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Text

Hintergrund

Eine zunehmende Anzahl an weiblichen Patienten mit angeborenen
Stoffwechselstorungen erreichen das gebahrfahige Alter. Das kann ein
Herausforderung fir eine Diatassistentin sein, da aufgrund der geringen
Patientenzahlen nur wenig Uber die optimale Behandlung bei Schwangerschaften
bekannt ist. Wir berichten tber die diatetische Behandlung einer 21- jahrigen
Patientin mit maternaler MMA.

Fallbericht

Die Patientin wurde in der 14. Schwangerscaftswoche aufgenommen. Bei der
Einweisung hatte sie kein Carnitin oder Vitamin B12 genommen. Ihr Gewicht war
56,4 kg, GroR3e 1,55 m, BMI 23,5 kg/m2. Sie hatte keine regelmaRige diatetische
Betreuung vor der Schwangerschaft erhalten. Die Ernahrungsanamnese ergab eine
Zufuhr von nur 0,3 g naturlichem Eiweil3/kg/Tag und 0,3 g von einem
Eiweil3supplement. Die Serum Konzentration von Methylmalonsaure lag bei 255
pmol/l (<0,3), von Plasma Threonin bei 75 (84-196) umol/l, Valin bei 99 (145-313)
umol/l, Isoleucin bei 33 (35-83) umol/l und Methionin bei 20 (14-30) umol/I.

Ihre Eiweil3zufuhr wurde auf 1,2 g/kg erhoht; 0,7 g/kg aus dem Eiweil3supplement
und 0,5 g/kg aus naturlichem Eiweil3. Sie erhielt zudem ein Multivitamin/Mineral-
Supplement, Carnitin und B12, da ihre Ansprechbarkeit auf beides nicht gesichert
war. Neben einigen Perioden eines sehr niedrigen Aminosauren-Spiegels, hatte sie
stoffwechselméafig und medizinisch einen stabilen Verlauf. Ihr Serum-MMA-spiegel
verlief zwischen 16 und 27 umol/l, und wurde nach Vitamin B12 Gabe auch nicht
weiter verbessert.

Der Diatplan fur die Zeit der Geburt ( im Mai 07) und post partum sieht vor: Carnitin
iv, Metronidazol oral, 15 %-ige Glucose in den ersten 24-48 Stunden, am zweiten
Tag nach der Geburt Einfihrung von kohlenhydrat-haltigen Getranken, eiweil3armen
Lebensmitteln und Eiweil3-Supplement, am dritten Tag ¥ der normalen Eiwei3zufuhr
mit einer taglichen Erhéhung um 25 %.



