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RESUMO

Objetivo: Relatar um estudo de caso sobre hiperglicinemia ndo cetética e o tratamento nutricional prescrito
com dieta cetogénica. Detalhamento do caso: Paciente do sexo feminino, com 3 anos de idade, natural de
Cajazeiras-PB. Foi admitida num Hospital Universitario (EBSERH) da cidade com quadro de sonoléncia
excessiva, associado a piora do quadro de crises convulsivas. Nos primeiros dias de internamento, a paciente
utilizou uma dieta 4:1 semelhante a que estava ingerindo em casa. No quarto dia de reposi¢éo de potassio 0s
niveis sanguineos desse mineral reduziram significativamente mesmo a terapia de reposi¢cao nao ter sido
cessada o0 que gerou a suspeita de que a dieta cetogénica em 4:1 pudesse estar influenciando o quadro.
Assim foi realizada involugcédo da dieta passando para 3:1 e logo em seguida 2:1 e nessa concentracdo a
paciente conseguiu manter os niveis de potassio normais e recebeu alta. Considerac6es finais: Considera-
se que a dieta cetogénica apresentou-se como importante estratégia nutricional no controle das convulses
na hiperglicinemia ndo cetética, porém a utilizacdo dessa dieta de modo prolongado, sobretudo nas
concentracdes de 4g de gordura para 1 g de carboidrato foi relacionada ao desenvolvimento de hipocalemia.

Palavras-chave: Dieta Cetogénica, Hiperglicinemia ndo Cet6tica, Convulsdes, Hipocalemia.

ABSTRACT

Objective: To report a case study on non-ketotic hyperglycinemia and the nutritional treatment prescribed with
a ketogenic diet. Case detail: Female patient, 3 years old, born in Cajazeiras-PB. She was admitted to a
University Hospital (EBSERH) in the city with excessive sleepiness, associated with worsening seizures. In
the first days of hospitalization, the patient used a 4:1 diet similar to the one she was eating at home. On the
fourth day of potassium replacement, the blood levels of this mineral reduced significantly even though the
replacement therapy had not ceased, which led to the suspicion that the 4:1 ketogenic diet could be influencing
the condition. Thus, the diet was involution changing to 3:1 and then 2:1 and at this concentration the patient
was able to maintain normal potassium levels and was discharged. Final considerations: It is considered that
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the ketogenic diet presented itself as an important nutritional strategy in controlling seizures in non-ketotic
hyperglycinemia, however the prolonged use of this diet, especially at concentrations of 4g of fat for 1 g of
carbohydrate, was related to the development of hypokalemia.

Keywords: Ketogenic Diet, Non-Ketotic Hyperglycinemia, Seizures, Hypokalemia.

RESUMEN

Objetivo: Reportar un estudio de caso sobre la hiperglicinemia no cetésica y el tratamiento nutricional
prescrito con dieta cetogénica. Detalle del caso: Paciente femenina, 3 afios, nacida en Cajazeiras-PB.
Ingres6 en un Hospital Universitario (EBSERH) de la ciudad con somnolencia excesiva, asociada a
empeoramiento de las convulsiones. En los primeros dias de hospitalizacion la paciente siguié una dieta 4:1
similar a la que consumia en casa. Al cuarto dia de reposicion de potasio, los niveles sanguineos de este
mineral se redujeron significativamente a pesar de que no habia cesado la terapia de reposicion, lo que hizo
sospechar que la dieta cetogénica 4:1 pudiera estar influyendo en el padecimiento. Asi, se involuciond la dieta
cambiando a 3:1 y luego 2:1 ya esta concentracion el paciente pudo mantener niveles normales de potasio y
fue dado de alta. Consideraciones finales: Se considera que la dieta cetogénica se presentd como una
estrategia nutricional importante en el control de las convulsiones en la hiperglicinemia no cetdsica, sin
embargo el uso prolongado de esta dieta, especialmente en concentraciones de 4 g de grasa por 1 g de
carbohidratos, se relacion6 con el desarrollo de hipopotasemia.

Palabras clave: Dieta cetogénica, Hiperglicinemia no cetdsica, Convulsiones, Hipopotasemia.

