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Ernährungsgewohnheiten von Kindern 
und Jugendlichen mit Phenylketonurie
Nicole von der Weiden, Christel Leitzke, Tina Eisenblätter, Sara Ramminger, Luzia Valentini

Einleitung

Phenylketonurie (PKU) ist die häufigste ange-
borene Stoffwechselerkrankung des Amino-
säurenstoffwechsels. Erkrankte dürfen von 
Geburt an nur eine bestimmte berechnete 
Menge der Aminosäure Phenylalanin über na-
türliche Lebensmittel aufnehmen, die bis zum 
Erwachsenenalter steigt und ersetzen natür-
liche Proteinquellen durch phenylalaninfreie 
Aminosäure-Mischungen (ASM).
Es gibt Hinweise, dass die Prävalenz von Über-
gewicht bei erwachsenen PatientInnen mit PKU 
gegenüber der Allgemeinbevölkerung erhöht 
ist [1, 2]. Diese Beobachtung wird von anderen 
Studien nicht bestätigt [3, 4]. Die erhöhte Prä-
valenz von Übergewicht bei Kindern und Ju-
gendlichen mit PKU scheint eindeutiger (z. B. 
PKU 31,7 % vs. Gesunde 12,3 %) [5], dabei sind 
Mädchen mit PKU ca. zweimal so häufig von 
Übergewicht betroffen als Jungen [2, 6]. 
Zucker- und fettreiche Lebensmittel enthal-
ten wenig bis kein Phenylalanin, weshalb bei 
PatientInnen mit PKU deren bevorzugter Ein-
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satz zu einer erhöhten Energiezufuhr führen kann und die Ent-
wicklung von Übergewicht begünstigen könnte. Besonders pro-
teinarme Speziallebensmittel liefern zwischen 2 und 18 % mehr 
Energie als ihre proteinreichen Äquivalente [7]. Außerdem zeigte 
eine italienische Studie, dass der glykämische Index der aufgenom-
menen Nahrung bei Kindern mit PKU deutlich höher ist (PKU 62,2 
± 5,8 vs. Gesunde 48,5 ± 8,4) [8].
Die vorliegende Studie untersuchte den Ernährungsstatus und 
die Ernährungsgewohnheiten von Kindern und Jugendlichen mit 
PKU und verglich die Ergebnisse mit stoffwechselgesunden, ge-
schlechts- und altersangepassten Kontrollen.

Methodik

Design und ProbandInnenkollektiv
Die Studie wurde von Juni bis September 2018 als prospektive, kon-
trollierte Querschnittuntersuchung im Matched Pair Design am Kin-
der-Rehazentrum Usedom in Kölpinsee, Mecklenburg-Vorpommern, 
durchgeführt, deren Träger die IFA Hotel und Touristik AG ist.
In die PKU-Gruppe wurden 9- bis 18-jährige PatientInnen des Re-
hazentrums mit klassischer PKU aufgenommen. Ausgeschlossen 
wurden PatientInnen mit einer milden Form der PKU, Tetrahy-
drobiopterin (BH4)-Sensitivität oder kognitiver Einschränkung 
aufgrund eines zu späten Behandlungsbeginns. Außerdem durfte 
keine schwerwiegende Zweiterkrankung vorliegen. In die Kon-
trollgruppe konnten Kinder und Jugendliche aufgenommen wer-
den, die im Geschlecht und Alter ± 2 Jahre mit einem/r PatientIn 
mit PKU matchten und keine schwerwiegenden Erkrankungen, 
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sehr einschränkende Nahrungsmittelallergien 
oder Adipositas als Hauptdiagnose aufwiesen. 
Es handelte sich entweder selbst um Patient-
Innen der Rehaklinik oder Geschwisterkinder 
von PatientInnen. Der ProbandInnenfluss ist 
Abbildung 1 zu entnehmen.

Untersuchungsmethoden
Anthropometrie und Körperzusammensetzung
Das Körpergewicht wurde standardisiert 
mit einer Standwaage (Seca 799, Hamburg 
Deutschland) ermittelt. Das Wiegen erfolgte 
nüchtern und angekleidet (nachträglich Abzug 
von 200 g Gewicht), wobei die Schuhe aus-
gezogen wurden. Die Körpergröße wurde mit 
einem Stadiometer auf 0,5 cm genau gemes-
sen. Für die Beurteilung des Body-Mass-Index 
(BMI) wurden die BMI-Perzentilen von Kro-
meyer-Hauschild et. al. verwendet [9]. Der 
Taillenumfang wurde am freien Oberkörper, 
nach dem Ausatmen, 1 cm über den Bauchna-
bel auf 0,5 cm genau gemessen.
Die Messung der Körperzusammensetzung 
erfolgte im Liegen mit einer Bioelektrischen 
Impedanzanalyse (BIA) mit Nutri-Guard MS 
(Data-Input, Pöcking, Deutschland). Für die 
Messung wurden je zwei Klebeelektroden an 
Hand und Fuß der dominanten Körperseite 
angebracht. Dokumentiert wurden Resistanz, 
Reaktanz, Phasenwinkel, fettfreie Masse (FFM), 
Fettmasse (FM) und Gesamtkörperwasser. An-
schließend wurden die Werte mit den entspre-
chenden Normwerten für 3- bis 18-Jährige 
verglichen [10, 11]. Die vom Gerät verwende-
ten Regressionsformeln für Kinder und Jugend-
liche sind validiert [12]. Zur standardisierten 
Messung wurden die ProbandInnen gebeten, bis 
12 Stunden vor der Messung keine sportlichen 
Aktivitäten durchzuführen und mindestens 8 
Stunden vorher nichts zu essen.

