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Resumen

Introduccion: La acidemia propionica (AP), es una deficiencia de propionil-CoA carboxilasa. Los
pacientes deben seguir una dieta restringida en los aminoacidos (a.a) propiogénicos isoleucina (Iso),
valina (Val), metionina (Met) y treonina (Thr). La restriccion proteica grave se ha sefialado como
posible causa de la anemia grave.

Métodos: En 10 pacientes con AP estudiamos las complicaciones hematoldgicas fuera de los
episodios de descompensacion metabdlica, la dieta junto con los parametros de control metabolico
(&cidos plasmaéticos y acidos grasos de cadena impar en plasma (OLCFA)). La restriccion grave de
proteinas se definié como ingesta de proteina natural de alto valor bioldgico (PABV) de < 10 g/dia.
La gravedad de la anemia se clasificaron en términos de la concentracion de ferritina plasmatica del
paciente (es decir, una indicacion de si recibieron o no las transfusiones necesarias): 1.000 ng/ml =
anemia grave que requiere transfusiones periddicas. Para los andlisis utilizamos el software IBM
SPSS 18.00 Statistics.

Resultados: 3/10 pacientes presentaban anemia grave persistente y precisaban transfusiones
repetidas. La anemia grave aparecid en los tres pacientes cuando su ingesta de PABV se redujo a 10
g/dia se asocié con niveles plasmaticos de Val mas altos (valor de p 0,03), ferritina més baja (valor
de p < 0,01) y recuento de plaquetas mas alto (valor de p 10 ng/dia) se asocié con una reduccion
importante de los OLCFA plasmaticos (valor de p < 0,02).

Conclusiones: La PAVB 10 g puede tener un efecto negativo en la médula 6sea. La asociacion entre
Val e Iso plasmaticos reducidos y ferritina plasmatica alta se relacionan con la gravedad de la
anemia y dieta.
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