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Zatozenia leczenia dietetycznego MMA i PA

Celem leczenia dietetycznego MMA/PA jest obnizenie
produkcji metabolitow kwasu metylomalonowego lub
kwasu propionowego poprzez:

- diete z ograniczeniem biatka (izoleucyny, waliny, treoniny,
metioniny)

. wilaczenie preparatow biatkozastepczych (do rozwazenia)




Zalecane dzienne spozycie skfadnikow
odzywczych dla MMA/PA*

wiek biatko naturalne | biatko ekwiwalent energia

miesigce g/kg masy ciata kcallkg masy ciata

0-12 1,0-1,5 0,5-1,0 120 - 140

lata g/ kg masy ciata kcal/dzien

1-6 08-1,3 0,5-1,0 jak dla
zdrowych

> 6 0,6 -1,0 0,2-0,8

*Na podstawie E.Mdnch., R.Link: Diagnostik und Therapie bei angeborenen Stoffwechselstrungen,
SPS Publications, 2002
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Sktadniki diety w MMA/PA

inokwasowy

Preparat ami

Zywnos$¢ naturalna



Wybrane produkty spozywcze, ktore moga by¢ wliczane do diety

produkt Biatko g /100 g / ml
pokarm naturalny 1.0
mleka modyfikowane 1.3-15
mleko krowie, jogurt 3.4-4.0
produkty mleczne 2.0-6.0
wysokottuszczowe

Zottko 1 szt = 209 _ - 30
ziemniaki | produkty ziemniaczane 2.0-4.0
warzywa 1.0-5.0
owoce 0.5-2.0
ryz gotowany | | 250
chleb 5
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Preparaty réznych firm stosowane w diecie dla MMA i PA

Nazwa preparatu Energia Biatko ekw. Sposob przygotowania
wiek Kcal/100g g/100 g
Milupa os 1 0- 1r. zycia 286 50 59 +50ml
10g + 100ml
Milupa os 2 prima powyzej 1r. zycia 261 60 jw
Milupa os 2 secunda powyzej 8 r. zycia 286 70 jw
Milupa os 3 advanta powyzej 15. 287 70 jw
zycia
MMA/PA Anamix Infant do 3 r. zycia 466 13,1 1 miarka + 30ml wody= 33mi
MMA/PA Anamix Junior 1-10r.2 66 /sasz 5/sasz 1 sasz + 50ml (lub wiecej)
XMTVI Maxamum powyzej 8 r. zycia 297 39 10g + 50ml wody (lub wiecej)
i kobiety ciezarne
MMA/PA gel 6 my- 10 lat 81/sasz 10/sasz 1 sasz+ 30ml = zel
1 sasz + 80 ml wody = ptyn
MMA/PA express powyzej 3 r. zycia T4/sasz 15/sasz 1 sasz + 20ml = pasta
1 sasz+ 100ml= ptyn
MMA/PA cooler15 powyzej 3 r. zycia 103/szt 15/szt gotowy do spozycia




European dietary practices in 179 propionic acidaemia patients.
Daly A. et al.: JIMD (2015; 38)

Dane z 14 krajow (46 osrodkow)

115 pacjentow zdiagnozowanych w okresie noworodkowym
38 (83%) osrodkow stosowato w leczeniu dietetycznym
mieszanine aminokwasowg wolng od treoniny, waliny,
metioniny, izoleucyny, ktora srednio pokrywata 38% spozycia
biatka catkowitego we wszystkich grupach wiekowych

37 (80%) osrodkéw, stosowato zywienie do sondy/gastrostomii
dostarczajgc tg droga > 50% dobowej podazy zywnosci:

Whioski:

Praktyki dietetyczne sg bardzo zroznicowane ale spozycie biatka
naturalnego byto powyzej bezpiecznego poziomu okreslonego
przez WHO/FAO/UNU 2007
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Molecular Genetics and Metabolism Reports 13 (2017) 83-89

Contents lists available at ScienceDirect

K
Molecular Genetics and Metabolism Reports MGM
Reports™

journal homepage: www.elsevier.com/locate/ymgmr

Dietary practices in propionic acidemia: A European survey (!‘)(mmrk

A. Daly®, A. Pinto®, S. Evans®, M.F. Almeida™“, M. Assoun®, A. Belanger-Quintana’,

S.M. Bernabei®, S. Bollhalder", D. Cassiman’, H. Champior), H. Chan*, J. Dalmau', F. de Boer™,
C. de Laet”, A. de Meyer®, A. Desloovere®, A. Dianin% M. Dixon’, K. Dokoupil®, S. Dubois®,