Beurteilung der Ernährungsgewohnheiten
Die Beurteilung der Ernährungsgewohnhei-
ten erfolgte über drei Wege, die nachfolgend 
detailliert beschrieben werden. Ernährungs-
protokolle ermöglichten während des Reha- 
Aufenthaltes den Vergleich der Energie- und 
Nährstoffzufuhr zwischen den Gruppen, 
sowie mit den Empfehlungen der europäi-
schen PKU-Leitlinie von 2017 [13]. Ein Food 
Frequency Questionnaire (FFQ) [14] gab Ein-
blick in das Ernährungsverhalten zu Hause. 
Aus den Ergebnissen dieser beiden Methoden 
wurde jeweils der Healthy Eating Index der Eu-
ropean Prospective Investigation into Cancer and 
Nutrition (HEI-EPIC) [15] zur Beurteilung der 
Ernährungsqualität berechnet. Um das Ernäh-
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Abb. 1:  Flow-Chart ProbandInnenkollektiv 
Nahrungsmittelallergien = NM-Allergien
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rungsverhalten noch besser abzubilden, ergänzte ein selbst erstell-
ter Fragebogen zum Ernährungsverhalten zu Hause die Daten.

Ernährungsprotokoll
Das Ernährungsprotokoll (EP) führten die Teilnehmenden als 3-Ta-
ge-Wiegeprotokoll, wofür sie in Ausnahmefällen, z. B. beim Außer-
Haus-Verzehr, die Nahrungsmenge schätzen durften. Die Auswahl 
des Essens zu den Hauptmahlzeiten erfolgte morgens und abends 
an einem Buffet, mittags über Auswahlmenüs. Die Energie- und 
Nährstoffzufuhr (Protein, Fett, Kohlenhydrate, Ballaststoffe, Phe-
nylalanin) wurde mit dem Nährwertberechnungsprogramm Prodi 
basis 6.8 (Nutri-Science, Freiburg, Deutschland) berechnet.
Zum Vergleich mit den Empfehlungen erfolgte zunächst die Be-
rechnung des Ruheenergiebedarfs (REE) nach WHO [16]. Um den 
Gesamtenergiebedarf zu berechnen, wurden zwei Aktivitätslevel 
unterschieden. Zu rehabilitierende Kinder hatten mehrmals wö-
chentlich Sport, weshalb ein Wert von 1,6 für das Physical Ac-
tivity Level (PAL) festgelegt wurde. Studienteilnehmende, die nur 
Begleitkinder ihrer Geschwister waren und keine Therapien er-
hielten, bekamen einen PAL-Wert von 1,4 zugeteilt. Die Berech-
nung des Proteinbedarfs erfolgte bei der Kontrollgruppe nach den 
Empfehlungen der World Health Organization (WHO), der Food 
and Agriculture Organization of the United Nations (FAO) und der 
United Nations University (UNU) und in der PKU-Gruppe, gemäß 
der europäischen PKU-Leitlinie, mit zusätzlichen 40 % aus ASM 
[13, 17]. Bei Übergewicht wurde das Normalgewicht (Gewicht bei 
50. Perzentile) zur Bedarfsermittlung herangezogen. Die Beurtei-
lung der Nährstoffrelation richtete sich nach den Empfehlungen 
für die Allgemeinbevölkerung und somit nach den Referenzwer-
ten für Deutschland, Österreich und der Schweiz (D-A-CH) [18]. 
Auch die empfohlene Ballaststoffzufuhr richtete sich nach der 
D-A-CH-Empfehlung aus dem Jahr 2019 von 10 g/1000 kcal.

Food Frequency Questionnaire (FFQ) 
Zur Erhebung des Ernährungsverhaltens zu Hause wurde der va-
lidierte Fragebogen der Studie zur Gesundheit von Kindern und 
Jugendlichen in Deutschland (KiGGS) herangezogen [19]. Er be-
steht aus 45 Lebensmittel-Items, für die die Verzehrhäufigkeit der 
letzten vier Wochen und die üblichen Portionsgrößen abgefragt 
wurden. TeilnehmerInnen (TN) der PKU-Gruppe konnte zusätzlich 
ankreuzen, ob sie bei entsprechender Möglichkeit die proteinarme 
Variante eines Lebensmittels wählten. Mit Umrechnungstabellen 
und festgelegten Grammmengen konnten die durchschnittlichen 
täglichen Verzehrmengen mit folgender Formel berechnet werden: 
Häufigkeit 3 Portionsmenge [g] / 28 = durchschnittliche Ver-
zehrmenge pro Tag [g]

Ernährungsqualität (HEI-EPIC)
Der HEI-EPIC zur Beurteilung der Ernährungsqualität richtet die 
Grammangaben der Portionen nach den deutschen Empfehlungen 
für Erwachsene [15]. Für das junge Studienkollektiv wurden die 
Empfehlungen auf Grundlage der optimierten Mischkost des For-
schungsdepartments für Kinderernährung der Universitätsklinik 
Bochum von 2017 angepasst [20].
Die verzehrten Portionen einer Lebensmittelkategorie wurden mit den 
Portionsangaben der Ernährungspyramide des Bundeszentrums für 
Ernährung [21] verglichen und in Punkte umgerechnet (optimale 

Punktzahl = 80; abhängig davon, wie stark die 
tatsächlichen Verzehrmengen den empfohlenen 
Verzehrmengen entsprachen). In den Kategorien 
Getränke, Gemüse und Obst konnten bei der 
Überschreitung der empfohlenen Verzehrmenge 
jeweils  10 Bonuspunkte gewonnen werden (ma-
ximale Punktzahl = 110) [15]. Bei über 80 % 
Übereinstimmung des Verzehrverhaltens mit den 
Empfehlungen (> 64 Punkte) wurde das Ernäh-
rungsverhalten als gut eingestuft, bei 50-80 % 
(> 40-64 Punkte) als verbesserungswürdig und 
bei < 50 % (≤ 40 Punkte) als schlecht [15]. Zu 
beachten ist, dass die Einnahme der ASM bei der 
PKU-Gruppe als Ersatz-Portion für die Kategorie 
Fleisch galt. Die Lebensmittelkategorie „Extras“ 
beinhaltete Süßigkeiten und Knabbereien.

