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 Ahornsirupkrankheit  PKU Citrullinämie  
Ernährungsprinzip:  Streng eiweissarme Ernährung. 

Der Leucingehalt der Lebens- 
mittel muss beachtet werden. 
Toleranz individuell. 

Streng eiweissarme Ernährung. 
Der Phenylalaningehalt der  
Lebensmittel muss beachtet 
werden. Toleranz individuell. 

Eiweissarme Ernährung. 
Die Eiweisstoleranz ist  
Individuell. 

Energie:  Eine ausreichende Energiezufuhr muss 
gewährleistet sein. 

Eine ausreichende Energiezufuhr 
muss gewährleistet sein. 

Eine ausreichende Energiezufuhr 
muss gewährleistet sein. 

Mahlzeitenfrequenz:  Altersentsprechend, i. d. R. 5-6 
Mahlzeiten pro Tag 

Altersentsprechend, i. d. R. 5-6 
Mahlzeiten pro Tag 

Mind. 5-6 Mahlzeiten pro Tag 

Getränke:  Wasser, Süssgetränke, Tee (bei Bedarf 
mit Zucker oder Maltodextrin) 

Wasser, Süssgetränke, Tee (bei 
Bedarf mit Zucker oder 
Maltodextrin) 

Wasser, Süssgetränke, Tee (bei 
Bedarf mit Zucker oder 
Maltodextrin) 

Stärkeprodukte:  Eiweissarme Spezialprodukte: 
Brot, Teigwaren, Reis, Mehl  
 

Eiweissarme Spezialprodukte: 
Brot, Teigwaren, Reis, Mehl  
 

Eiweissarme Spezialprodukte: 
Brot, Teigwaren, Mehl  
Reis, Mais, Kartoffeln: im Rahmen 
der Eiweisstoleranz  

Gemüse:  Alle im Rahmen der Leucintoleranz Alle im Rahmen der 
Phenylalanintoleranz  

Alle im Rahmen der Eiweisstoleranz 

Salate:  Alle im Rahmen der Leucintoleranz Alle im Rahmen der 
Phenylalanintoleranz 

Alle im Rahmen der Eiweisstoleranz 

Obst:  Alle Sorten im Rahmen der 
Leucintoleranz 

Alle Sorten im Rahmen der 
Phenylalanintoleranz 

Alle im Rahmen der Eiweisstoleranz 

Fette:  Olivenöl, Rapsöl, Becel Olivenöl, Rapsöl, Becel Olivenöl, Rapsöl, Becel, Butter 
Essig:  Alle, frei Alle, frei Alle, frei 
Gewürze:  Alle Sorten in reiner Form Alle Sorten in reiner Form Alle Sorten in reiner Form 
Kräuter:  Alle Sorten in reiner Form, kleine 

Mengen 
Alle Sorten in reiner Form, kleine 
Mengen 

Alle Sorten in reiner Form 

Salz und Pfeffer : Frei Frei Frei 
Zubereitung:  Alle Zubereitungsarten sind geeignet. 

Gemüse / Beilage: etwas Öl beigeben. 
Alle Zubereitungsarten sind 
geeignet. Gemüse / Beilage: etwas 
Öl beigeben. 

Alle Zubereitungsarten sind 
geeignet. Gemüse / Beilage: etwas 
Öl beigeben. 

Absolut                                  Alle eiweissreichen Lebensmittel wie: Fleisch, Wurstwaren, Geflügel, Wild, Innereien, Fisch, Eier, Milch und Milch-                    
Verboten:                                produkte, Käse, Hülsenfrüchte, Nüsse, Samen, Tofu, Quorn, Seitan. Keine Fertigprodukte und Saucen. 

Übersicht: Ernährung bei Aminosäurestoffwechselstör ungen 


