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Cerntno e Referdncln &m Ennas e
Inatas oo Metaballsmo

nsfluto de gemstico & amrcs nobos o mahalbsodsnmo

Eliminacao de alimentos ricos em proteina
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Cerntno e Referdncln &m Ennas e
Inatas oo Metaballsmo

nsfluto de gemstico & amrcs nobos o mahalbsodsnmo

Controle quantitativo de leucina




Cerntno e Referdncln &m Ennas e
Inatas oo Metaballsmo
t a gemnstco

Hco e amcs nobos do mahalbsodsomo

Utilizacao de formula metabdlica
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|dade
Lactentes
0 a 3 meses
3 a 6 meses
6 a 9 meses
9 al2 meses
Meninos e
\WIERIES
1 a4 anos
4 a 7 anos
7/ all anos
\YSHlEIES
11 a 15 anos
15 a 19 anos
19 anos
Homens
11 a 15 anos
15 a 19 anos
19 anos

Leucina
mg/kg
60 — 100
50 -85
40 - 70
30 -55

mg/dia

275 — 535
360 — 695
410 — 785
mg/dia
550 — 740
550 — 740
400 — 620
mg/dia
540 — 720
705 — 945

800 — 1100

Isoleucina
mg/kg
36 — 60
30 -50
25 — 40
18 — 33

mg/dia

165 — 325
215 — 420
245 — 470
mg/dia
330 — 445
330 — 445
300 — 450
mg/dia
325 —-435
425 - 570
575 - 700

Valina
mg/kg
42 — 70
35 -60
28 — 50
21 — 38

mg/dia

190 — 375
250 — 490
285 — 550
mg/dia
385 — 520
385 — 520
420 — 650
mg/dia
375 — 505
495 — 665
560 — 800
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Proteina
a/kg
3,0-3,5
3,0-3,5
25-3,0
25-3,0

g/dia

30
35
40
g/dia
10
10
10
g/dia
55
65
65
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Energia: 100 a 120 cal/kg/dia ou  DRIs
LipidiOS: 40 a 50% VET (neonatos) oU RDIs

CHQO: para completar o requerimento energético
Fluidos: minimo de 1,5 ml/kcal ingerida (neonatos)
Glutamina e alanina: 100 a 250 mg/kg/dia
Cloreto de sodio: 3 a 5 mEg/kg/dia

Vitaminas e minerais: RDIs para idade



=dtico 2 eros inobos do metaboismo.
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Caso: J.P.M. Cromatografia de aminoéacidos:
Sexo: masculino Leucina: 94 umol/l

Idade: 3 anos e 3 meses Isoleucina: 122 umol/l

Peso atual: 15,8 kg Valina: 247 pmol/l

Estatura atual: 94 cm Alanina; 275 pmol/l

P/E: P95 Glutamina: 625 pmol/l
E/l: P20-30

Recomendacdes nutricionais
Energia: 900 a 1800 cal/dia
Proteina: 30g/dia

Lipidios: 30 a 40% do VET

CHO: completar VET

Leucina: 275 a 535 mg/dia

Isoleucina: 165 a 325 mg/dia

Valina: 190 a 400 mg/dia

Glutamina: 100 a 250 mg/kg/dia (Supl.)
Alanina: 100 a 250 mg/kg/dia (Supl.)



Inabos oo Metaballsma
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Formula Célculos nutricionais (DIETA)
Formula metabolica: 51g/dia
Formula infantil de 1 °semestre: 17g/dia
Oleo de canola: 15g/dia Proteina: 33g/dia
Oleo de girassol: 5g/gia
Oleo de peixe: 1g/dia
Polimeros de glicose : 80g/dia Relacdo -6:/ -3: 4,5/1
** Suplementos de aa previamente diluidos
Volume total: 600ml/dia
Fracionamento: 200ml/4 vezes por dia Leucina: 410 mg/dia
40g/dia de Batata 50 mg
50g/dia de Abobora 25 mg

30g/dia de chuchu 25 mg Valina: 340 mg/dia, sendo 60 mg (Supl.)
10g/dia de couve 25 mg _ _
5g/dia de Azeite - Glutamina: 250 mg/dia (Supl.)

