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Principios gerais do tratamento

Controlo da acumulacao de substrato:

*  Controlo da producao endogena
* Remocao de substrato e metabolitos toxicos

*  Modelacao de canais e recetores celulares

* Suplementacao de produtos deficitarios




Tratamento nutricional - objetivos

iontrolar a ingestao de proteinas ( aminoacidos)

fornecendo aminoacidos adequados para sintese proteica +
(evitar catabolismo)

*  Corrigir alteracOes bioguimicas

*  Proporcionar Dieta equilibrada

*  Permitir o crescimento e desenvolvimento normais
*  Evitar episddios de descompensacdao metabdlica

*  Proporcionar dieta agradavel, variada e de facil adesao




Restricao da administracao exdgena

PATOLOGIA RESTRIGAO DIETETICA

Fenilcetonuria Fenilalanina, aspartame

Tirosinemia Fenilalanina, tirosina

Doencas ciclo da ureia Restricao proteica

Homocistinuria Metionina

Leucinose Leucina, isoleucina, valina

Aciduria metilmalénica Proteinas (isoleucina, valina, metionina,
treonina)

Aciduria propiodnica Proteinas (isoleucina, valina, metionina,
treonina)

Aciduria isovalérica Restricdo proteica/ leucina

Aciduria glutarica tipo 1 Lisina, triptofano

Aciduria 3-hidroxi-3-metilglutarica Restrigao proteica e lipidica




Tolerancia proteica

variavel

dependente de

- tipo de doenca

- genotipo e atividade enzimatica residual
- idade/ velocidade de crescimento

- uso de drogas

- adesao aos substitutos proteicos

- aporte energético




Tratamento nutricional

ieta ideal

C:55-60%VET; Lip: 30-35%VET; Prot: 10 -15%VET

ldade Kcal/Kg/dia
<1A 130-160
1-2A 90-120

2-8 A 80-100

8-14 A 50-75

>14 A 40-45

FAO/ WHO/ UNU, 2007




Table 7 Selected values from FAQ/WHO/MLNU safe lewvels of protein intake and snergy requirements of children and
adults, as well as during pregnancy and lactation, for the healthy population [109]
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Tratamento nutricional

*  Conteudo proteico
- restricao proteinas naturais

- mistura de aminoacidos essenciais

*  Suplemento aminoacidos especificos: conforme patologia
°* Aumento de aporte energético - SOS

*  Suplementos vitaminicos e minerais/ oligoelementos
- Ferro, calcio, selénio, zinco,...
- Tiamina, biotina, ac. fdlico....
- Outros (DHA, EPA)




Tratamento nutricional

/

E importante....

*  Conhecimento da situacao (familia, capacidades econémicas e

culturais, material existente)
*  Aquisicdo de material/ utensilios

*  Ensino de atitudes (preparacao, higienizacao)




Tratamento nutricional

Conhecimento da Situacgao Ensino de atitudes




Tratamento nutricional

* RN e primeiros meses
* Aleitamento materno

* Leite adaptado

* Alimentacao Complementar
* Plano sobreponivel
* Introducao seriada
* Aspetos particulares!!!!




Tratamento nutricional

Proteinas naturais
Alimentos permitidos e proibidos

Sistema de “partes” / equivalentes proteicos

Parte: peso do alimento que fornece determinada

guantidade de aminoacido
Tabelas de alimentos

Leitura de rotulos







EQUIVALENTES PROTEICOS

Produtos horticolas - quantidade de alimento (g) com 1 g de proteina

Abdbora 160
Agrido 40
Alface 100
Alho francés 60
Batata doce 90
Beterraba 55
Brécolos 30
Cebola 110
Cenoura 160
Cogumelos 60
Couve-branca 50
Couve-bruxelas 40
Couve-flor 60
Ervilhas 20
Espargos 60
. Espinafre 20 _ [
Feijdo verde 50
Nabo 140
Penca 50
Pepino 160
Pimento 110
Tomate 110

Farindceos e equivalentes - quantidade de alimento (g) com 1 g de proteina

Arroz 50
Batata 75
Favas 24
Feijdo 12
Massa 25
Milho 10
Pdo de trigo 15

Pdo de milho 250

1 Gr Prot.: 50 mg Phe
100 mg Leu
20 mg Met

SAO JOAO

HDS PP I T aL

EQUIVALENTES PROTEICOS

Unidade de Doencas Metabdlicas
Servigo de Pediatria
Centro Hospitalar S&o Jodo E.P.E




Tratamento nutricional

Mistura de aminoacidos

*completa aporte de proteinas desejado (Atencdo:
biodisponibilidade 25% inferior as proteinas naturais)

distribuida em 3 a 4 doses/ dia

*contém vitaminas e minerais,...a suplementar

*osmolaridade /dosagem




Alimentos Hipoproteicos
*Essenciais

*  fornecimento energético

* sintese proteica

* crescimento

‘Variedade




Alimentos Hipoproteicos
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Tratamento nutricional

Suplementos energéticos 3" -
* Essenciais wa: I%’“ |

i B g
Fonte energética/ crescimento/ “I*sintese proteica

(aporte energético insuficiente precipita catabolismo)

* Fonte de vitaminas/minerais

Vitaminas / minerais




Tratamento nutricional - riscos

*  Malnutricao

* Deficiéncia proteica/ energética/ micronutrientes
* Restricao excessiva: catabolismo proteico !
* Sinais e sintomas:
atraso crescimento E/P
rash cutaneo, dificuldade cicatrizacdo

perda de cabelo
descompensacao metabdlica

* Obesidade




Tratamento
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3. Ingestao livre

4. Vitaminas/minerais




Situacdes de Doenca: atuacao
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Regime semi-urgéncia

