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MCADD sygdommen

Medium Chain Acyl-CoA Dehydrogenase Defekt
En medfgdt metabolisk sygdom (= fordgjelses sygdom)

Mangler enzym til nedbrydning af mellemkcedet fedt (MCT-fedt)
Hoj moengde MCT-fedt i blodet og urinen



Energl underskud

MCADD giver i visse perioder energi underskud (underskud af kJ/kcal)

Ved for lang faste (perioden mellem mailtider)

Hvis natten bliver for lang (derfor anbefalinger for fastetid)

Ved almindelig sygdom med manglende appetit, opkast og diarre
Symptomer

Slgvhed

P&virket/lav appetit

Hurtig vejriroekning

Lavt blodsukker

Evt. anfald



Energi fra kroppens fedtdepoter

Ved energi underskud - kroppen tager fra sine fedtdepoter
Disse frigives som fedtsyrer i forskellig loengde
Forskellige enzymer benyttes alt efter fedtsyrens lcengde
Ved MCADD stopper fedtsyre nedbrydning v. mellemkcedet fedt
Kun et problem, ndr det er nedvendigt med hurtig fedtnedbrydning
Problemer opstdr derfor oftest ved:
Manglende madindtag

Sygdom, hvor mad ikke tolereres (fx kvalme, opkast, lav appetit)



Energil fra maden (makronceringsstoffer)

Primcer energikilde.

Simple kulhydrater giver ofte
svingende blodsukker.

Komplekse kulhydrater giver mere
stabilt blodsukker, som er mest
optimalt ved MCADD.

Findes i:
Kartofler, ris, pasta, korn
Frugt og greont
Sukkerholdige feadevarer

Mejeriprodukter (laktose)

Sekundcer energikilde.

Opbygget af fedtsyrer i forskellig
lcengde.

Sat sammen i triglycerider (= glycerol
+ 3 fedtsyrer)

Findes i:
Olier, smgr, margarine
Mejeriprodukter
Kad, fisk, fijerkrce (inkl. pdloeg)
Mayo, remoulade, dressing
Chokolade, kager, chips

Forarbejdede varer; pglser,
leverpostej, foerdigretter mv.

Vigtig for vedligeholdelse af
kroppen.

Opbygget af forskellige
aminosyrer.

Overskud af protein benyttes til
energi.

Findes i:
Kad, fisk, fierkroe
Mejeriprodukter
Banner, linser

A9



Mcettet fedt
Ingen dobbelt bindinger

Mono-umcettet fedt

En enkelt dobbelt binding
Poly-umcettet fedt

Flere dobbelt bindinger



Fedt (lang- og mellemkcedet)

Langkcedet fedt (C14-C18) Mellemkcoedet fedt (C6-C12)
Max. 30 E% fedt C12 ikke veesentlig ved MCADD
Findes i: Findes i:
Alt almindelig mad Kokosolie (kokosfedt)
Kokosngd
Kokosmel
Kokosmcaelk

Palmekerneolie



Hvordan regnes fedt E% (energiprocent)

Nceringsindhold pr 100 g: Nceringsindhold pr 100 g:
269 kcal 168 kcal
23 g fedt 13 g fedt

1 g fedt = 9 kcal. 1 g fedt = 9 kcal.

Omregnes i fht samlet kcal moengde: Omregnes i fht samlet kcal moengde:
23 g x 9 kcal = 207 kcal fra fedt 13 gx 9 kcal=117 kcal fra fedt

207 kcal/269 kcal = 0,77 x 100 = 77 E%

ZHR




Hvordan regnes fedt E% (energiprocent)

Nceringsindhold pr 100 g:
225 kcal
13 g fedt

1 g fedt = 9 kcal.
Omregnes i fht samlet kcal moengde:

13 gx 9 kcal= 117 kcal fra fedt
117 kcal/225 kcal = 0,52 x 100 = 52 E%

Nceringsindhold pr 100 g:
162 kcal
8 g fedt
1 g fedt = 9 kcal.
Omregnes i fht samlet kcal moengde:

8 g x 9 kcal =72 kcal fra fedt
/2 kcal/162 kcal =0,44 x 100 = 44 E%

Light
RejeOst 8%

) X 2y
.




