

Diese Vorschldage des Kompetenznetzwerks Enterale Erndahrung fiir eine sachgerechte Bewertung der Verord-
nungsvoraussetzungen und der Verordnungsfahigkeit von BiD zur EE bieten eine sachgerechte Grundlage fir
die weitere Diskussion innerhalb der Fachéffentlichkeit und im gesundheitspolitischen Diskurs.

Allen Partnern des Kompetenznetzwerks Enterale Erndhrung ist es ein Anliegen, den konstruktiven Austausch
Uber die Sicherung einer bedarfsgerechten Patientenversorgung im ambulanten Sektor fortzufiihren und auch
weitere Ansprechpartner in diesen offenen Dialog mit einzubinden.

lhre Ansprechpartnerin fiir das Kompetenznetzwerk Enterale Erndhrung:

Projektkoordinatorin Frau Dr. Frederike Wolf
¢/o miller und meier consulting GmbH
Franzosische StraRe 55, 10117 Berlin
Telefon: 030-2887659-32 / E-Mail: fwolf@miller-meier.de
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V. Anhang

a) Priiffragen fiir die Verordnungsfahigkeit von BiD zur EE-Produkten

Bei der Erstellung einer Produktliste aus verordnungsfahigen BiD zur EE dienen die folgenden Priffragen -
zur Zweckbestimmung, zum Nutzen und zur ZweckmaRigkeit - der Abgrenzung von verordnungsfihigen BiD
zur EE zu nicht-verordnungsfahigen Produkten. Die Fragen sind in ihrer Anordnung nicht konsekutiv im Sin-
ne eines FlieRschemas, sondern kumulativ als Hilfestellung zu verstehen. Die Beantwortung der Fragen sollte
jeweils bejaht werden kénnen, auRer 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 kénnen.

Zweckbestimmung von BiD zur EE

Die Zweckbestimmung von BiD zur EE geht aus der Didtverordnung (DiatV) hervor. BiD zur EE dienen ent-
sprechend den Vorgaben der DiatV (§ 1 (4a) Satz 2) der Erndahrung von Patienten mit

a. eingeschrankter, behinderter oder gestorter Fahigkeit zur Aufnahme, Verdauung, Resorption,
Verstoffwechselung oder Ausscheidung gewohnlicher Lebensmittel oder
darin enthaltener Nahrstoffe oder ihrer Metaboliten ODER

b) bei einem sonstigen medizinisch bedingten Nahrstoffbedarf, fiir dessen didtetische Behandlung eine
Modifizierung der normalen Erndhrung, andere Lebensmittel fiir eine besondere Erndhrung oder eine
Kombination aus beiden nicht ausreichen.

Priffragen Zweckbestimmung

Konnen folgende Fragen bejaht werden?

1. Erfillen die Produkte einen erndhrungstherapeutischen Zweck?
2. Dienen die Produkte

a. der vollstandigen oder teilweisen Erndhrung von Patienten mit eingeschrdnkter, behinderter oder
gestorter Fahigkeit zur Aufnahme, Verdauung, Resorption, Verstoffwechselung oder Ausschei-
dung gewdhnlicher Lebensmittel oder bestimmter darin enthaltener Nahrstoffe oder ihrer Meta-
boliten (entspricht einem ,medizinisch bedingten Nahrstoffbedarf durch Aufnahme- oder Verwer-
tungsstdérungen“),

b. ODER der Erndahrung von Patienten mit einem sonstigen medizinisch bedingten Nahrstoffbedarf,
fir deren didtetische Behandlung eine Modifizierung der normalen Erndhrung, andere Lebensmit-
tel fur eine besondere Erndahrung oder eine Kombination aus beiden nicht ausreichen?”’

