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Vorwort

Seit der ersten Auflage unseres PKU-Schulungsprogramms im Marz 2013 haben sich einige Verdnde-
rungen fiir Menschen mit PKU ergeben.

Positiv zu werten ist, dass sich die Auswahl eiweilarmer Lebensmittel in den letzten Jahren stark
vergroRert hat. Die Hersteller haben die Produktpalette erweitert und konnten die Qualitat der Pro-
dukte in Geschmack und Aussehen verbessern. Aullerdem steht durch aktuelle allgemeine Ernah-
rungstrends, wie z. B. vegetarische oder vegane Ernahrungsweise, flir Menschen mit PKU ein gréRe-
res Angebot an geeigneten Nahrungsmitteln und Produkten zur Verfligung. Manche dieser Lebens-
mittel sind auch bei PKU geeignet und sogar im Supermarkt erhaltlich. Es ist jedoch zu beachten,
dass dies nicht fur alle vegetarischen/ veganen Lebensmittel gilt. Die Patienten bendtigen daher wei-
terhin fundierte Kenntnisse, um die richtige Auswabhl treffen zu kénnen. Diese werden wahrend der
Schulung vermittelt und durch praktische Ubungen vertieft.

Im medikamentdsen Bereich ist die Chaperontherapie mit Kuvan™ seit Kurzem ab Geburt zugelas-
sen, so dass sich fur einige PKU-Patienten schon frih diese Therapieoption bietet, was zu einer
erhohten Phenylalanintoleranz fiihren kann.

Zudem wurden von einer Europaischen Gruppe von Medizinern neue Phenylalanin-Zielwerte verof-
fentlicht. Diese fihren immer wieder zu Diskussionsbedarf, da die Zielwerte von der bestehenden
deutschen Leitlinie abweichen.

Last but not least hat sich durch die Zuwanderungswelle aus Nicht-EU-Staaten eine neue, anspruchs-
volle Aufgabe in der PKU-Schulung ergeben. Die Herkunftslander bieten in der Regel kein oder nur
ein unzureichendes PKU-Screening nach der Geburt an, so dass vermehrt spatbehandelte Patienten
mit erheblichen neurokognitiven Defiziten in der Sprechstunde vorstellig werden. Sprachliche Bar-
rieren erschweren zudem die Beratung, Schulung und Therapie, die nach Moglichkeit durch qualifi-
zierte Dolmetscher begleitet werden sollte.

Mit der aktuellen Auflage des PKU-Schulungsprogramms versuchen wir zumindest teilweise, auf die-
se neuen Gegebenheiten einzugehen. Zudem bietet die neue Auflage mehr Arbeitsmaterialien fir
die Schulung und geht spezifischer auf die Zielgruppe der Jugendlichen sowie auf die Schulkinder
ein.

Hannover, im Dezember 2018
AG PKU-Schulung
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Einfithrung

I. Grundlagen und Prinzipien der PKU-Schulung fiir Kinder,
Jugendliche und Eltern

Seit der Einfiihrung des Neugeborenen-Screenings auf PKU Ende der 60er Jahre des letzten Jahrhun-
derts werden in Deutschland und vielen anderen Staaten nahezu alle betroffenen Kinder in den ers-
ten Lebenstagen identifiziert und kdnnen umgehend behandelt werden. So kénnen frihzeitig neu-
rologische Schadigungen vermieden und eine moglichst normale korperliche, geistige, seelische und
soziale Entwicklung gebahnt werden. Im Rahmen einer ambulanten Langzeitbehandlung durch ein
PKU-erfahrenes padiatrisches Team soll in den folgenden Jahren nicht nur die Stoffwechseleinstel-
lung Gber den PHE-Wert (berprift und optimiert, sondern auch Kinder und Jugendliche auf das
Leben mit PKU vorbereitet werden. Dazu dienen individuelle Beratungen und Schulungen in Klein-
gruppen, die von PKU-erfahrenen péadiatrischen Teams (z.B. Didtassistenten mit VDD Zusatzqualifi-
kation padiatrische Diatetik oder Stoffwechselstérung und Arzte mit Erfahrung in der Betreuung von
PKU Patienten) entsprechend der folgenden Leitgedanken angeboten werden:

Kinder mit PKU gut behandeln, ist mehr als das Erreichen eines PHE-Werts im Zielbereich:

e Kinder mit PKU sind vor allem Kinder, die vor den gleichen Entwicklungsaufgaben stehen
wie alle Gleichaltrigen. Sie sollten nicht als ,PKU-Kinder” auf ihre Stoffwechselstérung
reduziert werden.

Ill

e Das Leben mit PKU ist fiir sie ,normal” und sollte nicht durch das standige Bewusstsein von
Krankheit gepragt sein. ,,Es ist normal, verschieden zu sein!“

e Beratung sollte altersgemalie Selbstandigkeit allgemein und bezogen auf die PKU im Kin-
deralltag anstreben.

e Die Einstellung des Behandlungsteams zur PKU-Behandlung und Erndhrung sollte glaubwiir-
dig positiv sein und eine hoffnungsvolle Zukunftssicht vermitteln.

I1. Ziele der Schulungsangebote

Aus somatischer Sicht steht ein moglichst normaler oder niedriger PHE-Wert an erster Stelle der
Behandlungsziele. Er ist die notwendige Grundlage fir eine altersgemaRe korperliche und geistige
Entwicklung. Nach heutigem Stand der Forschung wird sich die groRe Mehrheit der Menschen mit
PKU lebenslang darum bemiihen missen, die eigene geistige Leistungsfahigkeit durch eine Diat zu
erhalten.

Wissen fiir den Alltag vermitteln

Die Verantwortung fiir die tagliche Erndhrungstherapie liegt allein bei den Kindern, Jugendlichen
und ihren Familien. Sie wahlen die Nahrungsmittel aus, beachten den PHE-Gehalt der Mahlzeiten,
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verzichten auf viele angebotene Speisen und verwenden Spezialprodukte. Dem Behandlungsteam
kommt vor allem die Aufgabe zu, Familien auf dem Weg zu verantwortlich handelnden ,Experten fir
PKU im Alltag” zu begleiten.

Neben dem somatisch ausgerichteten Behandlungsziel diirfen insbesondere in der Padiatrie weitere
Ziele nicht vergessen werden. Kinder mit PKU sollen sich nicht nur kérperlich, sondern auch seelisch
und sozial moglichst normal entwickeln. Es kann also nicht nur darum gehen, unter allen Umsténden
einen niedrigen PHE-Wert zu erreichen. Es geht auch darum, die notwendige Behandlung méglichst
reibungsfrei mit einem kindgemaRen Alltag zu verknipfen. Dazu gehort, dass gerade Kinder und
Jugendliche mit PKU ein positives Selbstbild und ein stabiles Selbstbewusstsein entwickeln kénnen.
Denn Vertrauen in die eigenen Fahigkeiten und seelische Ausgeglichenheit sind langfristig die wich-
tigsten Grundlagen fiir eine selbstverantwortliche und engagierte Therapie.

Die PKU-Schulung sollte sich deshalb eng am Alltag der Kinder und ihrer Familien orientieren. Damit
sind ganz andere Inhalte erforderlich, als Fachleute wahrend ihrer Ausbildung zum Thema PKU
lernen mussten. Fiir Wissenschaftler oder Didtassistenten mag es wichtig sein, zu wissen, wie Ami-
nosduren aufgebaut sind. Menschen mit PKU brauchen dieses Wissen nicht unbedingt. Fiir Kinder
mit PKU ist es im Alltag viel wichtiger zu wissen, welche SiiRigkeit geeignet und welche ungeeignet
ist.

Soziale Kompetenz fordern

Umfassende praxisorientierte Kenntnisse tber die PKU-Behandlung sind eine notwendige Voraus-
setzung fiir eine erfolgreiche Therapie. Faktenwissen allein reicht jedoch langst nicht aus. Zusatzlich
missen Kinder und Jugendliche lernen, wie sie ihr theoretisches Wissen in schwierigen Alltagssitua-
tionen selbstbewusst umsetzen. Kindergartenkinder mit PKU miissen beispielsweise wissen, wie sie
angemessen reagieren kénnen, wenn Freunde das Frihstlicksbrot mit ihnen teilen mochten. Ei-
nerseits soll die Freundschaft erhalten bleiben, andererseits soll auch der PHE-Wert nicht zu hoch
ansteigen. Fir Schulkinder bedeutet der gemeinsame Einkauf von Naschereien am Kiosk gewiss
mebhr als nur Erndhrung. Und Jugendliche brauchen zum Beispiel Anregungen, wie Freizeiten gut vor-
bereitet und die PKU gegeniiber den anderen Jungen und Madchen dargestellt werden kann. Die
Forderung der sogenannten sozialen Kompetenz im Umgang mit der PKU ist damit ein weiteres
Beratungsziel.

Motivation unterstiitzen und Angste bewiltigen

Eine der schwierigsten Aufgaben fir alle Betroffenen besteht darin, sich selbst jeden Tag wieder zu
einer engagierten Therapie zu motivieren. Urlaub von der PKU gibt es leider nicht. Und die Beloh-
nung flr eine konsequente Erndahrungstherapie ist ein abstrakter Laborwert, der zu keinerlei spirbar
positiven Empfindungen fiihrt. Wenn die Therapie optimal ist, verlduft das Leben normal - mehr
nicht.

Therapiefehler machen sich andererseits nicht sofort unangenehm bemerkbar. Sie haben meist
sogar kurzfristig positive Konsequenzen, wenn ein Kind z.B. genau das isst, was die anderen auch
essen oder den Geschmack einer PHE-reichen Leckerei genieRt. Die gefiirchteten Folgen einer unzu-
reichenden PKU-Therapie stellen sich langsamer und gerade fir jlingere Kinder kaum spiirbar ein.
Sie kdnnen noch nicht wie Erwachsene Uber ihre geistige Leistungsfahigkeit und ihre seelische Sta-
bilitat reflektieren. Sie fihlen nicht, dass sie langsamer reagieren.

Als wichtigste Motivation bleibt die abstrakte Angst der Eltern oder auch der adlteren Kinder und
Jugendlichen vor einem Verlust an geistiger Leistungsfahigkeit. Das Ausmall der empfundenen
Bedrohung kann dabei individuell sehr variieren. Einige Menschen werden durch {iberzogene Angste
geradezu geldhmt, andere schatzen das Risiko so gering ein, dass sie kaum zu groReren Anstrengun-
gen bereit sind, wieder andere werden durch ein realistisches Verstdandnis des Risikos zu grolem
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Engagement motiviert. Die Wahrnehmung, Beeinflussung und Steuerung der Angste von Patienten
mit PKU stellt ein weiteres wichtiges Ziel kompetenter patientenorientierter Beratung und Schulung
dar. Hier geht es nicht darum, durch drastische Beschreibungen oder Drohungen iiberzogene Angste
aufzubauen, sondern allen Familienmitgliedern im Rahmen ihrer Moglichkeiten zu helfen, ein eige-
nes realistisches Bild des Risikos zu entwickeln. Es sollte glaubwiirdig Chancen aufzeigen, Hoffnung
machen und so ein Ansporn zu weiteren Bemiihungen sein.

Im Unterschied zu anderen chronischen Krankheiten kann es bei der PKU nicht pl6tzlich zu einer aku-
ten lebensbedrohlichen Krise kommen, die sofortiges Handeln erfordert. Daher entfallt das Modul 4
(Verhalten bei akuten Krisen) in der Schulung von Patienten mit PKU und ihren Angehdérigen.

III.  Initialschulung der Eltern

Direkt nach der Bestatigung der Diagnose PKU ist eine umgehende Aufklarung der Eltern tber die
Krankheit und die Therapie unverzichtbar. Wegen der Seltenheit der PKU und des Zeitdrucks findet
diese Initialschulung fiir die Eltern und anderen priméaren Betreuer des Kindes individuell und auf die
Aufnahmefahigkeit und das Vorwissen der Familie abgestimmt statt. Sie findet in der Regel stationér
statt und fallt nicht unter Schulungen im Sinne des § 43 SBG V.

Zentrale Schulungsthemen betreffen grundlegende Informationen:

e zum Krankheitsbild

e zur Ursache mit Genetik und Auseinandersetzung mit Schuldgefiihlen

e zur Erndhrungstherapie in den ersten Lebensmonaten mit der Mdoglichkeit des Stillens

e zur langfristigen Erndhrungstherapie und Betreuung durch die Stoffwechsel-Ambulanz

e zur Prognose des Kindes sowohl korperlich wie auch emotional, kognitiv und sozial

e zuindividuellen Fragen der Eltern, z.B. Betreuung des Kindes, weiterer Kinderwunsch

Waiahrend der Sauglings- und Kleinkindzeit findet eine engmaschige individuelle didtetische Behand-
lung des Kindes und Beratung der Eltern zur Erndhrung und Erziehung des Kindes statt. Der Leitfaden
,PKU gut erklaren” (http://www.mh-hannover.de/5329.html) gibt dazu praktische Anregungen fiir
Schulungskrafte, vermittelt entwicklungspsychologische Grundlagen und beschreibt Curricula fir
verschiedene Altersgruppen.

Sobald das Kind in engeren Kontakt mit Gleichaltrigen kommt, den Kindergarten besucht und selbst
Nahrungsmittel auswahlen kann, bendtigen Eltern mehr Informationen dazu, wie sie die Teilhabe
ihres Kindes fordern kdnnen. Fiir diese Eltern kann eine erste Gruppenschulung angeboten werden,
die Erndhrung des Kindes und die praktische Gestaltung des Alltags mit Reisen, Urlaub, Stress, Krank-
heit, Sportverein und Schule zum Thema hat. Auch Fragen der finanziellen Unterstiitzung, zu Sozial-
recht und Hilfsmoglichkeiten in Kindergarten und Schule kénnen besprochen und Erfahrungen der
Eltern ausgetauscht werden.

IV. Schulkinder mit PKU

Schulkinder werden im Alltag nicht mehr standig von ihren Eltern Giberwacht. Sie bendtigen deshalb
kindgerechte Informationen lber ihre Krankheit, die Behandlung und die richtige Auswahl der Nah-
rungsmittel. AuRerdem sollten sie bereit und in der Lage sein, die Aminosauremischung regelmaRig
einzunehmen. Obwohl die Verantwortung fiir die Therapie noch weitgehend bei den Eltern liegt, soll
jedem Kind dieser Altersgruppe eine strukturierte Schulung angeboten werden, die ein wenig einge-
schranktes, aber sicheres Aufwachsen mit PKU ermoglicht. Andererseits sollte es jedoch auch nicht
durch Gberflissige Informationen und zu groRe Verantwortung liberfordert werden, d. h. so viel
Informationen und Ubungen wie nétig, aber gleichzeitig so wenig Aufwand wie moglich. Auf theore-
tische Informationen, die das Verstdandnis von Kindern libersteigen (z.B. Physiologie des EiweiBRstoff-
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wechsels oder Erbgang) sollte bewusst verzichtet werden. Ein einfaches Stoffwechselmodell erklart
Kindern den Nutzen der Ernahrungstherapie.

Dagegen sollte viel Wert auf praktische Ubungen, Erfolgserlebnisse und Kommunikation gegeniiber
anderen Kindern gelegt werden. Die soziale Kompetenz der Kinder ist ein Schlissel zur erfolgreichen
Langzeittherapie.

V. Jugendliche und junge Erwachsene mit PKU

Das im Folgenden im Detail dargestellte Schulungskonzept richtet sich an Jugendliche mit PKU und
junge Erwachsene. Mit dem Eintritt ins Jugendalter ist nicht nur ein eindrucksvoller Wandel der
duBeren Erscheinung von Madchen und Jungen verbunden, auch die geistigen Moglichkeiten der
Heranwachsenden verandern sich enorm. Jugendliche kdnnen erstmalig wirklich verstehen, was die
Storung ihres Stoffwechsels genau bedeutet. Sie erkennen die Tragweite ihrer ,lebenslanglichen”
chronischen Krankheit. Sie verstehen, warum die PKU konsequent behandelt werden muss und wel-
chen Regeln die Therapie folgen sollte. Gleichzeitig wird Jugendlichen zunehmend deutlich, wie sie
sich von stoffwechselgesunden Gleichaltrigen unterscheiden. Damit verbinden viele Angste vor Aus-
grenzung und Ablehnung durch Klassenkameraden oder Freunde.

Wie alle anderen Jugendlichen miissen auch Jugendliche mit PKU die typischen Entwicklungsaufga-
ben ihres Alters bewaltigen. Sie stehen vor dem Problem, ihren veranderten Korper zu akzeptieren;
sie miissen ein eigenes stabiles Bild von ihrer Person und damit ihre personliche Identitdt entwerfen;
es gilt, Vertrauen in die Zukunft und in die eigenen Fahigkeiten zu entwickeln; schlielllich missen
sich Jugendliche Schritt fur Schritt aus der engen Bindung an die Eltern 16sen und tragfahige Bezie-
hungen zu Gleichaltrigen aufbauen. Auch das zukiinftige Leben mit Beruf, Partnerschaft und ggf.
eigenen Kindern will geistig vorbereitet sein.

Der typische Lebensstil der meisten Jugendlichen mit Spontanitdt, Abenteuerlust und Ausprobieren
eigener Grenzen steht einer sorgfaltigen PKU-Behandlung entgegen. Vielen Jugendlichen gelingt es
bei weitem nicht immer, sowohl in der Gruppe Gleichaltriger anerkannt zu sein, als auch die PKU-
Diat ausreichend einzuhalten.

Fir viele Eltern, die sich dreizehn oder vierzehn Jahre lang bemiiht haben, ihrem Kind ein gesundes
Aufwachsen zu ermoglichen, ist es ein schwerer Schritt, plotzlich die Therapieverantwortung abzu-
geben. Gemeinsam mit Jugendlichen und Eltern ist hier zu iberlegen, wie der Weg vom behandelten
Kind zum selbstverantwortlich handelnden Erwachsenen sicher beschritten werden kann.

Die Schulung fiir Jugendliche mit PKU sollte an die neuen geistigen Moglichkeiten und an die beson-
deren Bediirfnisse dieser Lebensphase angepasst sein. Kenntnisse, die in der Kindheit schon in
Ansatzen erworben wurden, missen wiederholt und auf héherem Niveau vertieft werden. Hinzu
kommen praktische Anregungen, wie der Alltag aullerhalb der Familie gemeinsam mit Freunden
moglichst spontan gestaltet werden kann. Auch Zukunftsperspektiven, z.B. Familiengriindung, Kin-
derwunsch und Berufswahl, sollten in der Schulung und ggf. zusatzlich in der individuellen Beratung
angesprochen werden.

Hinweis:

Die im Folgenden beschriebene Schulung ist keine Erstschulung. Die individuelle Einzelschulung und
-beratung bei Diagnosestellung ist unumganglich. Sie erfolgt vor Ort und besteht aus mehreren Tei-
len (intensive initiale Schulung mit regelméaRigen Terminen zur Erndhrungsberatung in Folge sowie
bei zentralen Ereignissen und Veranderungen, wie z.B. Einfliihrung der Beikost, Besuch von Kinder-
tagesstatte oder Schule). Das vorliegende Schulungskonzept kann jedoch als Leitfaden fir die Einzel-
schulungen genutzt werden.
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Modul 1:
Einleitung:
Gruppenkohasion und

Strukturierung der Schulung
(Jugendliche/Eltern)

Autoren:

Form:
Dauer:
Zielgruppe:
Leitung:

Material:

Thema der U-Einheit:

Dr. Gundula Ernst, MHH

Kennenlernen der Teilnehmer und des Schulungsablaufs

Schulung

1 UE

Jugendliche & junge Erwachsene mit PKU, Eltern von Kindern mit PKU
Kinderarzt bzw. Diitassistentin und psychosoziale Fachkraft!

Flipchart/Tafel, Pinwand, Metaplankarten, Stifte, Namensschilder,
Teilnehmer-Liste. Bei Bedarf Fragebogen, Schulungsunterlagen, Bas-
telmaterial.

Allgemeine Ziele der Einheit

Mit der ersten Stunde wird die Basis fiur alle nachfolgenden Aktivitdten gelegt. Einerseits soll ein
offenes vertrauensvolles Klima geschaffen werden, in dem sich alle Beteiligten trauen, ihre Gedan-
ken, Geflihle und Fragen zu duBern. Andererseits sollen die Erwartungen und Bedirfnisse der Teil-

nehmer erfasst werden, um im Laufe der Schulung ausreichend auf sie einzugehen.

Besonderheiten/Hinweise

Obwohl das Modul nur aus einem Lernziel besteht, ist es elementar, um Vertrauen aufzubauen und
eine gemeinsame Basis zu schaffen. Man sollte sich zu Beginn viel Zeit nehmen, damit sich die Grup-
pe finden kann. Zudem werden am Anfang bewusst und unbewusst Gruppenregeln festgelegt. Es
kann sinnvoll sein, mit der Gruppe zusammen explizite Regeln fiir die gemeinsame Zusammenarbeit
festzulegen. Der Trainer muss sich seiner Vorbildfunktion bewusst sein (z.B. Plnktlichkeit). Bei

1 Unter psychosozialer Fachkraft werden bei KomPa$S Psychologen, Psychotherapeuten und Kinder- und Jugendlichenpsychothera-

peuten gefasst.
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Jugendlichen dauert das Warm up in der Regel langer und erfordert andere Methoden. Kennenlern-
und Auflockerungsiibungen fur Jugendliche finden sich im ModuS-Transitionsmodul (Ernst & Bomba
2016). Die Jugendlichen missen als Experten fir ihre Erkrankung anerkannt werden. Der Trainer
steht ihnen bei Themen, die sie interessieren, beratend zur Seite.

Die Herausforderung bei der Eingangsrunde besteht darin, die Balance zwischen einem Zuviel und
einem Zuwenig zu finden. Einige Teilnehmer werden ein groBes Mitteilungsbediirfnis haben. Wenn
sie ihre Einzelschicksale zu detailliert in der Gruppe darstellen, werden andere Teilnehmer abschwei-
fen und ungeduldig werden. Andere werden zunachst nur kurz und knapp von ihrer Situation berich-
ten wollen, so dass kein richtiges Kennenlernen moglich ist. Der Vorteil der sozialen Unterstiitzung
bei einer Schulung geht damit verloren. Es liegt in der Verantwortung des Trainers, die Einflihrungs-
runde entsprechend zu lenken, zu strukturieren und einige Themen ggf. erst einmal nach hinten zu
stellen.

Details zu Inhalten und Didaktik finden sich im ModuS-Basiscurriculum (Ernst & Szczepanski 2017,
Band 1).

Genderaspekte sind nicht gesondert zu beriicksichtigen. Grundsatzlich wird in geschlechtsgemisch-
ten Gruppen geschult. Bei Familienschulungen sollten beide Elternteile teilnehmen.
Ubersicht iiber die Lernziele

1.1 Die Teilnehmer berichten offen liber die Krankheit und die damit verbundenen Konsequen-
zen fir den Alltag
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Modul 2:
Motivierende Aufkldrung zur
Erkrankung

2 Grundlagen der PKU - Krankheitsentstehung

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst. MHH

Thema der U-Einheit: Grundlagenwissen (iber Ursachen, Folgen der unbehandelten PKU,
Therapieprinzipien und Prognose

Form: Gruppenschulung

Dauer: 2 UE

Zielgruppe: Jugendliche und Erwachsene mit Phenylketonurie, Eltern von Kindern
mit PKU

Leitung: Kinderarzt und ggf. Didtassistentin mit Erfahrung im Bereich angebo-
rener Stoffwechselstérungen

Material: e Tafel, Flip-Chart, Kreide, Stifte

e Arbeitsblatt ,,PKU ist ein Enzymdefekt”

e verschieden aufgebaute Perlenketten zur lllustration von Eiweif}

e Lebensmittelattrappen (Fleisch, Brot, Obst)

e Modell des Gehirns

e MRT-Bilder

e BH 4 Tabletten

e Trockenblutkarte (‘Guthrie’-Karte)

e Laptop, Beamer

e Malblatter fir die Teilnehmer zum Nachmalen der Vererbungs-
gange

e 6 rote und 6 blaue Balle als Gene fiir das Vererbungsspiel

e PKU-Naund? Ein Mutmachfilm, zu beziehen iber die Autorin Mar-
gret Ellerbrok, Universitatsklinikum Eppendorf, N23 Kinder- und
Jugendmedizin, Martinistr. 52, 20246 Hamburg. Alternativ der
Film , Vergessene Kinder” der DIG PKU Uber You tube. Beide Filme
sind direkt nach Diagnosestellung eher nicht geeignet.

Allgemeine Ziele der Einheit

Die Teilnehmer sollen verstehen, wie PKU entsteht und dass die Stoffwechselstérung chronisch ist.
Sie sollen zusatzlich erkennen, dass durch die TherapiemaRBnahmen sehr gute Entwicklungs- und
Lebenschancen bestehen. Die Grundprinzipien der Erndhrungstherapie mit Blick auf die Bedeutung
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von Eiweill, Aminosauren, Enzymen, Metaboliten oder Abfallprodukten im (Hirn-) Stoffwechsel sol-
len in den Grundziigen verstanden werden.

