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Glykogenose |

Biochemische Kardinalbefunde

\/

“* hypoketotische Hypoglykamie
“ Hyperlaktatamie
“ Hyperurikamie

“» Hypertriglyzeridamie

“* Neutropenie (nur Typ Ib)




Glykogenose |
Symptome

“* Lebervergrofderung
“* Kleinwuchs
< Ubergewicht




Glykogenose |

Pathophysiologie

“» Defekt der Glukose 6 Phosphatase
(GSD la)

“» Defekt des mikrosomalen
G 6-Phosphat Transporters
(GSD Ib)




Pathophysiologie

“*Keine Freisetzung von Glukose aus der Leber
moglich, Glykogen kann nicht abgebaut werden

“*Keine Glukosebereitstellung aus Fruktose,
Galaktose oder Glycerin moglich

“*0Ohne regelmallige KH-Aufnahme besteht die
Gefahr der Hypoglykamie

«» Stoffwechselprodukte kdnnen nicht abgebaut
werden und steigen an
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Diat bel Glykogenose Typ |

“*Regelmaliige, kohlenhydratberechnete Mahlzeiten
“ (anfangs 2-3 Std, spater alle 3-4 Std)

“*Nachtliche KH-Zufuhr
*» (Dauersondierung oder Starke-Drink)

“*Protein 10-15% der Kcal

*Fett 20-30% der Kcal

*KH 60-70% der Kcal

“»*Saccharosefreie Lebensmittelauswahl

“*Fruktose- und galaktosearme Lebensmittelauswahl
“*Vitamin- und Mineralstoffsupplement




Warum jetzt auch noch MCT???
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Langkettige Fettsauren = AcYl-COA

[vaiony Cor]—»
v

Acyl- Carnitine

Acetyl-CoA-CarboxyI@

Acetyl- CoA

Acyl- Carnitine

arnitine l

Acyl- CoA [3-oxidation

!

Acetyl- CoOA

Mitochondrium

22. APS-Jahrestagung M I_l
Fulda 2008 -l ...
Hiea Medizinische Hochschule

MCT

Zytoplasma

Hannover




Glykogenose und MCT

|
Ketonkoperiding | — AcebICoA-

In Niichternphasen kénnen _

Ketonkdrper gebildet
werden.

Ein alternatives
Energiesubstrat steht zur
Verfligung.
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Glykogenose Diat mit MCT

“*Moglichst einfach
“*Ohne wiegen und berechnen

» Anstatt Butter, Margarine oder Salatol
»MCT-Margarine und MCT-OlI




MCT basis plus

<+*Enthalt bis zu 85 % MCT-Antell

“*Wird mit essentiellen, langkettigen Fettsauren aus
Lein- und Disteldl versehen

**Wird durch Zusatz von
fettloslichen Vitaminen optimiert
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Patienten

(1) 31 Jahre, weibl., GSD la
(2) 12 Jahre, weibl., GSD la
(3) 6,5 Jahre, welbl., GSD Ib
(4) 1,8 Jahre, mannl., GSD la
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Kohlenhydratbedarf tagstber
[mg/kg pro min]

Erfahrungswerte

1. Von 5,0 auf 4,0 unter MCT 5,0
2.Von 7,0 auf 5,3 unter MCT 6-8

3. Von 8,5 auf 5,0 unter MCT 6-8
4. \/on 9,0 auf 7,2 unter MCT




Glykogenose |

Kohlenhydratbedarf nachts
[mg/kg pro min]

Erfahrungswerte

1. Von 3,5 auf 2,7 unter MCT 3-4
2.Von 4,7 auf 3,2 unter MCT 3-5
3. Von 5,0 auf 3,0 unter MCT 3.5
4. Von 7,0 auf 6,3 unter MCT

S5-7
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Energiezufuhr
[kcal/kg proTag]

1. Kein EP

2. Von 49 auf 40 unter MCT
3. Von 60 auf 35 unter MC”
4. Von 85 auf 56 unter MC’




Verlauf der Harnsaurekonzentration bei
Patient # 3 (6,5 Jahre, GSD Ib)
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Verlauf der Harnsaurekonzentration bei
Patient # 4 (1,8 Jahre, GSD la)
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Verlauf der Laktat- und Triglyzeridwerte bei
Patient # 4 (1,8 Jahre, GSD Ia)

—— Laktat [mM]
<25
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S
M
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Lange und Gewicht bei Patient # 3 (6,5 Jahre, GSD | Db)

Lange [cm] Gewicht [kg]
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Lange und Gewicht bei Patient # 4 (1,8 Jahre, GSD | a)
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Gewicht [kg]
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Zusammenfassung Glykogenose |

Verbesserung durch Zufuhrvon MCT-Fetten:

» der Energie- und Kohlenhydratbedarf konnte gesenkt
werden

» Hypoglykamien sind nicht aufgetreten
» Nachts wurden langere Schlafzeiten erreicht

» Harnsaure, Laktat, Triglyzeride haben sich verbesser t
» Verbessertes Langenwachstum

» Evtl. verringertes Risiko fur Leberadenome/-karzino  me
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Vielen Dank fur Ihre Aufmerksamkeit
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