359/d_|a de Banana 25 mg Alanina: 500 mg/dia (Supl.)

20g/dia de abacate 25 mg

Energia: 1003 cal/dia

Lipidios: 34 g/dia ou 32% do VET

CHO: 133 g/dia ou 55% VET

Isoleucina: 280 mg/dia, sendo 40 mg
(Supl.)




TABELA DE SUBSTITUICAO — QUANTIDADE DE LEUCINA
Abacate - 20 gr Abdébora - 50 gr
Abacaxi - 130 gr Abobrinha - 35 gr
Ameixa vermelha — 120 gr Alcachofra* — 20 gr
Amora* — 60 gr Berinjela - 35 gr
Banana nanica - 35 gr Beterraba - 35 gr
Caqui - 60 gr Brocolis — 15 gr
Cereja* - 105 gr Cebola - 60 gr
Damasco* - 55 gr Cenoura - 55 gr
Figo* - 55 gr Chuchu - 30 gr
Framboesa* - 55 gr Couve-flor* — 15 gr
Goiaba - 45 gr Cogumelo (conserva) — 20 gr
Kiwi* - 70 gr Nabo* - 45 gr
Laranja Péra - 80 gr Palmito* — 16 gr
Lichia* - 75 Gr VVagem*— 18 gr
Lim&ao* - 135 gr Pepino - 85 gr
Maca - 200 gr Repolho - 30 gr
Maméao - 155 gr Tomate - 80 gr
Manga - 80 gr Pimentao*- 55 gr
Maracuja* - 30 gr
Melancia - 130 gr
Melao* — 80 gr
Mexerica* - 135 gr
Morango* - 55 gr
Nectarina* - 70 gr
Péra - 125 gr
Péssego* - 90 gr
Tangerina* - 140 gr
Uva (média) - 170 gr
Acelga* — 40 gr Arroz branco cozido — 25 gr
Agriao - 15 gr Batata - 40 gr
Alface - 30 gr Batata doce - 40 gr
Couve manteiga - 10 gr Mandioca - 55 gr
Escarola - 60 gr
Espinafre - 10 gr
Agua de coco* - 100 ml Chantilli industrializado — 8 gr
Ameixa seca* - 30 gr Creme de leite — 10 gr
Banana seca* - 12 gr
Cereja em conserva* - 100 gr Margarina — 10 gr
Damasco seco* - 15 gr Maionese — 5 gr
Maca desidratada* - 30 gr
Péssego em calda* - 175 gr
Uva passa* - 35 gr
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CONTROLE DA DIETA

Consultas periodicas
Avaliacao antropomeétrica
Avaliacao de consumo alimentar
Recordatorio de 24 horas
Registro alimentar de 3 dias

Avaliacao guantitativa de aminoacidos plasmaticos
Leucina
Isoleucina
Valina
Alloisoleucina
Alanina



CONTROLE DA DIETA




Acidemias: Propionica e Metilmalonica




OBJETIVOS




OBJETIVOS




OBJETIVOS







Eliminacao de alimentos ricos em proteina




Controle quantitativo de Proteina




Utilizacao de formula metabdlica







/ll _.II01 23"

Idade Isoleucina Metionina Treonina Valina Proteina
Lactentes mg/kg mg/kg mg/kg mg/kg g/kg
0 a 3 meses 7/0-120 20 -50 50 -135 65 — 105 3,0-3,5
3 a 6 meses 60 — 100 15 - 45 50 - 100 60 — 90 3,0-3,5
6 a 9 meses 50-90 10 -40 40 - 75 35-75 2,5-3,0
9 a 12 meses 40 - 80 10 — 30 20 -40 30 -60 2,5-3,0