Besonderheiten/Hinweise

Dieses Thema ist fiir viele Betroffene und Eltern sehr abstrakt. Es muss daher sehr anschaulich und
bildhaft besprochen und dargestellt werden. Der Trainer sollte die komplizierten Inhalte schrittwei-
se mit einem Tafelbild entwickeln und visualisieren. Die schwierigen Worte (Phenylalanin oder Phe-
nylalaninhydroxylase) sollten deutlich und langsam gesprochen und in die Alltagssprache lUbersetzt
werden. Es empfiehlt sich, die Worte gleichzeitig anzuschreiben und Patienten schriftliche Informa-
tionen zum Krankheitsbild mitzugeben (siehe auch Informations- und Arbeitsblatter).

Genderaspekte sind nicht gesondert zu beriicksichtigen, jedoch sollte bei Bedarf das Thema ‘mater-
nale PKU’ (Schwangerschaft bei Frauen mit PKU) erwdahnt werden und fiir junge Frauen ein entspre-
chendes Modul angeboten werden (s. Modul 3.6).

Ubersicht iiber die Lernziele

2.1 Die Teilnehmer kénnen die Pathophysiologie der PKU in Grundziigen beschreiben

2.2 Die Teilnehmer verstehen, dass PKU eine Erbkrankheit mit autosomal-rezessivem Erbgang ist

2.3  Die Teilnehmer wissen, wie hoch das Vererbungsrisiko der PKU ist

2.4  Die Teilnehmer kénnen die Aufgabe von PHE im Korper beschreiben

2.5 Die Teilnehmer kdonnen den Enzymdefekt der Phenylalaninhydroxylase bei der ‘klassischen
Form’ der PKU erklaren

2.6  Die Teilnehmer wissen, dass es auch eine seltene Unterform der PKU gibt, die in Zusammen-
hang mit dem BH4-Stoffwechsel (Botenstoffe im Gehirn) steht

2.7 Die Teilnehmer wissen, dass hohe PHE-Werte negative Auswirkungen auf die Hirnentwicklung
und -funktion haben

2.8 Die Teilnehmer wissen, dass ihre Zukunft unter der Therapieoption Diat ‘for life’ sehr gut ist.
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Lernziel

2.1 Die Teilnehmer konnen die Pathophysiologie der PKU in Grundziigen
beschreiben

Begriindung/Hintergrund

Wie bei jeder Krankheit stellt sich Betroffenen und Eltern zunachst die Frage nach der Ursache und
dem Verlauf der PKU. Diese sollte daher zu Beginn aufgegriffen und geklart werden, um dysfunktio-
nale Laientheorien zu relativieren und Schuldgefiihle abzubauen. Zudem sind das Verstehen der
Pathophysiologie und das Akzeptieren der Chronizitat fir die weitere Therapie grundlegend bedeut-
sam.

Inhalte

PKU ist eine angeborene Eiweilstoffwechselstérung, die lebenslang bestehen bleibt.

Eiweil ist neben Kohlenhydraten und Fetten in der Nahrung enthalten. Eiweil wird aus 20 verschie-
denen Aminoséauren (AS) ,,aufgebaut”. Eine dieser AS ist Phenylalanin (PHE). Eine gewisse Menge an
PHE wird taglich vom Korper gebraucht und verarbeitet. Zu viel aufgenommenes PHE wird in der
Leber stoffwechselgesunder Menschen umgewandelt. Bei Menschen mit einer PKU ist dieser
Umwandlungsprozess gestort.

Da das lberschiissige PHE bei PKU nicht abgebaut werden kann, sammelt es sich im Organismus, der
PHE-Spiegel im Blut steigt an. Zu viel PHE schadigt die Gehirnzellen in ihrer Entwicklung und Funkti-
on.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Einzelheiten werden in den folgenden Lernzielen noch genauer beschrieben. Der Einstieg in die-
ses abstrakte Thema kann lber die Ernahrung allgemein erfolgen. Als Einstiegsfragen eignen sich:
»Was essen Sie gern? Was ist darin enthalten?”. Darliber kdnnen Bezlige zu den Hauptnahrstoffen
und deren Funktionen hergestellt werden. Ein Tafelbild mit den Nadhrstoffen Fett, Kohlenhydrate,
Eiweill, Aminosauren und Phenylalanin sollte gemeinsam mit den Teilnehmern entwickelt und die
besondere Bedeutung der AS Phenylalanin und Tyrosin herausgearbeitet werden (s. Informations-
blatt ,,PKU ist ein Enzymdefekt®).

Anmerkungen

Die Auswirkungen einer Stoffwechselstérung kénnen gut durch Analogien aus dem Alltag der Teil-
nehmer (z.B. Staumauer im Fluss, Stau auf der Autobahn) und durch entsprechende Abbildungen
veranschaulicht werden.
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Lernziel

2.2 Die Teilnehmer verstehen, dass PKU eine Erbkrankheit mit autosomal-
rezessivem Erbgang ist

Begriindung/Hintergrund

Es ist wichtig, den Erbgang zu erklaren, weil sich viele Eltern Vorwiirfe machen, Schuldgefiihle ent-
wickeln und sich im schlimmsten Fall gegenseitig wegen der Krankheit des Kindes beschuldigen. Spa-
ter ist es auch fiir betroffene Jugendliche wichtig zu wissen, dass ihre Eltern nichts falsch gemacht
oder die PKU verschuldet haben. Das Risiko fiir PKU-Patienten, selbst Kinder mit dieser Stoffwech-
selstérung zu bekommen, ist eine haufige Frage, die sensibel besprochen werden muss.

Inhalte

e Grundlagen des autosomal-rezessiven Erbgangs
e schematische Vererbungslehre nach Mendel

Vater und Mutter sind ,,mischerbig” (Anlagetrager), sind aber Q
selbst nicht von einer PKU betroffen. Sie tragen jeder ein + ,,PKU-

Gen“ und ein = ,, gesundes Gen”“. Beide haben wahrscheinlich

noch nicht gewusst, dass sie ein solches Gen in sich tragen. Es gibt

dafiir keine spirbaren Anzeichen.

Ob ein Vater oder eine Mutter das ,PKU-Gen” weitervererbt oder

nicht, ist nicht voraussagbar. Es gibt vier Moglichkeiten. AulRer- ® ) © ©
dem gibt es ‘Spontanmutationen’, d.h. PKU wird in Familien fest- - + - -+ -
gestellt, bei denen zuvor keine solche Stoffwechselstorung beob- PKU OPKU @PKU @PKU
achtet wurde.

Das ,,+ PKU-Gen“ bedeutet, dass der ‘Bauplan’ fur ein bestimmtes ,Enzym®, das fir die Verarbeitung
von eiweillhaltigen Nahrungsmitteln notwendig ist, nicht vererbt wird.

+ Oy

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Anhand eines Beispiels aus der Teilnehmer-Gruppe oder mit einer beispielhaften Familiengeschichte
wird der Erbgang bei PKU Schritt flr Schritt erarbeitet. Der Erbgang wird parallel dazu auf einem
Arbeitsblatt skizziert. Es sollte dabei deutlich werden, warum ein Kind mit PKU geboren wurde, wah-
rend die Geschwister und Eltern keine Symptome spiren und normale PHE-Werte aufweisen. Das
Vererbungsmodel kann auch als Gruppenspiel nachgespielt werden. Mit Genen ausgestattet, als
blaue und rote Bélle dargestellt, beginnen zwei Personen die Erbanlagen an andere Teilnehmer zu
verteilen.

Eine Uberleitung zum Lernziel 2.3 ergibt sich oft bei der Diskussion des Stammbaums.

Anmerkungen

Viele Betroffene und Eltern haben sich bisher noch nie mit dem Thema Genetik auseinandergesetzt.
Bitte wahlen Sie deshalb einfache Begriffe und anschauliche Analogien. Ziel ist es nicht, eine ,,Grund-
lagenvorlesung zur Genetik” zu halten, sondern ein praxisrelevantes Verstandnis der Vererbung mit
den Teilnehmern zu entwickeln. Der Begriff ,autosomal-rezessiv” sollte dabei als Prinzip verstanden
werden, die genaue Definition ist flir Betroffene dagegen oft verzichtbar. Fragen der Schuld sind hier
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wichtiger als das Wissen um den Aufbau der Gene. Teilnehmer, die sich detaillierter informieren
mochten, kdonnen auf aktuelle Fachliteratur und Seiten im Internet verwiesen werden, z.B.
http://www.uni-duesseldorf.de/ AWMF. Ebenso bietet die Seite der Selbsthilfegruppe
http://www.dig-pku.de weitere Informationen fiir besonders interessierte Familien.

Abb. 1: Vererbungsspiel mit roten und blauen Béllen

17
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Lernziel

2.3 Die Teilnehmer wissen, wie hoch das Vererbungsrisiko der PKU ist

Begriindung/Hintergrund

Dieses Thema sprechen haufig Eltern sehr junger Kinder mit PKU und auch Jugendliche mit PKU an.
Beide Zielgruppen erfahren, wie hoch das PKU-Risiko fiir weitere Kinder oder fiir spatere eigene Kin-
der ist. Hier ist Gber das prinzipielle Verstandnis hinaus eine sensible Beratung zukiinftiger Eltern
erforderlich, die Wiinsche, Belastungen und Befiirchtungen beriicksichtigt und ethische Uberlegun-
gen einbezieht.

Inhalte

e Erbgang fir einen Menschen mit PKU (Schema)

e Bedeutung des Kinderwunsches fir den Mann/die Frau mit PKU (Vererbung)

e Bedeutung der Schwangerschaft fiir eine Frau mit PKU (strenge Didteinhaltung vor der Empfang-
nis und wahrend der Schwangerschaft)

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Grafik zum Erbgang vom Lernziel 2.2 kann wieder aufgegriffen werden. Es kénnen praktische
Beispiele (Partner innerhalb einer Familie oder Partner aus der Selbsthilfegruppe) genannt werden,
um mogliche Konstellationen zukiinftiger Eltern darzustellen.

In Kleingruppen kénnen die Teilnehmer das Vererbungsschema an fiktiven Paaren selbst anwenden
und das PKU-Risiko fiir ein geplantes Kind einschatzen.

Anmerkungen

Bei Familien mit Migrationshintergrund ist dieses Thema besonders problematisch und sollte ausge-
sprochen sensibel und kulturspezifisch angesprochen werden. Ein Madchen, das scheinbar keine
eigenen Kinder bekommen kann, wird es sehr schwer haben, spater einen Partner zu finden. Dies
gilt insbesondere in sehr traditionellen Kulturen. Ebenso sensibel muss mit jungen Paaren, deren
erstes Kind mit PKU geboren wurde, Uiber das Risiko fiir weitere Kinder gesprochen werden. Hier ist
bei Bedarf im Anschluss an die Schulung eine individuelle Beratung und ggf. der Verweis auf eine
humangenetische Beratung indiziert.

Bei Interesse kann Uber eine Fruchtwasseruntersuchung wahrend der Schwangerschaft und daraus
resultierende Konsequenzen (ggf. Abtreibung bei PKU) mit der Gruppe diskutiert werden. Dies sollte
jedoch nur von erfahrenen, psychologisch geschulten Trainern angeregt werden, die sich der ethi-
schen Problematik des Themas bewusst sind und auf die Gefiihle und Haltungen der Teilnehmer
angemessen eingehen kdnnen.
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Lernziel

2.4 Die Teilnehmer konnen die Aufgabe von PHE im Korper beschreiben

Begriindung/Hintergrund

Phenylalanin (PHE) ist eine Aminosaure und damit ein EiweiBbestandteil. Die Mehrheit der Teilneh-
mer kennt den Begriff Eiweil} aus der taglichen Erndghrung, nicht jedoch die verschiedenen Amino-
sauren und deren Bedeutung im menschlichen Stoffwechsel.

Inhalte

Zellstoffwechsel mit Blick auf die Bedeutung des Eiweilies:

e Aminosauren: kleinste Bausteine in unserem Kérper

e 20 verschiedene Bausteine, davon 10 essentiell

e Essentielle Aminosauren miissen mit der Nahrung aufgenommen werden, um fir den Protein-
aufbau zur Verfligung zu stehen: Isoleucin, Leucin, Lysin, Methionin, Phenylalanin, Threonin,
Tryptophan, Valin, Arginin und Histidin.

e EiweiBmolekiile und Proteinaufbau: Proteine gehdren zu den Grundbausteinen aller Korperzel-
len. Sie verleihen der Zelle nicht nur Struktur, sondern sind die molekularen ,,Maschinen”, ohne
die kein menschliches Leben maglich ist.

e AS-Abspaltung bei der Verdauung

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Einfache und anschauliche Erlduterung durch den Trainer.

Mit Hilfe verschiedener anschaulicher Modelle (Lebensmittelattrappen) wird erarbeitet, in welchen
Produkten viel PHE und in welchen weniger oder kein PHE enthalten ist. Um dies noch anschaulicher
zu machen, kénnen verschiedene Holzperlenketten mit unterschiedlich vielen bunten Perlen als
Modell eines Eiweimolekils genutzt werden. Rote Perlen stellen dabei die Aminosdure Phenylala-
nin (PHE) dar. Es kann damit gezeigt werden, dass Eiweils im Fisch viel PHE enthilt, diese Kette hat
besonders viele rote Perlen. Eine zweite Kette hat weniger rote Perlen, aber immer noch viele, diese
kénnte den PHE-Gehalt in normalem Brot erklaren. Eine dritte Perlenkette hat nur 2-3 rote Perlen.
Diese Kette kann den PHE-Gehalt in Obst, GemUse oder eiweiRarmen Speziallebensmitteln darstel-
len.

Die Schulungsteilnehmer sollten hier Gelegenheit erhalten, moéglichst viele Nahrungsmittel einzu-
ordnen. Das Thema wird in Modul 3 vertieft.

Anmerkungen

Die Komplexitat der Darstellung sollte an das Vorwissen und das Interesse der Teilnehmer angepasst
werden. Jeder Teilnehmer muss den Begriff Phenylalanin kennen, die Namen der anderen essentiel-
len Aminosauren sind dagegen im Alltag ohne praktische Bedeutung. Es reicht zu wissen, dass diese
Eiweilbestandteile fiir ein normales Wachstum und gute geistige Leistungsfahigkeit unverzichtbar
sind. Bitte bedenken Sie auch hier, dass die Teilnehmer gut mit PKU leben sollen und dafiir die
Grundziige der Therapie verstehen missen — eine Prifung zum Thema Eiweillstoffwechsel werden
sie dagegen kaum bestehen miussen.

19



@ Modul 2: Motivierende Aufklarung zur Erkrankung

20

Lernziel

2.5 Die Teilnehmer konnen den Enzymdefekt der Phenylalaninhydroxylase
bei der ‘klassischen Form’ der PKU erkldren

Begriindung/Hintergrund

Den Teilnehmern soll deutlich werden, warum es wichtig ist, nur soviel PHE mit der Nahrung aufzu-
nehmen, wie vom Kérper gebraucht wird. Dieses Verstandnis ist die Grundlage flr das Verstandnis
der lebenslangen Diat.

Inhalte

e Stoffwechselwege des Phenylalanins und Tyrosins und die Bedeutung des Enzyms Phenylalanin-
hydroxylase

Keine PKU bei PKU
Enzym Enzym
Phenylalaninhydroxylase Phenylalaninhydroxylase ist defekt

Phenylalanin Al—> Tyrosin PhenyIaIaninf ———> Tyrosin *

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Erlduterungen durch den Trainer.

An dem anschaulichen Beispiel eines Nahrungsmittels mit hohem PHE-Gehalt, z.B. einem Steak,
kann zunachst Gberlegt werden, wie diese Mahlzeit bei Stoffwechselgesunden im Korper verarbeitet
wird. Bei Menschen ohne PKU wird das Gberschiissige PHE zu Tyrosin umgewandelt und damit abge-
baut. Demgegenilber hauft sich PHE bei Menschen mit PKU bedingt durch den Enzymdefekt an.
Gleichzeitig wird zu wenig Tyrosin aufgebaut. Das Schema ,,PHE-Umbau” kann an diesem Beispiel
Schritt flr Schritt entwickelt werden.

Anmerkungen

Eine Vollkost bei stoffwechselgesunden Menschen kann 2000-3000 mg PHE enthalten. Der Organis-
mus ist dabei in der Lage, die PHE-Konzentration im Blut gleichbleibend im Normalbereich zu halten.
Dagegen liefert eine eiweiBarme Kost wie bei der PKU-Diat je nach Toleranz nur 150-500 mg PHE
taglich.



Modul 2: Motivierende Aufklarung zur Erkrankung @

Lernziel

2.6 Die Teilnehmer wissen, dass es eine seltene Unterform der PKU gibt,
die in Zusammenhang mit dem BH4-Stoffwechsel (Botenstoffe im
Gehirn) steht

Begriindung/Hintergrund

In ungefahr 2% aller Falle liegen Stérungen des Stoffwechsels eines Koenzyms der Phenylalaninhy-
droxylase, des Tetrahydrobiopterins (BH,), vor. Man spricht von sogenannten atypischen Phenylke-
tonurien. Da BH, auch in der kérpereigenen Herstellung (Biosynthese) der Neurotransmitter Seroto-
nin und Dopamin eine zentrale Rolle spielt, weist die atypische PKU meist einen schwereren Verlauf
auf.

Inhalte

e Die Phenylalaninhydroxylase wird durch eine weitere Substanz, das Tetrahydrobiopterin (BH4)
aktiviert

e Das BH4 wird normalerweise im Koérper gebildet

e Fehlt diese Substanz, bleibt die Aktivierung der Phenylalaninhydroxylase aus. Es kommt — dhnlich
wie beim Defekt der Phenylalaninhydroxylase — zum Anstieg von PHE im Korper.

e Diese Sonderform der PKU ist sehr selten und kann durch Gabe von BH4-Tabletten (und Gabe
von Botenstoffen fur das Gehirn) behandelt werden.

e Bei der klassischen PKU kann nur die Diat helfen.

e BHA4 spielt auch eine Rolle bei der Bildung von Botenstoffen im Gehirn.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Der Trainer erklart den Zusammenhang zwischen BH4 und PHE-Stoffwechsel anschaulich. Entschei-
dend ist, dass die von dieser seltenen Form betroffenen Teilnehmer verstehen, welche Bedeutung
und Wirkung die BH4-Tabletten haben. Anknlipfend an die Reise in die kleinste Korperzelle aus Lern-
ziel 2.4 kann die Aufgabe dieser Substanz deutlich gemacht und gezeichnet werden.

Anmerkungen

Dieses Lernziel ist fakultativ. Wenn kein Teilnehmer von der atypischen PKU betroffen ist, muss das
Thema nur kurz in der Weise angerissen werden, dass nicht alle Patienten mit PKU die gleiche Diat
einhalten miissen und dass die BH4-Wirkung von der Form der PKU abhdngt. Gegebenenfalls kann
darauf hingewiesen werden, dass BH4 bei milder ‘klassischer’ PKU zur Enzymstabilisierung genutzt
werden kann.

Auf den BH4-Test kann hingewiesen werden.
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Lernziel

2.7 Die Teilnehmer wissen, dass hohe PHE-Werte die Hirnentwicklung und
-funktion beeintrachtigen

Begriindung/Hintergrund

Fiir Betroffene ist dieses Thema schwer vorstellbar, weil zu hohe PHE-Werte zunachst keine spirba-
ren unangenehmen Symptome mit sich bringen und eine Verminderung der Hirnleistung anfangs
kaum bemerkt wird. Fiir die Therapiemotivation der Teilnehmer ist das Verstehen der Folgen und
Auswirkungen zu hoher PHE-Konzentrationen jedoch elementar bedeutsam.

Inhalte

Hohe PHE-Werte haben negative Auswirkungen auf die Hirnentwicklung und —funktion.
Symptome:

e Kopfschmerzen

e Konzentrationsprobleme

e Gereiztheit

e Ungeduld

e verlangsamte Reaktionen

Unbehandelt fiihrt eine PKU zu schweren geistigen Entwicklungsstérungen mit Epilepsie.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

In einfachen Worten werden der Aufbau und die Funktion des Gehirns beschrieben, ggf. werden
dazu die Aufgaben von PHE und TYR im Gehirn wiederholt.

Die Teilnehmer werden gefragt, ob und woran sie selbst zu hohe PHE-Werte erkennen. Ergdnzungen
durch den Trainer sind moglich.

Bei Interesse der Gruppe kénnen MRT-Bilder gezeigt und mit einer lebensnahen Geschichte verbun-
den werden. Evtl. kdnnen auch Photos von spat behandelten PKU-Patienten aus der Vergangenheit
gezeigt werden. AuBerdem kann auf das ‘Neugeborenenscreening’ am 2. Lebenstag eingegangen
werden. Bei allen Neugeborenen wird der ‘Guthrietest’ zur Diagnostik der PKU durchgefiihrt, um
friihzeitig mit der Therapie zu beginnen und Schadigungen vorzubeugen.

Anmerkungen

Das Thema ,PKU-Folgen” sollte mit Blick auf die modernen therapeutischen Moglichkeiten fir
Patienten und Eltern positiv und hoffnungsvoll besetzt werden. Selbst wenn schwere Verldufe aus
der Vergangenheit fiir Fachleute sehr interessant sein kdnnen, lasst sich die Motivation von Familien
eher durch positive Beispiele von jungen Erwachsenen mit PKU aufbauen, die ihre Schul- und Berufs-
ausbildung erfolgreich abgeschlossen haben. In diesem Falle pladieren wir fiir ein Fallbeispiel aus
den 70er Jahren und davor, an dem die Folgen deutlich werden, oder den kurzen Film der DIG PKU
,Die vergessenen Kinder” tiber Youtube.



\ - b y
Modul 2: Motivierende Aufklarung zur Erkrankung @/

Frank - Beispiel fiir einen ,spdtbehandelten” PKU-Patienten

Details der Hirnentwicklung und Hirnschadigung Ubersteigen das Verstandnis vieler Familien. Deren
Kenntnis hilft ihnen im Alltag kaum, die notwendige Therapie konsequent umzusetzen. Einfache,
konkrete Beziige zur Leistungsfahigkeit sind oft hilfreicher.
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Lernziel

2.8 Die Teilnehmer wissen, dass ihre Zukunft unter der Therapieoption Diit
‘for life’ sehr gut ist

Begriindung/Hintergrund

Den Teilnehmern soll der Nutzen der lebenslangen Therapie deutlich werden. Fir die meisten
Betroffenen bedeutet dies eine konsequente Diat. Einige wenige Patienten kdnnen sich erfolgreich
mit BH 4 behandeln. Der Aufwand im Alltag durch die spezifische PKU-Diat ist sehr hoch und erfor-
dert ein hohes Mal8 an Selbstdisziplin und Kompetenz. Da auf Fehler bei der Erndhrung keine umge-
henden Konsequenzen folgen, ist es besonders schwierig, dazu eine langfristige Motivation aufrecht
zu erhalten.

Inhalte

e Durch eine PKU-Diat mit bilanzierter reduzierter Eiweifaufnahme kénnen hohe PHE-Werte ver-
hindert werden.

e Durch die zusatzliche Aufnahme von Aminosauremischungen wird ein Nahrstoffmangel verhin-
dert. Damit werden unerwiinschte Symptome wie Haarausfall, Midigkeit und Hautverande-
rungen vermieden.

e BH 4 ist nicht immer indiziert und nicht immer erfolgreich.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer sammeln Moglichkeiten, wie sie den PHE-Anstieg verhindern kdnnen.

Zum Schluss ist eine Verknipfung mit Modul 5 méglich und es kdnnen Fragen gestellt werden, wie
,Was motiviert Sie, die Diat einzuhalten?” ,Welche praktischen Tipps haben Sie, wenn die Motiva-
tion geringer wird und Sie eher nachlassig werden?“ ,Wie gehen Sie mit Rickschlagen um?“ ,Was
gibt Ihnen die Kraft und Starke, dabei zu bleiben?” ,\Wer oder was sind lhre Kraftquellen?“ Die prak-
tischen Tipps konnen auf Metaplan-Karten gesammelt und strukturiert zusammengefasst werden.

Anmerkungen

Wenn Patienten mit einer ‘atypischen’ PKU teilnehmen, sollte mit ihnen separat iber mogliche Risi-
ken gesprochen werden, die mit einem Mangel an Neurotransmittern verbunden sein kénnen. Um
die Mehrheit der Patienten mit klassischer PKU nicht zu verwirren, sollte dies in der Regel individuell
geschehen.
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Informationsblatt zu Modul 2
PKU ist ein Enzymdefekt

EiweilR
Bestandteil der Nahrung, der vom Koérper z.B. zum Aufbau und zur Funktion seiner Zellen bendétigt

wird

Aminosaure

Eiweill wird aus 20 verschiedenen Aminosauren ,aufgebaut”. Sie sind der kleinste Baustein in unse-
rem Kérper.

