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Założenia leczenia dietetycznego MMA i PA

Celem leczenia dietetycznego MMA/PA jest obniżenie 
produkcji metabolitów kwasu metylomalonowego lub
kwasu propionowego poprzez:

• dietę z ograniczeniem białka (izoleucyny, waliny, treoniny, 
metioniny)

• włączenie preparatów białkozastępczych (do rozważenia)
• unikanie przedłużonego głodzenia: zapobieganie katabolizmowi 

oraz utlenianiu nieparzysto-węglowych kwasów tłuszczowych
• włączenie surowej skrobi kukurydzianej (opcjonalnie) na noc w 

celu zminimalizowania lipolizy
• zbilansowanie wartości energetycznej i odżywczej
• stała suplementacja karnityny
• rozważna suplementacja izoleucyną i/lub waliną jeśli konieczna



Zalecane dzienne spożycie składników 

odżywczych dla MMA/PA*

wiek białko naturalne białko ekwiwalent energia

miesiące g/kg masy ciała kcal/kg masy ciała

0 -12 1,0 – 1,5 0,5 – 1,0 120 - 140

lata g/ kg masy ciała kcal/dzień

1 - 6 0,8 – 1,3 0,5 – 1,0 jak dla     

zdrowych

> 6 0,6 – 1,0 0,2 – 0,8

*Na podstawie E.Mönch., R.Link: Diagnostik und Therapie bei angeborenen Stoffwechselstrungen, 
SPS Publications,2002



Składniki diety w MMA/PA

Preparat aminokwasowy

Żywność niskobiałkowa

Żywność naturalna



Wybrane produkty spożywcze, które mogą być wliczane do diety

produkt Białko g  /100 g / ml

pokarm naturalny 1.0

mleka modyfikowane 1.3 – 1.5

mleko krowie, jogurt 3.4 - 4.0

produkty mleczne 

wysokotłuszczowe

2.0 – 6.0

Żółtko 1 szt = 20g 3.0

ziemniaki i produkty ziemniaczane 2.0 – 4.0

warzywa 1.0 – 5.0

owoce 0.5 – 2.0

ryż gotowany 2.6 

chleb 7.5



Nazwa preparatu

wiek

Energia

Kcal/100g

Białko ekw.

g /100 g 

Sposób przygotowania

Milupa os 1 0- 1 r. życia 286 50 5 g + 50ml 

10g + 100ml

Milupa os  2 prima powyżej 1 r. życia 261 60 j.w

Milupa os  2 secunda powyżej 8 r. życia 286 70 j.w

Milupa os 3 advanta powyżej 15 r. 

życia

287 70 j.w

MMA/PA Anamix Infant do 3 r. życia 466 13,1 1 miarka + 30ml wody= 33ml

MMA/PA Anamix Junior 1 - 10 r .ż 66 /sasz 5/sasz 1 sasz + 50ml (lub więcej)

XMTVI Maxamum powyżej 8 r. życia 

i kobiety ciężarne

297 39 10g + 50ml wody (lub więcej)

MMA/PA gel 6 my- 10 lat 81/sasz 10/sasz 1 sasz+ 30ml = żel

1 sasz + 80 ml wody = płyn

MMA/PA express powyżej 3 r. życia 74/sasz 15/sasz 1 sasz + 20ml = pasta

1 sasz+ 100ml= płyn

MMA/PA cooler15 powyżej 3 r. życia 103/szt 15/szt gotowy do spożycia

Preparaty różnych firm stosowane w diecie dla MMA i PA



• Dane z 14 krajów (46 ośrodków)

• 115 pacjentów zdiagnozowanych w okresie noworodkowym

• 38 (83%) ośrodków stosowało w leczeniu dietetycznym 
mieszaninę aminokwasową wolną od treoniny, waliny, 
metioniny, izoleucyny, która średnio pokrywała 38% spożycia 
białka całkowitego we wszystkich grupach wiekowych

• 37 (80%) ośrodków, stosowało żywienie do sondy/gastrostomii 
dostarczając tą drogą > 50% dobowej podaży żywności

• Wnioski:

• Praktyki dietetyczne są bardzo zróżnicowane ale spożycie białka 
naturalnego było powyżej bezpiecznego poziomu określonego 
przez WHO/FAO/UNU 2007
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Podsumowanie

• Celem diety jest obniżenie spożycia aminokwasów 
(izoleucyny, metioniny, treoniny i waliny) i nieparzystych 
kwasów tłuszczowych  dla zredukowania wzrostu stężenia 
toksycznych metabolitów

• Kliniczne wyniki są różne i  częściowo wynikają z postaci  
genetycznego defektu oraz medycznego i żywieniowego 
postępowania. 

• Pacjenci, którzy przeżyli  okres noworodkowy pozostający 
pod długoletnią opieka medyczną mogą później rozwinąć 
inne komplikacje, włączając niewydolność nerek, 
zapalenie trzustki i opóźnienie umysłowe. Opóźniony 
rozwój i różne komplikacje mogą zawsze wystąpić 
pomimo  bieżących osiągnięć.



Podsumowanie

• postępowanie dietetyczne w ciężkich 
kwasicach organicznych zwykle wymaga 
użycia syntetycznych aminokwasów, które 
dostarczają w przybliżeniu 50% dziennego 
zapotrzebowania na białko

• pacjenci z umiarkowanie ciężką postacią mogą 
tolerować więcej białka naturalnego, tak więc 
preparaty specjalistyczne mogą nie być 
niezbędne



Podsumowanie

• Niedożywienie z długo trwającym niedoborem białka, stanowi 
poważne ryzyko u pacjentów z kwasicami i może mieć odwrotny 
wpływ na wyniki.  Równowaga pomiędzy zbyt mała ilością białka i 
zbyt dużą musi być określona dla każdego pacjenta.

• Obniżone stężenia izoleucyny i waliny często występują u 
pacjentów z MMA i PA.  Jednocześnie występujące niskie stężenia  
innych niezbędnych aminokwasów są przejawem utraty białka

• Niedobory aminokwasów mogą powodować słaby przyrost masy 
ciała, anoreksję, słabe gojenie i inne problemy 

• Pacjenci z MMA i PA często mają przewlekłą hiperglicynemię,  
która może być  zaostrzona przez niewystarczające stężenia 
aminokwasów rozgałęzionych oraz podaż energii



Podsumowanie

• dieta z ograniczeniem białka (ile, met, tre, wal)-
tak

• preparat aminokwasowy- nie/tak (ciężka postać)

• suplementacja witaminowo-mineralna - tak

• suplementacja karnityny – tak (pod kontrolą 
biochemiczną)

• antybiotykoterapia – tak/nie

• suplementacja ile i/lub val – nie/tak

• postępowanie w stanach nagłych, zagrożenia 
dekompensacją metaboliczną – tak
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