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GENIESSEN TROTZ DIAT

Schon in unserer Info Mag Ausgabe 3/17 lag der
Fokus mit unserem Special ,Wunderkind“ und dem
dazugehorigen Artikel ,lsa, der Junge mit der
Ahornsirupkrankheit” bei den sehr seltenen erbli-
chen Stoffwechselstérungen wie der Ahornsirup-
krankheit (MSUD). Es freut uns deshalb beson-
ders, Ihnen heute zwei weitere Erfahrungsberichte
von MSUDlerinnen vorstellen zu kénnen.

ein Name ist Bedia Ayyildiz, ich bin 37 Jahre

alt und habe die klassische Form der Ahornsi-

rupkrankheit (MSUD/Leuzinose). Beruflich

bin ich seit 2010 als Erzieherin in Vollzeit in
einer Kindertagesstatte tatig. Zusatzlich zu meiner Ausbil-
dung habe ich im Jahre 2009 mein Studium ,BA Bildung
und Erziehung im Kindesalter” absolviert.

MEINE KINDHEIT

Ich wurde als viertes Kind einer tiirkischen Familie in Han-
nover geboren. Nach der ersten Krankheitsphase mit
Hypertonie und Erbrechen nach meiner Geburt zeigten die
Untersuchungen, dass ich eine schwere Stoffwechselent-
gleisung hatte. Fiur die akute Behandlung wurde ich mit
Blaulicht in die Universitatsklinik Dusseldorf verlegt. Dort
wurde zur schnellen Senkung des Aminosauren-Blutspie-
gels eine Blutwasche an der Dialyse und eine Therapie mit
hochdosierter Glucose vorgenommen.

Mit 3 Monaten Gbernahm dann die Medizinische Hoch-
schule Hannover (MHH) meine Betreuung. Als erste
MSUD-Patientin bekamichin der Kinderklinik eiweiarme
Kost und eine Aminosaurenmischung (ASM). Die ASM von
Milupa habe ich mit Apfelmus nach der speziellen Baby-
kost gegessen, dadurch wurde der Geschmack der konzen-
trierten ASM aber nicht vollkommen Uberdeckt. Spater
habe ich ILV-AM von SHS mit Erfrischungspulver getrun-
ken. Und seit zwei Jahren trinke ich 1- bis 3-mal taglich ein
flissiges Produkt.
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ICH WAR EIN SEHR NEUGIERIGES UND AUFGEWECKTES
KIND

Meine Eltern hatten mit meiner Geburt und den folgenden
Aufenthalten in der Klinik viele Sorgen und Angste. Ob-
wohl sie fur die Diat-Einhaltung sorgten, war ich bis zum 7.
Lebensjahrin der MHH Kinderklinik immer wieder stationar
aufgenommen worden. Entweder aufgrund eines Infektes
oder durch das Essen von nicht erlaubten leucinhaltigen
Nahrungsmitteln, die fiir meine Stoffwechselentgleisun-
gen verantwortlich waren. Ich war ein sehr aufgewecktes
und neugieriges Kind, somit probierte ich bei jeder Gele-
genheit heimlich von proteinhaltigen Speisen. Dies hat sich
immer sehr schnell bemerkbar gemacht. Mein Urin roch
nach Ahornsirup, die Leucin-Werte erhohten sich im Blut
und schliel3lich entgleiste mein Stoffwechsel.

MEINE ERNAHRUNG

Inder Pubertat habe ich das Abwiegen und Berechnen vom
Essen selbst lbernommen. Dabei unterstiitzte mich meine
Diatassistentin, Uta Meyer, durch verschiedene Rezepte,
um mein einseitiges Essen zu bereichern.

Inzwischen kann ich mich vielseitiger erndhren und esse tag-
lich 1000 - 1500 mg Leucin 6fters per Augenmal3. Daflir habe
ich mir gedanklich ein Ampelsystem, die ,MSUD-Ampel‘,
Uberlegt.

Bedia als Kind...
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FREIE FAHRT:
GUTEN APPETIT!

ACHTUNG:

NAHRUNGSMITTEL
ABWIEGEN!

STOP:
ESSEN VERBOTEN!
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WAS IST DIE ,MSUD-AMPEL"?

Das Prinzip der Vorstellung gleicht einer Verkehrsampel.
Die MSUD-Ampel dient dazu, mein Essverhalten zu steuern.
Die griine Ampel zeigt mir die freie Fahrt zum Essen. Ich
kann ohne Bedenken reichlich davon essen. Hierzu gehdren
Gemlse, Obst, Salate, Brotaufstriche wie Honig/Marmelade,
Ole u. Fette (etc.). Die gelbe Ampel zeigt mir die Fahrt mit
einem Halt, d.h. vor dem Essen muss ich bestimmte Nah-
rungsmittel zuerst abwiegen und den Leucin-Gehalt
berechnen. Hierfir nutze ich die Nahrwerttabelle von Nu-
tricia oder eine spezielle App. Fehlende Leucin-Gehalte
einzelner Produkte berechne ich aus der angegebenen
EiweiBmenge. Zur gelben Kategorie gehoren z. B. Reis, Hiil-
senfriichte, StRigkeiten (etc.). Die rote Ampel verbietet mir
das Essen. Dazu gehoren die Lebensmittel mit sehr hohem
Leucin-Gehalt wie z.B. Fleisch, Fisch, Ei (etc.)