Varedeklaration

rundt omkring pa varens indpakning«

En Va redekla rati o n = -Naringsindhold »informati

= Under Nerngsindbolde kan dufindevigtge
ophysninger om, hvor meget af varen der stammer
- fafsdeanme e o eneghidenembg T .Producent
proteines, 0g fedt. 13 It s
= naeringsdeklaration, 0q det kan du lase mese O mmﬂlunmmdwll . ~
Hvad er deri - laes udenpé phside 16:17.Og quzzemed om pl e 18-1. e meomuen ol SPbEVanng
T % Soblemesmedden lndubenen | qhm’”"""”“"’“ﬂm

R S 'Varens navn. dedigtlproducenten, 12w o3 skl fryser, andrei m::::
overskue varedeklaratio- fndepl pakken. -~

nen p en fodevare. Infor-

indpakning, men tilsam-
men udger information-  , Maerker

kan finde pb

Herpasidenkandufa {egeare,Phmysipienrdedoghun 0.0
& | it Prce p forsden, o det e produceens

;g’anhglsﬁmmdnnlmm
ammmuwmm

er behandlet. Hvis du g¢ g iy
Jogeskinke tlaten, s & Maehabee? megetvren inceholderf hyer

ke Den, dey
salte, tometskinke,for den koger man € mesta st s, Mensen s

g nde dubgberkad, du il ger Ay

eren, skl duvateopmzisom p o kodet. angiver fordiden | varedekarationen, men
g arvaret e o i duke Deterder ngrdiens sodidéxt
mdﬂm.mamim Her ps

forshelige ting, fistedesom | 3t find ugt det il
«.muwmn:mmm orsbeipien L e e

| Yave med il at calge varen,

Detkaldes for ot anprse,

e " Holdbarhedsdato -
Yoghurt atderermindre | Myshen kan holdesig tl den 18.de-

sblr
Merkclrplenruepse, + cember 2000 Men s den 30l
R

mw«mhmnm
‘holdbarhed biver kortese, ndrman

_ sberemballagen. = ‘
V  Malkanforeksempellun hoide | -
ngmgeﬂm,nkmwm .  pake Cup!
e Sbnet Der stirogsh, at myslen ef Aai ‘harkde kogende vand i, for dukan
J GLUAE R E LE S ‘ Pasile 8099 kan du felge s,
‘Rihe, Augusta g Jeppe, mens de-

i Detvil sige den 18. december
2008, Hler med andre ord: Myslien
bar en hoidbarhed pd et

'. % o - e ‘E’f@
- " T, e L L

Fra www.madkundskabsforum.dk



Varedeklaration

Ingredienser

sukker, glukosesirup, stivelse, glukose-frukiosesirup, hvede-/hvetemel, modificeret
stivelse, ammoniumklorid (=salmiak), lakridsekstrakt, melasse, syre (citronsyre),
fugtighedsbevarende midler (sorbitolsirup, glyceral), vegetabilske olier (kokos,
palmekerne/-kjerne), aromaer, salt, farve-/fargestoffer (€153, 140, €120, e100),

stabilisator (e471), overfladebehandlingsmiddel (bivoks).

F .cloetta.dk
Fra www.madkundskalbsforum.dk rawww.cloetia



Varedeklaration

..'.
m; Miljg- og Fedevareministeriet
- Fodevarestyrelsen

Vejledning om
maerkning af
fadevarer

28. april 2016

Fra www.foedevarestyrelsen.dk



Varedeklaration

8.9.3 Angivelse af vegetabilske oliers og fedtstoffers vegetabilske oprindelse

Vegetabilske oliers og/eller fedtstoffers vegetabilske oprindelse skal angives 1 ingredienslisten. Hvis
kategoribetegnelserne "vegetabilsk olie" og "vegetabilsk fedtstof" anvendesKam>den vegetabilske

oprindelse fx angives umiddelbart efter 1 parentes.
Eksempel: Markning af fedevarer, der indeholder vegetabilsk olie

144
En fodevare, der indeholder vegetabilsk olie, kan fX merkes sdledes:

Ingredienser: Sukker, pasteuriseret aeggehvide, palmekerneolie, kakaopulver, kokos, hvedemel.

eller

Ingredienser: Sukker, pasteuriseret aeggehvide, vegetabilsk olie (palmekerne), kakaopulver, kokos,
hvedemel.