Ergänzende Abfrage der Ernährungs-
gewohnheiten zu Hause
Ein selbst erstellter Fragebogen umfasste Fra-
gen zur allgemeinen Charakterisierung der Kin-
der sowie zu den Themen Mahlzeiten struktur, 
Sättigungsgefühl, Eigenverantwortung in der 
Ernährung und speziell für die PKU-Gruppe 
dem Verzehr verbotener Lebensmittel.
Er bestand aus 11 offenen Fragen, 12 Fragen mit 
verschiedenen Ankreuzmöglichkeiten, von denen 
die Zutreffendste angekreuzt werden sollte, 
sowie 19 Fragen mit verbalen Rating-Skalen.

Statistik 
Die statistische Auswertung erfolgte mittels SPSS 
(IBM, Armonk, New York, USA Version 26). 
Das zweiseitige Signifikanzniveau betrug 0,05.
In der inferentiellen Statistik erfolgten abhän-
gige Gruppenvergleiche zwischen den Matches 
oder innerhalb der einzelnen Gruppen mit 
einem abhängigen T-Test bei Normalvertei-
lung, andernfalls mit dem Wilcoxon-Test. 
Zur Beurteilung von Unterschieden nominaler 
Variablen beziehungsweise ordinaler mit we-
niger als 5 Antwortmöglichkeiten, wurde bei 
vorhandenen Voraussetzungen der Chi-Qua-
drat-Test oder der exakte Test nach Fisher 
angewandt. Bei Bedarf wurden dazu mehrere 
Kategorien zu einer zusammengefasst. Kor-
relationsüberprüfung bivariater Zusammen-
hänge erfolgten nach Pearson oder Spearman.

Ergebnisse

ProbandInnencharakteristik
Es nahmen je 15 ProbandInnen für die PKU-
Gruppe und für die Kontrollgruppe an der Stu-
die teil (Tabelle 1). Gründe für den Reha-Auf-
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enthalt der Kontrollgruppe waren Neuroder-
mitis (n = 2) und Asthma (n = 5), die meisten 
waren gesunde Begleitkinder (n = 8).

Vergleich der Energie- und Nährstoff-
zufuhr zwischen den Gruppen und 
mibden D-A-CH-Referenzweaten (Er-
nährungsprotokolle)
Die Energiezufuhr pro Tag zwischen PKU-
Gruppe und Kontrollgruppe war in absoluten 
Werten vergleichbar. In Relation zum Bedarf 
nach WHO zeigte sich dagegen eine signifikant 
höhere Energiezufuhr in der Kontrollgruppe im 
Vergleich zur PKU-Gruppe (Tabelle 2). Auch die 
Nährstoffrelation unterschied sich signifikant 
bei allen Nährstoffen (Abbildung 2). So nahm 
die PKU-Gruppe prozentual weniger Protein auf, 
wobei 27 % der PKU-Gruppe (n = 4) knapp un-
terhalb der empfohlenen 10-20 Energie-% (En%) 
lagen. Bei der Kontrollgruppe lagen alle Teilneh-
menden innerhalb der Empfehlungen. Auch hin-
sichtlich der Fettzufuhr nahm die PKU-Gruppe 
prozentual weniger auf als ihre Kontrollen, dabei 
lagen 20 % (n = 3) unterhalb, über die Hälfte 
(n = 8) innerhalb und über ein Viertel (n = 4) 
über den empfohlenen 30-35 En% Fett. In der 
Kontrollgruppe lagen 13 Kinder darüber. Anders 
hingegen bei den empfohlenen 50-60 En% für 
Kohlenhydrate, bei denen sich 13 TN (87 %) der 
PKU-Gruppe innerhalb dieser befanden, aber nur 
4 TN (27 %) der Kontrollgruppe. Die restlichen 
11 TN der Kontrollgruppe lagen darunter.
Beim Vergleich der Proteinzufuhr mit dem Min-
destbedarf erreichten diesen alle bis auf zwei Pro-
bandInnen der PKU-Gruppe (trotz der geringen 
prozentualen Zufuhr bei der PKU-Gruppe [n = 4]). 
Dabei deckten die Proteinzufuhr in der PKU-Gruppe 
zu durchschnittlich 75 ± 6 % die ASM ab.
Im Durchschnitt wurde die empfohlene Bal-
laststoffzufuhr in beiden Gruppen nicht er-
reicht (Tabelle 2). In der PKU-Gruppe erreich-
ten 40 % (n = 6), bei der Kontrollgruppe le-
diglich 20 % (n = 3) ihren Ballaststoffbedarf.