3. Kann mindestens eine der folgenden Fragen bejaht werden?

a. Erfordert die vorliegende Grund- oder eine Begleiterkrankung eine besondere Ernah-
rung/didtetische Behandlung zur Stabilisierung oder Verbesserung des individuellen Erndahrungs-
status oder eines nachweislich veranderten Nahrstoffbedarfs? UND/ODER

b. Sind die Produkte auf eine besondere Weise verarbeitet oder formuliert, so dass sie den besonde-
ren Erndhrungsbediirfnissen der Patienten entsprechen, fiir die eine Anpassung der normalen Er-
ndahrung, andere didtetische Lebensmittel oder eine Kombination aus beiden nicht ausreichen?
UND/ODER

c. Sind die Produkte geeignet, bei funktionellen Stérungen der Nahrungsaufnahme (z.B. Schlucksto-
rungen, Obstruktionen der Speiserdhre) eine addquate Erndhrung aufrecht zu erhalten?
UND/ODER

d. Sind die Produkte zur Verwendung als einzige Nahrungsquelle und damit fiir die prinzipielle aus-
schlieRliche Erndhrung von Patienten geeignet?

®vgl. Verordnung iiber diitetische Lebensmittel (Didtverordnung, DiitV).
7Vgl. Verordnung uber didtetische Lebensmittel (Didtverordnung, DiatV).
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4. Enthalten die Produkte alle erforderlichen Makro- und Mikrondhrstoffe in einem geeigneten Verhalt-
nis?

5. Wenn die Produkte nicht zur Verwendung als einzige Nahrungsquelle und damit nicht fir die aus-
schlieRliche Erndhrung von Patienten geeignet sind, enthalten sie Makro- und Mikronadhrstoffe in ei-
nem erndhrungsmedizinisch sinnvollen und auf die Zweckbestimmung abgestellten Verhaltnis?

Nutzen von BiD zur EE

Die Definition des Nutzens von BiD zur EE ist grundlegend fiir die Beurteilung, ob und inwieweit die Zweck-
bestimmung von enteraler Nahrung erfiillt wird. Generell zeigt sich der Nutzen von enteraler Erndhrung im
Erhalt oder der Wiederherstellung eines guten Erndhrungszustandes UND/ODER in der Erreichung des vor-
gegebenen zusatzlichen erndhrungsmedizinischen Zwecks.

Priiffragen Nutzen
1. Liegt eine ,nutzbringende Verwendung und Wirksamkeit“ im Sinne der DiatV vor?®

2. Kann das individuelle Ziel des Erndhrungstherapiekonzeptes mit dem jeweiligen Pro-
dukt/Produktkonzept erreicht werden?

3. st bei der Nutzen-Einschadtzung der aktuelle Stand der Erndhrungsmedizin und Erndhrungswissen-
schaft inklusive aktueller Leitlinien und Empfehlungen der anerkannten wissenschaftlichen Fachge-
sellschaften (z.B. DGE, DGEM, ESPEN, Cochrane, APS) sowie anerkannter Lehrbiicher berticksichtigt?

4. |Ist bei dem betroffenen Patienten ein zu erwartender Nutzen gréRer als die individuellen Risiken
trotz fehlender Beriicksichtigung in Leitlinien (z.B. aufgrund methodenbedingter oder ungeniigender
Studienlage) oder im Einzelfall auch trotz anders lautender Empfehlungen in Leitlinien?

ZweckmaRigkeit von BiD zur EE

Bei der ZweckmaRigkeit wird untersucht, ob dieser Nutzen auch mit anderen Mitteln erreicht werden konnte.
Dann werden die Optionen gegeneinander abgewogen.

Pruffragen ZweckmaRigkeit

1. Liegen publizierte Daten zu vergleichbaren Erzeugnissen UND/ODER Nahrstoffen vor, die an ent-
sprechenden Patientengruppen mit den betreffenden Nahrstoffen erhoben wurden?

- Sind keine publizierten Daten zu vergleichbaren Erzeugnissen und/oder Ndhrstoffen an entspre-
chenden Patientengruppen mit den betreffenden Nahrstoffen verfligbar, so ist die nutzbringen-
de Verwendung und Wirksamkeit durch entsprechende Untersuchungen zu belegen.

2. Sind andere MaRnahmen z.B. eine Anreicherung der normalen Nahrung nicht ausrei-
chend/unzureichend (vgl. Stufenschema Erndhrungstherapie)?