Fra www.foedevarestyrelsen.dk



Varedeklaration

> 3.1 hvilke produkter anvendes palmeolie?

® En hgj procentdel af de produkter, der salges i supermarkederne, indeholder palmeolie. Det er f.eks.

fedevarer som margarine, konfekt, faerdigmad, snacks, chokolade, is og bagveerk samt non-food-
produkter som sabe, lys og kosmetik.

https://s3-eu-west-1.amazonaws.com/ferrero-static/globalcms/documenti/2476.pdf



Palmefedt kontra palmeolie

Palmefedt:
Las betegnelse iflg. DTU og kan derfor indeholde MCT-fedt

Palmeolie og andre vegetabilske olie:

Fx oliven-, raps-, solsikke-, harfra-, valngdde-olie mv. (100 % LCT-fedt)
Indeholder ikke MCT-fedt




MCT | kosten (1)

Kokosolie/kokosfedt 100 14,1
Kokosmel 65,7 9.5
Kokosnad, ré 36,5 7,7
Kokosmaelk ** 57 /.5
Kokostop, industrifremstil. 23,4 3,1
Dremmekage (Amo) 19 1,7
Palmekerneolie 100 /,2
Palmeolie 100 0

* C-6, C-8 og C-10 ** NutritionData.Self.com, gvrige data fra www.Frida.fooddatadk



MCT | kosten (2)

Piskeflade 38%

Flgdeost 70+
Sedmceelk 3,5%
Svinekad, 10-15% fedt
Avocado

*C-6, C-8 0g C-10

38
36,9
3.5
10,4
13,1

2,6

2,5

2,3
0,009



MCT | kosten (3)

Undgd store moengder af fglgende:
Kokosolie/kokosfedt (inkl. palmin)
Kokosmaeelk
Eksotiske retter med kokosmceelk/fedt
Kokosnad
Kokosmel
Kager/smdkager/kiks med palmin eller kokosmel

Palmekerneolie



Akutregimer

Hiemligt akutregime

Stigende kulhydrat koncentration med alder

Stigende moengde med alder - HUSK at give korrekt mcengde
Opdateret udgave af hjemligt akutregime

Blanding pr dagn

Blanding pr drik
Loegeligt akutregime (nasalsonde eller iv-10%-glukose)

Alternativt akutregime



Alternativt akutregime

Kun efter aftale med metabolisk feam
Starter ferst n&r man er ca 3-4 dr gammel
Max. 2 drikke/dagn kan udskiftes med alternativer

Indeholder primcert kulhydrat og lidt protein



Fastetid henover natten

0-6 mdr 3-4 timer

6 mdr 6 timer
/ mdr / timer
8 mdr 8 timer
? mdr 9 timer
10 mdr 10 timer
11T mdr 11 timer

12 mdr 12 timer max (fortscetter resten af livet)



Kostregistrering via Madlog.dk (1)

Hvad er MadLog?

Kostregistreringssystem p& computer/telefon
Forceldre/pt. indtastning
Database med dagligvarer
Forslag til moengder

Muligt selv at se resultat af beregning



Kostregistrering via Madlog.dk (2)

Mangler ved MadLog
Udviklet til voksne pd& slankekur
Mangler veekstdata for bgrn

Manglende overfgrsel af data fil dicefistberegningsprogram



Kostregistrering via Madlog.dk (3)

MADLOG

Gavekort

Her kan du indlgse dit gavekort:

Hvilken type bruger skal gavekortet indleses til?




Kostregistrering via Madlo

MADLOG v

Tilmeld

Gavekort-koden er accepteret.