Meninos e mg/dia mg/dia g/dia

mg/dia

Meninas mg/dia

1 a4 anos
4 a 7 anos
7/ allanos
Mulheres

485 — 735

630 — 960

715 — 1090
mg/dia

180 — 390

255 - 510

290 — 580
mg/dia

415 - 600

540 — 780

610 — 885
mg/dia

550 — 830

720 — 1080

815 - 1225
mg/dia

30
35
40
g/dia

830 — 1195
830 — 1195
790 — 1145

1105 - 1655 55
1105 - 1655 55
790 — 1585 55

965 - 1470
965 - 1470
925 - 1410

390 — 780
275 - 780
265 — 750

11 a 15 anos
15 a 19 anos
19 anos

Homens
11 a 15 anos
15 a 19 anos

19 anos

mg/dia
540 — 765
670 — 950
1175 —-1190

mg/dia
290 — 765
475 — 950
475 — 950

mg/dia

810 -1170
1010 — 1455
1010 - 1455

mg/dia
1080 — 1515
1345 — 2015
1345 - 2015

mg/kg
50
65
65
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Energia: DRIs para idade (avaliar ganho de peso)
Lipidios: RDIs

CHQO: para completar o requerimento energético
Fluidos: minimo de 1,5 ml/kcal ingerida (neonatos)

Vitaminas e minerais: RDIs para idade
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Caso: L.S.S.

Sexo: masculino

Idade: 12 anos e 6 meses
Peso atual: 32,5 kg
Estatura atual: 123 cm
IMC: P85-95

E/l: <P3

Recomendacbes nutricionais Dieta atual
Energia: 1650 a 3300 cal/dia para E/I 1424 cal dia
Proteina: 40g/dia 46 g/dia
Lipidios: 25 a 35% do VET 26 % do VET
CHO: completar VET 61% do VET

Metionina: 290 a 580 mg/dia 310 mg/dia
Isoleucina: 715 a 1090 mg/dia 830 mg/dia

Valina: 815 a 1225 mg/dia 760 + 300 (supl.) = 1060 mg/dia
Treonina: 610 a 885 mg/dia 680 mg
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Formula
Formula metabdlica: 132g/dia
Formula infantil de 1 “semestre; 129g/dia
Oleo de canola: 5g/dia
Amido de milho: 20g/dia
Polimeros de glicose: 45 g/dia
** Suplementos de aa previamente diluidos

Volume total: 1800ml/dia
Fracionamento: 300ml/6 vezes por dia

Alimentos/Quantidades

32g/dia de Batata 0,89
13/dia de Cenoura 0,14 g
20g/dia de Banana 0,25 ¢




CONTROLE DA DIETA

Consultas periodicas
Avaliacao antropomeétrica
Avaliacao de consumo alimentar — ANOREXIA
Recordatorio de 24 horas
Registro alimentar de 3 dias

Avaliacao guantitativa de aminoacidos plasmaticos
Glicina
Isoleucina
Valina
Metionina
Treonina



CONTROLE DA DIETA

Avaliar acidos organicos na urina
Avaliar corpos cetdnicos na urina — catabolismo

Avaliar amonia — normal = boa aceitacao proteica

Outros exames laboratoriais - Avaliacao nutricional

5 )
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Acidemia Isovalérica

Leucina

_B_

§ Acido Isovalérico

T Acido 3-hidroxiisovalérico

B Isovalerilglicina

I<:I<jl<:l<;|zl<:l<:|



OBJETIVOS




OBJETIVOS







Eliminacao de alimentos ricos em proteina




Controle quantitativo de Proteina




TABELA DE SUBSTITUICAO — DIETA HIPOPROTEICA

GRUPO | - 0,6 gramas
Ameixa vermelha-150g
Pera-100g

Banana nanica - 45 g
Maga - 170 g

Manga - 150 g

Uva (média) - 40 g
Goiaba - 50 g

Abacate - 30 g

Laranja pera - 100 g
Meldo - 75 g
Tangerina - 75 g
Melancia - 120 g
Abacaxi - 150 g
Mamé&o - 120 g