Vergleich der Ernährungsqualität  
während des Reha-Aufenthaltes und 
zu Hause (HEI-EPIC)
Durchschnittlich lag die Ernährungsquali-
tät beider Gruppen im verbesserungswürdi-
gen Bereich (Punktzahl 40 bis 64). Während 
der Reha war sie bei 90 % (n = 14) der PKU-
Gruppe und 87 % der Kontrollgruppe (n = 13) 
verbesserungswürdig. Ein Kind der PKU-
Gruppe und zwei Kinder der Kontrollgruppe 
wiesen eine schlechte Ernährungsqualität auf.
Die Auswertung des FFQ für die Ernährung 
zu Hause ergab, dass in beiden Gruppen je ein 

Kind eine schlechte Ernährungsqualität aufwies, Dreiviertel (je 
n = 12) eine verbesserungswürdige und 13 % (je n = 2) eine gute 
Ernährungsqualität.
In Abbildung 3 sind die HEI-EPIC-Scores für beide Gruppen wäh-
rend der Reha und zu Hause dargestellt. Die Ernährungsqualität 
in der PKU-Gruppe zu Hause war laut FFQ signifikant besser als 
während der Reha laut Ernährungsprotokoll (p = 0,021).

Gesamt  
(n = 30)

PKU-Gruppe  
(n = 15)

Kontrollen  
(n = 15)

p-Wert

Geschlecht  
(w/m, n (%))

7 (47) | 8 (53) 7 (47) | 8 (53)

Alter in Jahren 12 ± 2 12 ± 2 12 ± 2 0,582

Größe in cm 157 ± 12 156 ± 12,0 158 ± 11 0,433

Gewicht in kg 51,0 ± 17,2 48,9 ± 13,9 53,0 ± 20,2 0,438

BMI-Perzentile 63,5 ± 29,8 62,5 ± 29,3 64,4 ± 31,2 0,852

   < P3 (n (%)) 2 (7) 1 (7) 1 (7)

   P3– < P15 (n (%)) 3 (10) 2 (13) 1 (7)

   P15–P50 (n (%)) 6 (20) 3 (20) 3 (20)

   > P50– < P85 (n (%)) 11 (36) 6 (40) 5 (33)

   P85–P97 (n (%)) 5 (17) 2 (13) 3 (20)

   > P97 (n (%)) 3 (10) 1 (7) 2 (13)

Taillenumfang in  
cm (n = 16)*

69,0 ± 10,7 68,6 ± 7,6 69,3 ± 12,7 0,120

Fettmasse in % 23,3 ± 9,3 23,0 ± 7,4 23,5 ± 11,2 0,869

Magermasse in % 76,8 ± 9,4 77,0 ± 7,4 76,6 ± 11,3 0,886

Tab. 1:  ProbandInnencharakteristik 
verbundener T-Test, Daten sind als Mittelwert (MW) ± Stan-
dardabweichung (STD) dargestellt. Einordnung in die BMI-Per-
zentile erfolgte nach Kromeyer-Hauschild et. al [9]:  
< P3 = starkes Untergewicht, P3–< P15 = Untergewicht, P15–P50 = 
unteres Normalgewicht, > P50– < P85 = oberes Normalgewicht,  
P85–P95 = Übergewicht, > P97 = Adipositas  
* Taillenumfang wurde anfangs nicht gemessen

Abb. 2:  Vergleich der Nährstoffrelationen zwischen den Gruppen 
a Wilcoxon-Test, b verbundener T-Test

p = 0,001a

Proteinzufuhr
Fettzufuhr
Kohlenhydratzufuhr

p = 0,001a

p = 0,013b
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Neben der Ernährungsqualität insgesamt wurde auch der durch-
schnittliche, tägliche Verzehr an Portionen der jeweiligen Lebens-
mittelkategorie zwischen den Gruppen verglichen (Tabelle 3).
Werden die aufgenommenenbLebensmittelportionen mit denen der 
Ernährungspyramide [21] verglichen (Abbildung 4), so wurden wäh-
rend des Reha-Aufenthaltes in der PKU-Gruppe nicht ausreichend ka-
lorienarme Getränke getrunken (Ist 3,3 ± 4,1 vs. 6 Portionen, p = 
0,034) und durchschnittlich eine Portion zu wenig Gemüse (Ist 1,9 ± 
0,8 vs. 3 Portionen, p = < 0,001) und Obst (Ist 1,1 ± 0,4 vs. 2 Porti-
onen, p = 0,001) gegessen. Nur 13 % (n = 2) verzehrten mindestens 
die empfohlenen 3 Portionen Gemüse. Die empfohlenen Portionen an 
proteinarmen Getreide- und Milchprodukten wurden ebenfalls nicht 
erreicht (Getreide: Ist 3,2 ± 0,9 vs. 4 Portionen, p = 0,004; Milch: Ist 
2,2 ± 1,1 vs. 3 Portionen, p = 0,014). Dafür verzehrten sie fast das 
Doppelte an Fetten und das Dreifache an Extras (Fette: Ist 3,7 ± 1,1 vs. 
2 Portionen, p = <0,001; Extras: Ist 2,7 ± 2,0 Portionen vs. 1 Portion, 
p = 0,001). Bei der Kontrollgruppe wichen die Getränke- und Getrei-
deportionen nicht signifikant von den Empfehlungen ab (Getränke: Ist 

