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RESUMO

Este estudo foi realizado com uma paciente pediatrica portadora de aciduria glutérica tipo 1 (AGI).
Objetivou-se demonstrar a conduta nutricional utilizada, visando o manejo da glicemia, a prevengéo
das crises encefalopaticas e da progressdo da degeneracdo neuroldgica, além do ganho de peso e a
melhoria da qualidade de vida. Foram acompanhados dados do prontuario, compostos por historia da
doenca pregressa, histéria da doenca atual, uso de medicamentos e exames bioquimicos. Realizou-se
avaliacdo nutricional por meio de afericdo de peso, altura do joelho e perimetro do braco, além de
exame fisico e anamnese alimentar. Quanto ao tratamento dietoterapico, foram seguidas as
recomendacdes especificas para portadores de AGI, em que é enfatizado o controle do consumo
proteico, o qual deve ser composto por proteina natural e mistura de aminoacidos isenta de lisina e
pobre em triptofano. Ademais, foi elaborado parecer nutricional e orientacdo de alta para continuidade
do cuidado. Dentre os resultados, mesmo diante de algumas limitages inerentes ao servico, observou-
se melhora consideravel do quadro geral, com cessacdo dos episodios hipoglicémicos, diminuicdo da
distonia, ganho satisfatorio de peso e perimetro do braco. Em suma, destaca-se a importancia de um
acompanhamento nutricional adequado em todas as etapas do cuidado, incluindo o planejamento para
alta hospitalar.
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ABSTRACT

This study was conducted with a pediatric patient with type 1 glutaric aciduria (AGI). The objective
was to demonstrate a nutritional approach used, specifically the management of glycemia, the
prevention of encephalopathic crises and the progression of neurological degeneration, in addition to
weight gain and improved quality of life. Data from medical records were followed up, consisting of a
history of past disease, history of current disease, use of medication and biochemical tests. Nutritional
assessment was performed by measuring weight, knee height and arm circumference, in addition to
physical examination and food history. As for dietary treatment, specific recommendations for AGI
patients were followed, in which the control of protein consumption is emphasized, which must be
composed of natural protein and a mixture of amino acids free of lysine and low in tryptophan. In
addition, a nutritional opinion and discharge guidance for continuity of care were developed. Among
the results, despite some limitations inherent to the service, there was a considerable improvement in
the general condition, with cessation of hypoglycemic episodes, decreased dystonia, satisfactory
weight gain and arm circumference. In short, the importance of adequate nutritional monitoring in all
stages of care, including planning for hospital discharge, is highlighted.

Keywords: Child Nutrition Disorders; Diet Therapy; Glutaric Aciduria.

INTRODUCAO

Caracterizada como um erro inato do metabolismo, a aciddria glutérica tipo 1 provém de uma
heranga autossémica recessiva causada pela deficiéncia da glutaril-CoA desidrogenase, enzima que
participa na via catabélica da L-lisina, L-hidroxilisina e L-triptéfano. Atualmente o diagnéstico é feito
na triagem neonatal, através do teste do pezinho, e sua incidéncia é de 1 para cada 100.000 nascidos
vivos. Devido ao acumulo dos &cidos glutarico, glutaconico, 3-hidroxiglutarico e da glutarilcarnitina
ocorrem danos neuroldgicos e crises metabolicas, levando ao aparecimento de crises encefalopaticas
aguda com hipotonia e convulsdes®.

No presente artigo, relatamos o caso de uma paciente pediatrica acometida por aciddria
glutérica tipo 1, admitida em um hospital universitéario localizado em Natal, Rio Grande do Norte.

Descrevemos a conduta e evolugéo nutricional no decorrer da internag&o.

RELATO DE CASO

E.A.G.S. tem 5 anos e 9 meses, é do sexo feminino, de cor negra, residente em Extremoz —
RN. Nascida de parto cesareo, com baixo peso, evoluindo com desconforto respiratério precoce,
hipoglicemia e hemorragia intraventricular grau Il. A mae refere um pré-natal sem intercorréncias,
sem consanguinidade e outras morbidades, mas que teve um filho falecido aos 2 anos em decorréncia
de complicag0es inerentes a aciduria glutérica tipo 1. Aos 8 meses de vida, a crianca foi diagnosticada

com aciddria glutérica tipo 1, com histéria de choros inconsolaveis, rigidez em regido de articulaces
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de maos e dedos, constipacdo e atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, apresentando reducéo da
forca e da capacidade de sustentar a cabeca, interferindo na recusa alimentar. A genitora foi orientada
na alta hospitalar com dieta adequada a condi¢do clinica, sendo também encaminhada para
acompanhamento multiprofissional a nivel ambulatorial, mas, no entanto, foi negado pela mée e,
portanto, ndo foi feito nenhum acompanhamento. Na admissdo atual, apresentava-se irritada; com
bradicardia; hipertonia; postura de opistétono e trismo; com sinais de desnutricdo e perda ponderal;
broncopneumonia; histdria de hipoglicemias; rebaixamento do nivel de consciéncia (Glasgow 3);
gasping.