3. Gibt es die Moglichkeit einer verniinftigen und durchfiihrbaren alternativen erndhrungstherapeuti-
schen Intervention?

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

- Sind die alternativen erndahrungstherapeutischen Interventionen fiir die Patienten weder gleich-
wertig noch zumutbar?

4. Sind BiD zur EE fur die Behandlung von seltenen erblichen bzw. padiatrischen Stoffwechselerkran-
kungen, bei denen eine didtetische Intervention mit ergdnzenden oder vollstandig bilanzierten Dia-
ten medizinisch notwendig ist, in ihrer Zusammensetzung fiir den jeweiligen Defekttyp geeignet?

8 Dies ist der Fall, wenn die Erzeugnisse den besonderen Erndhrungserfordernissen der Patienten, fiir die sie bestimmt sind, entsprechen. Dies
ist gemaR 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 fiir den Arzt zum Einsatz von BiD zur EE bei krankheitsbedingter
Mangelernahrung und nicht defektspezifischen Erkrankungen

Algorithmen fiir 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.

Fir den Vertragsarzt bedarf es einer praxisgerechten Entscheidungsgrundlage, wann BiD zur EE zulasten der
GKV verordnet werden konnen. Hierzu gibt es einen konsentierten Vorschlag aus der Deutschen Gesellschaft
fur Ernahrungsmedizin (DGEM) fir einen Algorithmus fiir erwachsene Patienten, unter Beriicksichtigung der
Cochrane Analyse und der Leitlinien. In Erganzung existiert ein weiterer Vorschlag fur einen padiatrischen
Algorithmus auf Initiative unseres Partners aus dem Fachbereich padiatrische Gastroenterologie. Dieser
zweite Algorithmus stellt die speziellen Ein- und Ausstiegskriterien bei der Verordnung von BiD zur EE fur
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)

sSupportiver Einsatz von Trinknahrung in der ambulanten Versorgung von erwachsenen Patienten®

5
bedarfsdeckende orale Erndhrung
mit ggf. supportivem Einsatz von
Trinknahrung maglich?

T ‘8
4 = = 7 X
Diagnostik und Therapie keine kiinstl. Eméhrung I

0
V.a. Krankheitsassoziierte Mangelerndhrung:
- unzureichende Nahrungsaufnahme
- unerwiinschter Gewichtsverlust

¥ 1
Abkldrung der Ursachen - Ermahrungszustand: mind.
Messung von GroRe, Gewicht; Berechnung: BMI

ja

+ ja Ineln
Grunderkrankung, Therapieziele 3 (6) 7) — A STy
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Nahrungszufuhr 5075 % d. Bedarfs in Verlaufsk?ntro le o Gewicht T —t | Verlaufskontrolle und
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Quelle: Weimann A et al. Supportiver Einsatz von... Aktuel Ernahrungsmed 2012; 37:282-286
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Erlduterungen und Literaturverzeichnis fiir den Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei ambulanten
erwachsenen Patienten mit nicht defektspezifischen Erkrankungen

Erlduterungen:

0: Im Sinne einer krankheitsbedingten interventionsbediirftigen Ernihrungssituation®: fehlende oder eingeschrinkte Fahigkeit zur ausreichenden
oder normalen Nahrungsaufnahme UNDJODER wenn andere Malnahmen zur Verbesserung der Erndhrungssituation nicht ausreichen verbunden
mit dem Risiko oder einer bestehenden krankheitsbedingten Mangelernahrung. Ein unerwiinschter Gewichtsverlust muss abgeklart werden,

1: BMI=Karpergewicht [kg]/KdrpergriBe? [m2]; sowohl Gewicht als auch GroBe sollten unter Standardbedingungen gemessen werden.

