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As acidemias orgénicas (AOs) sdo doencas metabolicas hereditarias devido a uma deficiéncia de
enzimas ou proteinas de transporte envolvidas nas vias de aminoécidos, carboidratos ou lipidios.
O tratamento dietético, em relagdo ao uso da formula metabdlica de aminoécidos (FMA), varia
amplamente no Brasil e com resultados desconhecidos em longo prazo. O objetivo do trabalho
foi descrever o estado nutricional de pacientes brasileiros com AOs de 24 familias. Este € um
estudo transversal de 26 anos de um centro de referéncia em erros inatos do metabolismo. A
avaliacdo nutricional foi baseada nas recomendacdes especificas para AOs e nas Ingestdes
Dietéticas de Referéncia (DRIs). As curvas antropométricas foram baseadas na Organizagéo
Mundial de Salde (OMYS). Participaram 26 pacientes brasileiros com AOs de 24 familias (14 do
sexo masculino e 12 do feminino) com 7 tipos de acidemias: metilmalénica (MMA, n=8),
propidnica (PA, n=5), isovaléica (IVA, n=2), glutaricatipo | (GAI, n=3), glutaricatipo Il (GAll,
n=2), leucinose (MSUD, n = 5) e D-glicérica (DGA, n = 1). Todos, exceto para 0s pacientes com
DGA e MSUD, a prescri¢cdo mediana (intervalo) de proteina natural foi consistente com a DRIs =
0,99 g/kg (0,8 a1,1) em 17/26 pacientes. A FMA foi prescrita em 12 pacientes (46,1%, 5 MSUD,
5MMA, 2 GAIl e 1 PA). A mediana (intervalo) de ingestéo de proteina sintética foi de 1,88 g/kg
(1,1 a2,2). O indice de Massa Corpora (IMC) estava adequado em 16 pacientes (61,5%), baixo
peso em 7 (26,9%), sobrepeso/obesidade em 4 (15,4%). A atura para a idade foi adequada em 9
pacientes (34,6%). Como conclusdo podemos inferir que os pacientes com acidemias organicas
precisam de monitoramento nutricional para prevenir complicagdes futuras com adequada
ingestdo de nutrientes, em especial com proteinas naturais e da férmula metabdlica de
aminoé&cidos para promover o crescimento pondero-estatural adequado.
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