Phenylalanin (PHE)

Phenylalanin ist eine Aminosaure. Eine gewisse Menge an PHE wird taglich vom Korper gebraucht.
Zu viel aufgenommenes PHE wird in der Leber stoffwechselgesunder Menschen umgewandelt. Bei
Menschen mit einer PKU ist dieser Umwandlungsprozess gestort.

Tyrosin

Bei stoffwechselgesunden Menschen wird das Uberschiissige PHE zu Tyrosin, einer Aminosaure,
umgewandelt und abgebaut. Bei Menschen mit PKU funktioniert diese Umwandlung durch einen
Enzymdefekt nicht. PHE hauft sich an. Gleichzeitig wird zu wenig Tyrosin aufgebaut, so dass es durch
die Aminosduremischung zugefiihrt werden muss.

Phenylalaninhydroxylase

Enzym, das fiir den Umbau von PHE in Tyrosin bendétigt wird. Dieses Enzym fehlt bei Menschen mit
PKU bzw. es ist in seiner Aktivitdt vermindert.

Keine PKU bei PKU
Enzym Enzym
Phenylalaninhydroxylase Phenylalaninhydroxylase ist defekt

Phenylalanin —L-b Tyrosin Phenylalaninf ——— Tyrosin ‘

25



N
Q Modul 3: Kompetenzen und Motivation fiir das symptomarme Intervall

Modul 3:

Kompetenzen und
Motivation fiir das
symptomarme Intervall

3.1 Therapieprinzipien bei PKU — Nahrungsmittelkunde

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst. MHH

Thema der U-Einheit: Nahrungsmittelkunde

Form: Gruppenschulung

Dauer: 2 UE fur Jugendliche / 1 UE fur Eltern

Zielgruppe: Jugendliche und Erwachsene mit Phenylketonurie, Eltern von Kindern
mit PKU

Leitung: Diatassistentin mit Erfahrung im Bereich angeborener Stoffwechsel-
stérungen

Material: e AS-Nahrwerttabelle

e Perlenkette als Eiweifmodell

e PHE-Schleifenband oder Arbeitsblatt ,,PHE-Einteilung”
e Lebensmittelattrappen

e Verpackungen eiweiarmer Lebensmittel

e Verpackungen mit langer Zutatenliste

e Informationsblatt ,Zutatenliste”

e Arbeitsblatt ,Rechenhilfe fiir Profis”

e Bonbons, eiweiBarme Schokolade

e Speisekarten verschiedener Restaurants und Fastfood-Ketten
e Tafel oder Flip Chart

e DMG Erndhrungspyramide Nutricia

e Mevalia App (App fiir die Berechnung von PHE und anderen Nahr-
stoffen)

Allgemeine Ziele der Einheit

Die Teilnehmer lernen den PHE-Gehalt verschiedener Lebensmitteln kennen und kbnnen Lebensmit-
tel mit hohem und niedrigem PHE-Gehalt unterscheiden. Die richtige Lebensmittelauswahl fallt
ihnen damit leichter.
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Besonderheiten/Hinweise
Arbeitsblatter zu dem Thema finden sich im Anhang.

Genderaspekte sind bei dieser Einheit nicht gesondert zu betrachten.

Ubersicht iiber die Lernziele

3.1.1 Die Teilnehmer wissen, dass eiweilreiche Lebensmittel immer viel PHE enthalten

3.1.2 Die Teilnehmer kdnnen Nahrungsmittel mit Hilfe der Aminosauren-Nahrwerttabelle im PHE-
Gehalt einordnen

3.1.3 Die Teilnehmer kénnen mit Hilfe des PHE-Gehaltes Lebensmittel in geeignete und ungeeigne-
te Produkte einteilen

3.1.4 Die Teilnehmer kénnen den PHE-Wert eines Nahrungsmittels einschatzen, wenn nur der
EiweiBgehalt bekannt ist

3.1.5 Die Teilnehmer wissen, welche Zutaten PHE enthalten und welche nicht

3.1.6 Die Teilnehmer kdnnen SiRigkeiten ohne PHE nennen

3.1.7 Die Teilnehmer kennen geeignete Strategien fiir Mahlzeiten aufler Haus
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Lernziel

3.1.1 Die Teilnehmer wissen, dass eiweilRreiche Lebensmittel
immer viel PHE enthalten

Begriindung/Hintergrund

Phenylalanin ist fur die Teilnehmer haufig ein abstrakter Begriff, Eiweild kénnen sie sich dagegen
leichter vorstellen und besser beurteilen.

Inhalte

Lebensmittel mit viel EiweiR haben auch viel PHE, Lebensmittel mit wenig Eiweill enthalten wenig
PHE.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Mit Hilfe der verschiedenen Perlenketten und den Lebensmittelattrappen kann gezeigt werden, dass
PHE ein Baustein vom Eiweil ist.

Anmerkungen

Entscheidend ist in dieser Sequenz vor allem das Verstdndnis, dass eiweiflhaltige Nahrungsmittel
den PHE-Spiegel erhéhen. Auf biochemische Details kann zu Gunsten alltagspraktischer Fragen ver-
zichtet werden. Da alle teilnehmenden Jugendlichen und Erwachsenen seit ihrer Geburt an eine
moglichst konsequente Didt gewohnt sind, ist dieses Thema nicht neu. Es vermittelt nur noch einmal
die Begrindung fiir die Nahrungsmittelauswahl.

Abb. 2: PHE-Schleifenband
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Lernziel

3.1.2 Die Teilnehmer konnen Nahrungsmittel mit Hilfe der Aminosduren-
Nahrwerttabelle hinsichtlich ihres PHE-Gehalts einordnen

Begriindung/Hintergrund

Fir den Alltag der Patienten ist es unumganglich, Nahrungsmittel mit hohem und niedrigem PHE-
Wert unterscheiden zu kdnnen. In dieser Einheit werden Lebensmittel entsprechend ihres PHE-
Gehalts sortiert. Die Grenze zwischen geeigneten und ungeeigneten Lebensmitteln wird deutlich.
Der Umgang mit der Nahrwerttabelle wird gelbt.

Inhalte

e Lebensmittelgruppen mit hohem PHE-Gehalt:
— Fleisch
— Fisch
— Ei
— normales Brot und Backwaren
— Milch
e Lebensmittelgruppen mit geringem PHE-Gehalt
— Obst
- Gemuse
— eiweillarme Speziallebensmittel
— Reis
— Kartoffeln

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer gruppieren die Lebensmittel(attrappen) entsprechend ihres PHE-Gehalts auf dem
Schleifenband mit aufgedruckter PHE-Skala. Bei Unsicherheit kdnnen sie die Tabelle der PHE-Werte
der Lebensmittel nutzen. Der Trainer hilft und korrigiert bei Bedarf. Entscheidend ist aber, dass die
Teilnehmer selbst die Fahigkeit trainieren, Nahrungsmittel schnell korrekt einzuordnen.

Anmerkungen

Die Durchfiihrung mittels Schleifenband und den Lebensmittelattrappen ist optisch eine gute
Methode, um schnell zu erkennen, wo die Grenze zwischen geeigneten und ungeeigneten Lebens-
mitteln verlduft. Diese Methode ist der Moglichkeit mittels eines Arbeitsblattes vorzuziehen. In einer
gemischten Gruppe kann die Ubung die gute Zusammenarbeit férdern. Die Alteren kénnen in der
Tabelle die PHE-Werte der Lebensmittel heraussuchen. Die Jliingeren kdnnen entsprechend der PHE-
Menge das jeweilige Lebensmittel auf dem Schleifenband platzieren.
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Lernziel

3.1.3 Die Teilnehmer konnen mit Hilfe des PHE-Gehalts Lebensmittel in
geeignete und ungeeignete Produkte einteilen

Begriindung/Hintergrund

s.L23.1.2.
Nach dem Sortieren der Produkte ist gut zu erkennen, welche Lebensmittel viel PHE enthalten und
daher ungeeignet sind und welche bei PKU geeignet sind.

Inhalte

e Ungeeignet, weil sie zu viel PHE enthalten:
z.B. Fleisch, Wurstwaren, Ei, Fisch, Milch und Milchprodukte, Kase, Nisse, Hilsenfriichte, Soja,
Teigwaren, Brot und Backwaren

e Geeignet, weil kein oder wenig PHE enthalten ist:
2.B. Konfitlire, Honig, Gelee, Butter, Margarine, Schmalz, Pflanzendl, Getranke (Wasser, Tee,
Fruchtsafte, Limonaden), Zucker, Bonbon, Lutscher, Kaugummi, einige Fruchtgummisorten, Kar-
toffeln, Reis, Gemiise, Obst, eiweiRarme Speziallebensmittel (Teigwaren, Mehl, Brot, Backwaren,
Milchersatz, Flakes, Brotaufstrich)

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Lebensmittel werden gemeinsam in , geeignet” und ,ungeeignet” bei PKU eingeteilt:
e Rot: zu viel PHE
e Grin: kein oder wenig PHE

Herleitung mit Hilfe des Schleifenbandes: Bei von links nach rechts aufsteigenden PHE-Werten kann
optisch gut abgegrenzt werden, welche Lebensmittel ungeeignet sind (ganz rechts, rot), welche
geeignet sind (links, griin) und welche dazwischen liegen (Mitte, gelb) und je nach Toleranz unter
Beachtung der Menge verwendet werden kénnen.

Anmerkungen

Je nach Toleranz und Diatstrenge kann es sein, dass einige Teilnehmer auch ungeeignete Lebensmit-
tel (z.B. Sahne) verwenden. Dann sollte man auf die individuellen Ausnahmen und Mengen der Ver-
wendung eingehen.
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Lernziel

3.1.4 Die Teilnehmer konnen den PHE-Wert eines Nahrungsmittels
einschatzen, wenn nur der EiweiRgehalt bekannt ist

Begriindung/Hintergrund

s.L23.1.2.

Immer mehr Hersteller von Lebensmitteln geben auf der Verpackung den Nahrwertgehalt an. Aus
dem EiweiRRgehalt lasst sich grob auch der PHE-Wert berechnen. Damit hat man einen Schatzwert,
der die Entscheidung erleichtert, ob ein Lebensmittel geeignet ist oder nicht.

Inhalte

Rechenbeispiele fir PHE-Gehalt mittels Eiweilgehalt:

e Obst: Eiweifangabe in Gramm x 30 = PHE-Gehalt in mg
e Gemdise: Eiweifangabe in Gramm x 40 = PHE-Gehalt in mg

e Andere Lebensmittel:  Eiweillangabe in Gramm x 50 = PHE-Gehalt in mg

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Gemeinsam werden Rechenbeispiele durchgefiihrt. Dies kann mithilfe des Arbeitsblattes ,Rechen-
hilfe fur Profis“ oder mit Verpackungen mit Eiweilangaben (z.B. Verpackungen von Fruchtgummiar-
tikeln) erfolgen.

Anmerkungen

Auch hier soll das selbststandige wiederholte Uben im Vordergrund stehen, um den Teilnehmern
Erfolge zu vermitteln.
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Lernziel

3.1.5 Die Teilnehmer wissen, welche Zutaten PHE enthalten und welche nicht

Begriindung/Hintergrund

s.L23.1.2.
Fir den Alltag der Familien ist es wichtig, dass sie Lebensmittel anhand der Zutatenliste in geeignete
oder ungeeignete Produkte einteilen kdnnen.

Inhalte

e Beispiele PHE-haltiger Zutaten:
Gelatine, Aspartam (Nutra-Sweet; Light-Getranke), Molkenprotein, EiweiR, Hefe, Soja

e Beispiele PHE-freier Zutaten:
modifizierte Starke, Zucker, Molke, Farbstoffe, Konservierungsstoffe, Emulgatoren, Geschmacks-
verstarker, Verdickungsmittel

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Zutatenlisten auf Verpackungen (z.B. Tutensuppen, Fruchtgummiartikel, Fertigsaucen) kénnen
gemeinsam angesehen werden und der PHE-Gehalt abgeschatzt werden. Das Informationsblatt
,Zutatenliste” kann hier unterstitzen.

Die Zutaten Molke und Molkenprotein miissen genau erklart werden. Ein Molkedrink als Lebensmit-
telattrappe kann hilfreich sein.

Anmerkungen

s. auch Informationsblatt , Zutatenliste” im Anhang.
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Lernziel

3.1.6 Die Teilnehmer konnen SiiRigkeiten ohne PHE nennen

Begriindung/Hintergrund

s.L23.1.2.

Die Frage nach geeigneten SuRigkeiten ist fiir Kinder immer sehr wichtig. Es muss darauf eingegan-
gen werden, weil sonst das Risiko besteht, dass heimlich genascht wird und ggf. ungeeignete Pro-
dukte ausgewahlt werden.

Inhalte

e SiRigkeiten ohne PHE oder mit sehr wenig PHE:
Kaugummi, Bonbon, Lutscher, Traubenzucker, Fruchtgummi ohne Gelatine, Kaubonbons (Mao-
am), Erfrischungsstdabchen, Zuckerwatte, Liebesapfel

e SiiRigkeiten mit (zu) viel PHE:
Schokonussriegel, Hanuta, Duplo, Gummibaren, Schokolade

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Es werden SiiRigkeiten prasentiert und die Teilnehmer sollen schatzen, wie geeignet sie sind.

Mit Hilfe der Zutatenliste kann erarbeitet werden, welche Zutaten auch PHE enthalten. Mit der
Eiweifangabe auf der Verpackung kann der PHE-Gehalt grob geschatzt werden.

EiweiBreduzierte Spezial-SiiRigkeiten oder Knabber-Artikel sollten zusatzlich zum Probieren angebo-
ten werden.

Anmerkungen

Fiir Muster und Proben kénnen Firmen angesprochen werden. Sie spenden in der Regel gerne fiir
Schulungszwecke. Wenn nicht bekannt, sollten Familien und Jugendliche auch erfahren, wie und wo
sie diese Produkte bestellen kénnen.
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Lernziel

3.1.7 Die Teilnehmer kennen geeignete Strategien fiir Mahlzeiten auRer Haus

Begriindung

Im Gegensatz zu Kindern sind Jugendliche vermehrt langere Zeit ohne ihre Eltern auer Haus. Sie
missen nicht nur ihre Ernahrung in der Schule planen, sondern auch in ihrer Freizeit. Vielen Jugend-
lichen fallt es dabei besonders schwer, die Diat einzuhalten, wenn sie mit Gleichaltrigen zusammen
sind. Es ist daher notwendig, dass solche Situationen antizipiert werden und nach geeigneten Hand-
lungsstrategien gesucht wird. Das Gleiche gilt fir Familien, um ihnen ein Maximum an Teilhabe zu
ermoglichen.

Inhalte

e Hunger vorbeugen

e geeignete Snacks von zuhause mitnehmen

e geeignete Produkte im Supermarkt auswahlen konnen, wie z.B. Salatbox mit Fertigdressing, Obst-
box, Fruchtgummi ohne Gelatine, Fruchtmolkedrink, rote Griitze, Gotterspeise ohne Gelatine

e geeignete Mahlzeiten aus einer reguldren Speisekarte auswahlen kdnnen, wie z.B. Antipastiplat-
te ohne Fleisch, Pommes mit Ketchup oder Mayonnaise, Back- oder Grillkartoffel mit Remoulade,
Salat, Gemiseteller mit Kartoffeln oder Reis

o offener Umgang mit der Erkrankung und der Diat

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Folgende Fragen kénnen die Diskussion anregen:

¢ |n welchen Situationen fillt es dir schwer, die Diat einzuhalten? Welche Situationen kdnnen zum
Scheitern der guten Vorsatze fihren?

e Was tust du, wenn du auRer Haus bist und eine Hungerattacke bekommst? Wie kannst du sol-
chen Situationen vorbeugen?

e  Wo bekommt man auBer Haus geeignete Nahrungsmittel?

e Wie kann man sich verhalten, wenn Freunde vorschlagen, unterwegs etwas Essen zu gehen oder
wenn man zum Essen eingeladen wird?

Mit Hilfe einer Ideensammlung in der Gruppe wird Uberlegt, wie man Hungerattacken vorbeugen

und auch bei sozialem Druck die Didt einhalten kann. Aus Speisekarten von Restaurants und Fast-

food-Ketten kénnen geeignete Speisen ausgewdhlt werden. Das Arbeits- und das Informationsblatt

zu Restaurantbesuchen kénnen zur Unterstiitzung eingesetzt werden.

Anmerkung

Dieses Lernziel iiberschneidet sich inhaltlich mit Modul 5 und kann gemeinsam mit der psychosozia-
len Fachkraft bearbeitet werden.

Haufige Ursachen fiir den Verzehr ungeeigneter Nahrungsmittel sind hungrig aus dem Haus gehen
und das Vergessen von Pausensnacks. Hilfreiche Tipps fir Jugendliche finden sich unter
https://www.nutricia-metabolics.de/wissen-mehr/tipps-tricks-im-alltag/jugendliche/
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Arbeitsblatt zu Modul 3.1

EiweiRgehalt von Lebensmitteln

Kennst du den EiweiRgehalt von Lebensmitteln?

Welche Lebensmittel haben viel EiweiR und welche wenig?

Eiweilreiche Lebensmittel

Viel PHE ®

Eiweilarme Lebensmittel

Wenig PHE ©
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Arbeitsblatt zu Modul 3.1
PHE-Einteilung: Schau’ nach und sortiere selbst!

PHE mg Lebensmittel
0

tiber 10

tiber 20

liber 30 Pféilzer Weif3brot

tiber 40

tiber 50

tiber 100

tiber 200

tiber 300

tiber 700

Suche fir jeden PHE-Gehalt Lebensmittel aus der Aminosdurentabelle und trage sie in die Tabelle
ein.

Viel Spal3!
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Arbeitsblatt zu LZ 3.1.4
Rechnen fiir Profis: PHE-Wert schatzen

Nicht alle Lebensmittel findest Du in der Nahrwerttabelle. Wenn Du ein Lebensmittel mit niedrigem
EiweiBgehalt pro 100 g entdeckt hast, dann kannst Du den PHE-Gehalt schatzen.

Dafiir musst Du wissen:

. Schatzwert bei Obst: 3 % des EiweiRanteils ist Phenylalanin :
Schatzwert bei Gemdse: 4 % des EiweiRanteils ist Phenylalanin
: Schatzwert fiir andere Lebensmittel: 5 % des EiweilRanteils ist Phenylalanin :

Dann musst Du entscheiden:
gehort das Lebensmittel zum Obst/enthalt es viel Obst
gehort das Lebensmittel zum Gemiise/enthélt es viel Gemuse

es ist weder Obst noch Gemiise zuzuordnen, rechne fiir andere Lebensmittel

Dann musst Du rechnen:

Obst: EiweiRangabe in Gramm x 30 = PHE-Gehalt in mg
Gemise: EiweiBangabe in Gramm x 40 = PHE-Gehaltin mg
andere Lebensmittel: EiweiBangabe in Gramm x 50 = PHE-Gehalt in mg
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Informationsblatt zu LZ 3.1.5
Zutatenliste: PHE-frei oder PHE-haltig?

Europaweit gibt es ca. 300 zugelassene Zusatzstoffe. Was verbirgt sich hinter Sduerungsmittel, Farb-
stoff, Konservierungsstoff, Geliermittel und so weiter? Welche Zutaten enthalten eine EiweiBquelle
und damit auch eine PHE-Quelle? Eine Einteilung in PHE-haltig und PHE-frei soll beim taglichen Ein-
kauf helfen, die richtige Wahl zu treffen. Es sind unter den groBen Gruppen nur einige haufig benutz-
te Zusatzstoffe genauer benannt.

Wer mehr Auskunft haben moéchte, kann bei der Verbraucherzentrale die Broschiire ,,Was bedeuten
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die E-Nummern?“ (www.vzhh.de) anfordern.

PHE-frei

PHE-haltig

Alle Farbstoffe
(E100-180)

Konservierungsstoffe und Co:

Meistens Kalium,- Natrium- oder Calciumverbin-
dungen

Sorbinsaure, Benzoesaure, Essigsdure, Nitritpo-
kelsalz, Milchsadure, Apfelsaure, Ascorbinsaure,
Lecithin

PHE-haltig heit nicht ungeeignet. Es muss nur
ermittelt werden, wie viel PHE in diesem Lebens-
mittel enthalten ist. Dabei hilft die Angabe des
EiweiRgehaltes oder die Ndahrwerttabelle flr
Erndhrung bei angeborenen Stérungen des Amino-
saurenstoffwechsels.

Verdickungsmittel, Geliermittel, Feuchthaltemit-
tel und Co:

Alginat, Agar-Agar, Carrageen, Johannisbrotkern-
mehl, Guarkernmehl, Traganth, Gummi arabi-
cum, Xanthan, Sorbit, Mannit, Glycerin

Verdickungsmittel, Geliermittel, Feuchthaltemit-
tel und Co:
Gelatine

Emulgatoren und Co:
Pektin, Phosphat, Cellulose, Mono- und Diglyce-
rid

Geschmacksverstarker und Co:
Glutaminsaure, Glutamat

SiiBstoffe und Co:
Acesulfam K, Isomalt, Thaumatin, Maltit, Lactit,
Xylit, Saccharin, Cyclamat

SiiBRstoffe und Co:
Aspartam (in NutraSweet und Light Getranken)

Andere Zutaten

Modifizierte Starke, Molke, Kieselsdure, Zucker
Dextrose, Maltose, Saccharose, Laktose, Milchzu-
cker, Glukose, Zuckerkulér, Glukosesirup, gehar-
tete Fette, Fettsauren

Andere Zutaten:
Molkenprotein
Eiweild

Hefe
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Arbeitsblatt zu LZ 3.1.7
Erfahrungen, Ideen und Strategien fiir Mahlzeiten auRer Haus

// \

/ Meine Das fiel mir b
Erfahrungen | schwer \
\ n Iy ‘
\ {\f:m_ A /
\ ~F= /
* Meine Meine /

Strategien Ideen
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Informationsblatt zu LZ 3.1.7
Tipps zum Restaurantbesuch

In dieser Liste findest Du Gerichte, die relativ wenig PHE enthalten und deshalb fiir Dich am ehesten
geeignet sind. Trotzdem musst Du davon ausgehen, dass es Dir im Restaurant kaum gelingen kann,
Deine tagliche PHE-Grenze einzuhalten. Da Restaurantbesuche aber besondere Ausnahmen sind,
sollten der SpaR und der Genuss an diesen Tagen wichtiger sein als einige wenige mg PHE zu viel.

Diese Speisen kannst Du essen:

Suppen

Tomatensuppe

Gemisesuppe ohne Fleischeinlage
Zwiebelsuppe

klare Briihe

Salate

Salatteller mit Essig & Ol Dressing (ohne Kése, Schinken, Ei, Thunfisch)
eigene Zusammenstellung vom Salatbuffet

Dessert

rote Griitze (ohne Gelatine)
Fruchteis

Sorbet

Obst/Obstsalat

Kompott

Getranke

Coca-Cola, Fanta Orange, Sprite, Mineralwasser
Bier (400 ml = 12 mg PHE)

Wein (250 m |=5 mg PHE)

Sekt (200 m I= 8 mg PHE)

Apfelsaft (200 ml = 4 mg PHE)

Orangensaft, frisch gepresst (200 ml = 28 mg PHE)

In Lokalen kannst Du essen:

beim Italiener

Antipastiteller mit gebackenen Auberginen, gebackenen Zucchini, einge-
legten Tomaten, gebackener Paprika

bei Mc Donalds

Apfeltasche (100 mg PHE)
Salat mit Essig/Ol Dressing

beim Chinesen

Gemisesuppe ohne Fleischeinlage
Frihlingsrolle ohne Fleisch

Glasnudeln mit Gemise (stiR/sauer)
gebratene Glasnudeln/Reis mit Gemise
Reis mit Gemise (stiR/sauer)

im Steakhouse

Folienkartoffel mit Krauterbutter
Bratkartoffeln
Pommes frites
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Modul 3:

Kompetenzen und
Motivation fiir das
symptomarme Intervall

3.2  Therapieprinzipien bei PKU - EiweilRpulver

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst. MHH

Thema der U-Einheit: EiweiRpulver = Aminosauremischung (ASM)

Form: Gruppenschulung

Dauer: 1 UE

Zielgruppe: Jugendliche und Erwachsene mit Phenylketonurie, Eltern von Kindern
mit PKU

Leitung: Diatassistentin mit Erfahrung im Bereich angeborener Stoffwechsel-
stérungen

Material: e Ernahrungspyramide (z.B. AID, Nutricia DMG, MetaX)

e verschiedene ASM zum Probieren

e kaltes Wasser, Fruchtsafte (Multivitaminsaft), Sirup oder Getran-
kepulver (CE-frisch, Kaba fit, Calypso)

e Schittelbecher
o Pfefferminzbonbons
e Perlenketten-Modell

e bunte Legobausteine in einer Dose (kleine Variante) oder bunte
Bélle (Béallebad) in einem Eimer (grofle Variante mit mehr Bewe-
gungs-Spal)

e Evtl. Flipchart und Meta-Plan-Karten zum Brainstorming

o ggf. ASM-Produkte der Teilnehmer (von Teilnehmer mitzubringen)

Allgemeine Ziele der Einheit

Dieses Modul soll die physiologische und psychologische Bedeutung der Aminosauremischung
(ASM) veranschaulichen. Die Teilnehmer sollen verstehen, dass erst durch Einnahme der ASM eine
ausreichende Nahrstoffversorgung erreicht werden kann. Ohne ASM kommt es bei einer PKU-Diat
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zu einer Mangelerndhrung, die bei Kindern mit PKU schwerste Entwicklungsstérungen verursachen
kann. SchlieRlich soll auch der finanzielle Wert der ASM transparent werden.