6,1 ± 2,7 vs. 6 Portionen, p = 0,912; Getreide: Ist 
3,6 ± 1,2 Portionen vs. 4 Portionen, p =0,258), 
ihre Gemüse- und Obstportionen waren auch 
geringer (Gemüse: Ist 1,4 ± 1,5 vs. 3 Portionen, 
p = 0,005; Obst: Ist 0,9 ± 0,6 vs. 2 Portionen, 
p < 0,001).
Im Unterschied zum Reha-Aufenthalt waren 
die Getränke- und Obstportionen der PKU-
Gruppe zu Hause höher (Getränke FFQ: 12,4 
± 8,2, EP: 3,3 ± 4,1; p = 0,003; Obst FFQ: 
2,5 ± 2,4, EP: 1,1 ± 0,4, p = 0,015), sodass 
sie die Empfehlungen erreichten. Der Fettver-
zehr entsprach ebenfalls den Empfehlungen 
(FFQ: 1,8 ± 1,4, EP: 3,7 ± 1,1, p = 0,003). 
Auch die Kontrollen erreichen zu Hause die 
Obstportionen im Gegensatz zum Reha-Auf-
enthalt (Obst FFQ: 2,3 ± 1,7, EP: 0,9 ± 0,6, 
p = 0,017). Einen Überblick darüber, wie sich 
die Portionen während der Reha und zu Hause 
von den Empfehlungen der Ernährungspyra-
mide unterschieden, gibt Abbildung 4.

Ernährungsgewohnheiten
Bei den sonstigen Ernährungsgewohnheiten 
zeigten sich zwischen den Gruppen keine Un-
terschiede (Tabelle 4). Alle Kinder der PKU-
Gruppe aßen mindestens 3 Hauptmahlzeiten 
am Tag (Kontrollen: 1-mal kein Frühstück), 
9 nahmen 1-2 Zwischenmahlzeiten ein (60 %, 
Kontrollen: n = 12, 80 %). 
Hinsichtlich der Mahlzeitengestaltung zeigte 
sich, dass mehrmals in der Woche (PKU: 53 %, 
n = 8; Kontrollen: 53 %, n = 8) bis täglich (40 %, 
n = 6; Kontrollen: 40 %, n = 6) frisch gekocht 
wurde. Außerdem empfanden fast alle Kinder die 
Atmosphäre  während der Mahlzeiten mindes-
tens als gut (n = 14, Kontrollen: n = 14). Ledig-
lich ein Kind je Gruppe schätzte die Atmosphäre 
als mittelmäßig, keines jedoch als schlecht ein.
Ob und wann die TeilnehmerInnen der PKU-
Gruppe Gemüse oder Obst essen möchten, 
konnten knapp Dreiviertel (n = 11, Kontrol-
len: n = 11) selbst entscheiden, da ihnen diese 
Lebensmittel immer zur Verfügung standen. 
Süßigkeiten und Knabbereien standen 60 % der 
PKU-Gruppe (n = 9, Kontrollen: n = 9) nicht 
immer zur Verfügung, insgesamt konnten sie 
sich jedoch auch hier meistens (n = 5, Kont-
rollen: n = 6) bis immer (n = 6, Kontrollen: 
n = 5) frei dafür oder dagegen entscheiden.

Über 50 % der PKU-Gruppe (n = 8) aßen zwi-
schen 1- bis 3-mal in der Woche unerlaubt 
Lebensmittel mit hohen Phe-Gehalten, davon 
meistens proteinreiche Süßigkeiten. Nur ein 
Drittel (33 %, n = 5) gab an, nie solche Le-
bensmittel zu verzehren.

PKU-Gruppe  
(n = 15)

Kontrollen  
(n = 15)

p-Wert

Energiezufuhr (kcal) 2063 ± 526 2221 ± 516 0,356

Energiezufuhr  
(% zum Bedarf nach WHO)

94 ± 22 108 ± 23 0,031

Protein-Zufuhr (g) 61,1 ± 13,7 81,3 ± 20,7 0,004

Protein-Zufuhr  
(% des Mindestbedarfs)

122 ± 24 205 ± 65 < 0,001

Fett-Zufuhr (g) 75,3 ± 22,6 91,4 ± 23,1 0,065

KH-Zufuhr (g) 274 ± 78 256 ± 69 0,421

BST-Zufuhr (g) 18,1 ± 4,1 16,7 ± 4,1 0,285

BST-Zufuhr (% der 
D-A-CH-Empfehlung)

93 ± 31 77 ± 18 0,114

Phe-Zufuhr (g) 593 ± 174 3729 ± 929 < 0,001

Tab. 2:  Vergleich der Energie- und Nährstoffzufuhr 
verbundener T-Test, Daten sind als Mittelwert (MW) ± Stan-
dardabweichung (STD) dargestellt, KH = Kohlenhydrate,  
BST = Ballaststoffe, Phe = Phenylalanin.

Abb. 3:  Vergleich der Ernährungsqualität (HEI-EPIC-Scores) zwischen 
den Gruppen und innerhalb der Gruppen während der Reha 
und zu Hause 
a verbundener T-Test, Bezugslinien geben Bewertungsbereich an: 
> 64 Punkte = gut, > 40–64 Punkte = verbesserungswürdig, ≤ 40 
Punkte = schlecht.

p = 0,254a

Reha

zu Hause

KontrollgruppePKU-Gruppe

p = 0,197a

p = 0,021a

p = 0,865a
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Diskussion

Gemeinsamkeiten und Unterschiede in Ernährungs-
qualität und -verhalten
Nach Kenntnis der Autorinnen wurde die Ernährungsqualität bei Pati-
entInnen mit PKU bisher weder erfasst noch mit einer Kontrollgruppe 
verglichen. Die vorliegenden Ergebnisse zeigten, dass sich die Ernäh-
rungsqualität von Kindern mit PKU nicht von stoffwechselgesunden 
Kontrollen unterschied. Das vielseitige Angebot an Speziallebensmit-
teln, zum Beispiel proteinarme Milch, Jogurt und Käse(-alternativen), 
könnte bei PatientInnen mit PKU heutzutage zu einer ähnlichen Le-
bensmittelauswahl wie der Stoffwechselgesunder führen.

