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Development of medical formula for treatment of pediatricDevelopment of medical formula for treatment of pediatric

patient with branched-chain organic aciduriaspatient with branched-chain organic acidurias

จุดเด่นจุดเด่น

ได้สูตรผลิตภัณฑ์อาหารทางการแพทย์รูปแบบผงบรรจุในซอง

โรคเหตุบกพร่องทางเมตบอลิซึมของกรดอินทรีย์ (Organic

acidurias; OAs) ได้แก่ โรค maple syrup urine disease (MSUD)

isovaleric acidemia (IVA) proprionic acidemia (PA) และ

methylmalonic acidemia (MMA) เกิดจากความผิดปกติของ

สารพันธุกรรมที่ควบคุมเอนไซม์ ในกระบวนการเมตาบอลิซึม

ของกรดอะมิโน โดยเฉพาะอย่างยิ่งกรดอะมิโนในกลุ่ม branched-

chain amino acid (BCAA) ได้แก่ leucine isoleucine และ valine

จึงเกิดการคั่งของ BCAA อนุพันธ์ และกรดอินทรีย์ ซึ่งเป็นพิษต่อผู้ป่วย

ส่งผลให้มีอาการทางระบบประสาท และระบบอื่น ๆ หากมีอาการรุนแรง

อาจทำให้เสียชีวิตได้ การรักษาด้านโภชนาการโดยการจำกัดการได้รับ

BCAA และให้โปรตีนเสริมจากอาหารทางการแพทย์ที่มีความจำเพาะ

จึงเป็นสิ่งสำคัญที่มีประสิทธิผลในระยะยาว

การพัฒนาสูตรอาหารทางการแพทย์สำหรับผู้ป่วยโรคเหตุบกพร่อง

ทางเมตาบอลิซึมของกรดอินทรีย์ เพื่อทดแทนการนำเข้าจากต่างประเทศ

โดยการพัฒนาสูตรอาหารอ้างอิงจากหลักการจำกัดชนิดของ

กรดอะมิโนตามพยาธิสรีรวิทยาของโรค และความต้องการโปรตีน

และกรดอะมิโนจำเป็น

อลูมิเนียมฟอยล์ ที่ใช้สำหรับการรักษาผู้ป่วยกลุ่มโรค Organic

acidurias (OAs) ที่มีส่วนประกอบหลัก ได้แก่ กรดอะมิโนสังเคราะห์

เมล็ดทานตะวันบด และครีมเทียมน้ำมันรำข้าว จำนวน 3 สูตร ได้แก่

สูตรที่ 1..สำหรับกลุ่มโรคปัสสาวะน้ำเชื่อมเมเพิล (Maple syrup

urine disease; MSUD)

สูตรที่ 2..สำหรับกลุ่มภาวะมีกรดไอโซวาลิริกในเลือด (isovaleric

acidemia; IVA)

สูตรที่.3..สำหรับกลุ่มโรค methymalonylacidemia (MMA)

และ propionic acidemia (PA)

ผลิตภัณฑ์อาหารทางการแพทย์รูปแบบผงทั้ง 3 สูตร มีสมบัติ

ชนิดใดๆ สามารถเจริญเติบโตได้ และความหืนยังคงมีค่า

สอดคล้องกับข้อกำหนดของ อย. ทางด้านจุลชีววิทยาไม่มีเชื้อ

อยู่ในเกณฑ์ที่กำหนด ตลอดอายุการเก็บ