F. Eyskens®, A. Faria', I. Fasan", E. Favre’, F. Feillet”, A. Fekete", G. Gallo®, C. Gingell*,

J. Gribben®, K. Kaalund Hansen’, N.M. Ter Horst?, C. Jankowski®®, R. Janssen—Regelilﬂ(“b,

1. Jones®, C. Jouault™*, G.E. Kahrs®, LL. Kok®, A. Kowalik™, C. Laguerre®, S. Le Verge®, R. Lilje",
C. Maddalon®, D. Mayr®, U. Meyer®*, A. Micciche®, U. Och®, M. Robert", J.C. Rocha™®*™",
H. Rogozinski®®, C. Rohde®?, K. Ross™, L. Saruggia™, A. Schlune™, K. Singleton™, E. Sjoqvist™,
R. Skeath’, L.H. Stolen™, A. Terry®, C. Timmer*", L. Tomlinson™, A. Tooke",

K. Vande Kerckhove', E. van Dam™, T. van den Hurk®®, L. van der Ploeg®, M. van Driessche?,
M. van Rijn™, A. van Wegberg®®, C. Vasconcelos®*, H. Vestergaard"™, I. Vitoria', D. Webster®,
F.J. White"®, L. White™, H. Zweers™, A. MacDonald®*

Conclusions: There was high use of PFAA with intakes of natural protein commonly below WHO/FAQ/UNU
(2007) safe levels, Optimal dietary management can only be determined by longitudinal, multi-centre, pro-
spective case controlled studies. The metabolic instability of PA and small patient cohorts in each centre ensure
that this is a challenging undertaking.



Zatozenia leczenia dietetycznego MMA i PA

Celem leczenia dietetycznego MMA/PA jest obnizenie
produkcji metabolitow kwasu metylomalonowego lub
kwasu propionowego poprzez:

» unikanie przediuzonego g‘iodzenia: zapobieganie katabolizmowi
oraz utlenianiu nieparzysto-weglowych kwasow ttuszczowych

* wigczenie surowej skrobi kukurydzianej (opcjonalnie) na noc w
celu zminimalizowania lipolizy
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Zatozenia leczenia dietetycznego MMA i PA

Celem leczenia dietetycznego MMA/PA jest obnizenie
produkcji metabolitow kwasu metylomalonowego lub
kwasu propionowego poprzez:

« zbilansowanie wartosci energetycznej i odzywcze;
- stata suplementacja karnityny
 rozwazna suplementacja izoleucyng i/lub waling jesli konieczna
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Podsumowanie

* Celem diety jest obnizenie spozycia aminokwasow
(izoleucyny, metioniny, treoniny i waliny) i nieparzystych
kwasow ttuszczowych dla zredukowania wzrostu stezenia
toksycznych metabolitow

* Kliniczne wyniki sg rozne i czesciowo wynlkajq z postaci
genetycznego defektu oraz medycznego i zywieniowego
postepowania.

* Pacjenci, ktorzy przezyli okres noworodkowy pozostajgcy
pod dtugoletnig opieka medyczng mogg pozniej rozwingc
inne komplikacje, wtaczajac niewydolnos¢ nerek,
zapalenie trzustki i opdéznienie umystowe. Opozniony
rozwoj i rozne komplikacje moga zawsze wystgpic
pomimo biezgcych osiggniec.
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Podsumowanie

* postepowanie dietetyczne w ciezkich
kwasicach organicznych zwykle wymaga
uzycia syntetycznych aminokwasow, ktore
dostarczajg w przyblizeniu 50% dziennego
zapotrzebowania na biatko

e pacjenci z umiarkowanie ciezka postacig moga
tolerowac wiecej biatka naturalnego, tak wiec
preparaty specjalistyczne moga nie byc
niezbedne
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Podsumowanie

Niedozywienie z dtugo trwajgcym niedoborem biatka, stanowi
powazne ryzyko u pacjentéw z kwasicami i moze mie¢ odwrotny
wptlyw na wyniki. Rownowaga pomiedzy zbyt mata iloscig biatka i
zbyt duzg musi by¢ okreslona dla kazdego pacjenta.

Obnizone stezenia izoleucyny i waliny czesto wystepujg u
pacjentow z MMA i PA. Jednoczesnie wystepujace niskie stezenia
innych niezbednych aminokwasow s3 przejawem utraty biatka

Niedobory aminokwasdw moga powodowac staby przyrost masy
ciata, anoreksje, stabe gojenie i inne problemy

Pacjenci z MMA i PA czesto majg przewlekia hiperglicynemie,
ktora moze by¢ zaostrzona przez niewystarczajgce stezenia
aminokwasow rozgatezionych oraz podaz energii
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Podsumowanie

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

preparat aminokwasowy- nie/tak (ciezka postac)
suplementacja witaminowo-mineralna - tak

suplementacja karnityny — tak (pod kontrolg
biochemiczng)

antybiotykoterapia — tak/nie
suplementacja ile i/lub val — nie/tak

postepowanie w stanach nagtych, zagrozenia
dekompensacjg metaboliczng — tak
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Dziekuje za uwage
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