Udfyld nedenstaende felter, for at melde dig til:

Brugernavn: TastelTastesen X

Adgangskode: eseee

Email: andorff.vestergaard@regionh.dk

Fadselsdato: 24 ~ | december ~ 2000 ~

[]Jeg har lzest og accepteret brugervilkdrene

TILMELD



Kostregistrering via Madlo

Tilmeld

Gavekort—koden er accepteret.

Udfyld nedenstaende felter, for at melde dig til:

Brugernavn: TasteTastesen

Adgangskode: oseee

Email: andorff.vestergaard@regionh.dk

Fedselsdato: 24 ~ december 2000 ~

[l Jeg har lzest og accepteret brugervilk3rene

TILMELD

A Du skal vaare over 18 ar for at tilmelde dig MADLOG.




Kostregistrering via Madlog.dk

MADLOG comoe romime o

Kontooplysninger

Personlige oplysninger til din kalorieprofil

Kar: & hand O Kwinds
Hajde: 1S0 cm
Min nuvarende waagt: =0 g
Jeg vil gerne Holde min nuw ==
Min milvs=gt er: =0 ko
Mit aktivitetsmiveau: Let T e li= Sty
Energi skal wises i: - 2 kcal Frizm
Personlige oplysninger
Fulde nawn: e
Land Crammark e
Mobilnummer OwalgFrid
Myheds bhrew: [0 5 sender vores nphedsfbres 5—8 gange o Sret. Do ke S5 ermfver tial affmrelfole ofig.
Hwor har du hart om MADLOG? | Cwmlgfri)
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Motion: Der er ingen data
for perioden.

22. SEPTEMBER 2017

Morgenmad
Havregryn
Minimaelk
g
Kaffe, drikkeklar

Her ser du et eksempel p2 morgenmad.
Du kan selv indtaste mad ved at klikke p3 overskriften "Morgenmad".

Formiddag
Frokost
Eftermiddag
Aftensmad
Aften
Diverse

Motion
Aktivitetsniveau, let [

Malinger
Vaeat

Dagbog

4114g
1,5dl
100 g
1 medium
1 alm kop

Og
Og
Og
Og
Og
Og

0 min

50 kg

a8 =4

1311k
805 K1
158 kJ
345K
41k

ok

oK

ok

ok

ok

(1] a]

ok
1003 kKJ

KALORIEREGNSKAB  {F

Kaloriebehov:
Du har spist:
Bonus: [

Du kan spise:

7884 ka

-1311

ok

65721

NARINGSINDHOLD £

2%

' 18
=

51%

Energi

B Protein
Kulhydrat
Fedt
Kostfibre
Mastt, fedtsyrer
Monou. fedtsyrer
Polyu. fedtsyrer
Sukkerarter
C-vitamin
D-vitamin

Tilfgi...

41

9.7
O

1311k
18qg
41q
974
534
2,50
350
2,50
590
1,3 mg
1,1pg

Se alle
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v Morgl+—

Tilfgg mad
Havr
Minin{ ~ Tilfei favorit
B0 | T Tilfj tekst

Eftermiddag

Aftensmad
Aften
Diverse

Motion
Aktivitetsniveau, let [

Malinger
Vgt

Dagbog

p& overskriften "Morgenmad”.

BMI: 22,2

411g
1,5dl
100 g
1 medium
1 alm kop

0g
0g
0g
0g
0g
0g

0 min

50 kg

8=a

1311 kK3
805 KJ
158 KJ
345K

4k

ok
0k
ok
ok
ok
0k

oka
1003 KJ

KALORIEREGNSKAB ¥

Kaloriebehov: 7884 kJ
Du har spist: -1311ka
Bonus: [ 0k
Du kan spise: 6573 I

NARINGSINDHOLD &

27% 41
51%
' 18 a7
Hl=
Energi 1311k
1 Protein 18¢
Kulhydrat 41q
Fedt 97q
Kostfibre 530
Mastt, fedtsyrer 250
Monou. fedtsyrer 350
Polyu. fedtsyrer 250
Sukkerarter 590
C-vitamin 1,3 mg
D-vitamin 1,1ug
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» M - 411g
o Tilfgj mad >

