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Patomechanizm 
zaburzeń FAO zmniejszenie 

produkcji energii

upośledzenie 
ketogenezy

kumulacja acylokarnityn o 
toksycznym wpływie na 

narządy wewnętrzne



Zaburzenia FAO 
objęte 

leczeniem 
dietetycznym

• Deficyt dehydrogenazy acylo-CoA
bardzo długołańcuchowych 
kwasów tłuszczowych (VLCADD)

• Deficyt dehydrogenazy 3-
hydroksyacylo-CoA 
długołańcuchowych kwasów 
tłuszczowych (LCHADD)

• Deficyt dehydrogenazy acylo-CoA
śreniołańcuchowych kwasów 
tłuszczowych (MCADD)



Deficyty:

• VLCAD  (> C 12 )

• LCHAD  (> C12 )

• MCAD   (C6-C12)

Enzym VLCAD/LCHAD rozpoczyna, enzym MCAD kontynuuje, enzym SCAD kończy



Dieta w deficycie LCHAD i VLCAD

Pacjent 
bezobjawowy

Pacjent 
objawowy

Deficyt 
LCHAD

Dieta 
obowiązkowa

Dieta 
obowiązkowa

Deficyt 
VLCAD

Dieta częściowo 
modyfikowana

Dieta 
obowiązkowa



Założenia diety
w LCHADD 

i VLCADD

• dieta normokaloryczna (w stanie zdrowia)

• udział energii: 

z białka                            12-14%, 

z węglowodanów       58-68%, 

z tłuszczu                       18- 30% (> 1 r. ż.)

w tym     LCT            5 - max.10%

MCT         10 - 20% 

PUFA         3-4 %



Produkty 
wykluczone 

z diety

• Oleje roślinne, margaryna

• Masło, smalec

• Produkty mleczne z zawartością tłuszczu > 
0.5%

• Mąka sojowa, owsiana, zarodki pszenne

• Tłuste mięsa, ryby, wędliny

• Żółtko jaja

• Awokado, oliwki

• Produkty spożywcze zawierające tłuszcz



Produkty dozwolone

Ogólnodostępne specjalistyczne

Odtłuszczone produkty 
mleczne

Preparaty o zmodyfikowanej 
kompozycji kwasów 
tłuszczowych:  LCT -20%

MCT-80%Chude gatunki mięsa, ryb
Białko jaja,

Produkty zbożowe Olej MCT

Warzywa Inne preparaty :
MCT Procal, Basic-f, Liquigen

owoce

margaryna MCT



Źródła
LA i ALA 

oraz DHA

Preparaty 
specjalistycz
ne

LA ALA DHA

g/100ml

Lipistart 0.259 0.036 0.015

Monogen 0.151 0.0286 0.010

MCT procal 0 0 0

Basic-f 0 0 0

Olej MCT 0 0 0



Źródła
LA i ALA

Tłuszcz 
g/100g

LA + ALA 
g/100g

Kasza gryczana 3.1 1.1

Kasza jaglana 2.9 1.28

Kasza jęczmienna 2.2 1.01

Bułki grahamki 1.7 0.71

Makaron 
bezjajeczny

1.3-1.6 0.54

Chleb żytni 1.3-1.7 0.55

Chleb pszenny 1.4 0.6

Kasza manna 1.3 0.56

Ryż biały 0.7 0.26



Źródła
LA, ALA i DHA 
(g/100g)

PRODUKT TŁUSZCZ LA+ALA DHA

Morszczuk świeży 2.2 0.08 0.32

Halibut biały świeży 1.9 0.05 0.37

Flądra świeża 1.8 0.03 0.16

Sola świeża 1.4 0.06 0.16

Tuńczyk w wodzie 1.2 0.02 0.16

Okoń świeży 0.8 0.01 0

Szczupak świeży 0.8 0.08 0.17

Dorsz świeży, filet bez 
skóry

0.3 0.02 0.12

Sandacz świeży 0.7 0.02 0.05

Mintaj świeży 0.6 0.02 0.12



wiek

% energii diety Olej z orzecha 
włoskiego/olej 
sojowy/z kiełków 
pszenicy
(g/dzień)

n–6 
Kwas linolowy

n–3 
Kwas 
α-linolenowy

razem

0 to <4 miesiące 4.0 0.5 4.5 3.5

4  -12 m-cy 3.5 0.5 4.0 5

1 - 4 lata 3.0 0.5 3.5 6

>4 lat 2.5 0.5 3.0 10

Suplementacja według zaleceń (D-A-CH) 

Jak suplementować LA, ALA,DHA w diecie?
Treatment recommendations in long-chain fatty acid oxidation defects: consensus from a workshop
U Spiekerkoetter, M Lindner, R Santer, M Grotzke et al.          J Inherit Metab Dis 2009, 32; 498-505

DHA- dzieci <20 kg dawka 60mg/dzień;  dzieci >20kg dawka 120mg/dzień



Suplementacja DHA

• Suplementacja diety w dawce 60mg/d dla 
niemowląt; 100mg/d dla dzieci i dorosłych 
normalizuje stężenie DHA w osoczu u 
pacjentów z deficytem LCHAD i VLCAD

• może też spowolnić postęp retinopatii 
pigmentowej i/lub neuropatii obwodowej u 
pacjentów z deficytem LCHAD

Harding C.O., Gillingham M.B., van Calcar S.C. i wsp.; Docosahexaenoic acid
and retinal function in children with  long-chain 3-hydroxyacyl-CoA 
dehydrogenase deficiency. Journal of inherited metabolic disease; 1999 
May;22(3):276-80.

