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Celem pracy byta ocena realizacji diety z ograniczeniem aminokwasow roz-
galezionych, leucyny, izoleucyny i waliny u dzieci z chorobq syropu klonowego
w dlugoletniej obserwacji. Wartos¢ energetyczna i zawartosé¢ wiekszosci sktadni-
kow pokarmowych w przyktadowych racjach pokarmowych byta zgodna z zalece-
niami i normami z wyjqtkiem wapnia. Realizacja diety u dzieci z MSUD w oparciu
o przyktadowe racje pokarmowe, wykazala niedostateczng zawartosé zelaza, cyn-
ku, miedzi, witaminy Bl, B2, niacyny i witaminy C (wysoki odsetek racji ponizej
90% zaleconego dziennego spozycia).
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WSTEP
Choroba syropu klonowego jest wrodzona dziedziczona w sposdb autosomalnie rece-

sywny wada metabolizmu aminokwasow, spowodowang deficytem wspolnej dehydrogenazy
a-ketokwasdéw powstajacych z leucyny, izoleucyny i waliny. Przez cale zycie obowiazuje
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redukcja spozycia aminokwasow rozgatezionych (ang: branched chain amino acids; BCAA),
dostosowana do indywidualnej tolerancji i aktualnego stanu rownowagi metabolicznej orga-
nizmu [2, 11].

Celem postgpowania dietetycznego jest normalizacja pozioméw BCAA we krwi poprzez
ograniczenie spozycia leucyny, izoleucyny i waliny, a jednoczesnie dostarczenie odpowied-
niej ilo$ci pozostatych aminokwasdéw i innych sktadnikéw odzywczych niezbednych do utrzy-
mania prawidtowego rozwoju fizycznego i umystowego mtodych organizméw. llos¢ BCAA
potrzebnych do utrzymania syntezy biatka pochodzi z naturalnych produktow. Do 5 miesiaca
zycia zrodtem BCAA moze by¢ pokarm matki, modyfikowane mleko poczatkowe lub w przy-
padku alergii na biatko mleka krowiego preparat mlekozastepczy. W diecie dzieci starszych
glownymi zrodtami leucyny sa produkty zawierajace biatko o niskiej wartosci biologicznej
takie jak; ziemniaki, warzywa oraz niewielka ilo$¢ kasz. Niecodzownym elementem diety jest
udziat preparatéw wolnych od BCAA, o réznej kompozycji sktadnikow, w zaleznosci od
okresu rozwojowego. Zrodlem energii w diecie dzieci z MSUD sa thuszcze, cukier, niskobial-
kowe produkty, owoce, warzywa oraz energetyczne suplementy (polimery glukozy).

Celem pracy byta ocena realizacji diety z ograniczeniem BCAA u dzieci z MSUD w dhu-
goletniej obserwacji.

MATERIAL I METODY

Badaniami objgto 7 dzieci z terenu catej Polski, 3 dziewczynki i 4 chtopcow, urodzonych w latach
1985-2001, w wieku od 1'% do 18 lat, u ktérych rozpoznano w okresie noworodkowym lub niemowlg-
cym chorobg syropu klonowego.

Do oceny sposobu zywienia zastosowano metod¢ biezacego notowania jadtospisow z 3-5 dni (co
3-4 miesiagce), w ktorych wielkosci porcji produktéw i potraw wyrazano w jednostkach wagowych
i miarach domowych. Warto$¢ energetyczna i odzywcza jadtospisow wyliczono przy uzyciu programu
komputerowego FOOD 2 (Tabele Wartosci Odzywczej Produktow Spozywczych z 1998r.), przyjmujac
wartosci dla czgsci jadalnych. Dane z poszczegdlnych jadtospisow usredniono. Dla witamin zastoso-
wano standardowe wspotczynniki redukcji. Warto$é energetyczna i odzywcza jadtospisow porownano
z Zalecanym Dziennym Spozyciem dla niemowlat i dzieci z MSUD (biatko, thuszcz, BCAA) [3] lub dla
dzieci i mlodziezy (sktadniki mineralne i witaminy) wedlug Szotowej i wsp [13].

