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Deficiencia de Cetoacil-CoA Tiolasa de Cadena Media
(MCAT o MCKAT)

¢Qué es la MCAT?

La deficiencia de cetoacil-CoA tiolasa de cadena
media (MCAT) es un trastorno que le impide al
cuerpo descomponer ciertas grasas. Se considera
que es un trastorno de la oxidacién de los &cidos
grasos, ya que las personas que padecen MCAT
no pueden transformar algunas de las grasas de
los alimentos que ingieren en la energia que el
cuerpo necesita para funcionar. Esto puede
ocasionar que los &cidos grasos no utilizados se
acumulen en exceso en el cuerpo. Si se deja sin
tratar, la MCAT puede ocasionar vémito,
problemas del higado y la muerte. La eficacia del
tratamiento no se conoce.

¢Cual es la causa de la MCAT?

Cuando comemos un alimento, las enzimas
ayudan a descomponerlo. Algunas enzimas
descomponen las grasas en sus elementos bésicos,
Ilamados 4cidos grasos. Otras enzimas se
encargan de descomponer estos acidos grasos. La
enzima cetoacil-CoA tiolasa de cadena media
facilita la descomposicion de ciertos acidos
grasos. Los &cidos grasos estan constituidos en
forma de cadena con una variedad de longitudes.
Se clasifican como de cadena corta, cadena
media, cadena larga o cadena muy larga. La
cetoacil-CoA tiolasa de cadena media facilita la
descomposicion de los acidos grasos de cadena de
longitud media.

En el caso de una deficiencia de MCAT, esta
enzima no funciona correctamente. Puede suceder
0 bien que el cuerpo no produzca la cantidad
suficiente de la enzima o que el cuerpo produzca
enzimas que no funcionan. Cuando esta enzima
no funciona los &cidos grasos de cadena media no
pueden descomponerse para producir energia. Los
acidos grasos son una fuente importante de

energia para el corazén, especialmente cuando los
niveles de azUcar son bajos, como sucede en los
periodos entre comidas. Cuando los acidos grasos
no se descomponen completamente se acumulan
sustancias dafiinas en el cuerpo. La MCAT
ocasiona que los niveles de sustancias dafiinas
sean peligrosamente elevados. Si bien todo el
mundo tiene cierto nivel de acidez en la sangre,
los niveles elevados pueden ser toxicos.

No se conoce aun cual es la base genética de la
MCAT.

¢ Qué sintomas o problemas se presentan con la
MCAT?

[Los sintomas son sefiales fuera de lo normal que
un padre observa en su hijo.]

En un caso comunicado de MCAT, el bebé

comenzo6 a mostrar signos dos dias después de

nacido. Los signos de MCAT incluian lo siguiente:
e vOmito

pérdida de peso

falta de apetito

diarrea

dificultad para respirar

¢ Cudl es el tratamiento para la MCAT?

En un caso de MCAT, el bebé fue tratado con
liquidos IV (por via intravenosa) para disminuir
los niveles de acidez en la sangre. Si bien todo el
mundo tiene cierto nivel de acidez en la sangre,
los niveles elevados pueden ser tdxicos.

Lo que debe recordar
La deficiencia de cetoacil-CoA tiolasa de cadena
media es extremadamente rara. Un bebé con este

trastorno murio a los 13 dias de nacido.