* Prevenir descompensacao metabolica

* Situacao de catabolismo
* Doenca (recusa alimentar, vomitos, febre,)
* (Cirurgia
* TJrauma

° Jejum




Regime semi-urgéncia

* Reducao proteica (Naturais + Sintéticas)

* Administracao abundante de liquidos e calorias

* Reintroducao proteinas progressiva




Regime urgéncia

Regime urgéncia ( Hospital)

* Persisténcia de vomitos

* Ingestao insuficiente de fluidos e calorias
* Deterioracao clinica

* Curso de doenca prolongado

Eliminacao de proteinas da Dieta

Utilizacao de solugdes de polimeros de glicose e minerais

Utilizacao por periodo maximo de 48h




G | — Metabolismo HC




Galactosemia- Objetivos do Tratamento

* Restricdo de galactose na alimentacao
* Remocao de toxicos e seus precursores

* Fornecer os nutrientes adequados ao crescimento e
desenvolvimento




Galactosemia- Tratamento Nutricional

* Restricdo de galactose com origem em productos lacteos
_ Formulas de soja
_ Formulas de caseina hidrolisada

* Permitir:
- Todas as frutas e legumes
~ Productos nao fermentados a base de soja
- Queijos maturados (teor de galactose <25mg/100g)
- Aditivos alimentares — caseinatos de Na e Ca

* Suplementar: Cae Vit. D




IHF- Objetivos do Tratamento

Remocdo de toxico e precursores da dieta:
* frutose
* Sacarose
* sorbitol

Dieta para toda a vida




IHF- Tratamento Nutricional

FRUTOSE
Natural:

20-40%
Adocantes alimentares e farmacos

* Xarope de milho com elevado teor de frutose
* Frutose cristalizada




IHF- Tratamento Nutricional

SACAROSE
Natural: frutas (1-12%), sumos de fruta, vegetais (1-6%)
Acucar (branco, amarelo, de cana..)
Adocantes alimentares e farmacos
Aromatizantes artificiais




IHF- Tratamento Nutricional

SORBITOL
— Natural: frutas,vegetais

— Adocantes artificiais (alimentos para diabéticos, bebida
farmacos)

OUTROS
— |somalte

Sorbitol

Sorbitol
desidrogenase

— Licasina

— Oligofrutose
Frutose




IHF- Tratamento Nutricional

Risco de deficiéncia de vitamina C and acido félico

suplemento multivitaminico (atencdao ao acuca




G Il — Metabolismo HC




GSD | -Tratamento nutricional

* Refeicdes frequentes (cada 1,5 - 3 h)

* Nutricao Entérica Continua (SNG, PEG)

* Amido de milho cru Vs amido de milho ceroso Glycosade® - taxa de
absorcao mais lenta que permite extender os periodos de euglicemia

- libertacao lenta de glicose - a cada 3-5h

- apo6s 12-24 meses (dependente de enzimas pancreaticas)
v'Dose: 1-2.5 g/Kg
v Misturado em agua/ liquidos sem acucares, frios:
amido/liquido (1:2)
...obesidade




GSD | -Tratamento nutricional

* Distribuicao energética:
60-70% HC, 10-15% Proteinas , 20-30% Lipidos

* Refeicdes restritas em alimentos com HC (além do amido) — max.
diario — 15g HC, distribuidos por 3 refeicdes

* Suplementar com vitaminas e minerais, especialmente calcio e
vitamina D

* Limitar a ingestdo de acucares ndo utilizaveis a 2,5g/ refeicao -
galactose, sacarose e frutose

* Restringir alimentos ricos em purinas e em gorduras




G Il = Metabolismo Lipidico




G Il: Tratamento nutricional - objetivos

Eviccao de jejum

* Controlar a ingestdao de gorduras
* Dieta equilibrada
*  Crescimento e desenvolvimento normais

* Dieta agradavel, variada e de facil adesao




Tratamento Nutricional dos Def. B-oxidacao e Ciclo da
Carnitina

Manutencao
*  Prevenir jejum (catabolismo)
V" Fracionamento de refeicdes; amido milho cru
*  Promover anabolismo
v Aporte de HC
*  Déf. LCHAD e outros Def. AGCL
V' 40-45% VET (primeiro ano)/ 30-35% VET em gordura; AGCL 10-20%
V" Suplementos AGE (6leo de ndz/ linhaca/Soja/ gérmen trigo)

V" MCT’s divididos pelas refeicdes diarias. Reforco antes AF
*  Monogen®
v Suplementos DHA — 60-120mg/dia

V" Triheptanoina (35%VET; 8,3kcal/ml) — dividir em 4 ou mais tomas
juntamente com as refeicdes - |, episédios de descompensacao

°*  MCT contraindicados: Def SCAD, MCAD, MAD




Tratamento dos Def.B-oxidacao e Ciclo da Carnitina

Treino Familiar/doente: perfil glicémico

*  Sinais e sintomas de risco/ hipoglicemia
* Determinacao de glicemia
*  Preparacdo refeicdes / suplementos

* Atitude de prevencdo/ abordagem inicial de intercorréncias




Tratamento Nutricional

* Essencial

*  Praticavel !

*  Qualidade: melhoria progressiva

*  Necessidade de monitorizacao
regular e controlo dietético intensivo §§




Tratamento nutricional a longo prazo

Integracao
* Individual / familiar
. Ensino
. Apoio
. Criatividade
. Estimulo

Contacto da Equipa de Intervencao Social Central

Apoio Social Local

Contacto com CS




Tratamento Nutricional a Longo Prazo

* Aceitacao

* Social
* Escolar
*  Profissional

Equipa Instituicdo de Saude Central/Local

Associacao de doentes




Caminhos diferentes, 0 mesmo objetivo

E-mail: carla.vasconcelos@chsj.min-saude.pt
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