Bei Patienten mit Aszites oder Odemen: quantitative Erfassung der Nahrungszufuhr mittels Tellerdiagramm

Mégliche Screening-Instrumente: Malnutrition Universal Screening Tool (MUST), Nutritional Risk Screening (NRS), Subjective

Global Assessment (SGA), Mini Nutritional Assessment (MNA) Kurzversion oder Vollversion, Erndhrungsmedizinisches Risiko (ESPEN); — siehe
DGEM Leitlinien-Update Grundlagenkapitel

2: Es ist abzuklaren, ob durch eine Erndhrungstherapie eine Verbesserung der Lebensqualitat und/oder der Erkrankungsprognose zu erwarten ist
und ob der Patient eine Erndhrungstherapie wiinscht. DNQP: Deutsches Netzwerk fiir Qualitétsentwicklung in der Pflege

3 Dysphagie-Screening; — siehe DGEM Leitlinien-Update Kapitel Neurologie

4: Mukaositistherapie; je nach Ergebnis der Dysphagie - Diagnostik Konsistenzmadifikation oder ggf. andere therapeutische MaBnahmen

13: Definition Therapieerfolg: Energie- und Nahrstoffzufuhr zufriedenstellend, Gewichtstabilisierung, verbesserte Lebensqualitit

9,32: bedarfsdeckend=5umme der zugefiihrten Energie aus allen Nahrungsquellen (oral, enteral, parenteral) zur Deckung des Gesamtenergie-

umsatzes (Grundumsatz und Physical Activity Level); siehe hierzu weiterfiihrenden Algorithmus enterale/parenterale Ernahrung, z.B. vom
Mational Institute for Health and Clinical Excellence (NICE)

10,16 talls groRer abdomineller Tumoreingritt (Gastrektomie, Osophagusresektion, Pankreatoduodenektomie) immunmodulierende Trinknahrung fiir
5-7 Tage prastationdar
22: falls groRer abdomineller Turnoreingriff und orale Erndhrung nur eingeschrankt moglich, gaf. enterale/parenterale Ernahrung fiir 10-14 d

midglichst prastationar
Albumin <30 gfl, wenn keine Nieren- oder Leberinsuffizienz vorliegt

12,19, 25, 29: Gewicht T entspricht Gewichtsanstieg >2 kq; bei Patienten mit Aszites oder Odemen: Nahrungszufuhr: normalfetwas geringer als normal oder
Tellerdiagramm 50-75% des Bedarfs

14, 20, 27: Gewicht « entspricht Gewicht £2 kg; bei Patienten mit Aszites oder Odemen: Nahrungszufuhr die Hilfte einer normalen Portion oder Teller-
diagramm 25-50% des Bedarfs

15,21,30:  Gewicht ! entspricht Gewichtsabnahme >2 kg; bei Patienten mit Aszites oder Odemen: Nahrungszufuhr: ein Viertel ader weniger einer
normalen Portion; oder Tellerdiagramm 25% des Bedarfs

17,23: Die Erndhrungsberatung sallte moglichst durch eine Erndhrungsfachkraft erfolgen (Didtassistent/in, bei gleichwertiger Qualifikation fiir die
Didttherapie auch Oecotrophologe/in oder Erndhrungswissenschaftler(in unter Beachtung der formalen Bestimmungen zur Durchfiihrung von
delegierten arztlichen Leistungen).

23, 26: Die Kalorienzufuhr Gber Trinknahrung kann im Einzelfall hoher sein.
31: gaf. stationdre Einweisung diskutieren
Literatur

Direkter Bezug

2 Expertenstandard Ermnahrungsmanagement zur Sicherstellung und Férderung der oralen Erndhrung in der Pflege”. Deutsches Metzwerk flir Qualitats-
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Vorschlag eines Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei ambulanten pddiatrischen Patienten mit
nicht defektspezifischen Erkrankungen (auf Basis der ESPGHAN-Kriterien)*
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* Entwicklung auf Initiative von Dr. Buderus, Facharzt fiir padiatrische Gastroenterologie und Chefarzt fiir
Padiatrie im St.-Marien-Hospital-Bonn, und Diskussion im Kompetenznetzwerk Enterale Erndhrung

Erlauterungen und Literaturverzeichnis fiir den zum Algorithmus zum Einsatz von BiD zur EE bei
ambulanten padiatrischen Patienten mit nicht defektspezifischen Erkrankungen

