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Trabalhos Cientificos

Doenca Da Urina De Xarope De Bordo: A Importancia Do Tratamento Nutricional

ANA KAROLYNNE BRITTO (UFMA), ANDRESSA LIMA (UFMA), ISABELLE FONSECA
(UFMA ), PAULO MARTINS (UFMA), ANA KARYNNE BRITTO (UFMA)

A leucinose ou doenca da urina do xarope de bordo (DXB) é um erro inato do metabolismo
causado por deficiéncia da enzima desidrogenase de cetoacidos de cadeia ramificada, resultando
em acumulo dos aminoacidos leucing, isoleucina e valina. Atualmente, sdo conhecidos 5
fendtipos com a respectiva diversidade de apresentacdo clinica, desde a forma cléssica ou
neonatal, a mais grave, até as formas mais moderadas e com inicio sintomético mais tardio. Na
forma cléssica ou neonatal, os sintomas manifestam-se, en média, na primeira semana de vida e
evoluem com dificuldades alimentares, descompensacdo metabdlica aguda com cetoacidose,
hipotonia, convulsdes e um cheiro caracteristico a xarope de bordo. Esta sindrome de intoxicacéo
metabdlica requer medidas terapéuticas agressivas de modo a serem eliminados os metabdlitos
toxicos para prevenir e/ou reverter o catabolismo proteico. Com isso a prescricao de uma dieta
hipercaloria e hipoproteica, restrita em aminoacidos de cadeia ramificada, com possivel
suplementacdo de minerais e vitaminas € essencial no bom éxito do tratamento, que deve ser
iniciado tdo logo se suspeite da doenca e mantido por toda a vida do paciente. "Enfatizar a
importancia da dieta nutricional em pacientes pedidtricos com doenca da urina de xarope de
bordo (DXB). " Estudo de revisdo sistemética realizado na base de dados Medline, de 2019 a
2024, utilizando-se descritores Decs “Doenca da urina de xarope de bordo, Leucinose e
Tratamento”. Foram incluidos artigos em portugués e inglés que tinham relacdo com os
descritores no titulo, resumo e assunto que fossem um estudo prognostico e diagnéstico e que
tivessem texto completo disponivel, excluindo-se agueles que ndo abordavam o tema ou
repetidos, e analisados os objetivos e os resultados nos artigos selecionados.”ldentificamos 18
artigos, lemos na integra 15 e selecionamos 04. "Sabendo das consequéncias que a Doenca da
urina de xarope de Bordo pode causar, a revisdo elucidou e reafirmou que o tratamento
nutricional pode evitar descompensacfes metabdlicas graves que podem levar a morte nas
primeiras semanas ou meses de vida.
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