WYNIKI I DYSKUSJA

Przyktadowe dzienne racje pokarmowe. W zywieniu niemowlat w drugim potroczu zycia
zrodtem BCAA byt preparat mlekozastgpczy Prosobee. Wprowadzono takze, podobnie jak
u niemowlat zdrowych, warzywa i owoce takie jak ziemniaki, marchew, pietruszka, buraki,
kalafior, jabtko, maliny, porzeczki, winogrona, truskawki, banany, w postaci zupy warzyw-
nej, przecierow owocowych i sokéw warzywno-owocowych. Potrawy byty przygotowywane
z dodatkiem oliwy z oliwek, oleju sojowego i/lub masta. W zywieniu dzieci od drugiego
roku zycia rozszerzyl si¢ asortyment warzyw i owocow o pomidory, ogérki, kapustg kiszona
i owoce cytrusowe oraz zwigkszylto ich dzienne spozycie. Pojawity si¢ produkty niskobiatko-
we takie jak: pieczywo, makarony, platki i wyroby cukiernicze.

Warto$¢ energetyczna i zawarto$¢ wigkszosci sktadnikow odzywcezych w przyktadowych
dziennych racjach pokarmowych, wedtug ktorych planowano zywienie dzieci, jest zgodna
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Tabelal.  Procent ZDS w przyktadowych racjach pokarmowych dla niemowlat i dzieci z MSUD
Percentage of RDI in sample menu in infants and children with MSUD

) Racje pokarmowe

. Energlg . Wiek (miesiace) / . .

i sktadniki . Wiek (lata) / masa ciata (kg)

pokarmowe masa ciala (kg)

5/7 11/9,5 2/12,5 | 3/16 | 5/20 | 6/23 | 8/27 | 14/56

Energia 98 101 99 108 94 95 94 105
Biatko 107 114 111 124 103,5 | 104,8 107 112
Thuszcz 95,6 97 92 99 97 95,5 96,6 97
Weglowodany 111 109,5 110 121,5 97 99,5 96 114
Sod 68,5 50,5 48,5 57,5 102,5 95 91,3 169
Potas 120 141 130 154 159 157 106 211
Wapn 88 87 70 70,5 81 78 92 78
Fosfor 130 100,6 53 60 83 86 98 93
Magnez 164 181 92,5 112,5 | 126,6 129 116 135
Zelazo 105 93 118 112 124,5 117 137,5 126,5
Cynk 138 176 83,4 80 95 91,4 106 104
Miedz 128 161 121 130 150 150 89 110
Witamina A 279 302 210 253 222 238 235 211
Witamina E 158 200 168 166 196 195 183 140
Witamina B1 120 178 123 126 125 136,5 126 120
Witamina B2 166 128 131 130 119 114 110 111
Niacyna 117 131 119,6 120 90,5 90,5 82 101
Witamina B6 293 221 156 175 135 134 134 150
Witamina C 107 196 155 138 111 97 88 101