Erlauterungen

0 Definition ,krankheitsbedingt interventionsbedrftiger Emahrungssituation®: fehlende oder eingeschrankte Fahigkeit zur
ausreichenden oder normalen Nahrungsaufnahme UND/ ODER wenn andere MaRnahmen zur Verbesserung der
Ernahrungssituation nicht ausreichen. In diesem Algorithmus wird nicht auf therapiebedurftige Nahrungsmittelallergien,
angeborene Stoffwechselerkrankungen, therapierefraktére Epilepsien oder Morbus Crohn eingegangen, sondem
ausschlieRlich auf einen therapiebedrftigen Eméahrungsstatus verbunden mit dem Risiko oder einer bestehenden
krankheitsbedingten Mangelemnahrung.

* Wachstumsstillstand ist das vorrangige Merkmal einer chronischen Mangelemahrung bei Kindern.

1 Basierend auf den ESPGHAN-Kriterien fiir Emanrungstherapie.

2 Die Emahrungsberatung sollte durch den behandelnden Arzt und / oder eine anerkannte Emahrungsfachkraft erfolgen.

3 Bei manchen Krankheitsbildern bei Kindem ist die Weiterflihrung der Emahrungstherapie, insbesondere bei Sondennahrung,

teilweise jahrelang medizinisch notwendig.

Literatur
1 Braegger et al. JPEN 2010; 51:110-122
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c) Ubersicht seltener, angeborener Stoffwechselerkrankungen und anderer diitpflichtiger

Erkrankungen

Wie bereits unter Kapitel Il. angefiihrt, erfordern seltene und angeborene Stoffwechselerkrankungen sowie

andere diatpflichtige Erkrankungen zur Vermeidung schwerer kérperlicher und/oder geistiger Beeintrachtigun-
gen die didtetische Behandlung mit Produkten auf der Basis von Aminosduren oder weiteren defektspezifischen
Produkten, die auf den besonderen Bedarf der Krankheit angepasst sind.

Aufgrund der auBerordentlichen Seltenheit und der besonderen Spezifitat dieser Erkrankungen werden in
Folge die Krankheitsbilder gemaR der den genetischen Defekt betreffenden Makro- bzw. Mikronahrstoffe
aufgelistet. Es handelt sich im Wesentlichen um Erkrankungen, die den Aminosauren- bzw. EiweiRstoffwech-
sel, Fett-, Kohlenhydrat- und Mineralstoffwechsel betreffen. Die Zusammenstellung beruht auf den gemein-
schaftlichen Ergebnissen der Arbeitsgemeinschaft fiir Padiatrische Diadtetik (APD), der Arbeitsgemeinschaft
fir Padiatrische Stoffwechselstorungen (APS) und der Arbeitsgemeinschaft fiir angeborene Stoffwechselsto-
rungen in der Inneren Medizin (ASIM). Diese Zusammenstellung spiegelt den derzeitigen Wissenstand der
medizinischen Fachwelt wider und erhebt keinen Anspruch auf Vollstandigkeit.

EiweiRstoffwechselstorungen (Aufzdhlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Therapeutisch
relevanter Nahr-
stoff

Didtetisches Erfordernis

Phenylketonurie - PKU
Hyperphenylalaninamie - HPA

Maternale Phenylketonurie -
MPKU

Phenylalaninhydroxylase

Phenylalanin

Phenylalanin-reduzierte, Tyro-
sin-angereicherte altersgerech-
te, der individuellen Stoffwech-
selsituation angepasste Didt mit
Substitution eines Produktes
auf Aminosaurenbasis

Tyrosinamie Typ |

Tyrosinamie Typ Il

Tyrosinamie Typ Il

Fumarylacetoacetase

Zytosolische Tyrosin-
Aminotransferase

4-Hydroxyphenylpyruvatdiox-

igenase

Phenylalanin, Tyrosin

Phenylalanin- und Tyrosin-
reduzierte, altersgerechte, der
individuellen Stoffwechselsitua-
tion angepasste Diat mit Substi-
tution eines Produktes auf
Aminosadurenbasis

