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Das Ziel der Diatbehandlung bei Patienten mit MMA ist, die Bildung von Propion- und
Methylmalonsaure zu minimieren und dabei eine ausreichende Nahrstoffversorgung zu
gewabhrleisten. Die Behandlung besteht in einer Eiweil3reduktion bei der die Aufnahme von
Isoleucin, Methionin, Threonin und Valin und damit die Vorstufen der toxischen Metabolite,
reduziert werden. Der Abbau von kérpereigenem Eiweil3 sowie von ungradzahligen
Fettsauren fuhrt aufgrund einer katabolen Stoffwechselsituation zur endogenen Produktion
von Propionséaure, deshalb sind Fastensituationen zu meiden. Um altersgemafies Wachstum
und Entwicklung zu ermdglichen muss auf eine bedarfsdeckende Nahrstoffzufuhr geachtet
werden.

In einigen Stoffwechselzentren wird zur Sicherung einer ausreichenden Versorgung, je nach
Starke der Reduktion an natirlichem Eiweil3, die Diat durch den Zusatz einer speziellen
Isoleucin-, methionin-, threonin- und valinfreien, mit Mikron&hrstoffen angereicherten
Aminosaurenmischung erganzt. Die Notwendigkeit dieser Supplementierung wird in der
Literatur unterschiedlich diskutiert.

Das Ergebnis einer Befragung in verschiedenen européischen Stoffwechselzentren zur
Eiweil3zufuhr wird vorgestellt. Die Erhebung wurde zur Vorbereitung eines internationalen
Workshops iber die Behandlung von Patienten mit MMA im Oktober 2006 durchgefiihrt. Aus
elf européaischen Stoffwechselzentren wurden Informationen tber 183 Patienten zur
Verfligung gestellt. Davon waren 89 Patienten als mut °-Typ diagnostiziert und mit einer
eiweilarmen Didt behandelt.

Das Ergebnis zeigt, dass die Vorgaben der Eiweil3zufuhr fir diese Patienten in den
einzelnen Zentren sehr stark variieren. Dies betrifft sowohl die Vorgaben fir die Zufuhr an
Gesamteiweil3 als auch fur das nattrliche und synthetische Eiweil3.

In vielen Stoffwechselzentren werden fur die Zufuhr an Gesamteiweil3 die Internationalen
Empfehlungen fir gesunde Kinder zugrunde gelegt. Diese Empfehlungen sind auf der Basis
von biologisch hochwertigem Protein aus Lebensmitteln mit einer hohen Verflugbarkeitsrate,
wie aus Kuhmilch oder Hiuhnerei, berechnet. Bei der therapeutischen Anwendung von
eiweillarmen Diaten sollte dies bericksichtigt werden. Jenseits des Sauglingsalters, mit
Ausnahme von Patienten, die mit einer bilanzierten Sondennahrung ernahrt werden, basiert
die Diat iberwiegend auf pflanzlichen Lebensmitteln, deren Eiweil3 eine niedrige biologische

Wertigkeit und Verflugbarkeit aufweist. In vielen Stoffwechselzentren wird die streng
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eiweillarme Diat daher mit einer speziellen Aminosaurenmischung supplementiert. Ob und
inwieweit damit die Qualitat der pflanzlichen Proteine aufgewertet werden kann ist nicht
geklart, da systematische Daten tber die biologische Wertigkeit und Verfligbarkeit des
Proteins aus Aminosaurenmischungen fehlen.