Besonderheiten/Hinweise

Die ASM riecht und schmeckt fiir Menschen ohne PKU ungewohnt. Es ist wichtig, dass sich die Trai-
ner und Angehorigen bei der Verkostung nicht abwertend zum Geschmack und Geruch duRern.
Dadurch wirde die Akzeptanz der ASM erschwert und Patienten, die diese Nahrungserganzung
schatzen, gekrankt werden.

Wenn in der Gruppe Teilnehmer mit einer atypischen PKU sind, sollte zusatzlich die Therapiemog-
lichkeit mit Tetrahydrobiopterin (BH4)-Tabletten (Kuvan®) in Kombination mit Neurotransmittern
(Botenstoffen im Gehirn) vorgestellt werden. Ebenso kann bei milder PKU der Einsatz von BH4-Tab-
letten besprochen werden. Es sollte sorgfaltig darauf geachtet werden, dass Patienten ihre person-
liche Therapie kennen und von der anderer Betroffener unterscheiden kdonnen.

Genderaspekte sind bei diesem Modul nicht bedeutsam.

Ubersicht iiber die Lernziele

3.2.1 Die Teilnehmer kénnen erklaren, warum die Aminosdauremischung (ASM) zur ausreichenden
Nahrstoffversorgung bei PKU und damit zur gesunden Entwicklung notwendig ist

3.2.2 Die Teilnehmer wissen, dass die Menge der benétigten ASM vom Alter und Gewicht des
Patienten abhangt

3.2.3 Die Teilnehmer wissen, dass sie regelmaRig Kontakt zur Didtassistentin halten sollen.

3.2.4 Die Teilnehmer wissen, dass die ASM in 3 bis 4 Portionen liber den Tag verteilt eingenommen
werden soll

3.2.5 Die Teilnehmer kdénnen erkldren, was sie beachten sollen, wenn die ASM vergessen wurde
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Lernziel

3.2.1 Die Teilnehmer konnen erkldren, warum die Aminosauremischung
(ASM) zur ausreichenden Néahrstoffversorgung bei PKU und damit zur
gesunden Entwicklung notwendig ist

Begriindung/Hintergrund

Erst wenn Patienten und ihre Eltern wirklich verstanden haben, wozu die ASM dient, kann die Moti-
vation zur regelmaRigen Einnahme aufgebaut werden. Dies ist sowohl fiir ,neue” Eltern von Kindern
mit PKU wichtig, da sie auf die Einnahme der ASM achten miissen, als auch fir Jugendliche, die mehr
Eigenverantwortung Gbernehmen wollen.

Inhalte

¢ Nutzen einer ASM: Ausgleich der fehlenden AS, Vitamine und Mineralstoffe, die durch die
eiweillarme PKU-Diat nicht ausreichend aufgenommen werden kénnen.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Mit Hilfe der Erndhrungspyramide kann zuerst die Erndhrungsempfehlung fiir Menschen ohne PKU
dargestellt werden. Daran anschliefend erarbeiten die Teilnehmer, welche Lebensmittelgruppen
bei einer PKU-Diat ausgelassen werden missen. Diese Lebensmittel konnen abgedeckt werden, die
Pyramide verliert ihre stabile Form. Es wird deutlich, dass mit den verbleibenden Lebensmitteln kei-
ne ausgewogene Ernahrung realisiert werden kann. Abbildungen der eiweiBarmen Speziallebens-
mittel und der ASM koénnen als Ersatz in die Pyramide eingefligt werden. So wird die Pyramide wie-
der zu einem stabilen Bau.

Gemeinsam werden die Bestandteile und die Zusammensetzung der ASM erarbeitet. Dabei soll auch
auf die Abpackung der Produkte eingegangen werden, weil es dazu haufiger Nachfragen der Apo-
theken beim Einlosen entsprechender Rezepte gibt.

Die ASM kann als Dose mit verschiedenfarbigen Legosteinen dargestellt werden. Die unterschiedli-
chen Farben der Steine stellen unterschiedliche Bestandteile der ASM dar (Aminosauren, Vitamine,
Mineralstoffe). Der Trainer nimmt jeweils einen Legostein heraus, erklart, was er symbolisiert und
nennt die Funktion des Inhaltsstoffes. Danach konnen die Teilnehmer Steine ziehen und erklaren,
worum es sich dabei handelt.

Die Eltern kdnnen den Auftrag bekommen, den Nutzen einzelner Vitamine, Mineralstoffe und Ami-
nosauren zu erarbeiten und kindgerecht zu erklaren. In einem Sketch oder wie bei einem Bewer-
bungsgesprach konnen sich die einzelnen Bestandteile "vorstellen" und die Kinder entscheiden, wer
in die Mischung darf und wer nicht. Ebenso kann prasentiert werden, warum das Phenylalanin nicht
in die ASM darf.

Anmerkungen

Zusammenfassend sollte der Wert der ASM deutlich gemacht werden:

e Physiologischer Wert: ausreichende Versorgung mit allen nétigen Aminosauren und Mikronahr-
stoffen zum gesunden Aufwachsen

e Psychologischer Wert: Schutz vor seelischen und kognitiven Beeintrachtigungen

e Finanzieller Wert: Aktuelle Preise der ASM bei den Herstellern einholen und den Preis des Tages-
verbrauchs berechnen
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Lernziel

3.2.2 Die Teilnehmer wissen, dass die Menge der bendtigten ASM vom Alter
und Gewicht des Patienten abhdngt

Begriindung/Hintergrund

Damit das Kind ausreichend mit Eiwei8 versorgt wird, missen die Eltern bzw. der Jugendliche den
aktuellen Tagesbedarf kennen. Der EiweiRbedarf verandert sich abhdngig vom Alter und vom
Gewicht. Er sollte von der Diatassistentin berechnet und ggf. angepasst werden. AuRerdem gibt es
fiir verschiedene Altersgruppen unterschiedliche ASM, deren Mikrondhrstoffgehalt an den Bedarf
der jeweiligen Altersgruppe angepasst ist.

Die Teilnehmer miissen diese Berechnung selbst nicht umsetzen kénnen, aber sie miissen wissen,
dass die Didt im Kontakt mit einer Didtassistentin regelmaRig angepasst werden muss.

Inhalte

Die Menge der ASM verandert sich altersabhangig und muss regelmaRig angepasst werden.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Lehrgesprach am Beispiel der eigenen ASM. Die Teilnehmer werden gefragt, wie viel EiweiR sie bzw.
ihr Kind taglich benétigen. Dann wird gefragt, ob das schon immer so war oder ob es sich im Laufe
der Zeit gedndert hat. Der Trainer erlautert die Altersabhangigkeit und die daraus resultierende Not-
wendigkeit regelmaRiger Kontakte mit dem Behandlungsteam (Uberleitung zu nachfolgendem LZ).
Die Teilnehmer analysieren bei ihren eigenen Produkten oder ggf. Produktmustern den Beipackzet-
tel.

Anmerkungen

Viele Teilnehmer kennen den Namen ihres Produktes nicht, sondern konnen nur die Farbe der Ver-
packung beschreiben. Die Teilnehmer sollten daher gebeten werden, ihr Produkt zu dieser Stunde
mitzubringen.

Bei Bedarf sollte auf die Kostenerstattung fiir Aminosdauremischungen durch die Krankenkassen ein-
gegangen werden.
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Lernziel

3.2.3 Die Teilnehmer wissen, dass sie regelmdRig Kontakt zur Didtassistentin
halten sollen

Begriindung/Hintergrund

Auf die Zusammenarbeit mit der Diatassistentin (DA) darf nicht verzichtet werden, denn sie kann die
Nahrstoffversorgung liberprifen und praktische Tipps bei der Mahlzeitengestaltung geben. AuBer-
dem kennt sie aktuelle Phenylalaningehalte z.B. in Sduglingsnahrung und Beikost.

Wie schon in 3.2.2 beschrieben, gibt es unterschiedliche ASM fiir verschiedene Altersgruppen, deren
Mikronahrstoffe jeweils an den Bedarf der Altersgruppe angepasst sind. Eine Didtassistentin kann
die am besten geeignete ASM auswahlen.

Inhalte

e Der Kontakt zur Didtassistentin ist wichtig, um eine ausreichende Versorgung mit allen Mineral-
stoffen und Vitaminen zu gewahrleisten.
e Die Diatassistentin kann den aktuellen Bedarf der ASM berechnen.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Lehrgesprach zur Kooperation mit einer Didtassistentin. Ggf. Frage an die Teilnehmer, ob sie regel-
mafigen Kontakt zu einer Diatassistentin haben und Diskussion von Hinderungsgriinden.

Anmerkungen

Die Diatassistentin unterstiitzt und bestétigt Eltern in der konsequenten und regelmafigen Einnah-
me der ASM. Sie kennt das komplette Angebot der ASM und kann bei Bedarf eine andere altersent-
sprechende ASM vorschlagen. Die Diatassistentin gibt Empfehlungen fiir die nétige Menge und Ein-
nahmemaoglichkeit. Sie kann gegentiber den Betroffenen fachlich und patientenorientiert erklaren,
warum die Einnahme der ASM wichtig ist.
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Lernziel

3.2.4 Die Teilnehmer wissen, dass die ASM in 3 bis 4 Portionen iiber den Tag
verteilt eingenommen werden soll

Begriindung/Hintergrund

Um eine ausreichende Versorgung mit Eiweils zu gewahrleisten, ist eine 3- bis 4-malige Einnahme
Uber den Tag verteilt anzustreben. Haufig denken Familien jedoch nur einmal oder zweimal pro Tag
daran. In diesen groRen Mengen kénnen die Mikronahrstoffe nicht ausreichend resorbiert werden,
und der Nutzen ist gering.

Inhalte

Einnahmemaglichkeiten fir ASM:

e 3-4 Portionen taglich

e in Getrdnken (Saft, Wasser, Getrankepulver)

e in Obstmus

e Dbereits geschmacklich verfeinert nur mit Wasser oder als trinkfertige Lésung

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Einleitend werden die Teilnehmer gefragt, wie oft und in welcher Form sie die ASM zu sich nehmen.
Die Notwendigkeit der mehrmaligen verteilten Einnahme Gber den Tag wird deutlich gemacht. Zur
Veranschaulichung kann Uber ,vitaminreiche und mineralstoffreiche Fakalien“ gesprochen werden
(,Viel Geld wird weggespilt!“). Um dies zu verdeutlichen, kdnnen einem Teilnehmer langsam einzel-
ne Balle/Legosteine zugeworfen werden. Der Teilnehmer kann die "N&hrstoffe" gut fangen, also die
Nihrstoffe gut aufnehmen und nutzen. Dann werden die Bélle/Legosteine sehr schnell zugeworfen
oder tUber dem Teilnehmer ausgekippt. Er ist nicht in der Lage, alle zu fangen. Ebenso verhalt es sich
bei den ASM: Viele Nahrstoffe gehen verloren, wenn die ASM in wenigen groRen Portionen zu sich
genommen wird. Hinterher werden die Bille/Steine gemeinsam wieder eingesammelt. Die Ubung
kann ggf. mit mehreren Teilnehmern wiederholt werden.

Um die haufige Einnahme zu erleichtern, werden den Teilnehmer diverse Moglichkeiten der Einnah-
me sowie zusatzliche Produkte (Sirup, Multivitaminsaft, Obstmus usw.) vorgestellt und zum Probie-
ren angeboten.

Anmerkungen

Es sollte vorab vereinbart werden, dass keine abfilligen Bemerkungen zum Geschmack der ASM
gedullert werden. Zum Abschluss des Probierens kann ein Pfefferminzbonbon gereicht werden.
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Lernziel

3.2.5 Die Teilnehmer konnen erkldaren, was zu tun ist, wenn die ASM
vergessen wurde

Begriindung/Hintergrund

Viele Familien machen sich Vorwiirfe, wenn die Einnahme der ASM vergessen wurde. Besonders
Eltern entwickeln Schuldgefiihle, wenn im Tagesablauf die vollstandige Einnahme der ASM nicht
moglich war. Hier sollte Uibertriebene Angst abgebaut werden. Andererseits darf aber auch keine
Gleichgiiltigkeit entstehen. Wenn die ASM zu haufig vergessen wird, kénnen Mangelzustande ent-
stehen.

Inhalte

e Die Einnahme der ASM soll so oft wie moglich mehrfach taglich stattfinden.
e Gelegentliches Vergessen schadet jedoch nicht.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Einstieg in das Thema Ulber einen Erfahrungsaustausch. Patienten berichten Uber ihre Tipps und
Tricks, die bei der regelmalRigen Einnahme der ASM hilfreich sind: Was ist besonders geeignet in der
Schule, auf Reisen, bei Unternehmungen etc.? Welche Barrieren stehen der regelmafigen Einnahme
entgegen? Wie kénnen sie Gberwunden werden?

In diesem Modul haben die Teilnehmer zu Beginn gelernt, dass die ASM die Lebensmittelgruppen
Fleisch, Ei, Fisch, Milch, Milchprodukte und Getreideprodukte ersetzen. Ein Kind ohne PKU ist nicht
unterversorgt, wenn es einen Tag lang kein Fleisch, Ei, Milch usw. isst. Wenn es aber dauerhaft zu
wenig davon verzehrt, entsteht eine Mangelversorgung. Ahnlich ist es auch bei Personen mit PKU.
Wenn einmal die 3. oder 4. Portion der ASM nicht gegeben werden kann, so ist die Nahrstoffversor-
gung immer noch gut. Uber viele Wochen wiirde bei PKU jedoch ein deutlicher Mangel (z.B. Haar-
ausfall, Hautveranderungen, Muidigkeit, Kopfschmerz, Konzentrationsschwache, Reizbarkeit) auftre-
ten.

Anmerkungen

Dieses Lernziel greift Inhalte des Moduls 5 auf. Praktische Tipps und konkrete Beispiele, die eine
regelmaBige Einnahme der ASM férdern, sollten hier im Vordergrund der Lehrsequenz stehen.
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3.3 Therapieprinzipien bei PKU - Der PHE-Wert

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst. Kinderklinik der MHH

Thema der U-Einheit: Anzeichen zu hoher PHE-Werte

Form: Gruppenschulung

Dauer: 1 UE

Zielgruppe: Jugendliche und Erwachsene mit Phenylketonurie, Eltern von Kindern
mit PKU

Leitung: Kinderarzt oder Didtassistentin mit Erfahrung im Bereich angeborener

Stoffwechselstorungen

Material: e Informationsblatt ,,PHE-Werte”
e Milupa Kalender oder Arbeitsblatt ,,PHE-Dokumentation”
e Evtl. Flipchart und Meta-Plan-Karten zum Brainstorming
e Fallbeispiele mit unterschiedlichem PHE-Verlauf
e Vitaflo PKU Schulungsmaterial S. 53-57

o |etzte PHE-Werte der Teilnehmer (von Teilnehmer mitzubringen)

Allgemeine Ziele der Einheit

Die Teilnehmer sollen die PHE-Werte bei sich / ihrem Kind richtig beurteilen kénnen. Eine optische
Einordnung und einfache Bewertung tiber verschiedene Modelle (Zahlenliste, Kurve oder Farbenska-
la) konnen hilfreich sein. Hohe PHE-Werte verursachen zwar keine Schmerzen oder unangenehmen
Symptome, aber ein ‘In sich Hineinhéren’ kann moglicherweise leichte Verdanderungen erkennen las-
sen. Es gibt typische Verhaltensmuster bei hohen Werten, die in der Gruppe erarbeitet werden sol-
len.
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Besonderheiten/Hinweise

PKU schmerzt nicht, wenn die Therapie nicht konsequent eingehalten wird. Veranderungen der
Hirnleistung sind von Betroffenen und auch von AulRenstehenden nicht sofort zu erkennen. Konzen-
trationsstorungen, Kopfschmerzen, Verschlechterung der schulischen Leistung werden oft anders
interpretiert und als gegeben hingenommen (,,So ist das eben! Als Junge lernt man nicht so gerne
wie die Schwestern, die das Gymnasium besuchen.”). Nur die PHE-Werte kdnnen objektive Informa-
tionen darlber liefern, ob Leistungsbeeintrachtigungen durch die Stoffwechselstérung bedingt sind
oder nicht. Diese Messung ist jedoch nicht immer moglich. Daher sollten Patienten und Angehorige
flr typische selbst spirbare Veranderungen sensibilisiert werden.

Genderaspekte sind in dieser Einheit nicht gesondert zu beriicksichtigen.

Ubersicht iiber die Lernziele

3.3.1 Die Teilnehmer kdnnen den im Blut gemessenen PHE-Wert richtig beurteilen

3.3.2 Die Teilnehmer kdnnen PHE-Werte richtig dokumentieren

3.3.3 Die Teilnehmer nennen Symptome, die sie bei hohen PHE-Werten spiliren oder beobachten
kénnen
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Lernziel

3.3.1 Die Teilnehmer konnen den im Blut gemessenen PHE-Wert richtig

beurteilen

Begriindung/Hintergrund

Haufig wird Blut zur Kontrolle an die Stoffwechselambulanz eingeschickt, das Ergebnis wird aber nur
mit wenig Interesse abgefragt. Scheinbar haben einige Familien die Erwartung, dass sich die Behand-
ler schon bei ihnen melden werden, wenn der Wert bedrohlich hoch angestiegen ist. Es fehlt offen-
bar das Interesse, ,gute” Werte so schnell wie moglich zu erfahren, und dadurch Motivation fir die
weitere Didtdurchfiihrung zu erhalten.

Inhalte

Altersabhangige Zielwerte fiir den PHE-Wert:

Alter Deutsche Empfehlung Alter Empfehlungen einer Euro-

(1997)

paischen Gruppe 2017*

1.-10. Lebensjahr

0,7-4 mg/dl (42-240 pumol/l)

0-12. Lebensjahr

2-6 mg/dl (120-360 pumol/l)

11.-16. Lebensjahr

0,7-15 mg/dl (42-900 umol/I)

Gber 16. Lebensjahr

unter 20 mg/dl| (1200 umol/I)

liber 12. Lebensjahr

2-10 mg/dl (120-600 umol/1)

vor und wahrend

0,7-4 mg/dl (42-240 pumol/l)

vor und wahrend der

2-6 mg/dl (120-360 pumol/l)

der Schwangerschaft Schwangerschaft

* Key European guidelines for the diagnosis and management of patients with phenylketonuria. http://www.thelancet.com/journals/
landia/article/PIIS2213-8587(16)30320-5/abstract

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer werden gefragt, wie und wann sie von ihren PHE-Werten erfahren und welche
Schliisse oder Konsequenzen sie daraus ziehen.

Gemeinsam werden die ableitbaren Informationen mittels Informationsblatt erarbeitet. Die unter-
schiedlichen Empfehlungen fiir die PHE-Werte kénnen zusammen mit den Teilnehmern kritisch dis-
kutiert werden. Einleitend kann die Frage gestellt werden: "Wie hoch ist Ihr PHE-Zielwert? Woran
orientieren Sie sich?"

Die letzten PHE-Werte der Teilnehmer werden eingeschatzt und beurteilt.

Anmerkungen

Die Teilnehmer sollen moglichst ihre letzten PHE-Werte zur Schulung mitbringen. Wenn dies nicht
moglich ist, sollte der Trainer die Werte den Akten oder der Klinik-Datenbank entnehmen.

Es sollte im anschlieBenden Lehrgesprach deutlich werden, dass der PHE-Wert vor allem zeigen
kann, wie gut es Kindern und Jugendlichen gelingt, die Stoffwechselstérung zu steuern. Selbstver-
standlich kann es auch Hinweise auf eine unzureichende Diat oder andere Ursachen fiir den Anstieg
des Werts geben. Hier kann angesprochen werden, welche Emotionen Jugendliche und Eltern mit
unbefriedigenden Werten verbinden und wie sie mit Frustrationen und Schuldgefiihlen umgehen
kénnen (Verkniipfung mit Modul 5). Entscheidend ist hier, dass zwischen der Person und deren PHE-
Wert unterschieden wird.

50 |



Modul 3: Kompetenzen und Motivation fiir das symptomarme Intervall \@/

Lernziel

3.3.2 Die Teilnehmer konnen PHE-Werte richtig dokumentieren

Begriindung/Hintergrund

Die meisten Familien halten die Diat gut ein. Sie erfahren durch die vielen Werte im Zielbereich eine
Bestatigung ihrer Bemiihungen. Wer zu hohe PHE-Werte aufweist, kann durch eine Verbesserung
der Didt schnell wieder PHE-Werte im Zielbereich erreichen. Da viele Kinder und Jugendliche 2 bis 4
Werte pro Jahr bestimmen lassen, ist die Protokollfiihrung eine gute Mdoglichkeit, den Behandlungs-
verlauf zu verfolgen.

Inhalte

e Protokoll der PHE-Werte

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer erhalten ein Arbeitsblatt, in das sie ihre PHE-Werte der letzten zwei Jahre (4-8 Wer-
te) eintragen. Gemeinsam wird der Verlauf betrachtet und eventuelle Schwankungen analysiert.
Auch kénnen beispielhafte Verlaufe, die der Trainer mitbringt, in Kleingruppen ausgewertet werden.
Bsp.:

2,1 mg/dl

7,8 mg/dl ->krank

3,4 mg/ dl

10,6 mg/ dl -> Klassenfahrt — PHE-Zufuhr erhoht

2,6 mg/ dl -> PHE-Zufuhr hat sich zu Hause wieder eingependelt

3,7 mg/ dl

8,9 mg/ dl ->+Katabolie, mehr Kcal

1,3 mg/ dl

Mit dem Schulungsmaterial Didttherapie bei Phenylketonurie von Vitaflo "Gleichgewicht von PHE-
Zufuhr und PHE-Blutspiegel" Seite 53-57 kann anschaulich gezeigt werden, wie hohe PHE-Spiegel
wieder gesenkt werden.

Anmerkungen

Zu hohe PHE-Werte kénnen entstehen durch:
1) zu viel EiweiR in der Nahrung

2) zu wenig Energiezufuhr (Katabolie)

3) Infektionserkrankungen

Eine Unterscheidung der Ursachen ist mit Hilfe eines Aminosaurenprofils oft moglich. ,,Verzweigt-

kettige” Aminosduren im Gesamtaminosaurenprofil erlauben eine Unterscheidung zwischen Kata-
bolie und zu hoher EiweiRzufuhr.
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Lernziel

3.3.3 Die Teilnehmer nennen Symptome, die sie bei hohen PHE-Werten
spiiren oder beobachten konnen

Begriindung/Hintergrund

Zu hohe PHE-Werte sind weder schmerzhaft, noch fihren sie zu anderen offensichtlichen Sympto-
men. Jedoch gibt es diskrete Hinweise auf einen zu hohen PHE-Wert, die auch von Patienten selbst
oder Angehdrigen wahrgenommen werden kénnen. Es gibt keine typischen Anzeichen, aber manche
Patienten beschreiben Veranderungen durch zu hohe PHE-Werte. Die Teilnehmer sollen fiir diese
Veranderungen sensibilisiert und angeleitet werden, sich/ihr Kind zu beobachten.

Inhalte

Mogliche Symptome bei hohen PHE-Werten:
e verzogerte Reaktionsfahigkeit

e schlechte Stimmung

e schnelles und haufiges ,Genervt sein”

e Kopfschmerzen

e Konzentrationsschwache

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer werden gebeten, ihre Erfahrungen bei zu hohen und niedrigen PHE-Werten zu
beschreiben. Dabei soll versucht werden, individuell typische Symptome zu identifizieren. Der Trai-
ner gibt bei Bedarf Anregungen, weist aber auch darauf hin, dass es schwierig sein kann, die unspe-
zifischen Symptome eindeutig der PKU zuzuordnen.

Anmerkungen

Weil die Kontrollen so selten erfolgen, ist es fir Patienten und Angehdrige schwierig, eine Gemiits-
schwankung oder eine schlechte Leistung eindeutig dem PHE-Wert zu zuschreiben oder damit zu
entschuldigen.

Es sollte sensibel, aber deutlich vermittelt werden, dass langfristig erhohte PHE-Werte zu Hirnscha-
digungen fihren kénnen.
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Informationsblatt zu LZ 3.3.1
Wie hoch sollte Dein PHE-Wert sein?