Gillingham M.B., Weleber RG, Neuringer M, et al. Effect of optimal dietary
therapy upon visual function in  children with long-chain 3-hydroxy acyl-
CoA dehydrogenase  or trifunctional protein deficiency; Mol Genet Metab.
2005; 86: 124-133



Olej MCT

• certyfikowany

• dostępny na wniosek o import 
docelowy

• wystandaryzowany skład 

C6-C10  oraz  C8: C10

• oleje MCT ogólniedostępne
niezalecane



Skład 
różnych 
olejów MCT

MCT oil 
(SHS)

MCT oil 
(olimp)

MCT oil 
(Ceres)

energia 855 830 819

Tłuszcz 95 100 91

LCT 0 0 0

MCT 95 100 100

C6 0.532 2

brak 
danych

C8 45.6 50-65

C10 30.4 30-45

C12 0.152 3

C14 0.076 0

C8 : C10 1.5 : 1 ? ?



udział  MCT w diecie

• MCT- 10-20%E

• dzienna dawka oleju MCT 
podzielona na 3-5 porcji

• możliwa obróbka termiczna 
(ostrożnie!)

• dodatkowa podaż MCT przed 
wysiłkiem fizycznym (5-10g + 
CHO)



MCT a wysiłek fizyczny

• MCT szybko wchłaniane do układu krążenia (<20min)

• Preferencyjnie utleniany przez mięśnie

• MCT nie są odkładane w organizmie ale szybko 
utleniane w ciągu kilku godzin od spożycia (ketony)

Badanie:

• Suma hydroksyacylokarnityn była o 30% niższa

a β-hydroksymaślan był 3 krotnie wyższy po wysiłku 
fizycznym (40min) wykonanym po posiłku z MCT + sok 
pomarańczowy niż po samym soku

Gillingham M.B., Scott B., Elliott D., Harding C.O, 
Metabolic control during exercise with and without 
medium-chain triglycerides (MCT) in children with long-
chain 3-hydroxy acyl-CoA dehydrogenase (LCHAD) or 
trifunctional protein (TFP) deficiency; Molecular Genetics 
and Metabolism; 2006; 89: 58-63



Dieta  
> 3 roku życia

Jeśli bez preparatu specjalistycznego to:

• Suplementacja LA+ALA – 5-10ml oleju z 
orzecha włoskiego/sojowego

• 1 x na 7-10 dni- 70g łososia świeżego 
zamiast 10ml oleju j.w

• Suplementacja DHA (indywidualnie) –
oznaczenie w fosfolipidach erytrocytów



Witaminy rozpuszczalne 
w tłuszczach

• istnieje ryzyko niedoboru witamin; A, D, E

• kiedy ilość preparatu specjalistycznego 
zmniejsza się, suplementacja tymi 
witaminami może być potrzebna (pod 
kontrolą biochemiczną)

• witaminy rozpuszczalne w tłuszczach 
powinny być podawane z posiłkiem 
zawierającym tłuszcz



Emergency regimens

• bezzwłoczne rozpoczęcie pojenia roztworami 
polimerów glukozy (w domu)

• utrzymanie dotychczasowego leczenia 
farmakologicznego

• utrzymanie dotychczasowych zaleceń dietetycznych z 
podażą tłuszczy MCT, jeśli tolerowane

• jeśli wymioty, biegunka, gorączka- bezzwłoczne 
przyjęcie do szpitala i bezzwłoczne rozpoczęcie 
podawania glukozy iv



Ocena 
dietetyczna

• Ocena wartości odżywczej bieżących jadłospisów 

(E, tł. MCT, LCT, PUFA)

• Spożycie dozwolonych produktów naturalnych

• Dobowa ilość preparatu MCT i/lub oleju MCT oraz 
sposób przygotowania

• W jaki sposób podawany jest olej MCT?

• Jaka jest przerwa nocna?

• Dodatkowa podaż MCT przed wysiłkiem

• Spożycie w czasie infekcji/dekompensacji

Pod opieką KWWMiP pozostaje 
26 pacjentów z LCHADD, w tym 5 dorosłych
15 pacjentów z VLCADD



Deficyt MCAD
• dieta oparta na zasadach 

prawidłowego żywienia- dla wieku 
dziecka

• tłuszcz ogółem 30-35% energii 
(nie więcej)

• spożycie (znaczne) produktów 
bogatych w MCT (np. humana MCT, 
olej MCT, olej kokosowy)-
zabronione

• MCT w produktach spożywczych 
(masło i pochodne) oraz w lekach 
(kapsułki witaminowe)- dozwolone





Dziękuję za 
uwagę

www.edu-metgen.imid.med.pl