Alkaptonurie

Homogentisat-Dioxygenase

Phenylalanin, Tyrosin

Phenylalanin- und Tyrosin-
reduzierte, altersgerechte, der
individuellen Stoffwechselsitua-
tion angepasste Diat mit Substi-
tution eines Produktes auf
Aminosadurenbasis

Ahornsirupkrankheit - MSUD

Verzweigtkettiger a-
Ketosduren-Dehydrogenase
Komplex

Isoleucin, Leucin,
Valin

Isoleucin-, Leucin- und Valin-
reduzierte, altersgerechte, der
individuellen Stoffwechselsitua-
tion angepasste Didt mit Substi-
tution eines Produktes auf
Aminosdurenbasis

Substitution mit L-Isoleucin und
L-Valin

Langsam resorbierbare,
langkettige Kohlenhydrate
(Notfallmanagement)

Propionazidamie - PA

Propionyl-CoA-Carboxylase

Isoleucin, Methionin,
Threonin, Valin

Isoleucin-, Methionin-,
Threonin- und Valin-reduzierte,
altersgerechte, der individuellen
Stoffwechselsituation angepass-
te Diat mit Substitution eines
Produktes auf
Aminosadurenbasis

Substitution mit Levocarnitin

Stand: 24.10.2012
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EiweiRstoffwechselstorungen (Aufzdhlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Therapeutisch
relevanter Nahr-
stoff

Didtetisches 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 Diat mit Substitution eines
Produktes auf
Aminosdurenbasis

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 Didt mit
Substitution eines Produktes
auf Aminosaurenbasis

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 Diat mit Substitution eines
Produktes auf
Aminosadurenbasis

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 Diat

Glutarazidurie Typ |

Glutaryl-CoA-Dehydrogenase

Lysin, Tryptophan

Lysin- und Tryptophan- redu-
zierte, altersgerechte, der indi-
viduellen Stoffwechselsituation
angepasste Diat mit Substituti-
on eines Produktes auf
Aminosaurenbasis

Substitution mit Levocarnitin

Langsam resorbierbare,
langkettige Kohlenhydrate
(Notfallmanagement)
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EiweiRstoffwechselstorungen (Aufzdhlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Therapeutisch
relevanter Nahr-
stoff

Didtetisches Erfordernis

Homocystinurie Typ |

Cystathion-R-Synthase (CBS)

Methionin

Methionin-reduzierte, altersge-
rechte, der individuellen Stoff-
wechselsituation angepasste
Didt mit Substitution eines
Produktes auf
Aminosadurenbasis

Substitution mit Pyridoxin,
Folsdure, Hydroxycobalamin,
Vit. C

Homocystinurie Typ Il

Methylentetrahydrofolatredu
ktase

Methionin,
Homocystein,
Homocystin

Substitution mit Folsdure
und/oder Folinsdure, Hydroxy-
cobalamin, Riboflavin

Harnstoffzyklusdefekte
OTC-Defekt
CPS1-Defekt

Citrullindmie Typ | (ASS-
Defizienz)

Argininbernsteinsdurekrankheit
(ASL-Defizienz)

Argininamie

Ornithin-Transcarbamylase
Carbamylphosphat-
Synthetase
Argininosuccinat-Synthetase

Argininosuccinat-Lyase

Arginase

alle Aminosauren
(Harnstoffzyklus)

EiweiBarme, Stickstoff-
bilanzierte Didt mit Substitution
eines Produktes auf
Aminosaurenbasis

Substitution mit L-Arginin
und/oder L-
Argininhydrochlorid-Lésung
Substitution mit L-Citrullin
Langsam resorbierbare,
langkettige Kohlenhydrate
(Notfallmanagement)

Weitere Storungen der Ammo-
niakentgiftung

Lysinurische Proteinintoleranz

Transportdefekt der
dibasischen Aminosauren

Lysin, Ornithin, Argi-

nin, Cystin

EiweiBarme, Stickstoff-
bilanzierte altersgerechte, der
individuellen Stoffwechselsitua-
tion angepasste Didt mit Ener-
giesupplementation

