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Exsanguineotransfusdo Seguida De Dieta Com Formula Artesanal: Uma Alternativa Eficaz E De
Baixo Custo Para Tratamento Da Deficiéncia Da Lipoproteina Lipase Em Lactentes

CHAGASL; CONSTANCA J, ARRUTI R; ALVESC;

Introducdo: A deficiéncia da lipoproteina lipase (LPL) tem heranga autossbmica recessiva,
determinando agdo defeituosa da principal enzima envolvida na hidrdlise de triglicérides,
guilomicrons e VLDL. Ao diagnéstico, a plasmaférese € indicada para reduzir os niveis
extremamente elevados de triglicérides, seguida da dieta com uma formula composta de
triglicérides da cadeia média - TCM (Monogen®). A exsanguineotransfusdo foi descrita em
somente um caso de deficiéncia de LPL e o uso de formulas artesanais como fonte nutricional é
pouco relatado. Descricdo do caso: Recem-nascido masculino, filho de pais consanguineos.
Diagnostico de hipertrigliceridemia grave aos 21 dias de vida, com triglicérides: 11.000 mg/dL e
colesterol total: 330 mg/dL. Submetido, aos 25 dias de vida, a exsanguineotransfusdo completa.
Causas secundérias de didlipidemia foram afastadas. Como o Monogen® néo é disponivel no
Brasil, foi desenvolvida uma férmula artesana (leite em p6 desnatado, TCM e farinha de
tapioca), que vem mantendo os niveis de TG ? 500 mg/dL nesses 4 meses de acompanhamento.
Estudo molecular mostrou mutagéo em homozigose no C.701C>T, p. Pro234Leu e mutagdo em
heterozigose nos genitores. Comentérios: Deficiéncia da LPL é um distarbio raro com
prevaléncia de 1:1.000.000. A exsanguineotransfusdo, realizada nesse caso, mostrou ser um
procedimento seguro, de baixo custo e alternativo a plasmaférese para controle inicia da grave
dislipidemia. O uso da férmula com leite desnatado, farinha de tapioca e TCM também se
mostrou uma alternativa eficaz para o tratamento ambulatorial desses pacientes, mantendo os
niveis de triglicérides abaixo do risco de pancrestite.
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