z przyjetymi modyfikacjami dla dzieci z MSUD oraz z ZDS dla dzieci zdrowych (tabela I).
Jednak w wielu racjach zawarto$¢ wapnia nie pokrywa 80% zalecanego dziennego spozycia.
Polskie normy sa jednak wyzsze na ten sktadnik niz w innych krajach. W odniesieniu do
zalecen niemieckich zawarto$¢ wapnia nie budzi zastrzezen i jest na zblizonym poziomie jak
w racjach dla dzieci z fenyloketonuria. Natomiast w pojedynczych przyktadowych racjach
pokarmowych zawarto$¢ niacyny i cynku jest nizsza od rekomendowanych. Jednakze krajo-
we ZDS dla cynku, dla dzieci w wieku 2-3 lata wynoszace 10 mg dziennie jest dwukrotnie
wyzsze od zalecen dla tej grupy wiekowej w Niemczech. Racje dla dzieci w tym wieku sa
zgodne co do zawartosci w nich cynku z niemieckimi proponowanymi dla dzieci z fenylo-
ketonuria. W odniesieniu do niacyny zawartosc¢ jej jest nizsza niz zalecenia tylko w racji dla
dzieci w wieku 8 lat i wynosi 82% ZDS. Poziom sodu w racjach dla niemowlat i dzieci mtod-
szych jest odpowiedni i wynosi od 48,5 do 68,5% w stosunku do gornej wartosci z zakresu
normy. Zawarto$¢ witaminy A w racjach jest wysoka, przekraczajaca 2-3 krotnie ZDS dla
wieku, jednakze w racjach niemowlat okoto 50-63% tej witaminy oraz w racjach dzieci star-
szych okoto 60-72% pochodzi z produktéw naturalnych (beta karoten), a tolerowane gorne
poziomy spozycia witaminy A jako retinolu, nie przekraczaja limitu 600 pg dziennie.
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Warto$¢ energetyczna i odzywcza zywienia dzieci. Analiza jadtospisow dzieci w okresie
obserwacji wykazata, ze wartos¢ energetyczna blisko 60%, a dla biatka 50% s$rednich racji
pokarmowych, byta na poziomie normy (90-110%). Nizszy od dopuszczalnego stopien rea-
lizacji ZDS dla tych sktadnikow odpowiednio w 27% i 38% $rednich racjach pokarmowych
mozna thumaczy¢ znacznie wyzszymi, niz dla niemowlat zdrowych, wartosciami ZDS dla
energii zwlaszcza w 1 roku zycia, a w odniesieniu do biatka nizszym od zalecanego udziale
preparatow wolnych od BCAA w zywieniu dzieci (tabela II).

Tabela II.  Rozktad (%) $rednich racji pokarmowych (n=37) dzieci z MSUD pod wzglgdem stopnia
realizacji ZDS dla energii i sktadnikow odzywczych w okresie obserwacji.
Distribution (%) of mean sample menus (n=37) in children with MSUD regarding the de-
gree of RDI realization for energy and nutrients during observation period.

Energia i sktadniki % zalecanego dziennego spozycia

pokarmowe <80 81- 89 90 - 110 > 110
Energia 8 19 57 16
Biatko 8 30 48,5 13,5
Thuszcz 32,5 21,5 24,5 21,5
Weglowodany 5,5 10,5 46 38
Sod 75,5 5,5 5,5 13,5
Potas 35 5,5 19 40,5
Wapn 78,5 8 8 5,5
Fosfor 43 19 24,5 13,5
Magnez 19 8 27 46
Zelazo 35 13,5 24,5 27
Cynk 27 13,5 13,5 46
Miedz 27 3 29,5 40,5
Witamina A 2,5 5,5 5,5 86,5
Witamina E 5,5 5,5 2 87
Witamina B1 19 5,5 27 48,5
Witamina B2 14 16 35 35
Niacyna 24,5 19 27 29,5
Witamina B6 11 0 11 78
Witamina C 16 10,5 13,5 60

Pomiary antropometryczne wykonane na koncu okresu obserwacji wykazaty jednak, ze pra-
wie wszystkie dzieci (z wyjatkiem 1 dziecka z czg¢stymi stanami dekompensacji w ostatnim roku
obserwacji) poprawity lub utrzymaly swoja pozycje centylowa w stosunku do wyjsciowych po-
miaré6w w 3 miesiacu zycia. Dla masy ciata warto$ci miescity si¢ w zakresie 25-97 centyla a dla
wzrostu w zakresie 25/50 —75/90 centyla. Bylo to mozliwe z jednej strony, ze wzgledu na wy-
starczajacy poziom aminokwasoéw poza BCAA, pochodzacych z preparatow biatkozastgpczych
i produktéw naturalnych, a z drugiej, na dostgpno$¢ aminokwasow rozgalgzionych (minimalne
utlenianie) pochodzacych z katabolizmu biatek ustrojowych i produktéow naturalnych (jako Zrodto
BCAA), przy zabezpieczeniu energetycznym pokrywajacym potrzeby rosnacych organizmow.