Bei Menschen ohne PKU liegt der PHE-Wert bei: 1 -2 mg/dI

Bei diesen PHE-Werten geht es Menschen mit PKU gut:

Alter

Deutsche Empfehlung
(1997)

Alter

Empfehlungen einer Euro-
paischen Gruppe 2017*

1.-10. Lebensjahr

0,7-4 mg/dl (42-240 pumol/l)

0-12. Lebensjahr

2-6 mg/dl (120-360 pumol/l)

11.-16. Lebensjahr

0,7-15 mg/dl (42-900 umol/I)

Gber 16. Lebensjahr

unter 20 mg/dl| (1200 umol/I)

Uber 12. Lebensjahr

2-10 mg/dl (120-600 umol/I)

vor und wahrend
der Schwangerschaft

0,7-4 mg/dl (42-240 umol/l)

vor und wahrend der
Schwangerschaft

2-6 mg/dl (120-360 pumol/I)

* Key European guidelines for the diagnosis and management of patients with phenylketonuria. http://www.thelancet.com/journals/
landia/article/PIIS2213-8587(16)30320-5/abstract

Wenn Dein PHE-Wert im griinen Bereich liegt,...

(=2

=,

.. kannst Du schnell reagieren,

.. ist Deine Stimmung okay,
.. bist Du nicht so schnell genervt,

.. und Du haltst langer durch.

.. kannst Du denken und lernen wie alle anderen,
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Arbeitsblatt zu Modul 3.3
PHE-Werte eintragen

Das sind meine PHE-Werte:

Mein personlicher Zielwert: .............ccccovveeeeen. mg% PHE

Datum PHE-Wert Einschdtzung

© O 6
© O 6
©O6
© OO0
© O 6
©O6
©O6
©O6
© OO0
© O 6
© O 6
©O6
©O6
© O 6
© O 6
©O6
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Modul 3:

Kompetenzen und
Motivation fir das
symptomarme Intervall bei

PKU

3.4 Therapieprinzipien bei PKU - Diatberechnung

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst; MHH

Thema der U-Einheit: Berechnung der PKU-Diat

Form: Gruppenschulung

Dauer: 1 UE

Zielgruppe: Jugendliche und Erwachsene mit Phenylketonurie; Eltern von Kindern
mit PKU

Leitung: Arzt oder Diatassistentin mit Erfahrung im Bereich angeborenen Stoff-

wechselstorungen

Material: °

AS-Nahrwerttabelle Nutricia, Arbeitsblatt Rechenhilfe
Mevalia APP Nahrwerttabelle zur PHE-Berechnung

PHE-Einteilung aus ,Mit PKU gut leben” (s. auch http://www.mh-
hannover.de/5329.html)

Lebensmittel zum Zusammenstellen von Mahlzeiten in der Gruppe
Speisekarten verschiedener Restaurants und Fast Food-Ketten

Flip-Chart, Tafel, Kreide, Taschenrechner, Stift, Papier
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Allgemeine Ziele der Einheit

Eine tagliche Berechnung der PHE-Zufuhr beinhaltet regelmaRiges Abwiegen der Mahlzeiten, notie-
ren und berechnen. Dies bedeutet fiir Betroffene eine starke Belastung im Alltag. Wenn sich an die
richtige Lebensmittelauswahl gehalten wird, kann die PKU-Diat jedoch auch ohne genaues Abwiegen
und Berechnen gelingen. Dies vereinfacht auch die Schulung von Eltern und Betroffenen mit Rechen-
schwache oder Sprachschwierigkeiten.

Besonderheiten/Hinweise

Zu strenge Diatauflagen, die kaum mit dem Alltag der Familien, Jugendlichen und jungen Erwachse-
nen vereinbar sind, fliihren oft zur Vernachldssigung und zum Abbruch der Therapie insgesamt.
Damit ware dem Therapieziel einer moglichst normalen Leistungsfahigkeit und Belastbarkeit nicht
gedient.

Wenn die Lebensmittel im Rahmen der Lockerung der PKU-Diat nicht mehr abgewogen werden und
der PHE-Wert der Nahrung nicht mehr genau berechnet werden muss, ist das eine enorme Erleich-
terung fir die Betroffenen und deren Familien. Trotzdem sind weiterhin eine konsequente Didt und
eine kritische Auswahl der Lebensmittel erforderlich, um die geistige Leistungsfdhigkeit nicht zu
beeintrachtigen. Das vereinfachte Therapieregime hilft, die Didt nicht aufzugeben, sondern sie weit-
gehend in den Alltag zu integrieren.

Genderaspekte sind hier mit Blick auf eine geplante Schwangerschaft bei einer Frau mit PKU zu
beachten. Weiterhin sollte besonders bei weiblichen Jugendlichen nach der Zufriedenheit mit dem
Gewicht und ggf. riskanten Versuchen zur Gewichtsreduktion gefragt werden. Wenn Jugendliche
unter Ubergewicht leiden, benétigen sie eine spezifische Erndhrungsberatung. Junge Mianner fragen
immer haufiger nach einer Erndhrung fiir den Muskelaufbau kombiniert mit Trainingseinheiten im
Fitness-Studio. Mit ihnen sollte besprochen werden, wie das Training mit der PKU-Diat vereinbar ist.
Es muss auf jeden Fall darauf hingewiesen werden, dass die handelsiiblichen EiweilRpraparate bei
PKU kontraindiziert sind.

Ubersicht iiber die Lernziele

3.4.1 Die Teilnehmer wissen, dass die Didt im Alltag nicht mehr mit Abwiegen der Lebensmittel und
Berechnung des PHE-Gehalts durchgefihrt werden muss

3.4.2 Die Teilnehmer wissen, dass sie sich an PHE-armen Lebensmitteln satt essen konnen

3.4.3 Die Teilnehmer kénnen den PHE-Gehalt der Nahrung einschatzen

3.4.4 Die Teilnehmer wissen, dass die PHE-Aufnahme nicht jeden Tag gleich sein muss

3.4.5 Die Teilnehmer kénnen Ursachen und Folgen einer katabolen Stoffwechsellage beschreiben

3.4.6 Die Teilnehmer konnen erklaren, wie eine katabole Stoffwechsellage verhindert werden kann
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Lernziel

3.4.1 Die Teilnehmer wissen, dass die Diat im Alltag nicht mehr mit
Abwiegen der Lebensmittel und Berechnung des PHE-Gehalts
durchgefiihrt werden muss

Begriindung

Die PKU-Diat muss alltagstauglich sein. Im Gegensatz zur friihen Kindheit ist es bei alteren Kindern
und Jugendlichen nicht immer moglich (und auch nicht nétig), Lebensmittel abzuwiegen und die
genaue PHE-Zufuhr zu berechnen. Jugendliche wollen an Klassenfahrten und Freizeiten teilnehmen
und dabei nicht durch Wiegen und Rechnen in eine AuBenseiterposition gedrangt werden. Anderer-
seits birgt die vollige Aufgabe der Didt Risiken fiir deren geistige Leistungsfahigkeit. Akzeptable PHE-
Werte im Blut lassen sich auch ohne Berechnung des PHE-Gehaltes der Nahrung durch eine bewuss-
te Auswahl der Lebensmittel erreichen. Diese praktikable Form der Diat soll in diesem Unterrichts-
modul erarbeitet, praktisch erprobt und auf den Alltag der Patienten (ibertragen werden.

Inhalte

Eine genaue Berechnung der PHE-Zufuhr ist nicht mehr erforderlich,

e wenn Patienten Uber ausreichend Wissen und Erfahrungen mit der Einschatzung des PHE-
Gehalts von Nahrungsmitteln verfiigen und

e geeignete Lebensmittel mit geringem PHE-Gehalt bzw. ohne PHE verzehren. Dazu zdhlen z.B.
Obst, Gemiise oder eiweillarme Speziallebensmittel.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

In der Regel hat jeder Teilnehmer bereits beobachtet, dass die genaue Berechnung des PHE-Gehalts
nicht immer erforderlich ist, um akzeptable PHE-Werte zu erreichen. Zum Einstieg in das Unter-
richtsgesprach kann eine offene Frage zur Umsetzung der PKU-Diat im Ublichen Alltag gestellt wer-
den. Vor allem sollte dabei auf Ressourcen, d.h. Tipps und Tricks, die sich als erfolgreich erwiesen
haben, eingegangen werden. Die Ideen kénnen gesammelt und in der Gruppe bewertet werden.
Anschlieend kdnnen Moglichkeiten zur Bewaltigung schwieriger Situationen im Alltag oder typi-
scher Diatfehler gesammelt werden, z.B. mit Hilfe von Speisekarten und Fallbeispielen (s. auch LZ
3.1.7).

Anmerkungen

Dieses Lernziel lasst sich mit Inhalten aus Modul 5 kombinieren, die hier schulungsbegleitend bear-
beitet werden kénnen.
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Lernziel

3.4.2 Die Teilnehmer wissen, an welchen PHE-armen Lebensmitteln sie sich
satt essen konnen

Begriindung

Obst, Gemiise, eiweiRarme Speziallebensmittel wie Brot, Nudeln, Milch enthalten so wenig PHE,
dass selbst groBe Mengen keine zu hohe PHE-Zufuhr zur Folge haben.

Inhalte

e Lebensmittel mit geringem PHE-Gehalt zum satt essen: Obst, Gemiise, eiweillarme Spezialle-
bensmittel wie Brot, Nudeln, Milch

e Kartoffeln und Reis haben von den geeigneten Lebensmitteln am meisten PHE. Diese kdnnen
reduziert werden, wenn PHE eingespart werden soll.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer konnen in der Nahrwerttabelle Lebensmittel mit 10, 20, 30, ... mg PHE heraussuchen
und dhnlich wie im Arbeitsblatt ,,PHE-Einteilung” sortieren. Damit wird noch einmal deutlich, welche
Lebensmittel so wenig PHE enthalten, dass man sich davon satt essen kann.

Die Lebensmittelattrappen oder Bilder von Lebensmitteln kdnnen das Thema unterstitzen.

Anmerkungen

Bei Jugendlichen mit Gewichtsproblemen sollte zusatzlich auf den Energiegehalt verschiedener Nah-
rungsmittel eingegangen und Tipps zur Verhinderung einer weiteren unerwiinschten Gewichtszu-
nahme gegeben werden. Bei Bedarf kann auf die Méglichkeit einer individuellen Erndhrungsbera-
tung hingewiesen werden. Jugendliche sollten zudem auf das Risiko von strengem Fasten hingewie-
sen werden (s. LZ 3.4.5 zur katabolen Stoffwechsellage).
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Lernziel

3.4.3 Die Teilnehmer konnen den PHE-Gehalt der Nahrung einschatzen

Begriindung

Obwohl es im Alltag Jugendlicher und junger Erwachsener nicht mehr erforderlich ist, den PHE-
Gehalt der Nahrung prazise zu berechnen, sollte der Rechenweg (Dreisatz) dazu bekannt sein. So
kénnen junge Leute bei neuen Nahrungsmitteln selbst den PHE-Gehalt des Nahrungsmittels ein-
schatzen. ,Neuen” PKU-Familien kann die Kenntnis des Rechenwegs Sicherheit geben.

Inhalte

PHE-Gehalt verschiedener Lebensmittel in verschieden PortionsgréRen berechnen:
Portionsgewicht geteilt durch 100 x PHE-Wert aus der Tabelle

oder

bestimmte PHE-Menge geteilt durch PHE-Wert aus der Tabelle x 100

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Mit Taschenrechner und Nahrwerttabelle werden die PHE-Mengen in 100 g und dann flr unter-
schiedliche Portionen berechnet (s. Arbeitsblatt).

Anmerkungen

Dieses Lernziel ist fakultativ. Menschen mit Rechenschwachen sollte man mit dem Thema nicht
belasten, weil das Wissen flir den Alltag nicht zwingend notwendig ist.
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Lernziel

3.4.4 Die Teilnehmer wissen, dass die PHE-Aufnahme nicht jeden Tag gleich
sein muss

Begriindung

Der PHE-Verbrauch stoffwechselgesunder Menschen unterliegt taglichen Schwankungen. Entspre-
chend ist auch bei Kindern und Jugendlichen mit PKU keine starre Tagesmenge erforderlich. Eine
gewisse Flexibilitat bei der Erndhrung ist moglich, die es Kindern erlaubt, ihrem Appetit entspre-
chend etwas mehr oder weniger zu essen. Mit der flexiblen Erndhrung soll Essstérungen vorgebeugt
und die Einhaltung der Diat ein Leben lang geférdert werden.

Inhalte

Der Appetit, der schone Anblick einer Mahlzeit, der leckere Geruch einer Speise, die nette Gesell-
schaft etc. steuern das Essverhalten. Es soll nicht durch einen Tages-PHE-Gehalt bestimmt werden.
Andernfalls besteht die Gefahr, dass die Person eine Essstorung entwickelt.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Erlauterung durch den Trainer.

Altere Teilnehmer mit langer Didterfahrung kennen noch Zeiten, in denen sie mit knurrendem
Magen ins Bett geschickt wurden. Eltern erinnern sich an die schmerzlichen Gefiihle, wenn sie ihr
Kind standig zum Essen drangen mussten. Uber diese eigenen Erfahrungen kann in der Gruppe
gesprochen werden. Fir die Familien war es eine Erleichterung, dass von arztlicher und diatetischer
Seite nicht mehr diese strengen Empfehlungen ausgesprochen wurden. Die Blutwerte bestatigen
den Patienten in seiner flexiblen Diatumsetzung.

Anmerkungen

Trotz dieser neuen Flexibilitat in der Erndhrung muss beriicksichtigt werden, dass Patienten mit PKU
weiterhin vielen Regeln folgen und Einschrankungen bei der Erndahrung akzeptieren miissen. Dies
darf nicht bagatellisiert werden, sondern sollte hochste Anerkennung finden.
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Lernziel

3.4.5 Die Teilnehmer konnen Ursachen und Folgen einer katabolen
Stoffwechsellage beschreiben

Begriindung

Der PHE-Wert im Blut steigt nicht nur durch Diatfehler an (zu viele PHE-reiche Lebensmittel ver-
zehrt), sondern steigt auch in der Katabolie.

Inhalte

e Eine katabole Stoffwechsellage besagt, dass mehr Kalorien verbraucht wurden, als tGiber die Nah-
rung aufgenommen wurden (z.B. beim Fasten, im Infekt).

e Korpereigenes EiweiR dient dann als Energiequelle. Die Freisetzung von EiweiRl bedeutet auch die
Freisetzung von Phenylalanin. Der PHE-Wert im Blut steigt an.

e Um den PHE-Anstieg zu vermeiden, muss regelmaRig so viel Nahrung zugefiihrt werden, dass der
Energiebedarf des Kérpers gedeckt ist.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Erlauterung durch den Trainer. Alle Erlauterungen werden an Beispielen illustriert. Als Einstieg eig-
net sich eine Erfahrungssammlung zum Thema: , Kein Diadtfehler und trotzdem ist der PHE-Wert zu
hoch.”

Anmerkungen

Hier ist vor allem bei Jugendlichen die Zufriedenheit mit dem Gewicht und Versuche der Gewichts-
reduktion ein wichtiger Anknipfungspunkt und sollte unbedingt thematisiert werden.
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Lernziel

3.4.6 Die Teilnehmer konnen erkldren, wie eine katabole Stoffwechsellage
verhindert werden kann

Begriindung

Eine ausreichende Kalorienzufuhr verhindert eine katabole Stoffwechsellage. Kérpereigenes Eiweill
muss nicht mehr als Energiequelle freigesetzt werden, das Phenylalanin bleibt im Kérper gebunden
und erhdht nicht den PHE-Gehalt im Blut. Es ist daher wichtig, dass sich Kinder satt essen kénnen,
wenn sie hungrig sind.

Inhalte

e Eine ausreichende Kalorienzufuhr verhindert die katabole Stoffwechsellage.
e Diatetische Empfehlung: Nicht die PHE-Zufuhr reduzieren, sondern auf eine kalorienreiche
Lebensmittelauswahl und Zubereitung achten.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Die Teilnehmer kénnen sich Speisen lberlegen, die wenig PHE, aber viele Kalorien enthalten. Die
Lebensmittelattrappen oder Lebensmittelbilder kdnnen das Thema unterstitzen.

In diesem Zusammenhang kann auch die katabole Stoffwechsellage bei einem Infekt besprochen
werden. Bei Krankheit sollte die PHE-Zufuhr reduziert werden. Viele Kinder haben bei Infekten weni-
ger Appetit und nehmen daher bereits weniger PHE zu sich.

Anmerkungen

Entscheidend ist hier, dass viele geeignete Nahrungsmittel zum Probieren und Erproben zur Verfi-
gung stehen. Je praktischer diese Sequenz erarbeitet wird (z.B. Rezept- und Zubereitungstipps, Kost-
proben), umso mehr profitieren die Teilnehmer.
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Arbeitsblatt zu LZ 3.4.3
Rechenhilfe: Wie kann ich das ausrechnen?

Du suchst: den PHE-Gehalt einer Portion eines bestimmten Lebensmittels
: Du brauchst: das Gewicht der Portion :
den PHE-Wert aus der Tabelle
Du rechnest: Portionsgewicht geteilt durch 100 x PHE-Wert aus der Tabelle
Ergebnis: PHE-Gehalt der Portion

Rechne mit einem Beispiel deiner Wahl:

Du hast: eine bestimmte PHE-Menge
Du suchst: das Gewicht fiir die Portion fiir diese PHE-Menge eines Lebensmittels
Du brauchst: den PHE-Wert aus der Tabelle in 100 g
Du rechnest: bestimmte PHE-Menge geteilt durch PHE-Wert aus der Tabelle x 100
Ergebnis: Gewicht der Portion fiir die bestimmte PHE-Menge

Rechne mit einem Beispiel deiner Wahl:
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Modul 3:

Kompetenzen und
Motivation fiir das
symptomarme Intervall

3.5 Therapieprinzipien bei PKU - Kochen

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst. Kinderklinik der MHH

Thema der U-Einheit: Gemeinsames Kochen

Form: Gruppenschulung

Dauer: 5 UE

Zielgruppe: Jugendliche mit Phenylketonurie, ggf. Eltern von jiingeren Kindern mit
PKU

Leitung: Diatassistentin mit Erfahrung im Bereich angeborener Stoffwechsel-
stérungen

Material: e Lehrkiiche mit Ublicher Ausstattung

e Einkaufsliste fiir den Supermarkt
e EiweilRarme Speziallebensmittel

e Rezepte fir eiweilarme Speisen
o Tafel oder Flip Chart

Allgemeine Ziele der Einheit

In diesem Modul werden die Erweiterung der Handlungskompetenz und die Starkung einer positiven
Einstellung zur eiweiBarmen Erndhrung angestrebt. Am Ende dieser Einheit sind die Patienten mit
dem Verarbeiten von eiweiRarmen Lebensmitteln und dem Zubereiten eiweillarmer Gerichte ver-
traut. Unter Anleitung haben sie verschiedene Rezepte ausprobiert.

Besonderheiten/Hinweise

Die Lehrkiiche ist zwar ein sehr zeitintensives Verfahren, durch den erlebnisorientierten Zugang bie-
tet sie jedoch eine sehr effektive Moglichkeit, das PKU-spezifische Erndhrungswissen nachhaltig zu
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verankern, die praktischen Fertigkeiten der Teilnehmer zu trainieren, sowie sie zu ,Diat for life” zu
motivieren.

Das Kochen in der Lehrkiiche macht den meisten Patienten SpaR. Es greift einen Teil des in friiheren
Modulen vermittelten Wissens auf, vertieft es und erleichtert das Lernen durch aktives Handeln. Es
werden Kochfdhigkeiten vermittelt und so der Grundstein gelegt, auch zukinftig eiweillarme Spei-
sen selber herzustellen.

Genderaspekte sind bei dieser Einheit insofern zu beachten, als insbesondere die mannlichen Teil-

nehmer animiert werden sollten, sich in der Zubereitung von Speisen zu erproben (z.B. "Manner-
kochgruppe").

Ubersicht iiber die Lernziele

3.5.1 Die Teilnehmer wenden das in Modul 3 erworbene Wissen beim Einkaufstraining an

3.5.2 Die Teilnehmer wissen, dass Lebensmittel unter 2 g Eiwei pro 100 g Produkt gut in der
eiweilarmen Kost verwendet werden kénnen

3.5.3 Die Teilnehmer kénnen praktische Kichentipps zum Verarbeiten der eiweifarmen Zutaten
demonstrieren
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Lernziel

3.5.1 Die Teilnehmer wenden das in Modul 3 erworbene Wissen beim
Einkaufstraining an

Begriindung/Hintergrund

Nicht nur das Kochen, sondern bereits der Einkauf der Zutaten erweitert die Kenntnisse der Lebens-
mittelkunde und tragt zur Vielfalt einer Diat bei.

Inhalte

Vertiefung von Inhalten aus den vorherigen Modulen, wie z.B.
e Analyse von Rezepten,

e Zusammenstellen von Einkaufslisten,

e Analyse von Nahrstofftabellen,

e Auswahl geeigneter Lebensmittel und Zutaten und

e Kennenlernen neuer Lebensmittel.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Fir die Durchfihrung der Kocheinheit wird, wenn mdglich gemeinsam ein Meni mit Vorspeise,
Hauptspeise, Dessert und Geback geplant. Die Gruppe wird in Kleingruppen von 2-3 Personen auf-
geteilt, welche die Verantwortung fiir eine einzelne Meni-Komponente tGbernehmen. Jede Klein-
gruppe erstellt fir ihre MenlG-Komponente eine eigene Einkaufsliste und tibernimmt den Einkauf
und die Zubereitung.

Anmerkungen

Meistens werden Kochkurse so vorbereitet, dass die Zutaten bereits zur Verfiigung stehen. Durch
den gemeinsamen Einkauf werden jedoch die verschiedensten Schulungsinhalte aufgegriffen, ver-
netzt und vertieft, sowie der Gruppenzusammenhalt gestarkt. Es empfiehlt sich daher, einen Einkauf
mit ca. 2 UE in die Schulung einzuplanen. So ergibt sich zudem die Moglichkeit, spontan Rezepte zu
verandern und Lebensmittel einzukaufen, welche die Teilnehmer ausprobieren wollen.

Die Supermarktleitung sollte im Vorfeld informiert werden, dass ein Einkaufstraining mit einer Schu-
lungsgruppe stattfindet.
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Lernziel

3.5.2 Die Teilnehmer wissen, dass Lebensmittel unter 2 g Eiweil3 pro 100 g
Produkt gut in der eiweiRarmen Kost verwendet werden kdnnen

Begriindung/Hintergrund

Den Teilnehmern soll deutlich werden, dass es auch im Supermarkt genligend Lebensmittel gibt, die
fir die Diat geeignet sind.

Inhalte

e Lebensmittel mit viel Eiweils haben viel PHE. Lebensmittel mit wenig Eiweil} enthalten wenig PHE.
Siehe Lernziel 3.1.1

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Man kann die Teilnehmer entweder allein auf Entdeckungsreise nach geeigneten Lebensmitteln
schicken oder mit der Einkaufsliste gezielt danach suchen lassen.

Mit den Angaben der Hauptnahrstoffe auf den Verpackungen wird der PHE-Gehalt der Lebensmittel
grob geschatzt (siehe auch Lernziel 3.1.4).

Anmerkungen

Es erstaunt die Teilnehmer immer wieder, dass Fruchtmolke, Mayonnaise, Schmalzaufstrich, man-
che Fruchtgummi-Sorten oder Feinkostsalate wie Farmersalat nur wenig EiweiR enthalten. Durch
den aktuellen Trend einer veganen Erndhrungsweise hat sich fir Menschen mit PKU eine weitere
Produktvielfalt ergeben. Manche der im Supermarkt angebotenen veganen Lebensmittel sind gut
geeignet. Es gibt aber auch ungeeignete vegane Lebensmittel, z. B. auf Sojabasis.
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Lernziel

3.5.3 Die Teilnehmer konnen praktische Kiichentipps zum Verarbeiten der
eiweiRarmen Zutaten demonstrieren

Begriindung/Hintergrund

Das Verarbeiten von eiweiBarmen Zutaten ist nicht leicht und kann ohne Ubung und Erfahrung Miss-
erfolge verursachen.

Inhalte

e Rezepte fiir Speisen mit eiweilfarmen Lebensmitteln missen genau beachtet werden. Kleine
Mengen mehr oder weniger Flissigkeit kdnnen das Gelingen der Speise verhindern.

e Die Garzeit und Wassermenge fir eiweifarme Teigwaren sollten genau beachtet werden, um
eine gute Konsistenz der gekochten Nudeln zu erzielen.

e Langes Warmhalten kann Aussehen und Konsistenz der Speise beeinflussen, so dass auf ein zeit-
genaues Servieren zu achten ist.

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Beim gemeinsamen Zubereiten der Speisen werden kiichentechnische Tipps von der Didtassistentin
vermittelt.

Mengenangaben sind haufig nur auf das Produkt einer bestimmten Firma abgestimmt. Ein Aus-
tausch der Zutat kann die Speise dann misslingen lassen.