Caqui - 100 g
Pessego - 759

GRUPO Il — 0,6 gramas
Cenoura - 50 g
Abdbora - 50 g
Abobrinha - 60 g
Berinjela - 60 g
Beterraba - 40 g
Cebola-35¢g

Chuchu - 70 g

Couve manteiga - 20 g
Espinafre - 20 g
Tomate- 70 g

GRUPO Il - 0,3 gramas
Alface - 25 g
Acelga-10g

Agrido - 15 g

Escarola - 25 g
Repolho - 20 g

Pepino - 40 g

Tomate — 35 g
Berinjela- 30 g

GRUPO IV — 2 gramas
Batata — 100 g
Mandioquinha - 120 g
Batata doce - 90 g
Mandioca - 100 g
Arroz cozido — 50 g

Todos os alimentos devem ser pesados crus
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Recomendacdes de Proteinas — DRIs 2002
0 a 6 meses Al — 1,52g/kg/dia
7 al2 meses RDA — 1,5/kg/dia

1 a 3 anos RDA - 1,1 g/kg/dia
4 a 8 anos RDA — 0,95¢g/kg/dia

Energia: DRIs para idade (avaliar ganho de peso)
Lipidios: RDIs

CHOQO: para completar o requerimento energético
Fluidos: minimo de 1,5 ml/kcal ingerida (neonatos)

Vitaminas e minerais. RDIs para idade
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Caso: R.G.V Recomendacdes nutricionais
Sexo: masculino Energia: 95 a 145 cal/kg/dia

|dade: 5 meses Proteina naturais: 1,2 a 1,5 g/kg/dia
Peso atual: 5,48 kg Lipidios: 40 a 50% do VET
Estatura atual: 61,5 cm CHO: completar VET

P/E: P10-20

P/I: P10

E/l. P5

Formula Calculos nutricionais (DIETA)
Formula infantil de 1 “semestre: 77,4g/dia | Energia: 728 calldia
Oleo de canola: 10g/dia Proteina: 7,5g/dia ou 1,36g/kg/dia
Polimeros de glicose: 35g/dia Lipidios: 32 g/dia ou 40% do VET

Amido de milho: 30g/dia Relagdo -6/ -3: 4/1
Volume total: 720ml/dia CHO: 103 g/dia ou 57% VET
Fracionamento: 120ml/6 vezes por dia




CONTROLE DA DIETA

Consultas periodicas
Avaliacao antropomeétrica
Avaliacao de consumo alimentar — ANOREXIA
Recordatorio de 24 horas
Registro alimentar de 3 dias

Avaliacao guantitativa de aminoacidos plasmaticos
Glicina
Leucina
Outros aminoacidos



CONTROLE DA DIETA

Avaliar acidos organicos na urina
Avaliar corpos cetonicos na urina — catabolismo
Outros exames laboratoriais - Avaliagcao nutricional

5 ) 1
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Tratamento Dietoterapico
E

Doencas Metabdlicas
Hereditarias




DIFICULDADES NA ORIENTACAO
DIETETICA DAS DMH

Informac0es sobre a composicao dos
alimentos

Falta de alimentos industrializados destinados
as DMH

Fatores socio- econdmicos

Dificuldade de compreensao da dieta pelos
pais e/ou cuidadores e familiares



CONSIDERACOES FINAIS

As dietas para as “Doencas Metabolicas Hereditarias”,
devido a rigorosa restricao dietética, imposta pelo
bloqueio metabdlico, podem se tornar monotonas.

Dificultando a adesao ao tratamento e a insercao social.

Consequentemente, cabe aos profissionais
responsaveis, a busca constante de alternativas, seja
junto as industrias de alimentos e/ou orientacoes de
receitas modificadas utilizando produtos isentos do
nutriente restrito.