Substitution mit L-Citrullin

Substitution mit Lysinhydro-
chlorid

Gyratatrophie-Ornithindimie

Ornithin-Aminotransferse

Ornithin, Arginin

Ornithin- und Arginin- reduzier-
te, altersgerechte, der individu-
ellen Stoffwechselsituation
angepasste Didt mit Substituti-
on eines Produktes auf
Aminosaurenbasis

Substitution mit Pyridoxin
Substitution mit L-Arginin

HHH-Syndrom

Ornithintransport

Orntihin

EiweiRarme, Stickstoff-
bilanzierte Didt mit Substitution
eines Produktes auf
Aminosdurenbasis

Substitution mit Citrullin, Or-
nithin, Arginin und/oder L-
Argininhydrochlorid-Lésung

Citrullinamie Typ Il
(Citrin-Defizienz)

Aspartat-Glutamat-
Transporter

Aspartat, Glutamat

Galaktosefreie Diat

Substitution mit L-Arginin
und/oder L-
Argininhydrochlorid-Lésung

Nichtketotische Hyperglycina- Defekt im Abbau des Glyzin, Serin Glyzin- und Serin- reduzierte,
mie - NKH Glycinkomplex altersgerechte, der individuellen
(Glycin-Enzephalopathie) Stoffwechselsituation angepass-
te Diat, z.T. mit Substitution
eines Produktes auf
Aminosdurenbasis
Serinmangel-Krankheiten 3-Phosphoglycerat- Serin, Glyzin Substitution mit L-Serin
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EiweiRstoffwechselstorungen (Aufzdhlung nicht abschlieRend)

Erkrankung Betroffenes Enzym Therapeutisch Diatetisches Erfordernis
relevanter Nahr-
stoff
Dehydrogenase Substitution mit Glyzin
3-Phosphoserin-Phosphatase
Phosphoserin-
Aminotransferase
Seltene Storungen des Pyrido-
xinstoffwechsels alpha-Aminoadipin- Pyridoxin Substitution mit Pyridoxin,

Pyridoxin-responsive Epilepsie

Pyridoxalphosphat-responsive
Epilepsie

Semialdehyd-Dehydrogenase

Pyridoxamin-5-Phosphat-
Oxidase

Pyridoxalphosphat

Substitution mit Folinsaure

Substitution mit Pyridoxalphos-
phat

Biotin-Stoffwechselstorungen

Biotinidase
Holocarboxylase-Synthetase

Biotin

Substitution mit Biotin

Fettstoffwechselstorungen (Aufzahlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Diatetisches Erfordernis

Glutaracidurie Typ 2 - MADD

Elektronentransfer-Flavoprotein

Elektronentransfer-Flavoprotein-
Cytochrom-Q-Oxidoreduktase

Extrem fettarm und eiweiRreduziert

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

drogenase

(iber)langkettige Acyl-CoA- Dehy-

Individuell stark reduzierte Zufuhr an
langkettigen Fettsdauren 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 Fettsdauren und Modifikation der
Fettzufuhr unter Einsatz von MCT-Fetten

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-
rate als Notfallmanagement

Substitution mit Levocarnitin
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Fettstoffwechselstorungen (Aufzdhlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Diatetisches Erfordernis

Carnitinzyklusdefekte

Carnitinpalmitoyl-Transferase |

Carnitinpalmitoyl-Transferase Il
Carnitin-Acylcarnitin-Carrier

Carnitintransporter

Individuell stark reduzierte Zufuhr an
langkettigen Fettsduren und gegebenenfalls
Modifikation der Fettzufuhr unter Einsatz von
MCT-Fetten

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-
rate (nachtliche Sondierung und Notfallmana-
gement)

Individuell stark reduzierte Zufuhr an
langkettigen Fettsdauren und gegebenenfalls
Modifikation der Fettzufuhr unter Einsatz von
MCT-Fetten

Langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhyd-
rate (ndchtliche Sondierung und Notfallmana-
gement)

