.

- T oo

390 Congressu
Brasileiro

CBP de Pediatria

DE 09 412 DE QUTUBRD - PORTO ALEGRE/RS

Vamos construir o pediatra do futuro

Trabalhos Cientificos

Titulo: Leucinose E Acrodermatite: Um Relato De Caso

Autores: ROBERTA FRANCOIS BITTENCOURT BATISTA (UNIVAS), BRUNA COSTA MANSO
RODRIGUES (UNIVAS), BRUNA TELES DA SILA (UNIVAS), CAMILA DE MOURA
LEITE LUENGO (UNIVAS), LARISSA DE PINHO AMARAL (UNIVAS), SARAH
FRANCELLI ALVES GANDRA SATURNINO (UNIVAS), ELLEN ROCHA PENNA
(UNIVAS), ANNA LUIZA PIRES VIEIRA (UNIVAYS)

Resumo: INTRODUCAO: A leucinose € um erro inato do metabolismo dos aminoécidos, que causa
acumulo dos mesmos e toxicidade no organismo. A terapéutica requer dieta restritiva, que pode
causar lesdes de pele semelhantes a acrodermatite enteropatica. RELATO DE CASO: Paciente,
com 8 dias de vida, deu entrada em unidade hospitalar, com histéria de dificuldade de succéo,
hipoatividade e sonoléncia. Durante internagcdo apresentou hipotonicidade de membros superiores
e regido cervical, hipertonicidade de membros inferiores com reflexos primitivos diminuidos,
desconforto respiratorio, apneia e dificuldade aceitacdo das mamadas. Iniciada investigacdo de
leucinose e tratamento com dieta restritiva. Apos 4 meses do inicio do tratamento € readmitida
apresentando exantema difuso com descamacgdo perioral, crostas em regido nucal, alopécia em
regido occipital e presenca de lesdes ulceradas em regido de nédegas, quadro compativel com
acrodermatite enteropatica devido a restricdo dietética. Realizado gjuste da dieta, evoluiu com
resolucdio das lesdes. DISCUSSAO: Também conhecida como doenca da urina de xarope do
bordo, a leucinose € um erro inato do metabolismo, causada pela deficiéncia de atividade do
complexo enzimatico desidrogenase dos afa-cetodcidos de cadeia ramificada, provocando o
acumulo dos aminoacidos leucina, valina e isoleucina, 0s quais sdo tdxicos principalmente ao
sistema nervoso central. O tratamento consiste em dieta com restricao destes aminoacidos, a qual
pode causar diminuicdo excessiva da isoleucina e o aparecimento de lesbes de pele com
dermatite, inicialmente por lesdes eritematosas peri orificiais evoluindo com hiperqueratose e
alopecia, lesbes semelhantes a da acrodermatite enteropética, que € causada por deficiéncia de
zinco. As lesBes regridem apGs reposicio da isoleucina. CONCLUSAO: Tal relato enfatiza a
importancia do diagnostico e tratamento precoces, que embora possa cursar com complicagoes,
melhora de maneira significativa o prognostico da doenga.
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