Na avaliacéo nutricional, apresentava-se com 10,5kg, 84,3cm (estimada pela altura do joelho),
IMC de 15,1 kg/m?, e 15cm de perimetro do braco (PB). A classificagdo do estado nutricional foi
obtida pelas curvas de paralisia cerebral propostas por Brooks?, considerando o fato de que a crianca
tem um comprometimento cerebral instalado (ndo consegue falar e andar, além de apresentar
dificuldade na sustentagcdo e movimentacdo dos membros). Ao exame fisico, foram observados sinais
de deficiéncia de micronutrientes e desnutricdo (cabelos secos, pele e conjuntivas hipocorados,
deplecdo da bola gordurosa de Bichart, musculatura temporal e fossas supra e infraclaviculares, além
de unhas hipocoradas e rugosas). Quanto a histéria alimentar, em domicilio, fazia uso de uma dieta
pastosa, com alimentos industrializados, compondo aproximadamente 960kcal, 36g de proteina. Ao
internamento, recebia uma dieta polimérica, normocalérica, hiperproteica, (600kcal, 15g de proteinas),
gotejando 30ml/h, com intervalo de 1 hora a cada 6h, administrada por sonda naso gastrica, passada na
unidade de terapia intensiva de onde ela foi encaminhada.

Para determinacdo do diagnostico nutricional, foi utilizado a classificagdo proposta pela
Associacdo Brasileira de Nutricdo®. De acordo com o0s pardmetros antropométricos, anamnese, sinais
fisicos, clinicos e bioquimicos abordados, o diagnéstico nutricional foi: ingestdo oral inadequada (IN-
2.1); ingestdo de aminoacidos em desacordo com as necessidades (IN-5.7.3); baixo peso (NC-3.1) e
taxa de crescimento abaixo do esperado (NC-3.5)%. As recomendacdes nutricionais foram calculadas
com base nas equacdes estabelecidas para criancas de 4-6 anos com acidiria glutarica tipo 17,
conforme apresentado no Quadro 1.

Para a realizacdo deste estudo, a progenitora da paciente assinou um termo de autorizagéo para

a coleta de dados e divulgacdo cientifica, além disso, garantiu-se o anonimato da crianca.

RESULTADOS E DISCUSSAO
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Com a admissdo na enfermaria pediatrica, a paciente foi acompanhada pela equipe
multiprofissional, composta por médicos, enfermeiras, técnicas de enfermagem, nutricionistas,
assistentes sociais, psicélogos, fisioterapeutas e fonoaudiologas, durante os 42 dias de internamento.

Quanto a avaliagdo e evolugdo nutricional, a alimentacdo da paciente a nivel domiciliar é
marcada pelo consumo de alimentos industrializados, rica em proteina de origem animal, hipocaldrica
e pouco fracionada, se considerada a estabilizacdo da glicemia, o que possivelmente contribuiu para o
agravamento do quadro clinico e nutricional, ja que favoreceu o consumo de altas quantidades de
lisina e triptofano, aminodcidos relacionados a producdo de componentes neurotoxicos em pacientes
com AGI.

A intervencdo nutricional foi baseada na avaliagdo clinica, nutricional e social, inicialmente
planejada visando o ajuste da dieta ofertada; o controle glicémico, com a administragdo continua da
dieta; a partir do 3% dia, a adicdo de modulos de carboidratos; além da reducdo das crises
encefalopéticas, com o aporte adequado de proteina, lisina e triptofano. Ao longo do internamento,
foram realizadas ac¢Oes de educagdo nutricional para orientar e conscientizar a genitora quanto ao
processo do cuidado.

A evolugdo dietoterdpica durante a internacdo hospitalar estd descrita no Quadro 1. Pode-se
observar a correcdo imediata da conduta nutricional, com adequagdo da oferta proteica de fonte
natural, devendo o restante ser complementada com fontes proteicas isentas de lisina e triptofano®.
Atualmente é comercializada uma férmula especifica para essa condi¢do, visando a adequacdo
nutricional, porém sua aquisicdo pela instituicdo é limitada por se tratar de um produto com preco
elevado e de pouca utilizacdo. Quando a crianga estava em uso de SNE exclusivo, ndo foi possivel
quantificar a quantidade de lisina e triptofano ofertada, pois os valores desses aminoacidos ndo se
encontravam disponiveis no rétulo e biografia das férmulas utilizadas. Apesar de terem sido
solicitados aos fabricantes, eles ndo foram disponibilizados.

Devido a reducdo na oferta proteica, foi necessario adicionar mddulos de carboidratos e de
lipideos (trigliceridos de cadeia média - TCM e &cidos graxos essenciais) para compor a oferta
caldrica. A maltodextrina (carboidrato) foi ofertada ao longo do dia para manutencdo dos niveis
glicémicos e o TCM, para prover energia de rapida absor¢éo e utilizag&o.