Anmerkungen

Es sollten Rezepte verwendet werden, die auch Anfangern sicher gelingen. Es empfiehlt sich, die
Rezepte vorher auszuprobieren.
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3.6 Therapieprinzipien bei PKU - Familienplanung

Autoren: Diatassistentin Uta Meyer, Prof. Dr. Karin Lange, Prof. Dr. Anibh Das,
Dr. Gundula Ernst. MHH

Thema der U-Einheit: Schwangerschaft und Verhitung

Form: Gruppenschulung

Dauer: 1 UE

Zielgruppe: Jugendliche mit PKU nach Geschlechtern getrennt

Leitung: Kinderarzt oder anderer qualifizierter Facharzt, ggf. junge Mutter mit
PKU als Gast

Material: e https://www.nutricia-metabolics.de/wissen-mehr/tipps-tricks-im-

alltag/jugendliche/
o farbige Stifte und Papier

e Informationsblatt: Verhitung und Schwangerschaft (siehe auch:
https://www.nutricia-metabolics.de/wissen-mehr/tipps-tricks-im-
alltag/erwachsene/schwangerschaft-mit-pku-tipps-und-empfeh
lungen/)

Allgemeine Ziele der Einheit

Die Teilnehmerinnen sollen erfahren, dass sich ihre koérperliche Entwicklung und Sexualitat nicht von
der Situation anderer Frauen unterscheiden. Sie sollen wissen, dass sie ein Kind bekommen kénnen.
Die Gesundheit des Kindes hangt jedoch davon ab, wie gut es der Mutter wahrend der gesamten
Schwangerschaft gelingt, einen PHE-Wert zu erreichen, der sich moglichst wenig vom PHE-Wert
gesunder Frauen unterscheidet. Deshalb muss eine Schwangerschaft geplant, vorbereitet und durch
erfahrene Behandler begleitet werden. Jungen Frauen werden daher moglichst zuverldssige Metho-
den zur Schwangerschaftsverhiitung empfohlen.
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Besonderheiten/Hinweise

Zunachst sollte fiir Jugendliche der Fokus auf die ,Normalitdt” der korperlichen Entwicklung gelegt
werden, bevor besondere Risiken einer ungeplanten Schwangerschaft besprochen werden.

Genderaspekte: Dieses Thema richtet sich vor allem an junge Frauen und sollte daher in nach
Geschlechtern getrennten Gruppen stattfinden. Vermutlich ist es fur die Teilnehmerinnen einfacher,
sich gegeniber einer weiblichen Trainerin zu 6ffnen. Fiir junge Manner kdnnen parallel auch The-
men der Vererbung und Familienplanung angesprochen werden, aber auch Alltagsstress und die
Vereinbarkeit von PKU mit Mannlichkeitsidealen. Dies wiirde dann in Form einer offenen Fragerun-
de erfolgen.

Ubersicht iiber die Lernziele

3.6.1 Die Teilnehmerinnen wissen, dass sie schwanger werden kénnen

3.6.2 Die Teilnehmerinnen kénnen die Risiken fiir das Ungeborene durch zu hohe PHE-Werte der
Mutter nennen

3.6.3 Die Teilnehmerinnen wissen, dass eine Schwangerschaft bei PKU gut geplant werden muss
und ansonsten zuverldssig verhitet werden muss
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Lernziel

3.6.1 Die Teilnehmerinnen wissen, dass sie schwanger werden kénnen

Begriindung/Hintergrund

In der sensiblen Phase der Pubertadt und der Entwicklung einer stabilen Identitat ist es fiir junge Leu-
te sehr wichtig, sich moglichst wenig von anderen zu unterscheiden. Daher sollte ihnen zunachst
vermittelt werden, dass ihre kérperliche Entwicklung und Sexualitdt normal ist.

Inhalte

e Normalitat der eigenen korperlichen Entwicklung: Eine Schwangerschaft ist auch mit PKU mog-
lich

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

In einer ,Frauenrunde” kann zunachst das Wissen der jungen Frauen um ihre korperliche Entwick-
lung erfragt werden. Es sollte Raum sein, fir personliche Fragen und Sorgen. Die Trainerin sollte
offen und sachlich mit diesem sensiblen Thema umgehen und detailliert informieren kénnen. Trotz
Dauerprasenz von Sexualitdt in den Medien ist der Kenntnisstand junger Madchen tber die kérper-
liche Entwicklung und (iber Sexualitat oft liberraschend niedrig.

Das Thema Schwangerschaft bei PKU lasst sich sehr anschaulich am Beispiel einer jungen Frau mit
PKU illustrieren, die gerade Mutter geworden ist. Besonders eindrucksvoll sind authentische Berich-
te — wenn das Einladen einer jungen Frau nicht moglich ist, kann auch Uber eine Familie berichtet
werden.

Anmerkungen

Statt der Fallgeschichte kann auch ein selbst gedrehtes Video angesehen werden, in dem eine junge
Mutter Uber ihre Erfahrungen berichtet.
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Lernziel

3.6.2 Die Teilnehmerinnen konnen die Risiken fiir das Ungeborene durch zu
hohe PHE-Werte der Mutter nennen

Begriindung/Hintergrund

Jungen Frauen mit PKU sollte keine Gibertriebene Angst vor einer Schwangerschaft gemacht werden.
Jedoch ist es wichtig, realistisch, aber einfiihlsam {iber die Risiken zu sprechen, die sich bei einer
ungeplanten Schwangerschaft mit zu hohen PHE-Werten ergeben kdnnen.

Inhalte

e Schéadigung der Hirnentwicklung eines Ungeborenen durch zu hohe PHE-Werte der Mutter
(maternale PKU)

e Mikrozephalie und Dysmorphien des Gesichts

e Herzfehler/Anomalien der groRBen GefiRRe

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

AnschlieBend an die Vorstellung einer Mutter mit PKU kdnnen die Griinde fiir die strenge Diat wah-
rend der Schwangerschaft erfragt werden. Die Trainerin ergdnzt fehlende Aspekte.

Anmerkungen

Fotos schwerstbehinderter Kinder von Mittern mit PKU sind wissenschaftlich interessant. Jugendli-
che und junge Frauen sind es dagegen nicht gewohnt, solche Abbildungen mit sachlicher Distanz zu
betrachten. Wenn dennoch solche Abbildungen genutzt werden, sollten sie sensibel ausgewahlt
werden.

Zur Vertiefung kann eine Broschiire zu ,,Maternaler PKU“ fir Interessierte ausgeteilt werden.
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Lernziel

3.6.3 Die Teilnehmerinnen wissen, dass eine Schwangerschaft bei PKU gut
geplant oder zuverldssig verhiitet werden muss

Begriindung/Hintergrund

Junge Frauen mit PKU sollten bereits vor einer Partnerschaft wissen, wie wichtig die sichere Verh-
tung fir sie ist. Sie sollten keine Scheu haben, mit einem Frauenarzt liber geeignete Methoden zu
sprechen und sich ggf. Kontrazeptiva verordnen zu lassen.

Inhalte

Eine Schwangerschaft bei PKU muss sehr gut vorbereitet sein. Dazu gehoren schon prakonzeptionell
ein niedriger PHE-Wert, der Kontakt zu einem erfahrenen Zentrum fir Eiweissstoffwechselstérun-
gen, die Kooperation des Partners und die Bereitschaft, (ber die gesamte Schwangerschaft eine
strenge Didt einzuhalten wie in der frihen Kindheit.

Erforderliche Schritte:

e Kontakt zu einem Gynakologen

e Beratung Uber sichere Methoden der Empfangnisverhiitung

e Bei Schwangerschaftswunsch: friihzeitig Kontakt mit einem Zentrum fir (Eiweiss-) Stoffwechsel-
stérungen aufnehmen

Hinweise zur Durchfiihrung/Methoden

Offenes und authentisches Lehrgesprach orientiert an den Fragen der Teilnehmerinnen.

Die jungen Frauen sollten motiviert werden, selbst die Initiative zu ergreifen. Konkrete Kontakt-
adressen und Seiten im Internet mit den wichtigsten Informationen sollten zusammengestellt und
verteilt werden.

Anmerkungen

Bei jiingeren Madchen kann bei Bedarf liber verschiedene Verhitungsmittel informiert werden.
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Informationsblatt zu Modul 3.6
Korperliche Entwicklung, Verhiitung und Schwangerschaft bei PKU

Madchen und Jungen mit PKU entwickeln sich ebenso normal wie alle anderen in ihrem Alter. Die
Pubertat beginnt nicht eher oder spater. Auch auf die Sexualitat und die Zeugungsfahigkeit hat
die PKU keinen storenden Einfluss. Frauen und Manner mit PKU kénnen Eltern werden.

Junge Frauen mit PKU sollten eine Schwangerschaft genau planen, das heilt sorgfaltig verhiiten.
Mit dem Frauenarzt oder der Frauenarztin sollte besprochen werden, welches sichere Verhi-
tungsmittel geeignet ist. Weil nicht jeder Arzt genau lGber die PKU-Behandlung informiert ist, soll-
ten junge Frauen mit PKU selbst darauf hinweisen, wie wichtig eine sichere Verhiitungsmethode
flr sie ist.

Die Wahl des Verhiitungsmittels ist eine Entscheidung, die immer von beiden Partnern gemein-
sam getroffen werden sollte. Der Partner einer jungen Frau mit PKU sollte deshalb wissen,
warum eine sichere Verhiitung besonders wichtig ist.

Bei Kinderwunsch sind strenge PHE-Werte (2 - 4 mg/dl) bereits vom Tag der Empfangnis an wich-
tig, damit sich das ungeborene Kind gesund entwickeln kann.

Frauen mit PKU, die sich ein Baby wiinschen, sollten gemeinsam mit ihrem Partner rechtzeitig
vorher Kontakt mit ihrem Stoffwechselzentrum aufnehmen. Das PKU-Team wird mit den
zukilinftigen Eltern besprechen, wie das Kind von Anfang an vor Schaden durch hohe PHE-Werte
der werdenden Mutter geschiitzt werden kann.

Die richtige Erndhrung vor und wihrend der gesamten Schwangerschaft steht dabei im Mittel-
punkt. Wenn die Schwangerschaft so gut vorbereitet ist und die Frau den gewtiinschten PHE-Wert
erreicht hat, kann das Verhltungsmittel abgesetzt werden.

Sehr wahrscheinlich wird das Baby nicht mit PKU geboren werden. Ein Baby kann nur dann mit
PKU zur Welt kommen, wenn der Elternteil mit PKU einen Partner gewahlt hat, der die Anlage fir
diese Stoffwechselstorung in sich tragt oder selbst eine PKU hat. Dies kann besonders dann
geschehen, wenn die Partner miteinander verwandt sind, zum Beispiel Cousin und Cousine. Aber
auch bei einem gesunden Partner, in dessen Familie bereits PKU aufgetreten ist, erhdht sich das
PKU-Risiko fuir das Baby.

Paare, die sich tber das Risiko fiir ihre Kinder informieren mdchten, erhalten Auskunft im Rah-
men einer Humangenetischen Beratung durch einen Humangenetiker, der mit ihrem Stoffwech-
selzentrum zusammenarbeitet.



Modul 5: Krankheitshewdltigung im Familiensystem (Eltern)

Modul 5:

Krankheitsbewaltigung im

Familiensystem (Eltern)

Autoren:

Thema der U-Einheit:

Form:
Dauer:
Zielgruppe:

Leitung:

Material:

Dr. Gundula Ernst, Dipl.-Psych. Norbert Gebert, Prof. Dr. Karin Lange,
MHH

Psychosoziale Auswirkungen der Erkrankung
geleitete Gesprachsrunde

4 UE

Eltern von Kindern/Jugendlichen mit PKU

Psychosoziale Fachkraft, ggf. mit Unterstiitzung eines Kinderarztes
bzw. einer Didtassistentin

Flipchart/Tafel, Pinwand, Metaplankarten, Stifte.

Allgemeine Ziele der Einheit

In dieser Einheit erhalten die Eltern die Moglichkeit, Gber die psychosozialen Auswirkungen zu spre-
chen, die sie und ihre Familie durch die PKU im Alltag erleben. Gemeinsam wird nach neuen Sicht-
weisen und Maoglichkeiten der Entlastung gesucht. Es wird ein ressourcen-orientierter Ansatz ver-

folgt. Die Eltern sollen verinnerlichen, dass die persdnliche Entlastung nicht nur erlaubt, sondern
notwendig ist, um die qualifizierte Versorgung des Kindes langfristig zu gewahrleisten.

Besonderheiten/Hinweise

Typische Probleme bei von PKU betroffenen Familien sind:
Schuldgefiihle wegen der genetisch bedingten Krankheit,
Gefihle der Hilflosigkeit und Mitleid mit dem Kind,
altersgemale Erziehung vor allem im Bereich des Essverhaltens und der Selbsténdigkeit des Kin-

des,

die realistische Einschdtzung des Risikos und der Folgen von Therapiefehlern,
Integration in Kindergarten, Schule und Freundeskreis.

Hinzu kommen Probleme, wie sie auch fiir andere chronische Krankheiten typisch sind, wie die
Akzeptanz der Krankheit, die elterliche Uberforderung durch die téglichen Therapieanforderungen,
die Aufteilung der Therapieverantwortung unter den Familienmitgliedern, die Sorge um die
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Zukunftsperspektiven des Kindes und schlieflich finanzielle und organisatorische Fragen der Thera-
pie.

Zunachst sollen die Eltern die Moglichkeit erhalten, ihre eigene Sicht ohne Wertung zu schildern.
AnschlieBend wird gemeinsam nach hilfreichen Sichtweisen und Moglichkeiten des Umgangs mit
PKU-spezifischen Belastungen gesucht. Ziel ist es, Verstandnis und Entlastung durch den Trainer und
die Gruppe zu finden.

Wenn es sich anbietet, sollen Inhalte dieses Moduls begleitend in den anderen Modulen behandelt
werden (z. B. Diagnoseerleben und Schuldgefihle bei ,Erbkrankheiten” im Modul 2). Hierfur ist ent-
sprechend Zeit einzuplanen. Haufig wirkt die plétzliche und unerwartete Diagnosestellung kurz nach
der Geburt noch als unzureichend verarbeitetes Trauma. Hinzu kénnen Belastungen kommen, die
sich auf Konflikte innerhalb der Familie beziehen (z. B. vermeintliche ,Verursacher”), und auf die
Unsicherheit bezogen auf den Wunsch nach weiteren Kindern. Da diese Aspekte im ,,normalen” Ver-
sorgungsalltag zu kurz kommen, aber entscheidend fiir den Umgang mit der PKU sind, ist es sinnvoll,
hier eine separate Einheit zur Krankheitsbewaltigung anzubieten. Es signalisiert, dass es ,,normal“
und nachvollziehbar ist, wenn Eltern Angste und Probleme im Umgang mit der Krankheit haben, es
zu Konflikten in der Familie kommt oder sie sich vom Schicksal ungerecht behandelt fiihlen. Es soll
deutlich werden, dass diese Themen ebenso wichtig sind, wie die Details der didtetischen Behand-
lung und &rztlichen Uberwachung. Die Lernziele 5.2, 5.4, 5.5, 5.8-5.10 sowie 5.13 sind daher in einer
separaten Einheit zur Krankheitsbewaltigung zu schulen. Hier ist es wichtig, moglichst nicht defizit-
orientiert zu arbeiten, sondern Ressourcen und Starken der Eltern aufzuspiren, sie zu betonen und
selbstsichere Verhaltensweisen zu unterstiitzen.

Das Modul bietet eine Vielzahl von PKU- und altersspezifischen Themen an. Der Trainer muss dieje-
nigen auswahlen, die fir die Gruppe der Eltern abhangig vom Alter der Kinder besonders relevant
sind. Die Eltern bestimmen, was sie interessiert und derzeit beschaftigt. Sie entscheiden auch, was
und wie viel sie von sich preisgeben wollen. Dabei sind die Grenzen der Eltern unbedingt zu respek-
tieren.

Sollten in einer Familie besonders schwerwiegende Probleme bestehen, die den Rahmen der Grup-
pe sprengen, muss auf die Moglichkeit von Einzelberatung und evtl. Psychotherapie verwiesen wer-
den. Noch mehr als in anderen Einheiten muss der Trainer auf eine optimistische Grundstimmung
am Ende der Stunde achten.

Details zu Inhalten und Didaktik finden sich im ModuS-Basiscurriculum (Ernst & Szczepanski 2017,
Band 1).

Genderaspekte: Die Gruppe profitiert von den unterschiedlichen Sicht- und Herangehensweisen der
Geschlechter. Fiir die Familien ist es besonders wiinschenswert, wenn beide Elternteile teilnehmen.
Im Alltag tauschen sich Paare nur selten Gber ihre Gefiihle und Schwierigkeiten offen aus. Die Schu-
lung bietet dazu einen geschiitzten Rahmen. Zudem bestehen viele Probleme in der Gesamtfamilie
und kdnnen haufig nur gemeinsam geldst werden (z.B. Entlastung des Hauptverantwortlichen). Dies
gilt vor allem fiir die Regeln einer positiven, aber auch bewussten konsequenten autoritativen Erzie-
hung bei PKU.
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Ubersicht iiber die Lernziele (Eltern)

5.1

5.2

5.3

5.4

5.5

5.6

5.7

5.8

5.9

5.10

511
5.12

5.13

Die Eltern kénnen besondere Herausforderungen und Belastungen nennen, die sich aufgrund
der PKU fiir ihr Kind ergeben

Die Eltern kennen die Entwicklungsaufgaben, die unabhangig von der PKU ihres Kindes beste-
hen, und deren Bedeutung fiir den Umgang mit dem Kind

Die Eltern kénnen ihrem Kind die PKU und die notwendige Erndhrungstherapie altersgerecht
vermitteln

Die Eltern konnen Regeln und Verantwortlichkeiten fir das Krankheitsmanagement in ihrer
Familie nennen

Die Eltern verstehen, dass die Regeln vereinbart, regelmaRig liberprift und aktualisiert wer-
den missen

Die Eltern reflektieren Belastungsfaktoren, Herausforderungen und Probleme durch die PKU,
die sie personlich besonders beschaftigen

Die Eltern kennen Strategien, die ihnen beim Umgang mit den Herausforderungen helfen kdn-
nen

Die Eltern verstehen, dass ihre eigene Entlastung wesentlich fiir das Wohlergehen der gesam-
ten Familie ist

Die Eltern planen, welche Quellen der Entlastung (,, Tankstellen”) sie zuklinftig starker nutzen
wollen

Die Eltern kénnen das soziale Umfeld des Kindes angemessen Uber die Erkrankung und die
Behandlung informieren

Die Eltern kénnen ihre Bedirfnisse gegeniliber dem sozialen Umfeld angemessen artikulieren
Die Eltern kennen die sozial-rechtlichen Regelungen und Hilfen, die flr ihr Kind angeboten
werden

Die Eltern sind motiviert, sich fiir das Recht ihres Kindes auf Teilhabe und ein méglichst ,,nor-
males Leben” einzusetzen
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Modul 5:
Krankheitsbewaltigung im
Familiensystem

(Jugendliche)

Autoren: Dr. Gundula Ernst, Dipl.-Psych. Norbert Gebert, Prof. Dr. Karin Lange,
MHH

Thema der U-Einheit:  Psychosoziale Auswirkungen der Erkrankung

Form: geleitete Gesprachsrunde

Dauer: 6 UE

Zielgruppe: Jugendliche mit PKU

Leitung: Psychosoziale Fachkraft

Material: Flipchart/Tafel, Pinwand, Metaplankarten, Stifte.

Allgemeine Ziele der Einheit

In dieser Einheit erhalten die Jugendlichen die Moglichkeit, Gber die psychosozialen Auswirkungen
der PKU fiir sie personlich und ihre Familie zu sprechen. Gemeinsam wird nach neuen Sichtweisen
und Moglichkeiten der Entlastung gesucht. Dabei wird ein ressourcen-orientierter Ansatz verfolgt.

Besonderheiten/Hinweise

Die Jugendlichen mit PKU kdénnen sich selbst nicht an die Diagnose erinnern, sie kennen nur ein
Leben mit PKU, das fir sie ,normal” ist. Altersangepasst sollten die Ursachen der PKU vermittelt und
moglichen Schuldgefiihlen, bedrohlichen Phantasien oder {ibertriebenen Angsten vorgebeugt wer-
den. Ein mogliches weiteres Thema ist das ,,Anders sein”“, das vor allem im Jugendalter relevant wird.
Wenn es sich anbietet, sollen diese Inhalte begleitend in den anderen Modulen behandelt werden,
in denen Grundkenntnisse zur PKU vermittelt werden. Hierflr ist entsprechend Zeit einzuplanen.
Dariber hinaus soll eine separate Einheit zur Krankheitsbewaltigung angeboten werden, um zu sig-
nalisieren, dass es in Ordnung ist, Angste und Probleme zu haben und dass dieses Thema ebenso
wichtig ist, wie die medizinische Behandlung. Die Lernziele 5.3-5.6 sind daher separat in der Einheit
zur Krankheitsbewaltigung zu schulen.

Das Modul bietet eine Vielzahl von Themen an. Der Trainer muss diejenigen auswahlen, die fir die
jeweilige Gruppe besonders relevant sind. Dies betrifft vor allem die Einschrankungen durch die
bilanzierte Erndhrung, die Mahlzeiten auller Haus und andere Situationen, in denen es schwerfallt,
den Therapieregeln zu folgern. Auch die Aufklarung Gleichaltriger Gber PKU und mogliche Stigmati-
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sierungen oder Krankungen sind alltagsrelevante Themen. Ein weiteres haufig gewlinschtes Thema
beschaftigt sich mit der altersgemaRen Selbstandigkeit, der Losung von den Eltern und deren Kon-
trolle der Therapie. Die Teilnehmer bestimmen, was sie interessiert und derzeit beschaftigt. Sie ent-
scheiden auch, was und wie viel sie von sich preisgeben wollen. Die Grenzen sind unbedingt zu res-
pektieren.

Genderaspekte sind bei PKU, wenn liberhaupt, erst ab dem Jugendalter zu berlcksichtigen. Es hat
sich allerdings bewahrt mit Jugendlichen beiderlei Geschlechts tiber den Erbgang bei PKU, Partner-
schaft und zukiinftigen Kinderwunsch zu reflektieren.

Ubersicht iiber die Lernziele fiir Jugendliche (ca. 13-18 Jahre)

5.1 Die Jugendlichen kénnen Belastungen, Herausforderungen und Probleme durch die PKU im
Alltag benennen, die sie besonders beschéaftigen

5.2  Die Jugendlichen kénnen eigene Behandlungsziele jenseits arztlicher und elterlicher Erwar-
tungen nennen

5.3  DieJugendlichen kennen Strategien, die ihnen helfen kénnen, ihre Ziele zu erreichen und mit
den Herausforderungen gut umzugehen

5.4  Die Jugendlichen planen ,Mut-Quellen” oder ,Tankstellen”, die sie zukiinftig starker nutzen
wollen

5.5 Die Jugendlichen kénnen ihr soziales Umfeld angemessen lber die PKU informieren

5.6 Die Jugendlichen kénnen ihre Unterstiitzungswiinsche und ihre Wiinsche nach Eigenverant-
wortlichkeit gegeniiber den Eltern und dem sozialen Umfeld angemessen artikulieren

5.7 Die Jugendlichen verstehen, dass sie ihren Selbstwert nicht (nur) tiber die PKU und den PHE-
Wert definieren sollten

5.8 Die Jugendlichen kdnnen ihr gesundheitliches Risiko durch die PKU und vor allem durch eine
unzureichende Therapie realistisch einschatzen

5.9 Die Jugendlichen kénnen mindestens zwei persénliche Vorteile einer qualifizierten Therapie
nennen

5.10 Die Jugendlichen haben eine realistische Vorstellung tiber mogliche Konsequenzen der PKU
flr ihre Partnerschaft, den Kinderwunsch und die Schwangerschaft junger Frauen bei PKU

Die Lernziele 5.8 - 5.10 iberschneiden sich mit Inhalten aus den Modulen 2 und 3 sowie dem Tran-
sitionsmodul.
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Modul 6:

Alltagstransfer, Auswertung
und Abschluss
(Jugendliche/Eltern)

Autoren: Dr. Gundula Ernst, MHH

Thema der U-Einheit: Zusammenfassung und Planung der Zeit danach

Form: Schulung

Dauer: 1 UE

Zielgruppe: Jugendliche & junge Erwachsene mit PKU, Eltern von Kindern mit PKU
Leitung: Kinderarzt bzw. Diatassistentin und psychosoziale Fachkraft
Material: e Flipchart/Tafel, Pinwand, Metaplankarten, Stifte.

e Evaluationsbogen und bei Bedarf Adressliste, Schulungsunterla-
gen, Unterlagen Gber weiterfihrende Hilfen etc.

Allgemeine Ziele der Einheit

In der letzten Stunde werden die Schulung rekapituliert und zentrale Inhalte gefestigt. Die Teilneh-
mer antizipieren und planen die Zeit ,,danach”. Sie sind motiviert, das Gelernte umzusetzen.

Dem Schulungsteam und -anbieter bieten sich die Moglichkeit der Qualitatssicherung und Optimie-
rung der Angebote.