WAS PASSIERT, WENN ICH DIE ,ROTE AMPEL*“ UBER-
FAHRE?

Leucin sammelt sich an und kann im Kérper, aufgrund des
Enzymmangels, nicht abgebaut werden. Es entsteht ein
,Stau, d.h. der Stoffwechsel entgleist. Dabei treten bei mir
folgende Symptome unterschiedlich stark, vereinzelt oder
in Kombination auf: Augenflimmern, Kopfschmerzen,
Zittern, Krampfanfall, verwaschene Sprache, Lehmungser-
scheinung, Halluzinationen, Panik, Ohnmacht.

Beim Auftreten dieser Symptome sind meine Angehorigen
hilflos. In solchen Akutsituationen muss medizinische
Versorgung gewahrleistet sein. Im Erwachsenenalter be-
kommt man jedoch keine addquate Betreuung wie in der
Kindheit. Auch im Erwachsenenalter kénnen Stoffwech-
selentgleisungen im Kérper unbehandelt oder mit falscher
Behandlung zu geistigen Schadigungen sowie zum Koma-
anfall bis hin zum Tode fiihren. Die diatetische MSUD-Thera-
pieist hierfir ein Anker zum Leben.



Die didtetische MSUD-Therapie
ist hierftr ein Anker zum Leben.

MEIN LEBEN AUF DIAT MACHT SPASS

Ich besuche Freunde, gehe in Restaurants, nehme an Veran-
staltungen und Festen teil. Im Freundes- und Bekannten-
kreis stellt meine Diat kein Problem dar. Vor der Einladung

informieren sie sich explizit, welche Speisen ich essen darf.
An Orten, wo feste Speisepldne vorhanden sind, versuche R m't'
ich falls moglich vegan und eiweil3arm zu bestellen z. B. Ge- ixj t

richte mit Kartoffeln und Salat. Zur Not trage ich immer
eine MSUD-Tasche bei mir. Der Inhalt besteht aus eiweil3-
armen Lebensmitteln wie ein belegtes eiweiBarmes Brot-
chen, Banane oder Apfel, Saft und ASM-Getrank.

Beim Shoppen oder dhnlichen Situationen gehe ich zu mei-
nen Lieblingsrestaurants oder Cafés, in der die Speisekarte
auch fiir mich vieles zu bieten hat.

Die verzehrfertigen
MSUD-Produkte MSUD
Anamix junior LQ Orange

und MSUD Lophlex LQ 20
In der Woche verbringe ich die meiste Zeit auf der Arbeit. Juicy Berries sind ideal fiir
Es gibt taglich Mittagessen und ich esse gemeinsam mit unterwegs.

den Kindern. Die Kita hat eingeplante Tagesgerichte wie
z.B. dienstags ein Fleischgericht, mittwochs gibt es immer
Fisch etc. Dazu erstelle ich mir auch wochentlich einen in-
dividuellen Erndhrungsplan. Fir die Arbeit koche ich am
Abend zuvor Essen oder kaufe Salat ein. NOTFALLE VORBEUGEN

Zu bestimmten Jahreszeiten treten v.a. in einer Kita sehr hau-
fig Infekte und ansteckende Krankheiten auf. Um mein Im-
munsystem und meinen Stoffwechsel vor den Viren zu schiit-
zen, achte ich dann besonders auf meine MSUD-Diat. Ich esse
3 Mahlzeiten am Tag und nehme regelmaf3ig meine ASM.

Bei Tagesausfliigen und langeren Reisen mit Ubernachtun-
gen rechne ich die Menge der eiweiBarmen Lebensmittel
flr jeden Tag pro Aufenthalt. Deshalb ist dann mein
MSUD-Rucksack oder MSUD-Koffer immer dabei.

Fir Notfalle trage ich ein ICE Notfall-Armband mit USB
Stick von UTAC. Auf dem Armband sind alle wichtigen me-
dizinischen Informationen Giber meine Krankheit gespeichert.
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KANN MAN LEBENSLANG EINE DIAT EINHALTEN?
Die Diat-Einhaltung ist schwierig aber machbar! Diatfehler
SOMMER, SONNE, passieren ir.n Laufe.des Leben.s. Vo.r allemin der préi.merls-
truellen Zeit oder in Stress-Situationen unterliege ich 6f-
SCHATTEN ters den hormonell bedingten HeiBhungerattacken.
Basteln mit Nutricino Wichtig ist nach den unvermeidlichen Diat-Briichen, die
(Weiteres auf Seite 23) Diat weiter einzuhalten und sich dabei den &rztlichen
Kontrollen zu unterziehen. Zur Vermeidung der Diatfehler
versuche ich meine Willenskraft zu starken und mir
Selbstdisziplin anzueignen. Ich atme, lebe und geniel3e
das Leben wie jeder andere auch. Dankbar bin ich heute
fiir meine MSUD-Diit. }
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