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Os erros inatos do metabolismo (EIM) sdo resulsadeefalta de atividade de enzimas.
Dentre os EIM tém-se os defeitos do ciclo da ugéia sdo causadas por deficiéncia de
enzimas que atuam no ciclo da uréia, tendo comeeggiiéncia aumento dos niveis de
amonia na circulagéo. O objetivo deste estudodlaitar o acompanhamento nutricional
de um lactente com hipotese diagnostica de deféibosiclo da uréia. O estudo foi
realizado no IMIP. Lactente de 1 ano e 3 mesessed® masculino procedente de
Princesa Isabel — PB, nasceu a termo, mamou exatnosinte até 1 més de vida. Com 1
mEs iniciou leite acrescido de mucilagem e nuntadao a alimentagcdo complementar
vomitava. Chegou ao hospital com historia de vasnipws alimentares desde o
nascimento associada a anorexia e convulsdes, e ¢os vomitos ha 1 semana e
perda ponderalFoi observado um atraso no crescimento e desenveiho. Peso e
estatura de admisséo, de 7,6kg e 75cm, que ctassibmo desnutrido moderado.
Durante o internamento, evoluiu ainda com baixatag# alimentar e vomitos pos
alimentares que o fizeram perder peso, chegandesautticdo grave. Foi, entdo,
inserido no protocolo para desnutrido grave da OMBstalada SNG com volume
inicial de 50ml, progredido até 100ml/vez, ofertandm total de 80kcal/kg/dia e
0,9g/kg/dia/ptn. Iniciou ganho ponderal de 240gadte internamento. Os exames
mostraram anemia, discreto aumento das enzimagideepé elevacdo importante da
amonia. No sumario de urina mostrou a presencagms cetdnicos. A neurologista
achou altamente sugestivo de defeito do ciclo daaue encaminhou para médico
especializado para confirmacdo do diagnostico. Qricmnista tem um papel
fundamental nesta patologia, através da alimentaglemuada, mantém o0s niveis
normais de amonia e o suprimento adequado de migsigproporcionando recuperacao
ponderal, evitando o catabolismo protéico, altezacdigestivas e crescimento e
desenvolvimento adequados.
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