No inicio da internacdo, entre 0 D4 e D9, diante de melhora da contratura, foi possivel iniciar
a alimentacdo via oral na consisténcia pastosa, apos avaliacdo pela fonoaudiologia, a qual permitiu
analisar a quantidade de aminoacidos ofertados, priorizando-se fontes vegetais. Ao longo do periodo,

também foi possivel progredir o volume da dieta, mas diante de algumas intercorréncias clinicas e do
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surgimento de hipersecre¢do, a qual aumenta o risco de broncoaspiragdo, foi necessario retornar a
oferta exclusivamente via SNE, mantendo-se até a alta hospitalar. A administracdo da dieta foi feita de
forma continua, porém com a estabilidade da paciente, preparo para alta hospitalar e a impossibilidade
do uso de bomba de infusdo em domicilio, foi realizada a transi¢do para a administracdo por gavagem
no D18. Quanto a evolucdo do peso, disponivel no Quadro 2, apenas entre 0 D16 e D23 houve uma
estagnacdo, sem ganho ponderal, mas foi recuperado em seguida, mesmo diante da manutengédo da
oferta energética (Quadro 2), porém com controle da oferta proteica. Para adequagdo de vitaminas e
minerais, foi utilizado um polivitaminico. A literatura também recomenda a suplementacdo de L-
carnitina, no entanto, ndo estava disponivel na instituicéo.

A crianca também evoluiu clinicamente, com melhora da postura de opistotono, da hipertonia,
contragOes e dos valores glicémicos capilar, o qual inicialmente era de no minimo de 50 mg/dL

aumentando para 68 a 145mg/dL ao final do internamento.

CONCLUSAO

De acordo com o exposto, pode-se destacar a importancia de um acompanhamento nutricional
adequado em todas as etapas do cuidado, incluindo o planejamento para alta hospitalar, a fim de
prevenir agravos e suscitar na melhoria da qualidade de vida do paciente. Assim, a nutricdo surge
objetivando atender as necessidades nutricionais e reestabelecer a homeostase metabolica, ainda que
sejam demandadas algumas adaptacfes diante da falta de insumos. O atendimento multiprofissional
permitiu a interagcdo de conhecimentos e uma conduta mais integral, contribuindo para a articulagéo e
garantia da continuidade do cuidado com a equipe da atencdo primaria em saude do municipio de

residéncia da crianca.
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TABELAS

Tabela 1 - Conduta dietoterdpicas adotada durante o periodo de internacdo hospitalar.

Dia de D1 D3 D4 D7 D9 D23
Internacdo
Dieta Polimérica | Polimérica Polimérica Polimérica Polimérica Polimérica
+ + + + +
CH+TCM CH+TCM CH+TCM CH+TCM | CH+TCM
+ +
Puré (V.0) Puré (V.0)
Volume 600ml 600ml 480ml + 300ml | 360ml +600ml 600ml 600 ml
Infuséo 30ml/h 30ml/h 24ml/h 18ml/h 30ml/h Bdlus
Nec. Calérica 819-945 819-945 819-945 819-945 889-1026 905-1044
(78-90 kcal/kg) kcal/dia kcal/dia kcal/dia kcal/dia kcal/dia kcal/dia
600 979 952 926 979 1030

Oferta Calorica kcal/dia kcal/dia kcal/dia kcal/dia kcal/dia kcal/dia
Nec. Proteica 11,6-13,7g | 11,6-13,79 11,6-13,79 11,6-13,79 12,5-150¢ 12,8-151 ¢
(1,1-1,3 g/kg/d)
Oferta Proteica 1509 1509 1399 1299 15049 1509
Nec. Triptofano 136,5 mg 136,5 mg 136,5 mg 136,5 mg 148,2 mg 150,8 mg
(13 mg/kg/d)
Oferta Triptofano - - 49 mg/dia* 98 mg/dia* - -
Nec. Lisina 525-630 525-630 mg 525-630 mg 525-630 mg 570-684 mg | 580-696 mg
(50-60 mg/kg/d) mg
Oferta Lisina - - 164 mg/dia* 328 mg/dia* - -

Fonte: Os autores (2020). D: dia de internacdo; TNE: terapia nutricional enteral; Bl: bomba de infusdo; HC:
carboidrato; TCM: triglicerideo de cadeia média; V.O.: via oral; GAV: gavagem. Palavras ou siglas em negrito
indicam as alterages realizadas na dieta. * valores provenientes da via oral.

Tabela 2 — Dados antropométricos e respectivas classificagdes no decorrer do tempo de internacéo

Referéncia | D1 D9 D16 D23 D31 D37 D44
Peso 20,2 105 114 11,6 11,6 11,6 12,0 12,4
(kg)
PB 175 15,0 15,7 15,7 15,7 15,8 15,8 158
(cm)

Fonte: Os autores (2020). D: dia de internagdo; PB: perimetro do brago.
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