Zawarto$¢ weglowodanow w okolo potowie badanych srednich racji pokarmowych dzieci
byta prawidlowa, jednoczes$nie w 38% racji byt to poziom powyzej 110% zalecen. Zawartos¢
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thuszczu w zywieniu dzieci byla na poziomie prawidtowym tylko w 24,5% S$rednich racji,
podczas gdy w 54% na poziomie ponizej 90% ZDS. Fakt ten mozna wyjasnic¢ tatwiejszym
podawaniem thuszczow roslinnych z positkami ptynnymi w okresie niemowlgctwa i p6zniej-
szym niskim spozyciem produktow i potraw niskobiatkowych stuzacych jako ,,no$nik” thusz-
czu w diecie dzieci starszych. Natomiast wegglowodany mozna byto tatwo w znacznej ilosci
podawaé w postaci polimeréw glukozy, czy sacharozy. Spozycie sodu z dieta nie uwzgled-
niato dosalania positkdw, stad tez w 60% wszystkich $rednich racji pokarmowych sktadnik
ten byt na poziomie ponizej 60% wzglgdem gornej wartosci z podanego zakresu normy, nato-
miast w okoto 14% racji powyzej 110 %.

Ze wzgledu na ograniczenia w asortymencie produktow, w diecie dzieci z MSUD nie
byto dobrych naturalnych zrodet wapnia, w zwiazku jego zawarto$¢ byta niska w zywieniu
calej badanej grupy, podobnie jak w dietach stosowanych na przyktad w galaktozemii [8] czy
fenyloketonurii [2]. W 78,5 % $rednich racji pokarmowych poziom wapnia byt ponizej 80 %
wzgledem ZDS, natomiast na poziomie normy lub powyzej tylko w niespetna 14 % (tabela 2).
Mleko i produkty mleczne w diecie matych dzieci dostarczaja okoto 64% wapnia [4], podczas
gdy w zywieniu dzieci w badaniach wtasnych okoto 60% tego pierwiastka pochodzito z pre-
paratow biatkozastgpczych. Niskie spozycie wapnia byto jednym z czynnikow sprzyjajacych
wystapieniu obnizonej mineralizacji kosci u mlodziezy [6] lub obnizonej szczytowej masie
kostnej [12] u dorostych z fenyloketonuria, czy osteopenii lub osteoporozy u dorostych z ga-
laktozemia [9]. W poréwnaniu do wapnia zawarto$¢ fosforu w jadtospisach wigkszos$ci dzieci
byta nieznacznie wyzsza; w okoto 1/4 $rednich racji pokarmowych fosfor byt na poziomie
90-110% normy, w nizszym tez odsetku (43 %) wszystkich racji byt na poziomie ponizej
80 % wzgledem norm. U dzieci objgtych obserwacja stezenia Ca, P i fosfatazy alkalicznej
w kontrolnych badaniach byly w zakresach wartosci prawidtowych dla wieku. Pomimo braku
znaczacych zrodet zelaza w diecie dzieci z MSUD spozycie tego sktadnika byto na poziomie
wyzszym od 90% wzgledem norm w ponad potowie $rednich racji pokarmowych w catym
okresie obserwacji, jednak ponad 1/3 wszystkich racji pod wzgledem zawartosci zelaza byta
na nizszym poziomie wzgledem norm (< 80%). Poza okresem niemowlgcym, w ktorym wy-
stgpowaly czgste hospitalizacje z powodu réznych infekceji, nie stwierdzono u dzieci wyraz-
nych nieprawidlowosci we wskaznikach czerwonokrwinkowych.

