m3tabolica 33 et e D B

DIRETRIZES PARA A NUTRICAO NO DEFEITO
CONGENITO DE GLICOSILACAO (CDG)

Uma caracteristica comum em doentes com CDG € a presenca
de sintomas a nivel digestivo acompanhada por deficiéncia no
crescimento.

O QUE E A DEFICIENCIA NO CRESCIMENTO?

Falha de crescimento é uma condicdo clinica que ocorre em
lactentes e criangas jovens caraterizada pela ingestao

insuficiente de nutrientes, acompanhada por um declinio na
curva de peso e, por vezes, tamanho inadequado para a idade.
Esta falha surge sem causa aparente e se ndo for tratada pode
levar a desnutricao.

No caso do CDG as causas ndo estdao bem esclarecidas e parecem ser multiplas tais como inflamagdo, transporte anormal
de lipidos através do enterdcito ou permeabilidade intestinal anormal associada a glicosilagdo anormal de glicoproteinas
da mucosa intestinal (complica¢des digestivas em doentes com CDG).

COMO E POSSIVEL PROMOVER O CRESCIMENTO EM DOENTES COM CDG?

O crescimento é afetado desde o inicio da infancia, notando-se um percentil baixo no ganho de peso, seguido de uma
alteracdo no crescimento linear, que vai estabilizando ao longo do tempo. Vémitos e diarreia contribuem para essas
alteragOes. Nesses casos, para promover o crescimento, devem ser dadas refei¢es de alto teor calérico que, mesmo em
pequenas quantidades, sejam suficientemente ricas em nutrientes e em calorias.

A utilizacdo de férmulas enterais podera ser usada como suplemento e caso se verifique insuficiente pode chegar a ser
necessaria a utilizacdo de sonda nasogastrica ou gastrostomia. Se além disso a criancga sofrer de refluxo gastro-esofagico, o
crescimento pode piorar. Se existir ma-nutri¢do, e/ou refluxo gastro-esofagico, durante os primeiros anos de vida pode ser
util a utilizagcdo de formulas elementares (nas quais as proteinas sdo substituidas por aminoacidos de forma a facilitar a
sua absorcdo).

EXISTEM OUTRAS CAUSAS DE REJEICAO DE ALIMENTOS EM CRIANCAS COM CDG?

Outra causa de rejei¢do de alimentos pode ser a disfagia (dificuldade em engolir alimentos). Ela estd frequentemente
presente em doentes neuroldgicos e em criangas com hipotonia. A suspeita de doente neuroldgico associa-se a tosse com
apresentacdo de problemas de degluticdo e sintomatologia respiratéria comum relacionada com a desnutrigdo.

Dependendo do tipo de disfagia pode-se beneficiar da utilizagdo de espessantes ou vias de nutri¢do artificial (sonda
nasogastrica ou tubo de gastrostomia).

CRIANCAS COM CDG TOLERAM TODOS OS ALIMENTOS?

Uma vez que as criangas com CDG toleram carbohidratos, proteinas e gorduras, a dieta ndo deve ser limitada em
qualquer um destes componentes essenciais. No entanto, a possivel existéncia de vémitos, diarreia e disfagia, que afetam
alguns doentes, pode originar uma baixa ingestdo de contetdos energéticos, sendo portanto necessario garantir a
ingestdo ideal de energia.
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As criangas com CDG podem beneficiar de terapia nutricional
adequada, proporcionando aos doentes uma oferta adequada
de macro (proteinas, carbohidratos e gorduras) e
micronutrientes (vitaminas e oligoelementos). E necessario
fazer uma dieta diversificada usando todos os grupos de
alimentos em proporg¢bes adequadas.

Apoio nutricional adequado é essencial para todos os doentes
em qualquer fase da sua doenga. Esse apoio é fundamental
para o planeamento de uma dieta adequada para satisfazer as
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necessidades de energia, vitaminas e minerais, e inclui também
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degluticdo.

Em geral, é Gtil ter uma dieta rica em alimentos com alto teor de substancias antioxidantes, como em todas as doengas
crénicas ha tendéncia a gerar-se um excesso de produgdo de radicais livres derivados do oxigénio. Estes podem ser
eliminados mediante um conjunto de enzimas antioxidantes e outras substdncias antioxidantes (tais como, vitaminas E, A,
C, ubiquinona e glutationa). Se a geragdo de radicais livres supera a capacidade antioxidante do nosso organismo, ocorre
stress oxidativo, danificando lipidos da membrana, proteinas e acidos nucleicos.

A administragdo de alimentos ricos em antioxidantes é especialmente Util em todas as doencas crénicas, incluindo o CDG.
Portanto, frutas e legumes, ricos em vitaminas C, E e A sdo muito
recomendados. ‘

As frutas mais ricas em vitamina C sdo os morangos, papaia, kiwi,
laranja e manga, e entre os vegetais destacam-se os pimentos,
brdcolos e couve.

A vitamina A encontra-se em alimentos de origem animal
(lacteos, gema de ovo e figado de peixe) e também pode ser
sintetizado a partir do caroteno presente em muitas frutas

(meldo, papaia, manga, damasco, péssego) e vegetais (cenoura,
espinafres, abdbora, alface, acelga e brécolos).

Quanto a vitamina E, esta é encontrada em éleos (azeite, éleo de girassol), vegetais de folha verde, frutos secos e
leguminosas. Em geral, uma dieta equilibrada e variada, que contenha alguns destes alimentos antioxidantes, se forem
bem tolerados, pode ser benéfica como uma fonte de antioxidantes em doengas metabdlicas (stress oxidativo).

Projeto: As Doengas Metabdlicas Raras em Portugués, um projeto APCDG & Guia Metabdlica.

Apoio economico: "Para ti, sempre: um CD de musica, uma vida CDG”, coordenado pela APCDG em 2014 e @
e realizado em conjunto com familias, amigos e profissionais CDG. ‘ I l I !
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