Ist die diatetische Proteinaufnahme bei Propionacidamie fir éltere Patienten

ausreichend?
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Einleitung: Das Ziel der Langzeittherapie bei Propionacidamie ist die Erhaltung der
Anabolie als Voraussetzung fir eine angemessene koérperliche und geistige
Entwicklung. Die Therapie besteht aus einer eiwei3definierten Erndhrung, bei der
das fur Wachstum und Erhalt einer anabolen Stoffwechselsituation nétige Eiweil3
Uber die Nahrung zugefihrt wird. Die Empfehlung der Proteinzufuhr ist
altersabhangig und liegt bei 0,8 bis 2,29 EW/kgKG/Tag, zu rekrutieren aus
naturlichem Eiweil3 und einem Eiweil3supplement ohne Methionin, Threonin, Valin
und Isoleucin. Bei Patienten mit Essstérungen ist eventuell eine Ernahrung per
Sonde, z.B. PEG, anzudenken.

Methode: An unserer Klinik wurde eine Studie durchgefuhrt, um die tatsachliche
Eiweil3zufuhr unserer Patienten mit Propionacidamie zu erfassen. Bei 7 Patienten mit
Propionazidamie wurden Uber einen Zeitraum von drei Jahren je drei
Funftagesernahrungsprotokolle erfasst. Berechnet wurde die Zufuhr von Eiweil3, Fett,
Kohlenhydraten und Kalorien. Die erhobenen Werte wurden mit den Empfehlungen,
Richt- und Schéatzwerten (nach DACH) verglichen.

Ergebnis: Es hat sich gezeigt, dass die drei alteren Patienten die Empfehlungen zur
Eiweil3zufuhr nicht erreichen konnten und auch sonst die Auswahl der
Nahrungsmittel stark einschréankten. Zwei Patienten haben das Eiweif3soll annahernd
erreicht, zwei Patienten die eigentlich als non-compliant gelten haben die
Eiweil3empfehlung tberschritten.

Schlussfolgerung: Entgegen den Erwartungen war die tatséchlich zugefuhrte
Proteinmenge zum Teil erheblich geringer als empfohlen. Eine mdgliche Erklarung

dafur ware die Angst der Patienten vor Stoffwechselentgleisungen. Losungsansatz




koénnte eine starkere Motivation der Patienten, die empfohlene Proteinmenge

aufzunehmen, sein.