Ha 1,54l
Minin| .0 TifgTTavert 100 g
o ¥ Tilfgj tekst 1 medium
Kaffe|— - ; 1 alm kop
Her g Udklipsholder & Lmad.
Du k; sl klikke p& overskriften "Morgenmad™.
Formiddag 0g
Frokost 0g
Eftermiddag 0g
Aftensmad 0g
Aften 0g
Diverse 0g
Motion 0 min

Aktivitetsniveau, let [

Malinger
Vgt

Dagbog

BMI: 22,2 50kg
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805 KJ
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4k
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0k
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1003 KJ
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Kaloriebehov: 7884 kJ
Du har spist: -1311ka
Bonus: [ 0k
Du kan spise: 6573 I

NARINGSINDHOLD &

27% 41
51%
' 18 a7
Hl=
Energi 1311k
1 Protein 18¢
Kulhydrat 41q
Fedt 97q
Kostfibre 530
Mastt, fedtsyrer 250
Monou. fedtsyrer 350
Polyu. fedtsyrer 250
Sukkerarter 590
C-vitamin 1,3 mg
D-vitamin 1,1ug



Kostregistrering vio

KALENDER

18
25

&
September 2017 »
Ir .o .1 _F Lo

3

1 2

Hop til i dag

MINI-STATISTIK £

B8 &3

5§

Mé&tider: Der er ingen data
for perioden.

Motion: Der er ingen data
for perioden.

22. SEPTEMBER 2017

Morgenmad

havregryn ‘ | Madvarer ~

Havregryn g
Havregryn, beriget

Havregryn, ikke beriget

Havregryn, Best Discount

Havregryn, fine, Hoka quality

Havregryn, finvalsede, Axa

Havregryn, finvalsede, Bell s

Havregryn, finvalsede, Budget

Havregryn, finvalsede, Dansk supermarked

Havregryn, finvalsede, Dansk Supermarked A/S v

Opret ny madvare
Formiddag
Frokost
Eftermiddag
Aftensmad
Aften
Diverse

Motion
Aktivitetsniveau, let [

Mélinger

Vagt BMI: 22,2

Dagbog

Madlog.dk

10)

a = KALORIEREGNSKAB 1}
0 0K Kaloriebehov: 7884 ka1
g Du har spist: 0kl
® Bonus: [ okl
oko (45) Du kan spise: 7884 k3
finvalsede (33)
arovvalsede (23) NARINGSINDHOLD &%
glutenfri (11)
axa (9) Energi -
ota (5) i Protein -
Kulhydrat -
Fedt -
Kostfibre -
Hiz=lp Mastt. fedtsyrer -
0g 0K Monou. fedtsyrer -
Polyu. fedtsyrer -
0g 0k Sukkerarter -
0 0l C-vitamin -
g D-vitamin -
0g 0k Tilfgi... Se alle
0g 0k
0g ok
0 min 0k
1002 K
50 kg -