Besonderheiten/Hinweise

Haufig gerat der Abschluss zu kurz, weil am Ende der Schulung die Zeit fehlt. Da er eine dhnlich wich-
tige Funktion hat wie ein gelungener Anfang, muss ausreichend Zeit eingeplant werden. Optimal
ware es, wenn mit jeder Familie ein individuelles Abschlussgesprach gefuhrt wird (Zeitbedarf ca. 20
Minuten/Familie). Hier kénnen Starken und Probleme sowie Ziele fiir zu Hause besprochen werden.
Wenn diese Moglichkeit nicht besteht, sollte das Thema ,Ziele” in der Abschlussstunde bearbeitet
werden (s. LZ 6.2 und 6.3).

Durch Nachsorgeangebote kann zudem die Motivation und Anderungsbereitschaft nach einer Schu-
lung aufrechterhalten und geférdert werden (z.B. Ambulanztermine zur Nachbesprechung, aus-
schleichende Schulungstermine, Follow up-Treffen der Teilnehmer, Briefe wie Email-Newsletter
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oder ,Brief an mich”, Selbsthilfe). Ein Nachfolgetermin (evtl. auch in Einzelberatung) bietet zudem
die Moglichkeit, Fragen und Unsicherheiten zu klaren, die haufig erst im Alltag deutlich werden.
Wenn Schulungsteam und Zuweiser nicht identisch sind, muss der Zuweiser liber die Teilnahme der
Familie an der Schulung, Schulungsinhalte, Auffalligkeiten sowie generelle Empfehlung zur Therapie
informiert werden. Ein solcher Kontakt dient nicht nur der Informationsweitergabe, sondern férdert
auch die zukiinftige Zusammenarbeit. Er sollte zeitnah, am Ende der Schulung stattfinden (s.
Abschlussbrief an den zuweisenden Arzt in Modul 0 im Basiscurriculum).

Details zu Inhalten und Didaktik finden sich im ModuS-Basiscurriculum (Ernst & Szczepanski 2017,
Band 1).

Genderaspekte: sind nicht gesondert zu berlicksichtigen.

Ubersicht iiber die Lernziele

6.1 Die Teilnehmer rekapitulieren die zentralen Schulungsinhalte

6.2 Die Teilnehmer nennen mindestens ein konkretes Ziel, das sie nach der Schulung erreichen
wollen

6.3 Die Teilnehmer sind motiviert, das in der Schulung Gelernte umzusetzen

6.4 Die Teilnehmer kennen geeignete Quellen fiir weiterfiihrende Hilfen und Informationen
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Zusatz-Modul Transition/
Jugendspecial:

Wenn die Kinder erwachsen
werden (begleitende
Schulung fiir Eltern)

Autoren: Dr. Gundula Ernst, MHH

Thema der U-Einheit:  Transition und Erwachsenwerden der jugendlichen Kinder

Form: Schulung

Dauer: 6 UE

Zielgruppe: Eltern von Jugendlichen und jungen Erwachsenen mit PKU

Leitung: Psychosoziale Fachkraft und Kinderarzt bzw. Didtassistentin

Material: Flipchart/Tafel, Pinwand, Metaplankarten, Stifte, Punkte, ggf. PC mit

Beamer und Internetzugang

Allgemeine Ziele der Einheit

Die Eltern werden fiir die Veranderungen sensibilisiert, die mit einem Wechsel in die Erwachsenen-
medizin einhergehen, und fiir die Herausforderung des Erwachsenseins mit einer chronischen
Erkrankung. Sie erhalten die Méglichkeit, sich tiber Schwierigkeiten und Angste auszutauschen, die
mit dem Loslassen ihrer Kinder einhergehen, und Losungen dafiir zu suchen. Zu sozialrechtlichen
Themen wird bedarfsabhangig informiert (z.B. Krankenversicherung, Berufswahl, Auslandsaufent-
halte).

Besonderheiten/Hinweise

Die Eltern von Jugendlichen mit PKU sind in der Regel gut Gber die Erkrankung und die didtetischen
Erfordernisse informiert. Dennoch sollten sie die Chance erhalten, gezielte Fragen an den Arzt
und/oder die Diatassistentin zu stellen (z.B. als offene Fragerunde mit ca. 2 UE). Ein weiteres
Schwerpunktthema ist das Selbstandigwerden der Jugendlichen und die Verantwortungsiibernahme
far ihre Therapie (ca. 4 UE). Abhangig vom Alter der Jugendlichen kdnnen die einzelnen Lernziele
unterschiedlich stark gewichtet werden. Gemeinsame Schulungsteile von Eltern und Jugendlichen
sind wiinschenswert (z. B. BegriiBung, Abschluss).
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Die Teilnehmer erkennen, dass andere Eltern dhnliche Probleme haben, und kdnnen sich mit ihnen
dariber austauschen. Dem Erfahrungsaustausch sollte viel Raum gegeben werden, da er wesentlich
zur Entlastung der Eltern beitrdgt. Auch das Gesprach mit einem jungen Erwachsenen mit der
Erkrankung sowie das Gesprach mit einem Erwachsenenmediziner wurde als sehr hilfreich bewertet.
Die Inhalte und Methoden werden detailliert im ModuS-Handbuch ,,Fit fiir den Wechsel: Erwachsen-
werden mit chronischer Krankheit” (Ernst & Bomba 2016) beschrieben, so dass an dieser Stelle nur
die flr PKU relevanten Lernziele aufgefiihrt werden.

Genderaspekte: Bei der Einladung an die Eltern sollten gezielt auch die Vater angesprochen werden.
Durch eine gemischtgeschlechtliche Gruppe ergeben sich verschiedene Sichtweisen und damit viel-
faltigere Losungsansatze flr Probleme. Ansonsten sind geschlechtsspezifische Aspekte nicht geson-
dert zu bericksichtigen.

Ubersicht iiber die Lernziele

El Die Eltern kdnnen mehrere Entwicklungsaufgaben ihres erwachsen werdenden Kindes nen-
nen

E2 Die Eltern wissen, dass mit dem 18. Lebensjahr ggf. ein Wechsel in die Erwachsenenmedizin
ansteht (fakultativ)

E3 Die Eltern kdonnen zentrale Aspekte aufzahlen, die sich durch den Wechsel in die Erwachse-
nenmedizin andern

E4 Die Eltern kennen sozialrechtliche Aspekte, auf die sie und ihr Kind besonders achten missen

ES Die Eltern reflektieren ihre eigene Funktion und Aufgabe beim Erwachsenwerden des Kindes

E6 Die Eltern nennen mindestens eine konkrete Manahme, wie sie ihr Kind beim Erwachsen-
werden unterstiitzen wollen

E7 Die Eltern reflektieren Angste und Sorgen, die sie in Bezug auf das Erwachsenwerden ihres
Kindes beschaftigen

E9 Die Eltern erkennen das Erwachsenwerden ihres Kindes als Chance fir sich
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Zusatz-Modul Transition/
Jugendspecial:
Erwachsenwerden mit PKU
(Jugendliche)

Autoren: Dr. Gundula Ernst, MHH

Thema der U-Einheit: Themen des Erwachsenwerdens und ihre krankheitsbedingten Beson-
derheiten (Transition & Transfer)

Form: Schulung / Lehrgesprach

Dauer: Die UE sind bereits in den Modulen 2, 3 und 5 der PKU-Jugendschu-
lung beriicksichtigt. Bei Jugendlichen ab ca. 15 Jahren kdnnen bei
Bedarf zusatzlich 3 UE zum Thema Arztwechsel angegliedert werden.

Zielgruppe: Jugendliche und junge Erwachsene mit PKU

Leitung: Psychosoziale Fachkraft und Kinderarzt bzw. Facharzt mit indikations-
spezifischen Kenntnissen

Material: Flipchart/Tafel, Pinwand, Metaplankarten, Stifte, Punkte, ggf. PC mit
Beamer und Internetzugang

Allgemeine Ziele der Einheit

Die Jugendlichen werden auf die Veranderungen vorbereitet, die das Erwachsenenalter fiir sie mit
sich bringt und reflektieren die krankheitsbedingten Besonderheiten, Risiken und Einfliisse. Ihnen
werden die notwendigen Kenntnisse, Fertigkeiten und Strategien vermittelt, damit sie sich im neuen
Lebensabschnitt sicher orientieren und ihre Stoffwechselstorung kompetent behandeln kdénnen.
Dabei wird ein ressourcenorientierter Ansatz verfolgt.

Besonderheiten/Hinweise

Die Inhalte und Methoden werden detailliert im ModuS-Handbuch ,,Fit fiir den Wechsel: Erwachsen-
werden mit chronischer Krankheit” (Ernst & Bomba 2016) beschrieben, so dass an dieser Stelle nur
die flr PKU relevanten Lernziele aufgefiihrt werden.

Fir Jugendliche mit PKU ergeben sich folgende Besonderheiten:
1) Medizinische Themen: Wenn die Didt eingehalten wird, kdnnen sich Jugendliche mit PKU genauso
verhalten wie gesunde Gleichaltrige. Ihre kérperliche und kognitive Leistungsfahigkeit ist nicht
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beeintrachtigt. Akute Risiken durch die PKU oder Langzeitfolgen sind aktuell nicht bekannt. Eine
Besonderheit betrifft jedoch die Familienplanung. Eine Schwangerschaft ist fiir Frauen mit PKU
moglich, sie muss aber gut vorbereitet und Gberwacht werden. Junge Frauen ab ca. 14 Jahren
sollten dariiber genauer informiert werden (s. Modul 3.6). Fiir junge Manner und Frauen mit PKU
kann bei Kinderwunsch die Mdéglichkeit einer humangenetischen Beratung angeboten werden.

2) Arztwechsel: Die Transition ist bei PKU hochst unterschiedlich geregelt. In einigen Zentren ver-
bleiben erwachsene Patienten in der Kinderklinik, in anderen ist eine Uberleitung zu einem nie-
dergelassenen Arzt oder in ein wohnortndaheres Zentrum moglich. Diese Unterrichtseinheit sollte
entsprechend der regionalen Gegebenheiten gestaltet werden.

3) Therapie & Therapiefrust: Wie bei allen chronischen Erkrankungen, die eine einschrankende tag-
liche Therapie erfordern, sollte das Thema Therapiefrust wertfrei angesprochen werden. Mit den
Teilnehmern soll Gberlegt werden, wie sie mit Einschrankungen, Therapiemidigkeit und Frustra-
tionen am besten umgehen kénnen (Uberschneidung zu LZ 3.1.7 und Modul 5)

4) Berufswahl: Fir Jugendliche mit PKU bestehen keine beruflichen Einschrankungen. Selbst eine
Ausbildung zum Koch ist moglich. So stande beispielsweise die Beschaftigung in einem vegetari-
schen Restaurant zur Option. Aber auch das Zubereiten und Probieren eiweiRreicher Gerichte ist
moglich, da nur geringe Mengen probiert werden miissen. Es sollte jedoch mit den Jugendlichen
Uberlegt werden, wie personliche Interessen und Kompetenzen mit den Notwendigkeiten der
Therapie im Berufsleben gut vereinbart werden kénnen.

5) Sozialrecht: Bei Jugendlichen mit PKU besteht in der Regel kein Anspruch auf einen Schwerbehin-
dertenausweis oder Nachteilsausgleich, so dass diese Lernziele entfallen. Die unterschiedlichen
Versorgungsleistungen bei Kindern und Erwachsenen sollten jedoch angesprochen werden.

6) Soziales Umfeld: Die Losung vom Elternhaus und die soziale Unterstiitzung durch andere ist bei
Jugendlichen mit PKU ebenso relevant wie bei anderen Jugendlichen. Da keine akuten Exazerba-
tionen auftreten, muss das Alleinleben nicht gesondert thematisiert werden.

Insgesamt ergeben sich relativ wenige Themen, die bei PKU gesondert angesprochen werden muss-
ten. Der Trainer kann diejenigen auswahlen, die fiir die Gruppe wichtig sind, sie in eine sinnvolle
Abfolge bringen und sie mit den Teilnehmern vertiefen.

Dieses Modul iberschneidet sich mit dem Modul 5 , Krankheitsbewaltigung im Familiensystem® der
ModusS-Basisschulung sowie den Modulen 2 und 3 der PKU-Schulung. Sollten bei einzelnen Teilneh-
mern besonders schwerwiegende Probleme oder zu klarende Fragen bestehen, muss auf Moglich-
keiten der Einzelberatung verwiesen werden.

Genderaspekte: Die Schulung wird regular in gemischt geschlechtlichen Gruppen durchgefiihrt.

Beim Themenbereich ,Sexualitdt und Familienplanung” bietet sich allerdings eine Durchfiihrung in
geschlechtshomogenen Gruppen an (s. Modul 3.6).
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Ubersicht iiber die Lernziele

T1 Die Jugendlichen wissen, dass mit dem 18. Lebensjahr ggf. ein Wechsel in die Erwachsenen-
medizin ansteht (fakultativ)

T2 Die Jugendlichen kdnnen zentrale Aspekte aufzdhlen, die sich mit den Wechsel in die Erwach-
senenmedizin fir sie dndern

T6 Die Jugendlichen kénnen Gesundheitsleistungen nennen, die fiir Erwachsene von den Kosten-
tragern Ubernommen bzw. nicht iibernommen werden

T7 Die Jugendlichen haben Strategien, wie sie sich liber qualifizierte Behandlungseinrichtungen
sowie die verschiedenen Leistungen und Institutionen des Gesundheitswesens informieren
kénnen

J3 Die Jugendlichen kénnen hilfreiche Strategien im Umgang mit den Eltern nennen
J5 Die Jugendlichen kénnen soziale Unterstiitzung einfordern, aber auch ablehnen

J6 Die Jugendlichen kénnen krankheitsbedingte Besonderheiten fiir Partnerschaft, Sexualitdt
und Familienplanung nennen (fiir junge Frauen ab ca. 14 Jahren)

J8 Die Jugendlichen reflektieren Angste und Sorgen, die sie in Bezug auf ihre gesundheitliche
Zukunft beschéftigen

J10  Die Jugendlichen konnen mehrere Maoglichkeiten aufzahlen, wie sie Einfluss auf ihre Gesund-
heit und ihr Wohlbefinden nehmen kénnen

J11  Die Jugendlichen kdénnen hilfreiche Strategien nennen, wenn sie sporadisch ,,Urlaub von ihrer
Krankheit” nehmen wollen oder sich tiberfordert fiihlen
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Schulung fiir Kinder
mit PKU

Praambel

Je dlter Kinder werden, desto wichtiger ist es, dass sie selbst Experten fir ihre Erkrankung werden.
Ab Beginn des Schulalters wird der Aktionsradius von Kindern immer groRer und sie erleben zuneh-
mend Situationen, die sie ohne ihre Eltern meistern missen. Die PKU-Schulung soll die Kinder unter-
stitzen, mit diesen neuen Anforderungen zurechtzukommen. Sie will den Kindern einerseits hand-
lungsrelevantes Wissen Uber ihre Erkrankung vermitteln, damit sie die Therapieprinzipien besser
verstehen und umsetzen kénnen. Andererseits mochte sie praktische Fertigkeiten fiir die Therapie
und den Alltag mit PKU trainieren, damit die Einschrankungen durch die Erkrankung so gering wie
moglich sind. Ubergreifendes Ziel ist ein leitliniengerechter PHE-Wert bei gleichzeitig hoher Lebens-
qualitat und sozialer Teilhabe des Kindes.

Die Ziele, Inhalte und Methoden der PKU-Schulung nach ModuS werden bereits sehr detailliert im
ModuS-Curriculum fir die Eltern- und Jugendschulung ,,Mit PKU gut leben” (Meyer et al.) fur Eltern
und Jugendliche mit PKU beschrieben. Ubungen und Methoden-Vorschlage fiir Kinderschulungen
finden sich zusatzlich im ModuS-Basiscurriculum Band 1 (Ernst & Szczepanski 2017). Im Folgenden
werden daher nur die inhaltlichen und didaktischen Besonderheiten fiir die Kinderschulung darge-
stellt.

Zeitlich ist die Kinderschulung mit 12 UE fir die Kinder und 12 UE begleitend fiir die Eltern verteilt
auf mehrere Tage anzusetzen.
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Modul 1:
Einleitung: Gruppenkohdsion und Strukturierung der Schulung
(1 UE, Psychosoziale Fachkraft)

1.1 Die Kinder berichten offen liber die Krankheit und die damit verbundenen Konsequenzen
fiir den Alltag

Im Modul 1 lernen die Kinder die Trainer, die anderen Schulungsteilnehmer und den Ablauf der
Schulung kennen. Neben spielerischen Ubungen zum Kennenlernen und zum Finden von Gemein-
samkeiten werden die Kinder animiert, von ihrer Erkrankung zu berichten (s. Modul 1 im Basiscurri-
culum des Modularen Schulungsprogramms).
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Modul 2:
Motivierende Aufkliarung zur PKU - Krankheitsentstehung
(2 UE, Kinder- und Jugendarzt)

2.1 Die Kinder kénnen die Pathophysiologie der PKU in Grundziigen beschreiben

2.2 Die Kinder verstehen, dass PKU eine Erbkrankheit ist, an der niemand Schuld hat

2.4 Die Kinder kénnen die Aufgabe von PHE im Kérper beschreiben

2.7 DieKinder wissen, dass hohe PHE-Werte die Hirnentwicklung und -funktion beeintrachtigen
2.8 Die Kinder wissen, dass ihre Zukunft unter der Therapieoption Diat ‘for life’ sehr gut ist

In Modul 2 wird den Kindern in einfacher Form erklart, dass bei ihnen aufgrund ihrer Stoffwechsel-
erkrankung Phenylalanin (PHE) nicht abgebaut werden kann. Es wird erklart, welche Aufgaben PHE
hat und wie sich zu viel PHE bemerkbar macht. Die Kinder malen dafiir zusammen mit dem Trainer
in einen Korperumriss wichtige Organe wie Gehirn, Leber, Magen, Darm, Muskel in Armen und Bei-
nen ein. Gemeinsam wird Gberlegt, wie PHE in den Koérper kommt (Nahrungspassage von Mund liber
Speiseréhre zu Magen und Darm wird eingezeichnet). Der Trainer zeigt dann, wozu PHE (berall
gebraucht wird (u.a. Leber, Hormone, Enzyme, Muskeln, Wachsen, Gehirn/Denken). Er erklart, dass
bei Menschen mit PKU zu viel PHE schadlich sein kann, insbesondere bei der Gehirnentwicklung und
—leistungen (Viel PHE in der Nahrung fiihrt bei Personen mit PKU zu viel PHE im Blut und damit zu
viel PHE im Gehirn). Die Kinder missen daher darauf achten, nicht zu viel PHE-reiche Nahrung zu
essen.

Bei dlteren Kindern kann mittels der ,,Balle-Ubung” (s. Methoden bei Lernziel 2.2 im PKU-Curricu-
lum) das Zufallsprinzip der Vererbung verdeutlicht werden. Bei jingeren Kindern reicht die Informa-
tion, dass die Krankheit durch die Eltern vererbt wurde. Wichtig ist, dass den Kindern vermittelt
wird, dass niemand an der Erkrankung Schuld ist.

Bei Bedarf kann das Arbeitsblatt ,,Quiz zur PKU“ zu Beginn oder am Ende des Moduls eingesetzt wer-
den, um den Wissensstand der Kinder zu Uberpriifen und offene Fragen zu karen.
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Modul 3:
Kompetenzen und Motivation fiir das symptomarme Intervall
(5 UE, Diatassistentin, ggf. 1 UE zusammen mit Facharzt)

3.1 Therapieprinzipien bei PKU — Nahrungsmittelkunde

3.1.1 Die Kinder wissen, dass eiweiRreiche Lebensmittel immer viel PHE enthalten

3.1.2 Die Kinder kénnen Nahrungsmittel mit Hilfe der Aminosdure-Ndhrwerttabelle hinsichtlich
ihres PHE-Gehalts einordnen

3.1.3 Die Kinder kénnen mit Hilfe des PHE-Gehalts Lebensmittel in geeignete und ungeeignete
Produkte einteilen

3.1.6 Die Kinder kénnen SiiBigkeiten ohne PHE nennen

3.1.7 Die Kinder kennen geeignete Strategien fiir Mahlzeiten auBer Haus

In diesem Modul wird mit den Kindern erarbeitet, welche Lebensmittel viel, mittel und wenig PHE
enthalten. Die Kinder werden dafiir aufgefordert, Lebensmittel(attrappen) aufgrund ihres PHE-
Gehaltes auf der PHE-Schleife anzuordnen (s. Methoden bei Lernziel 3.1.2 im PKU-Curriculum). Bei
unklarer Einordnung werden die Kinder angeleitet, in der Nahrwerttabelle nachzusehen. Die Anord-
nung von Lebensmittel(attrappen) auf der PHE-Schleife hilft bei der Visualisierung und dient als
zusatzliche Merkhilfe. Gemeinsam werden die Lebensmittel dann in “geeignete” und “nicht geeigne-
te” Lebensmittel unterteilt. Bei Bedarf konnen die Arbeitsblatter zum PHE-Gehalt und zur PHE-Ein-
teilung genutzt werden.

Da das Thema SuiBigkeiten und Erndahrung auRer Haus fiir die Kinder sehr wichtig ist, wird es separat
angesprochen. Die Kinder kdnnen beispielweise gebeten werden, nun verschiedene SiiRigkeiten und
Lieblingsspeisen auf der PHE-Schleife einzuordnen. Zum Probieren kénnen PHE-arme Produkte
angeboten werden. Die Kinder sollen dann von ihren Erfahrungen und Ideen zum Essen auller Haus
berichten. Der Trainer ergdnzt hilfreiche Tipps. In Verknlpfung zu Modul 5 kdnnen anschlieRend ggf.
typische Situationen aufler Haus im Rollenspiel gelibt werden (Beispiele s. Modul 5 der PKU-Kinder-
schulung).

3.2 Therapieprinzipien bei PKU — Eiweipulver

3.2.1 Die Kinder konnen erkldren, warum die Aminosdauremischung (ASM) zur ausreichenden
Nahrstoffversorgung bei PKU und damit zur gesunden Entwicklung notwendig ist

3.2.2 Die Kinder wissen, dass die Menge der benétigten ASM vom Alter und Gewicht des Patien-
ten abhangt

3.2.3 Die Kinder wissen, dass sie regelmafig Kontakt zur Didtassistentin halten sollen

3.2.4 Die Kinder wissen, dass die ASM in 3 bis 4 Portionen iiber den Tag verteilt eingenommen
werden soll

3.2.5 Die Kinder kénnen erklaren, was zu tun ist, wenn die ASM vergessen wurde

Mit Hilfe der Erndhrungspyramide wird demonstriert, dass bei Menschen unter PKU-Didt wichtige
Erndhrungsbestandteile fehlen (s. Methoden bei Lernziel 3.2.1 im PKU-Curriculum). Die Wichtigkeit
der ASM-Einnahme bei PKU-Diat wird dadurch verdeutlicht. Durch eine Dose mit verschiedenfarbi-
gen Legosteinen (s. Methoden bei Lernziel 3.2.1 im PKU-Curriculum) oder ein ,Ballebad” kann ver-
anschaulicht werden, aus welchen Bestandteilen die ASM besteht: rote Bille/Legosteine (Eisen),
damit du dich nicht mide und schlapp fiihlst; blaue Bélle/Legosteine (EiweiRbestandteile, die du ver-
tragst), damit du starke Muskeln aufbauen kannst; griine Bélle/ Legosteine (B-Vitamine), damit dein
Korper gut wachsen kann und du Stoffe bildest, die deine Haut und deine Augen brauchen ... Nach
der Erlduterung durch die Diatassistentin kann jedes Kind z.B. nach dem Zufallsprinzip einen Ball ent-
nehmen und erklaren, wofiir er steht und welche wichtige Aufgabe er hat.

Die Kinder sollen dann von ihren Erfahrungen mit dem EiweiBpulver berichten. Sie werden gefragt,
wie oft und wie sie die ASM nehmen, ob sie manchmal die Einnahme vergessen oder ob es andere
Schwierigkeiten mit der Einnahme gibt. Probleme bei der Einnahme der ASM kdénnen so aufgegriffen
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und gemeinsam bearbeitet werden. Hierzu kann beispielsweise ein anonymer Fragebogen ausgeteilt
werden (s. Arbeitsblatt ,,Mein Eiweillpulver”) oder das Arbeitsblatt , Der Eiwei3-Detektiv” kann allein
oder als Gruppenaufgabe bearbeitet werden. Bei groBeren Gruppen kann die Methode , Ecken-
Raten” eingesetzt werden (,Alle Kinder, die ihre ASM 1x am Tag nehmen, gehen in Ecke 1. Alle Kin-
der, die ihre ASM 2x am Tag nehmen, gehen in Ecke 2...%, , Alle Kinder, die ihre ASM noch nie verges-
sen haben, ...“, ,Alle Kinder, die ihre ASM in Fruchtmus essen,...“ usw.). Alternativ kann in der Grup-
pe ein Wissens-Quiz zum Eiweilpulver gespielt werden.