Substitution mit Levocarnitin

Angeborene Stérungen im
Triglycerid-Stoffwechsel

Lipoproteinlipase
Apo C I

Sehr fettarm und Modifikation der Fettzufuhr
unter Einsatz von MCT-Fetten

Abetalipoproteinamie

Triglycerid-Transferprotein

Sehr fettarm und Modifikation der Fettzufuhr
unter Einsatz von MCT-Fetten

Substitution mit fettldslichen Vitaminen (Vit. E,
A, K, D)

Adrenoleukodystrophie - ALD

ALD Protein

Meidung tberlangkettiger Fettsdauren, Abbau-
Block durch Ol- und Erucaséure

Kohlenhydratstoffwechselstérungen (Aufzahlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Erndahrung

Klassische Galaktosamie

Galaktokinasedefekt
Galaktose-Epimerase-Mangel

Galaktose-1-Phosphat-
Uridyltransferase

Galaktokinase
UDP-Galaktose-Epimerase

Laktose-frei + Galaktose-arm
Calcium-Substitution

Heriditdare 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 | - GSD |

Glukose-6-Phosphatase

Glukose-6-Phosphat-
Transporter

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

langsam resorbierbare, langkettige Kohlenhydrate
(ndchtliche Sondierung und Notfallmanagement)

Substitution von Vitaminen

Glykogenose Typ Il - GSD Il

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 (nachtliche Sondierung oder Notfall-
management)
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Kohlenhydratstoffwechselstorungen (Aufzahlung nicht abschlieRend)

Erkrankung

Betroffenes Enzym

Erndhrung

Hyperinsulinismus

K _-Kanal

ATP

Glukokinase

Kurzkettige Hydroxylacyl-CoA
Dehydrogenase (SCHAD)

Glutamat-Dehydrogenase

Nach individueller Stoffwechsellage langsam resor-
bierbare, langkettige Kohlenhydrate (nachtliche
Sondierung oder Notfallmanagement)

Proteinglykosylierungs-Stérungen
CDG 1b

CDG llc

Phosphomannose-Isomerase

GDP-Fucose-Transporter

Mannose-Gabe

Fucose-Gabe

Mitochondriale Energiestoffwech-
sel-Defekte

Pyruvat-
Dehydrogenasekomplex

Komplex I-Defekt

Defekte Komplex II-V

Ketogene Diat (75-90% der Energiezufuhr aus Fett)
Vitamin- und Coenzymsubstitution

Ketogene Diat (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 Diat (75-90% der Energiezufuhr aus Fett)
Vitaminsubstitution

Pharmakoresistente Epilepsien

Ketogene Diat (85-90% der Energiezufuhr aus Fett)
Vitaminsubstitution

Sonstige diatpflichtige Erkrankungen

Erkrankung

Pathogenese

Erndhrung

Hypercalcidamie, - urie (z.B.
Nephrocalcinose)

n.a.

Calcium- und Vit D-reduzierte Diat

Osteopetrose

Carboanhydrase und
Chloridionentransportsystem
(Osteoklasten)

Calcium- und Vit D-reduzierte Diat

Hepatische Enzephalopathie n.a. Eiweil

Mucoviszidose Gendefekt ggf. hochkalorisch und fettadaptiert; ggf. individuell
anzupassen

Kuhmilcheiweissallergie bei Saug- | n.a. Produkte mit hochhydrolysiertem EiweiR oder auf

lingen und Kleinkindern Basis von Aminosduren, abh. vom Grad der Allergie

Schwere multiple Nahrungsmittel- | n.a. Produkte mit hochhydrolysiertem EiweiR oder auf

allergien Basis von Aminosduren, abh. vom Grad der Allergie

Malassimilationssyndrom n.a. ggf. hydrolysierte Produkte und / oder mit modifizier-
ten Fetten (MCT)

Dokumentierte Fettstoffwechsel- n.a. ggf. Produkte mit modifizierten Fetten (MCT)

storungen/Malabsorption

fettlosliche Vitamine

Chylothorax

defektes Lymphsystem

Individuell stark reduzierte Zufuhr an langkettigen
Fettsauren und Modifikation der Fettzufuhr unter
Einsatz von MCT-Fetten

Substitution essenzieller Fettsdauren
Energiesubstitution, individuell angepasst
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