KALENDER

L
< September 2017 »
M T O T F L S

3

1 2
4 5 6 7 8 9 10
11 12 13 14 15 |16 17
18 19 20 21 22 23 24
25 26 27 28 29 30

Hop til i dag

MINI-STATISTIK o

5884

558

Méltider: Der er ingen data
for perioden

Motion: Der er ingen data
for perioden

Aktivitetsniveau, let 2

MMALnAae

22. SEPTEMBER 2017 a =
Morgenmad 0g 0k
havregryn || Madvarer v
. Havregryn
Havregryn, beriget Pr. 100 g 1533 K1
Havregryn, ikke beriget Protein 13,29
Havregryn, Best Discount Kulhydrat 5814
Havregryn, fine, Hoka quality FEd:ﬁb 654
Havregryn, finvalsede, Axa Kostfibre la
. Meztt, fedts.. 1,14
Havrearyn, finvalsede, Bell s Monou. fed.. 2,29
Havregryn, finvalsede, Budget Polyu. fedts.. 2,7 g
Havregryn, finvalsede, Dansk supermarked Sukkerarter 1g
Havregryn, finvalsede, Dansk Supermarked A/S | | Gvitamin 0mg
@] gram
O k(180
O spsk (5,2 q)
O lille portion (30 g)
®
O mellem portion (55 g}
O stor portion (100 g)
Opret ny madvare Vis madvare Feijl i madvaren?
Formiddag 0g 0k
Frokost 0g [iR4]
Eftermiddag 0g 0ka
Aftensmad Og 0k
Aften Og 0k
Diverse Og ok
Motion 0 min 0kJ

1003 K

KALORIEREGNSKAB

Kaloriebehov:
Du har spist:
Bonus: [

Du kan spise:

NARINGSINDHOLD

Energi

0 Protein
Kulhydrat
Fedt
Kostfibre
Mzatt. fedtsyrer
Monou. fedtsyrer
Polyu. fedtsyrer
Sukkerarter
C-vitamin
D-vitamin

Tilfgi...

11

&

7884 KJ
0kl
0k

7884 ka

&

Se alle



MADLOG
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= Min madlog

22. SEPTEMBER 2017

Morgenmad
Havregryn
Sukker
Minimazlk
Rosiner
Banan

Formiddag
Mektarin

Frokost

Rugbrgd, skiveskiret, Smag forskellen, Coop
Kartoffel

Mayonnaise

Purlgg

Leverpostej let familiefavorit 9%, TULIP
Agurk.

Cherrytomat

Torskerogn, i skiver, Levevis

Gulerod

Minimazlk

Fuldkornsbrad, mildt, gko, Urtekram

Eftermiddag

Fuldkornsbrad, mildt, ko, Urtekram
Hamburgerryg, Klassiker, pdla=g, Defco
Peberfrugt, gul

Pzere

Aftensmad

Danske kyllingeunderl3r, Coop
Olie, ukendt type

Kartoffel

Gulerod

Hasselngdder, tarrede
Peberfrugt, red

Aften

329g
1dl
1tsk
2 d

1 spsk
1 lille

115g
1 x 1 mellem

455 g

1,5 skive

0,5 x 1 mellem
1 tsk

2g

1 x 1 mellem portion
2 % 1 lille skive
2 stk

1 skive

1 x 1 mellem
2dl

204g

115g

204g

2 skiver
1 skive

1 lille

405 g

1 stk

1 spsk

2 x 1 mellem
1% 1 mellem
5 stk

1 skive

83g

a8 =&

1330 k2
537 kKJ
76 k0
316 kJ
127 13
274 k1

224 1
2240

1656 kJ
600 k2
103 k2
142 k2

2K
142 k2

6k
21K
41 kJ
98 KJ
316 k7
186 k2

416 KJ
186 KJ
71K
11K
148 kJ

2056 lJ
g8s ka
500 KJ
410 kJ

98 KJ
150 k3
131

300 kK2

e

KALORIEREGNSKAB &

Kaloriehehov: 7884 kK
Du har spist: - 6071 K1
Bonus: 0kl
Du kan spise: 1813 kK1

MNARINGSINDHOLD &

168
30%

8% 74

il
Energi 6071 K1
Protein 740
Kulhydrat 168 g
Fedt 46 g
Kostfibre 200
Mzztt. fedtsyrer 830
Monou. fedtsyrer 249
Polyu. fedtsyrer 040
Sukkerarter 68 g
C-vitamin 136 mag
D-witamin 4,2 ug
Tilfaj... Se zlle
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Tag med hjem beskeder

Akutregime

Krav til diceten
Fastetid
Fordeling af energigivende stoffer — spar pd fedtet
Undgd store mcengder MCT (gram)
Evi. karnitintilskud



Tak for jeres opmaerksomhed!

Spegrgsmal?

De tre metaboliske dicetister:
tif. 3545 1862 Camilla Carge
tif. 3545 8222 Mette Bay Mortensen
tif. 3545 8161  Helle Skandorff Vestergaard



