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Resumo: INTRODUCAO: A aciddria propidnica é um erro inato do metabolismo (EIM) dos &cidos
organicos. Doenca hereditéria autossdmica recessiva caracterizada pela deficiéncia de propionil-
CoA carboxilase, enzima dependente de biotina, levando ao acimulo de propionil-CoA e outros
metabdlitos tdxicos. Manifesta-se em neonatos e lactentes com vémitos, convulsdes, coma,
acidose, cetonemia, hipoglicemia e hiperamonemia. DESCRICAO DO CASO: I|.A.F.D.,
feminino. Aos 6 meses, apos transicdo de leite materno para formula infantil, iniciou quadro de
hipoglicemia, recusa aimentar, constipacdo prolongada e regressdo neurolégica. Aos 10 meses
evoluiu com vomitos, letargia, desnutricdo, hipotonia de membros, desidratacdo grave com
hiperamonemia (222) e acidose metabdlica com anion gap elevado. Aventada hipétese de EIM.
Suspensa dieta, corrigidos disturbios hidroeletroliticos e &cido-basicos, aumentada oferta cal rica
com glicose 10% na hidratacdo, iniciado benzoato de sodio, coquetel de vitaminas (L-carniting,
biotina, tiamina, riboflavina, vitamina B12) e Metronidazol. Apresentou melhora do quadro
neurol 6gico e dos vémitos. Houve ganho ponderal apds reintroducéo de dieta glicidolipidica com
oferta de proteina, aumentada progressivamente. Confirmado diagndstico de aciddria propidnica.
Segue em uso de vitaminas, oligoelementos, minerais e Metronidazol, acompanhando em centro
especializado. DISCUSSAO: O presente caso mostra um raro tipo de erro inato do metabolismo
em que a confirmacdo diagndstica é realizada apenas com exames especificos, porém esse grupo
de doencas deve ser lembrado entre os diagndsticos diferenciais frente a sintomas neurol 6gicos
aparentemente injustificaveis. A condutainicial deve ser realizada afim de prover suporte clinico
para 0 paciente até que sgja encaminhado a0 especialista CONCLUSAO: Destaca-se a
importancia do conhecimento dos erros inatos do metabolismo por todos os pediatras uma vez
gue a suspeicdo clinica e a intervencdo adequada e imediata determinam o progndstico
minimizando os danos neurol 6gicos permanentes.
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