Niedostateczna (ponizej <80% ZDS) zawarto§¢ witaminy B1, B2, niacyny oraz witaminy
C stwierdzono w okoto 20-40% S$rednich racji dzieci. Natomiast w odniesieniu do witaminy
A, E, 1 B6 sposob zywienia dzieci byt prawidlowy, co wynikato ze znaczacej ich zawartosci
w przyjmowanych preparatach biatkozastgpczych. Podobnie inni autorzy [5] wykazali wyso-
ki udziat preparatoéw w pokryciu zapotrzebowania na wigkszo$¢ witamin w zywieniu dzieci
z MSUD. Jednakze obserwacje Acosty [1] wykazujace graniczne lub niedoborowe stgzenia
retinolu w surowicy dzieci z fenyloketonuria, pomimo wysokiego, przekraczajacego dzien-
ne zalecenia spozycia tej witaminy, potwierdzaja potrzeb¢ monitorowania stanu odzywienia
dzieci z wrodzonymi wadami metabolizmu.

WNIOSKI
Realizacja diety z ograniczeniem BCAA u dzieci z MSUD wykazata niedostateczng za-

warto$¢ zelaza, cynku, miedzi, witaminy B1, B2, niacyny i witaminy C (wysoki odsetek racji
ponizej 90% ZDS) w odniesieniu do poziomu w zalecanych dziennych racjach pokarmowych.



100 A. Kowalik, L. Narojek, J. Sykut-Cegielska Nr1

Realizacja diety na odpowiednim poziomie energetycznym z ograniczeniem aminokwa-
sOwW rozgalgzionych, przy mozliwym do zrealizowania zbilansowaniu pozostatych sktadni-
kéw odzywcezych zapewnita prawidtowy rozwoj fizyczny wigkszos$ci dzieci z MSUD.

A. Kowalik, L. Narojek, J. Sykut-Cegielska

REALIZACJA DIETY Z OGRANICZENIEM LEUCYNY, IZOLEUCYNY I WALINY
U DZIECI Z CHOROBA SYROPU KLONOWEGO (MSUD)

Streszczenie

Celem pracy bylta ocena realizacji diety z ograniczeniem aminokwasoéw rozgatezionych (BCAA)
u dzieci z choroba syropu klonowego (MSUD) w dlugoletniej obserwacji. Badaniami objgto 7 dzieci
w wieku od 1% do 18 lat. Sposéb zywienia dzieci oceniono na podstawie biezacego notowania jadtospi-
s6w z 3-4 dni, co 3-4 miesigce. Warto$¢ energetyczna i odzywcza przyktadowych racji pokarmowych
oraz jadtospisow dzieci pordwnano z wlasciwymi normami i zaleceniami. Warto$¢ energetyczna i za-
warto§¢ wigkszosci sktadnikow pokarmowych w przyktadowych racjach pokarmowych byta zgodna
z zaleceniami i normami z wyjatkiem wapnia. Realizacja diety u dzieci z MSUD wykazata niedosta-
teczng zawarto$¢ zelaza, cynku, miedzi, witaminy B1, B2, niacyny i witaminy C (wysoki odsetek racji
ponizej 90% zaleconego dziennego spozycia).

A. Kowalik, L. Narojek, J. Sykut-Cegielska

COMPLIANCE OF THE DIET RESTRICTED WITH LEUCINE, ISOLEUCINE AND VALINE
IN MAPLE SYRUP URINE DISEASE (MSUD) CHILDREN

Summary

The aim of this study was to evaluate the compliance of the diet with limited branched-chain amino
acids (BCAA) content in long-term observation of patients with maple syrup urine disease (MSUD).
The study group consisted of 7 children at age of 1,5 — 18 years. Nutrition evaluation was based on
current diet records from 3-4 days, every 3-4 months. Energy and nutrition values of proposed daily
products lists and diet records was compared with adequate references and recommendations. Energy
and content of most of the nutrients in proposed daily products lists were in agreement with RDI except
calcium. Diet analysis at MSUD children revealed insufficient contents of: iron, zinc, copper, vitamin
B1, B2, niacin and vitamin C (often below 90% RDI).
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