Die Nährstoffrelationen unterschieden sich 
im Gegensatz zur Ernährungsqualität signi-
fikant zwischen den Gruppen. Die PKU-Kin-
der nahmen prozentual zur Energie weniger 
Protein als die Kontrollgruppe auf. Die pro-
zentuale Fettzufuhr war in der PKU-Gruppe 
geringer, befand sich im Schnitt jedoch inner-
halb der Empfehlungen. Nur die prozentuale 
Kohlenhydratzufuhr war in der PKU-Gruppe 
höher. Auch hier lagen die PKU-Kinder durch-
schnittlich innerhalb der Referenzen, die Kon-
trollgruppe darunter.

Abb. 4:  Vergleich der verzehrten Portionen mit den Empfehlungen des Bundeszentrums für Ernährung (rote Linien),  
links während der Reha (EP = Ernährungsprotokoll), rechts zu Hause (FFQ = Food Frequency Questionnaire)

PKU-Gruppe (n = 15) Kontrollen  
(n = 15)

p-Wert PKU-Gruppe (n = 15) Kontrollen  
(n = 15)

p-Wert

Lebensmittel- 
gruppe

durchschnittliche tägliche Anzahl an Portionen im 
FFQ

durchschnittliche tägliche Anzahl an Portionen im EP

Getränke 12,4 ± 8,2 9,5 ± 8,5 0,281b 3,3 ± 4,2 6,1 ± 2,7 0,020b

Gemüse 1,4 ± 0,9 1,4 ± 1,5 0,363b 1,9 ± 0,8 1,8 ± 1,2 0,854a

Obst 2,5 ± 2,4 2,3 ± 1,7 0,955b 1,1 ± 0,4 0,9 ± 0,6 0,069a

Getreide  
(-produkte), 
Kartoffeln

3,5 ± 1,9 5,1 ± 4,4 0,514b 3,2 ± 0,9 3,6 ± 1,2 0,196a

(proteinarme)  
Milch  
(-produkte)

3,2 ± 6,0 3,0 ± 2,8 0,470b 2,2 ± 1,1 1,9 ± 1,4 0,443b

Fleisch, Fisch, 
Wurst, Ei bzw. 
ASM

1,3 ± 0,9 4,6 ± 6,0 0,011b 1,3 ± 0,4 3,6 ± 1,5 0,001b

Fette 1,8 ± 1,4 2,6 ± 2,6 0,396b 3,7 ± 1,1 2,9 ± 1,3 0,062b

Extras 4,0 ± 4,2 5,4 ± 7,6 0,865b 2,7 ± 2,0 3,2 ± 1,4 0,334b

Tab. 3:  Vergleich der verzehrten Anzahl an Portionen pro Tag zwischen den Gruppen je Lebensmittelgruppe zu Hause 
und während des Reha-Aufenthaltes 
a verbundener T-Test, b Wilcoxon-Test, Daten sind als Mittelwert ± Standardabweichung dargestellt. FFQ = Food Fre-
quency Questionnaire, EP = Ernährungsprotokoll, ASM = Aminosäuremischung.
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PKU-Gruppe  
(n = 15) n (%)

Kontrollgruppe  
(n = 15) n (%)

p-Wert

Snacking  
ja, n (%)

15 (100) 14 (93) 1,000a

Sättigungsgefühl  
(sehr stark (1) –  
schwach (4))

2,6 ± 1,0 2,0 ± 0,8 0,104b

Alleinessen  
ja, n (%)

0 (0) 1 (7) 1,000a

gemeinsame Mahl-
zeiten  
(täglich (1) – an  
Feiertagen (4))

1,3 ± 0,7 1,8 ± 1,1 0,198b

subjektives Empf. 
Essatmosphäre (sehr 
gut (1) –  
sehr schlecht (5))

1,7 ± 0,6 1,6 ± 0,6 0,512b

erlaubte Medien (%) 
Ø,,

20 | 20 | 60 20 | 20 | 60

In einer italienischen Studie von 2017 [8], die die Nährstoffzufuhr 
von 5- bis 11-jährigen Kindern mit PKU mit geschlechts- und al-
tersadaptierten Matches verglich, war die Proteinzufuhr zwar in 
beiden Gruppen innerhalb der Empfehlungen, trotzdem lagen die 
Werte deutlicher auseinander (PKU 9,8 ± 1,9 vs. Kontrollen 15,0 
± 1,7 En%). Die Fettzufuhr war in der PKU-Gruppe zu gering und 
bei der Kontrollgruppe angemessen (PKU 27,9 ± 7,0 vs. Kontrol-
len 31,5 ± 4,5 En%). Die Kohlenhydratzufuhr war im Gegensatz 
zur vorliegenden Studie in der PKU-Gruppe zu hoch und bei der 
Kontrollgruppe wiederum angemessen (PKU 63,4 ± 6,8 vs. Kon-
trollen 55,6 ± 4,9 En%).
Die Abweichungen könnten teilweise mit kulturellen Unterschie-
den in den Ernährungsgewohnheiten von deutschen und italieni-
schen Kindern zusammenhängen. Die höhere Differenz zwischen 
der Protein- und Fettzufuhr im Vergleich zur vorliegenden Arbeit 
kann damit nur teilweise erklärt werden.
Mehr Aufschluss könnte eine Studie aus dem Jahr 2005 geben 
[25], in der für die Erhebung der Nährstoffzufuhr PKU-Kinder 
in 2 Gruppen aufgeteilt wurden. Eine Test-Gruppe bekam eine 
ASM mit essenziellen Fettsäuren und die Kontrollgruppe eine her-
kömmliche ASM. Die Test-Gruppe erreichte die Nährstoffrelation 
entsprechend der Empfehlungen und damit auch die empfohlene 
Fettzufuhr (Test-Gruppe: Protein 13 %, Fett 34 %, KH 53 %, Kont-
rollgruppe: Protein 10 %, Fett 27 %, KH 59 %) [25]. Die Studie kam 
somit zu ähnlichen Ergebnissen wie die vorliegende Arbeit. In der 
PKU-Gruppe der vorliegenden Arbeit waren die ASM teilweise mit 
essenziellen Fettsäuren angereichert.
Bei ähnlichen Portionen an Stärkebeilagen könnte die höhere Koh-
lenhydratzufuhr der PKU-Gruppe mit einem höheren Kohlenhy-
dratgehalt der Speziallebensmittel zusammenhängen. Auch Rocha 
et al. vermuten, dass der vergleichsweise hohe Kohlenhydratanteil 
der stärkehaltigen Speziallebensmittel in einer höheren Kohlenhy-
dratzufuhr resultiert [7].

