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Este protocolo é apenas para o manejo imediato em pacientes com diagnostico definitivo.
LEIA COM ATENCAOQ! Este protocolo tem 6 paginas.
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|. Diagnodstico
ACIDEMIA PROPIONICA
2. Breve Resumo da Doenca

A Acidemia Propionica € um Erro Inato do Metabolismo em que uma
enzima (propionil CoA carboxilase) é deficiente, o que leva ao prejuizo na
metabolizagao de alguns aminoacidos, entre outras substancias, com
consequente acumulo de metabdlitos toxicos.
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Racional do Tratamento :

Inibir o Catabolismo: Ofertando dieta hipercalorica e soro glicosado.

Reduzir ingestao de precursores do Propionyl-CoA: Restringindo a
proteina natural (a proteina da férmula metabdlica é mantida pois é isenta
destes aminoacidos precursores).

Reduzir produgao de Propionato pela Microbiota Intestinal: Uso de
Metronidazol.
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Suplementagao de carnitina para desintoxicagao dos acidos organicos
e prevenir a deplecao secundaria de carnitina.

Causas de descompensacao metabolica:

Infecgoes: Gastroenterites, infecgoes urinarias, infecgoes respiratorias e etc.
Jejum prolongado, Desidratagao.

Estresse metabdlico (trauma, cirurgia).
3. Sinais e Sintomas da Descompensagao Metabodlica

Vomitos, letargia, irritabilidade, piora do estado geral, inapeténcia, sinais
neuroldgicos novos (disturbio de movimento). Os sintomas podem ser
sutis e/ou inespecificos, e queixas pelo paciente/responsavel de
“mal-estar” ou de “estar diferente do que o usual”’ devem ser valorizadas.

4. Avaliacao Inicial

Afericao periodica de sinais vitais, HGT e escala de coma de Glasgow.

Exames: Sangue: Amoénia* (garantir resultado rapido com
laboratorio de apoio), Gasometria, Lactato, Glicose, Creatinina, Uréia,
Sodio, Potassio, Cloro, Cilcio, Fosfato, Fosfatase Alcalina, Hemograma,
Amilase, Lipase, Hemocultura, Cetonas; Urina: EQU, Urocultura, Cetonas.
A depender do estado clinico, decida se o tratamento podera ser Via
Enteral ou se necessitara de acesso venoso. Em caso de duvida, assegure
acesso venoso.

Investigar gatilhos para a Descompensagao Metabdlica: Infecgao, desidratagao,
trauma, entre outros.

Complicagoes dignas de nota da Acidemia Propionica: Acidose
Metabédlica, Hiperamonemia, Pancreatite, Cardiomiopatia,
Arritmias Cardiacas, Edema Cerebral e Episodios semelhantes a
AVGCs.

Praticamente todos os pacientes em Descompensacao Metabodlica
necessitarao de admissao hospitalar, considerar internagao em UTI a
depender do quadro.
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Entre em contato precocemente com servico de referéncia em Erros
Inatos do Metabolismo.

5. Manejo Especifico

Dieta:

® Contactar nutricao da Unidade

O Retirar toda a Proteina da dieta (ou seja, suspender as formulas utilizadas
e todos os alimentos). Retornar em até 24-48 horas (a retirada de
proteina por um periodo maior que este levara ao catabolismo proteico e
consequentemente nova descompensagao metabdlica).

O Alvo caldrico diario 25% a 50 % acima do valor recomendado diariamente
(RDA). Computar no calculo calérico dieta via oral/enteral E glicose
recebida pela solugao parenteral.

O Ofertar solugao parenteral descrita abaixo.

Solugao parenteral, garantir acesso venoso central (EVITAR RINGER
LACTATO):

® Em bolus:

O Glicose 200 mg/kg: 2 mL/kg de uma solugao de glicose 10% ou ImL/kg de
glicose 20%.

O Soro Fisiolégico 0,9% 10-20 mL/kg, em caso de choque repita conforme
protocolos de choque nao-metabdlico.

e Manutencao:

O Oferte Volume Parenteral com Eletrdlitos, conforme protocolo local e de
acordo com as necessidades do paciente. Inclua Soro Glicosado para inibir
o catabolismo a uma Taxa/Velocidade de Infusao de Glicose (conhecida
como TIG ou VIG) de:

10 mg/kg/min em neonatos;
8 mg/kg/min em lactentes;
6 mg/kg/min para as outras idades;

O Em caso de HIPERGLICEMIA: Iniciar Insulina conforme protocolo local
para pacientes diabéticos e NAO reduzir a TIG/VIG.

O Mantenha esta solucao até o retorno de boa aceitacao da via oral/enteral.
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Medicamentos:
Iniciar e/ou ajustar a dose das seguintes medicagoes (doses para crise
aguda), usualmente em posse do paciente:

® |-Carnitina 200mg/kg/dia, dividido em 3-4 doses.

® Metronidazol |5mg/kg/dia, dividido em 3 doses.

e Se Hiperamonemia (Amonia acima dos valores de referéncia de acordo
com o laboratério):

O Benzoato de Sodio 250mg/kg/dia, dividido em 3 doses.

0 E/ou Acido Carglimico 100mg/kg/dia, dividido em 3-4 doses. Considerar
na primeira dose o uso de 100mg/kg em bolus.

Complicagoes graves:

® A Acidose Metabdlica e Hiperamonemia podem ser graves e refratarias,
por vezes necessitando de Hemodidlise.

® O paciente pode evoluir rapidamente para coma, avalie a necessidade de
intubagao orotraqueal se rebaixamento de sensoério, considere reservar
leito de UTI.

® Se Amonia >500uMol/L: Indicacao de Hemodiilise.

e Se Acidose Metabolica grave/refrataria: considerar reposicao de
Bicarbonato de Sédio e/ou Hemodialise conforme os protocolos locais.

Atencao:

® Estas recomendagoes nao compreendem todo o cuidado do paciente,
atencao especial deve ser dada ao manejo de: Infeccao, choque, acidose
metabolica e/ou respiratéria, rebaixamento de nivel do sensério, coma,
entre outros.

6. MONITORIZACAO E SEGUIMENTO

Monitorizacao:
® Reavaliagao frequente: clinica, sinais vitais e escala de coma de Glasgow.
® Exames de seguimento (minimo): Gasometria, Amonia, Glicose, Lactato,
Funcao renal e eletrdlitos, hemograma, amilase/lipase (se suspeita de
pancreatite).

CANUAY Carta Emergéncial 4



\CACALLC .'

® Caso paciente nao esteja em curva de melhora, considere deficiéncia
vitaminica (p.ex. deficiéncia de Tiamina).

Retorno da dieta:

® Evite deixar o paciente com dieta sem proteina por mais de 24-48 horas,
pois isso podera gerar piora do quadro metabdlico.

e A reintroducao da dieta oral/enteral deve ser feita assim que possivel, caso
nao possivel, considere Nutricao Parenteral Total (NPT) com ajuste para
restricao de proteina.

O Conforme aceitagao, retornar proteina da dieta aos poucos conforme
Médico e Nutricionista experiente em Erros Inatos do Metabolismo de
referéncia.

Sugestao inicial: Iniciar com Proteina Natural a 0,5g/kg/dia e ir
reintroduzindo 0,2-0,3g/kg/dia de proteina diariamente até chegar a dieta
de uso continuo que o paciente estava em uso.

7. O QUE EVITAR

Jejum prolongado
Acido Valproéico
Solucao de Ringer Lactato
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