Die Ubung ,Bille-Zuwerfen” (s. Methoden bei Lernziel 3.2.4 im PKU-Curriculum) kann die Notwen-
digkeit einer verteilten ASM-Einnahme Uber den Tag verdeutlichen.

Bei den Kindern reicht der Hinweis, dass sich die Menge der benoétigen ASM abhangig vom Alter
andert und dass sie deswegen regelmalig zur Didtassistentin gehen sollen. Die genauen Bedarfe
missen nicht bekannt sein.

3.3 Therapieprinzipien bei PKU — Der PHE-Wert

3.3.1 Die Kinder kénnen den im Blut gemessenen PHE-Wert richtig beurteilen

3.3.2 Die Kinder kénnen PHE-Werte richtig dokumentieren

3.3.3 Die Kinder nennen Symptome, die sie bei hohen PHE-Werten spiiren oder beobachten kon-
nen

Die letzten PHE-Werte der Kinder werden zusammen in das Arbeitsblatt ,,PHE-Werte” eingetragen
und dann gemeinsam analysiert. Bei dlteren Kindern kann im Plenum (iberlegt werden, was auller
der Erndhrung Einfluss auf den PHE-Wert hat (z.B. Krankheit, geringe Energiezufuhr). Die Kinder wer-
den gefragt, ob und wenn ja, wie sie hohe oder niedrige PHE-Werte bemerken. Der Trainer erganzt
mogliche Symptome. Die Kinder werden instruiert, ihre Eltern/Betreuungspersonen zu informieren,
wenn sie Symptome hoher Werte an sich bemerken.

3.4 Therapieprinzipien bei PKU — Didtberechnung
Entfallt bei Kindern zwischen 6-12 Jahren

3.5 Therapieprinzipien bei PKU — Kochen
Entfallt bei Kindern zwischen 6-12 Jahren

3.6 Therapieprinzipien bei PKU - Familienplanung
Entfallt bei Kindern zwischen 6-12 Jahren
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Modul 5:
Krankheitsbewaltigung im Familiensystem
(3 UE, Psychosoziale Fachkraft)

5.1

5.2

5.3

54

5.5
5.6

5.7

Die Kinder reflektieren Belastungen, Herausforderungen und Probleme durch die PKU im
Alltag, die sie besonders beschiftigen

Die Kinder kdnnen eigene Behandlungsziele jenseits arztlicher und elterlicher Erwartungen
nennen

Die Kinder kennen Strategien, die ihnen helfen kénnen, ihre Ziele zu erreichen und mit den
Herausforderungen gut umzugehen

Die Kinder planen ,,Mut-Quellen” oder , Tankstellen”, die sie zukiinftig starker nutzen wol-
len

Die Kinder kénnen ihr soziales Umfeld angemessen iiber die PKU informieren

Die Kinder konnen ihre Unterstiitzungswiinsche gegeniiber den Eltern und dem sozialen
Umfeld angemessen artikulieren

Die Kinder verstehen, dass sie ihren Selbstwert nicht (nur) {iber die PKU und den PHE-Wert
definieren sollten

Viele Themen im Zusammenhang mit der Krankheitsbewaltigung konnen bereits wahrend der ande-
ren Module angesprochen werden (z.B. Probleme bei der regelméaRigen ASM-Einnahme). Die LZ 5.3,
5.4 und 5.6 sollten jedoch in einer eigenen Einheit thematisiert werden, um zu signalisieren, dass das
Wohlbefinden der Kinder genauso viel Aufmerksamkeit braucht wie das Einhalten der Diat.

In der Gruppe wird zusammengetragen, welche Situationen schwer fallen und gemeinsam wird nach
Lésungen gesucht. Mittels Rollenspiel kénnen neue Verhaltensweisen eingelibt werden (z.B. Infor-
mation von Freunden (iber die PKU, Ablehnen von angebotenen Speisen, Erfragen von Inhaltsstof-
fen). Ggf. kann gemeinsam ein Plakat ,,Wiinsche an unsere Eltern” erstellt werden, das dann an die
Elterngruppe geschickt wird bzw. den Eltern am Ende prasentiert wird.

Weitere Anregungen beispielsweise zu ,,Mutquellen” finden sich im Modul 5 des ModuS-Basiscurri-
culums (Ernst & Szczepanski 2017).
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Modul 6:
Alltagstransfer, Auswertung und Abschluss
(1 UE, Psychosoziale Fachkraft)

6.1 Die Kinder rekapitulieren die zentralen Schulungsinhalte

Im letzten Modul werden gemeinsam die verschiedenen Schulungsinhalte rekapituliert und offene
Fragen geklart. Es kann zur Zusammenfassung auch eine kurze Video-Sequenz zur PKU gezeigt wer-
den und Quizfragen beantwortet werden (z.B. ,Welche SiRigkeiten sind flir Kinder mit PKU
erlaubt?“; ,Wie haufig am Tag sollte man seine ASM einnehmen?“, ,Was macht man, wenn man sei-
ne ASM vergessen hat?“, ,Woran erkannt man hohe PHE-Werte?“; s. dazu auch Arbeitsblatter
,Erndhrungsquiz”, ,Quiz zu PKU").

Abschlieend werden die Kinder in ihren Selbstmanagement-Fahigkeiten bestarkt und fir ihre Mit-
arbeit gelobt.

Materialien:

e Arbeitsblatter aus dem ModuS-Curriculum ,,Mit PKU gut leben”

e Film und Quiz aus https://www.sofatutor.com/biologie/videos/phenylketonurie-genetische-
krankheit)

e Quiz unter http://www.medizin-fuer-kids.de/kinderklinik/krankheiten/pku/tipps_pku.htm

e Bucher zur PKU fir Kinder z.B. unter http://www.medizin-fuer-kids.de/kinderklinik/krankhei-
ten/pku/pku_buecher.htm
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Quiz: Was weil3t du iiber PKU? (Teil 1)

Beantworte bitte die Fragen. Wenn du etwas nicht weil3t,
macht es nichts. Wir sprechen spater dariber.

Was ist PKU?

(nur eine Antwort ist richtig)
1 eine Automarke

[ eine Stoffwechselstorung
[ eine Schlafkrankheit

Was heiBt PKU?

(nur eine Antwort ist richtig)
Phenylalanindmie

Phenylketonurie
Phenylalaninhydroxylaseunterversorgung
Phenylkdrperuntersuchung

(M N

Warum hast du PKU?

(nur eine Antwort ist richtig)

[ durch Ansteckung U durch schlechte Erndhrung
U durch Bewegungsmangel U durch Vererbung

Was benétigst du, um deine PKU gut zu behandeln?

(mehrere Antworten sind richtig)

[ Arztbesuche & Erndhrungsberatung U Tabletten

[ eiweiBarme Lebensmittel [ genaue Kiichenwaage

1 Nahrwerttabelle mit PHE-Werten U Insulin und Spritze

] Tabletten gegen Hunger L  EiweiRpulver (ASM-Pulver)

Wozu untersucht der Arzt dein Blut?

(mehrere Antworten sind richtig)

[ er will sehen, ob du das EiweiBpulver eingenommen hast
[ er will sehen, ob deine Erndhrung stimmt

[ er misst deinen PHE-Wert
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Quiz: Was weil3t du iiber PKU? (Teil 2)

Was ist PHE?

(mehrere Antworten sind richtig)
] Bestandteil von Eiweil3

[ Abkirzung fir Phenylalanin
[ eine Aminosaure

Wie hoch ist der PHE-Wert bei Menschen ohne PKU?
(nur eine Antwort ist richtig)
O 0mg/dl d 1-2mg/dl O bis 10 mg/dI

Welcher PHE-Wert wire ideal fiir ein 9 jahriges Kind?
(nur eine Antwort ist richtig)
0 0-2mg/dl d 2-6mg/dl O Gber 10 mg/dl

Wodurch steigt der PHE-Wert im Blut stark an?

(mehrere Antworten sind richtig)

[ etwas Obst Limonade ] etwas Fleisch & normales Brot
L Sport U Infekt, Fieber L mehrere Tage hungern

Stell Dir vor, Dein PHE-Wert im Blut ist zu hoch. Wie kannst du ihn senken?
(nur eine Antwort ist richtig)

mehr Eiweillpulver nehmen

mehr Sport treiben

das EiweiBpulver weglassen

gar nichts essen

fiir ein paar Tage weniger PHE essen als sonst

(I I W I
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Quiz: Was weilRt du iiber Essen und Trinken bei PKU?

[\ V=1 1 1 LTRSS Datum: ...................

Beantworte bitte die Fragen. Wenn du etwas nicht genau weift, macht es nichts. Wir besprechen
die Antworten spater.

Worin ist PHE enthalten?

(nur eine Antwort ist richtig)

1 Wasser, Tee ) Fisch, Fleisch, Wurst, Ei, Kase
() Haushaltszucker/Traubenzucker 0 Ol, Margarine

Welches der 3 Lebensmittel musst du gegen eiweiRarme Lebensmittel austauschen?
(nur eine Antwort ist richtig)
[ Brokkoli U Spaghetti O Apfel

Welches der 3 Lebensmittel hat zu viel PHE?
(nur eine Antwort ist richtig)
[ Kopfsalat L Pommes frites [ Hackfleischballchen

Welche SiiBigkeiten sind fiir Dich geeignet, weil sie wenig PHE enthalten?
(mehrere Antworten sind richtig)

Lakritz mit modifizierter Starke, ohne Gelatine

Schokolade

Kaugummi mit StBstoff Aspartam

Kaugummi mit Zucker

Fruchtgummi mit 6 g Eiweill in 100 g

Fruchtgummi unter 2 g Eiwei8 in 100 g

eiweillarme Energieriegel

(I I W Iy Wy Wy

Welche Zutaten in SiiBigkeiten sind PHE-frei? (mehrere Antworten sind richtig)
U modifizierte Starke 1 Zucker L Gelatine

] Farbstoffe U Aromastoffe ] Bienenwachs

] Sduerungsmittel

Welche Getrianke enthalten PHE? (mehrere Antworten sind richtig)

L Cola U Cola-light L Kakao
1 Magermilch U Kaffee U Tee
L Saft U Mineralwasser
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Nenne mindestens drei Lebensmittel, die wenig PHE enthalten und dir gut schmecken:
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Welche Lebensmittel haben viel EiweiR und welche wenig?

Kennst du den EiweiRgehalt von Lebensmitteln?

Eiwei3reiche Lebensmittel Eiweilarme Lebensmittel

Viel PHE ® Wenig PHE ©

98



Schulung fiir Kinder mit PKU @

Welche Lebensmittel haben viel EiweiR und welche wenig?

PHE-Einteilung: Schau’ nach und sortiere selbst!

PHE mg Lebensmittel

0

Uiber 10

Uber 20

Uber 30 Pfalzer WeiRbrot

Uber 40

Uber 50

Uber 100

Uber 200

Uiber 300

Uber 700

Suche fiir jeden PHE-Wert einige Lebensmittel. Schaue dafiir entweder auf der PHE-Schleife nach
oder suche die Werte aus der Aminosauretabelle heraus und trage sie in die Tabelle ein.
Viel SpaR!
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Was weilt du iiber dein EiweiRpulver?

Beantworte bitte die Fragen. Wenn du etwas nicht genau weillt, macht es nichts. Wir besprechen
die Antworten spater.

Nimmst du téglich dein EiweiRpulver?
U Ja Nein

Wieviel nimmst du davon taglich?
Gramm oder
Teel6ffel oder
Essloffel

Wie heif3t dein EiweiBpulver?

Wer denkt an die Einnahme des EiweiRpulvers?
(mehrere Antworten sind moglich)

ich

meine Mutter

mein Vater

meine Geschwister

meine Oma & Opa

Andere:

ooouUod
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Was weildt du iiber dein EiweiRpulver?

Wie oft nimmst du dein EiweiBpulver ein?
mal pro Tag oder
mal pro Woche oder
gar nicht

Womit nimmst du dein Eiwei8pulver ein?
mit Apfelmus

mit Tee

mit Wasser

mit Saft

mit Getrankepulver

im Essen

mit:

ooouUououou

Was machst du, wenn du das Pulver einmal vergessen hast?
(Welche Aussage trifft am ehesten auf dich zu?)

Keine Panik, einen Tag geht es auch ohne Eiweillpulver

Zum Ausgleich nehme ich am nachsten Tag die doppelte Menge

Ich vereinbare deswegen einen Kontrolltermin in meiner Stoffwechsel-
ambulanz / bei meinem Arzt

Warum ist das EiweiBpulver wichtig fiir dich?
(mehrere Antworten sind richtig)

Es senkt den PHE-Spiegel im Blut

Es enthalt lebensnotwendiges Eiweil3, aber kein PHE

Es enthalt wichtige Vitamine und Mineralstoffe

Ich brauche das EiweiRpulver zum Wachsen; es macht mich fit

Was ist in deinem EiweiBpulver alles enthalten? (Suche auf dem Etikett)

(mehrere Antworten sind richtig)

Vitamine, Mineralstoffe

Aminosauren

Zucker, Fett, Aromastoffe

Kohlenhydrate

modifizierte Starke, Pflanzendl, z.T. gehartet, Glukosesirup

stimmt

stimmt

[y N

stimmt

(I I W I
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Der EiweiRpulver-Detektiv

Detektivjob:
So heiflt mein EiweilRpulver:

Detektivjob:
Soviel EiweiR bendotige ich taglich:

Detektivjob:
Darum ist EiweiRpulver wichtig:
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Weiterfiihrende Literatur & Links

Fiir Trainer:

Thema Schulung

Lange K, Meyer U. Didaktischer Leitfaden zur PKU-Schulung ,,PKU gut erkldren”. Hannover, 2005 http://www.mh-hanno-
ver.de/5329.html

Ernst G, Bomba F. Fit flir den Wechsel: Erwachsenwerden mit chronischer Krankheit. Transitionsmodul im Modularen Schu-
lungsprogramm fir chronisch kranke Jugendliche sowie deren Familien ,ModuS”“. Lengerich, Pabst Science Publishers,
2016

Ernst G, Szczepanski R (Hrsg.). Modulares Schulungsprogramm fir chronisch kranke Kinder und Jugendliche sowie deren
Familien ,,ModuS“. Band 1: Modulare Patientenschulung (3. Ed.). Lengerich, Pabst Science Publishers, 2016

Ernst G, Szczepanski R (Hrsg.). Modulares Schulungsprogramm fiir chronisch kranke Kinder und Jugendliche sowie deren
Familien ,,ModuS“. Band 2: Qualitatsmanagement und Trainerausbildung (3. Ed.). Lengerich, Pabst Science Publishers,
2016

Miller WR, Rollnick S. Motivierende Gesprachsfihrung: Motivational Interviewing: 3. Auflage. Freiburg im Breisgau, Lamber-
tus-Verlag, 2015

Rosengren DB. Arbeitsbuch Motivierende Gesprachsfiihrung: Trainingsmanual. Lichtenau, G.P. Probst Verlag, 2012

Thema Stoffwechselerkrankungen
http://www.netzwerk-apd.de/
http://www.aps-med.de/site/p10.asp

Thema Transition

http://www.between-kompas.de

Fiir Eltern, Jugendliche und Kinder:

https://www.nutricia-metabolics.de/service/informationen-fuer-den-alltag/
Die Website bietet viele interessante Informationen fiir Eltern und es kénnen Broschiiren zu verschiedenen Themen
heruntergeladen werden (u.a. Unser Kind hat PKU; Leben mit PKU leicht gemacht; PKU in Kindergarten und Schule;
Hoher PHE-Wert- was nun?; Maternale PKU; PKU Vorlesebuch , Lukas hat PKU“; Nahrwerttabelle)

Fir Jugendliche gibt es ein gesondertes Portal:
https://www.nutricia-metabolics.de/wissen-mehr/tipps-tricks-im-alltag/jugendliche/

http://www.metax.org/DE/RezepteBrosch%C3%BCren/Brosch%C3%BCren.aspx
Hier finden vor allem Eltern von Sauglingen und Kleinkindern nutzliche Informationen (z.B. Broschiiren ,,PKU im ersten
Lebensjahr” und ,Vom Saugling zum Loffeling”)

http://www.vitafriendspku.com/de/
Die Internetseite bietet neben Informationen Uber die Produkte der Fa. Vitaflo fir die verschiedenen Lebensphasen,
eiweilarme Rezeptideen und die Broschire ,Didttherapie der Phenylketonurie im Alltag” (Van Teeffelen-Heithoff &
Och)

http://www.mevalia.com/de/service/app-easy-diet/
Uber den Link kommt man zur Easy Diet APP. Diese App fiir Personen mit angeborenen Stoffwechselstrungen dient
dazu, den taglichen Umgang mit der Nahrungsmittelberechnung zu vereinfachen. Es sind Eiweil3- und Aminosaurenwer-
te von Uber 15.000 Lebensmitteln hinterlegt und es besteht die Moglichkeit, eigene Produkte hinzuzufiigen. Darlber
hinaus finden sich dort Mevalia Produkte und eiweilarme Rezepte.

Selbsthilfe

https://www.dig-pku.de/ in Deutschland
http://www.espku.org/who-we-are/european-guidelines/ in Europa
http://adultswithpku.org/ Website fiir Teens und Erwachsene (USA)
https://npkua.org/ Website der Nationalen Alliance fur PKU (Selbsthilfe USA)
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Indikationsspezifisches Qualitatsmanagement fiir Phenylketonurie (PKU)

Die Therapie der angeborenen Stoffwechselstorung PKU besteht aus einer eiweiRarmen Diat, supplemen-
tiert mit einem phenylalaninfreien Aminosaurengemisch, die lebenslang eingehalten werden muss. Die
Aminosduremischung muss an den individuellen Bedarf angepasst werden, der sich durch Gewicht und
Alter verandert. Dies ist aufwandig und bedarf einer regelméaRigen Schulung und Beratung durch eine Diat-
assistentin. Das Krankheitsbild flihrt nicht zu unmittelbar spiirbaren Symptomen. Bei der Didt handelt sich
vielmehr um eine praventive MaRnahme, die der Vermeidung einer (zunachst abstrakt erscheinenden)
Hirnschadigung dient. Das Bewusstsein hierfir lasst sich nur durch spezielle Schulungsmafnahmen schar-
fen. Bei Madchen und jungen Frauen mit PKU sollte die Notwendigkeit der Planung einer Schwangerschaft
thematisiert werden, um eine Schadigung des Feten im Mutterleib zu verhindern.

Einige wenige Patienten mit PKU sind einer medikamentdsen Therapie zuganglich, auch dies wird in der
Schulung thematisiert.

Schulung

Zielgruppe & Einschluss- Patienten mit klassischer Phenylketonurie (ICD E 70.0) und deren
kriterien fur Schulungs- Eltern/stiandige Betreuungspersonen.

teilnahme Die Initialschulung erfolgt unmittelbar nach Diagnosestellung im Einzelge-
sprach. In Folge ist dann eine Gruppenschulung zur Erweiterung und Ver-
tiefung der Kenntnisse und Fertigkeiten fiir alle Familien indiziert. Flr Kin-
der sollte sie angepasst an zentrale Entwicklungsabschnitte erfolgen (z.B.
Ubergang in die weiterfiihrende Schule, Jugendalter). Eine Nachschulung
kann bei Bedarf/schlechterer Compliance sinnvoll sein.

Ziel-/Altersgruppen:

a) Eltern von Kindern mit PKU < 6 Jahre

b) Kinder mit PKU 6-12 Jahre und deren Eltern

¢) Jugendliche zwischen 13-18 Jahren und deren Eltern

Ein-/Ausschlusskriterien:

e gesicherte Diagnose gemal} aktueller Leitlinie

e Gruppen- & Schulungsfahigkeit, d. h. der Teilnehmer verfiigt Gber die
erforderlichen kognitiven Voraussetzungen und ist motiviert

e ausreichende Deutschkenntnisse in Wort und Schrift

e keine relevante psychiatrische Zusatzdiagnose

e Verordnung durch behandelnden Arzt

e Krankenkasse leistet oder hat zuletzt Krankenbehandlung geleistet

Ausschluss:
e Einschlusskriterien sind nicht erfillt

Abbruch:

e gruppenschédigendes Verhalten (z.B. massive Aggression gegen ande-
re, wiederholtes Ubertreten von Gruppenregeln)

e Fehlzeiten Gber 20%

Schulungsumfang in UE e Eltern von Kindern mit PKU < 6 Jahre: 12 UE

a 45 min e Kinder mit PKU 6-12 Jahre + deren Eltern:12 + 12 UE

e Jugendliche zwischen 13-18 Jahren + deren Eltern: 21 + 6 UE, bei
Bedarf zzgl. 3 UE zum Wechsel in die Erwachsenenmedizin

Zusammensetzung des Das Schulungsteam ist interdisziplindr zusammengesetzt und besteht aus

Schulungsteams den verschiedenen Berufsgruppen, die in der PKU-Versorgung tétig sind:

e Kinder- und Jugendarzt mit langjahriger Erfahrung im Bereich PKU und
verwandter Stoffwechselstérungen

e Diatassistentin mit langjahriger Expertise im Bereich PKU (nach Absol-
vieren des VDD Zertifikatskurses Padiatrische Didtetik oder Angeborene
seltene Stoffwechselstorungen)

e Psychologe oder (Kinder- und Jugendlichen-)Psychotherapeut mit
mehrjahriger Expertise im Bereich chronische Erkrankungen bei Kin-
dern (alle Therapeuten ggf. auch in fortgeschrittener Ausbildung dazu)

-



Indikationsspezifisches Qualitdtsmanagement fiir Phenylketonurie (PKU)

Trainerausbildung

Formale Qualifikations-
voraussetzungen fir den
Trainerschein

S.0.

Trainerausbildung
(Anforderungen und Umfang
von Hospitation, Supervision
und Theorieblock)

Mindestens ein Teammitglied muss liber die KomPaS-Basiskompetenz
Patiententrainer verfligen. Wiinschenswert ist, dass jedes Teammitglied
die Trainer-Ausbildung durchlaufen hat.

Aufgrund der Seltenheit der Erkrankung ist ein PKU-spezifisches Aufbau-
modul noch nicht umgesetzt.

Anforderungen an die
Hospitationszentren

QM bei der Schulungsdurchfiihrung

Besonderheiten bei der
Strukturqualitat

(z.B. Rdumlichkeiten, Material,
Zielgruppe)

Vorgaben von Modus, zusatzlich:

e EiweiBarme Kost fiir teilnehmende PKU-Patienten

e Blockschulung aufgrund der Seltenheit der Erkrankung, dadurch ver-
mehrt aktivierende Elemente und Pausen notwendig

Besonderheiten bei der
Prozessqualitat

(z.B. Ablauf, Uberpriifung,
Dokumentation)

Vorgaben von Modus:

Ablauf gem. Stundenplan und Curriculum, Ausfiihrungen zu Modulen und

Lernzielen geben den Schulungsablauf vor.

e Dokumentation der Teilnahme;

e Dokumentation von Schulungsabbriichen;

e Schulungsdokumentation (Schulungsverantwortlicher, Begriindungen
von Konzeptabweichungen, Teamsitzungen)

e Festlegen des Trainerteams inkl. Vertretungsregelung

Besonderheiten bei der
Ergebnisqualitat (z.B. Art und
Haufigkeit der Messungen, ver-
wendete Verfahren)

Vorgaben gemaR ModuS-Qualitdtsmanagement:

e Geeignete Evaluation zu den Themen Relevanz der Inhalte, Zufrieden-
heit mit Inhalten, Prasentation und Struktur am Ende jeder Patienten-
schulung (Teilnehmersicht und Trainersicht). Zuséatzlich Verhaltenspro-
ben zu therapierelevanten Kompetenzen und Fertigkeiten (u.a. Einstu-
fung von Lebensmitteln hinsichtlich ihres PHE-Gehalts) und schriftlicher
Wissenstest/-quiz zur Kontrolle des Lernerfolgs.

e Dariiber hinaus ist die Uberpriifung von Selbstwirksamkeitserwartung,
gesundheitsbezogener Lebensqualitat sowie ggf. weiterer relevanter
Parameter sinnvoll.

e Bei einer Begleitevaluation sollten standardmaRig die PHE-Werte doku-
mentiert werden.

Weitere Besonderheiten und
MaRnahmen zur Qualitats-
sicherung

Der zuweisende Arzt erhélt Gber jeden geschulten Patienten einen
Abschlussbericht. Neben einem allgemeinen Teil (wesentliche Ziele und
Inhalte der Schulung) enthélt er auch einen Teil mit spezifischen Informa-
tionen Uber den einzelnen Patienten.

Qualitatsmatrix

Derzeit gibt es nur ein aktives Schulungszentren, daher sind noch keine
Uberregionalen QM-Strukturen erforderlich.

Liste der derzeit durchfihren-
den Schulungszentren

Medizinische Hochschule Hannover

Autorisierung der Arbeits-
gruppe

Das Curriculum inkl. der Qualitatssicherung ist mit der Arbeitsgemein-
schaft fur Padiatrische Stoffwechselerkrankungen (APS) abgestimmt
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