Der erhöhte Konsum von zuckerhaltigen Ge-
tränken könnte von der eingeschränkten Aus-
wahl (darunter auch der Verzicht auf mit As-
partam gesüßte Limonaden) ausgehen. Auch 
dies könnte eine Erklärung für eine höhere 
Kohlenhydratzufuhr sein und gleichzeitig 
den geringen Konsum energiearmer Getränke 
während der Reha erklären. Die Zufuhr der 
ASM in Kombination mit Saft oder als gesüß-
ter Fertig-Drink könnte auch dazu beitragen.
In der PKU-Gruppe erreichten doppelt so viele 
Kinder nach den D-A-CH-Empfehlungen ihren 
Ballaststoffbedarf, die Kontrollgruppe hatte 
eine im Durchschnitt zu geringe Ballaststoff-
zufuhr. Heutzutage werden den Spezialle-
bensmitteln oft Ballaststoffe, wie zum Beispiel 
pflanzliche Fasern und Zellulose zugesetzt 
und verbessern somit die Ballaststoffzufuhr 
von Kindern mit PKU. In der Kinder-Rehakli-
nik wurde vor allem Brot eines Herstellers an-
geboten, der einen hohen Ballaststoffanteil in 
seinen Produkten vorzuweisen hat. Das würde 
erklären, warum die PKU-Gruppe trotz ähn-
licher Gemüse-, Obst- und Getreideportionen 
wie ihre Kontrollen, eher ihre empfohlene Bal-
laststoffzufuhr erreichten.
Die bereits erwähnte italienische Studie aus 
dem Jahr 2017 zeigte eine signifikant höhere 
Ballaststoffzufuhr von Kindern mit PKU zu 
Gesunden [8] (p = 0,009), die auf eine hö-
here Gemüsezufuhr zurückzuführen war 
(p = 0,002). Eine deutsche Studie von 2012 
zeigte, dass Kinder mit PKU zwischen 2 und 
10 Jahren zu mehreren Zeitpunkten zwischen 
76 und 83% die von der optimierten Misch-
kost 2005 empfohlenen Verzehrmengen von 
Gemüse und Obst erreichten [26]. Gesunde 
Kinder dieses Alters erreichten laut der 2015 
veröffentlichten Daten der KiGGS-Welle 2 im 
Schnitt 50-70 % der empfohlenen 5 Portio-
nen Gemüse und Obst am Tag [27]. Andere 
Studien deuten somit auf eine höhere Ballast-
stoffzufuhr durch einen höheren Gemüse- 
und Obstkonsum hin. Die Unterschiede zur 
vorliegenden Studie könnten kulturell bedingt 
und auf die heutige Auswahl proteinarmer 
Speziallebensmittel zurückzuführen sein, die 
PatientInnen mit PKU eine breitere Auswahl 
ermöglicht.

Risiko für die Entwicklung von Über-
gewicht
Wie beschrieben, ist die Studienlage einer er-
höhten Übergewichts prävalenz bei PatientIn-
nen mit PKU derzeit inkonsistent [1-6]. Die 
Ergebnisse der vorliegenden Studie zeigen, dass 
die Verteilung in den BMI-Perzentilen zwi-

Tab. 4:  Vergleich der Ernährungsgewohnheitenzwischen den Grup-
pen PatientInnen mit PKU und Kontrollen 
a exakter Test nach Fisher, b Mann-Whitney-U-Test, Ø = keine Me-
dien,  = auditive Medien,  = audiovisuelle Medien
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schen den Gruppen gleich und folglich kein häufigeres Auftreten 
von Übergewicht in der PKU-Gruppe verglichen mit stoffwechsel-
gesunden Kontrollen vorhanden war.
Differenzen von Übergewichts-Prävalenzen in PKU- zu Kon-
trollgruppen unter verschiedenen Studien zu vergleichen, erweist 
sich aufgrund verschiedener Alterspannen als schwierig. Einerseits 
werden oft nationale Perzentil-Tabellen zur Bewertung des BMI he-
rangezogen, die sich untereinander unterscheiden [5, 6]. Zum ande-
ren unterscheiden sich die PKU-Gruppen der verschiedenen Studien. 
Dazu tragen unterschiedliche Zielwerte für die Blut-Phe-Einstellung 
[5] sowie der Einschluss verschiedener Typen (klassische, milde 
PKU, HPA) und bestimmter Therapien (BH4) bei [2].
In der vorliegenden Studie hatten die Kinder mit PKU zwar eine 
regelmäßige Mahlzeitenstruktur, doch gaben auch alle an, Snacks 
zu konsumieren. Davon rät die Bundeszentrale für gesundheitli-
che (BZgA) in ihren Empfehlungen zur Vorbeugung von Über-
gewicht ab.
Eine weitere Empfehlung der BZgA sind gemeinsame Mahlzeiten 
[28]. Häufige Familienmahlzeiten sind mit einem gesünderen Er-
nährungsmuster und einem geringerem Adipositasrisiko von Kin-
dern und Jugendlichen assoziiert [29, 30]. Wichtig ist auch eine 
angenehme Atmosphäre, die sich positiv auf die Essgewohnhei-
ten von Kindern auswirken kann [31]. Eine Dissertation aus den 
1990er Jahren weist auf häufigeres isoliertes Füttern von Klein-
kindern mit PKU im Vergleich zu gesunden Kontrollen hin und 
gibt zu bedenken, dass deshalb über Neugierde und Nachahmung 
weniger das Interesse entwickelt wird, neue Lebensmittel auszu-
probieren [32]. In der vorliegenden Studie gab keines der Kinder 
der PKU-Gruppe an, zu Hause allein zu essen. 80 % der PKU-
Gruppe (n = 12) nahmen täglich eine Mahlzeit gemeinsam mit 
der Familie ein und entsprechen damit der Empfehlung der BZgA. 
Außerdem wurde die Atmosphäre beim Essen von fast allen TN 
der PKU-Gruppe (n = 14) mindestens als gut empfunden.
Weiterhin empfiehlt die BZgA, Mediennutzung während der 
Mahlzeiten einzustellen, damit das Essen ohne Ablenkung genos-
sen werden kann [28]. Da es in 60 % der PKU-Gruppe (n = 9) der 
vorliegenden Arbeit üblich war, audiovisuelle Medien während der 
Mahlzeiten zu nutzen, entsprachen sie in diesem Punkt wiederum 
nicht den Empfehlungen.
Als Limitation könnte die geringe Fallzahl gesehen werden. Be-
denkt man den Untersuchungszeitraum von 4 Monaten sowie die 
Seltenheit der Stoffwechselerkrankung, waren es verhältnismäßig 
viele ProbandInnen, die gleichzeitig untersucht werden konnten. 
Das Kontrollkollektiv bestand zu etwa der Hälfte aus Kindern mit 
gesundheitlichen Einschränkungen. Auch wenn keine Allergien 
vorhanden waren, die die Ernährung grundlegend verändern, 
könnten Asthma und Neurodermitis das Ernährungsverhalten 
beeinflusst haben. Zudem hatten die gesunden Kinder keine be-
stimmten Therapien und konnten ihre Freizeit individuell gestal-
ten. Diese Schwäche ermöglichte aber die besondere Stärke dieser 
Studie, das Matched Pair Design von Kindern und Jugendlichen, 
die an Ort und Zeit denselben Umgebungsfaktoren ausgesetzt 
waren. 
Weiterhin kann das Setting der Rehabilitationsklinik selbst als Li-
mitation gesehen werden, da das Lebensmittelangebot verändert 
und an bestimmte Esszeiten gebunden ist. Auch hierdurch kann 
das Ernährungsverhalten der Kinder beeinflusst worden sein. Ins-

besondere in der PKU-Gruppe zeigten sich si-
gnifikante Unterschiede zur Ernährungsqua-
lität zu Hause. Andererseits hatten die Kinder 
jeweils gruppenintern dieselbe Auswahl und 
zudem verschiedene Auswahlmöglichkeiten. 
Des Weiteren weisen die Erhebungsinstru-
mente Limitationen auf. Um die Lebensmittel 
zu wiegen, stand lediglich während der Ess-
zeiten in der Reha eine Lebensmittelwaage zur 
Verfügung, außerhalb der Esszeiten wurden 
die Portionen geschätzt. Der Food Frequency 
Questionaire des Robert Koch Instituts fragt 
die Verzehrhäufigkeiten und Portionsgrößen 
mit Hilfe von Bildern zur Orientierung ab, 
wodurch genauere Angaben möglich sind. 
Dennoch fehlen bspw. vegetarische Aufstri-
che als alternativer Brotbelag, die in der pro-
teinarmen Ernährung von Bedeutung sind. 
Außerdem werden Zubereitungsfette nicht 
ausreichend berücksichtigt und abgefragt. 
Da der Fragebogen für Kinder ab 11 Jahren 
konzipiert ist und nicht vorausgesetzt werden 
kann, dass diese die Zubereitungsarten ihrer 
Gerichte kennen, ist die Nichtberücksichtigung 
von Zubereitungsfett verständlich. Zudem er-
fordert die Genauigkeit der Angaben ein gutes 
Erinnerungs- und Einschätzungsvermögen 
der Kinder und die tatsächliche Lebensmittel-
aufnahme könnte über- oder unterschätzt 
worden sein.

Zusammenfassung 

Zusammenfassend unterstützen die Erkennt-
nisse der vorliegenden Studie nicht die These, 
dass bei PatientInnen mit PKU das Risiko von 
Übergewicht aufgrund unterschiedlicher 
Ernährungsgewohnheiten im Vergleich zu 
stoffwechselgesunden Kindern erhöht ist. Es 
ist jedoch anzumerken, dass bei PatientInnen 
mit PKU gleichermaßen Verbesserungspoten-
zial besteht wie in der Allgemeinbevölkerung, 
Übergewicht durch gesunde Ernährungsge-
wohnheiten und einen gesunden Lebensstil 
vorzubeugen.
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