INTRODUCAO

A hiperglicinemia ndo cetética € uma doenca metabdlica, de carater hereditario autossémico recessivo,
causado pela deficiéncia genética do sistema enzimatico de clivagem da glicina no figado e cérebro, levando
ao acumulo dessa substéancia nos liquidos corporais, prejudicando o sistema nervoso central em decorréncia
da maior estimulacéo dos receptores de glicina (GONCALVES CM, et al., 2008). Nas primeiras horas de vida,
a crianga apresenta-se assintomatica, porém, em poucos meses, evolui com hipotonia, letargia, convulsdes,
além de succ¢do debilitada com dificuldade de alimentacdo (POOTHRIKOVIL RP, et al., 2019).

Os sintomas tanto podem ser refratarios as terapias convencionais, como podem evoluir para situacdes
mais graves, como o coma e a morte (KOSE E, et al.,, 2017). A maioria dos pacientes portadores de
hiperglicinemia néo cetotica evoluem com prognéstico ruim, sendo a sobrevida em torno de 7 dias a 18 anos
(SHBAROU 1V, et al., 2019). Devido ao acimulo da glicina, uma das sintomatologias € o comprometimento
neurolégico, com presenca de crises convulsivas refratarias ao tratamento convencional, cursando com morte
precoce (MULLIGAN JL, 2013).

Embora seja uma doenca incuravel, o diagndéstico precoce é de extrema relevancia, com a finalidade de
minimizar os danos da doenca e promover uma melhor qualidade de vida para o paciente (GONCALVES CM,
et al., 2008). Deste modo, é essencial um suporte intensivo para promover uma melhor adequagéo e controle
da patologia do paciente (KOSE E, et al., 2017).

A assisténcia de uma equipe multiprofissional capacitada, assim como um suporte alimentar adequado
sdo fundamentais ao tratamento. O uso de uma dieta cetogénica tem sido realizado de forma ampla e com
sucesso para o tratamento de diversas patologias que cursam com comprometimento neurolégico (PEREIRA
ES, et al., 2010). Utilizada pela primeira vez em 1921 como tratamento de epilepsia intratavel, o mecanismo
de acdo desta dieta mostra-se semelhante ao estado de jejum, ou seja, quando o corpo humano n&o ingere
carboidratos quantidade suficientes, este passa a metabolizar os lipideos para a geragdo de energia, e 0
produto de degradacéo destes geram corpos cetdnicos (BOAVENTURA V, et al., 2019).

Por ser uma doencga rara, poucos sao os estudos com direcionamento para a dietoterapia especifica na
doenca. Apesar de os pacientes portadores de hiperglicinemia ndo cetética apresentarem sintomas
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neurolégicos severos, os mecanismos envolvidos na fisiopatologia dessa doenca ainda ndo estdo bem
esclarecidos. Assim, sabendo da importéncia do tratamento precoce, sendo o suporte nutricional fator
essencial no tratamento, este trabalho teve objetivo relatar um estudo de caso sobre hiperglicinemia néo
cetdtica e o tratamento nutricional prescrito com dieta cetogénica em suas variadas propor¢des de nutrientes.

DETALHAMENTO DO CASO

Este € um estudo de caso apreciado e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) (Parecer
5.092.478 e CAAE 52872521.2.0000.5180), tendo a concordancia da paciente através da assinatura do
Termo de Assentimento Livre e Esclarecido (TALE) e do responsavel através do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE) e Autorizacdo do Uso de Imagem.

Paciente, sexo feminino, com idade de 3 anos e 2 meses, natural da cidade de Cajazeiras, na Paraiba.
Advém de uma gestacdo planejada, de pais ndo consanguineos, com acompanhamento completo do pré-
natal, nascimento a termo, de 40 semanas, por parto cesareo, sem intercorréncias significativas. Mae relata
casos de mortes neonatais em gestacfes anteriores.

Com 5 dias de vida, a paciente foi internada em Unidade de Cuidados Intensivos Neonatal (UCIN) apés
guadro de desmaio (perda de consciéncia) em domicilio, sendo encaminhada para hospital de referéncia na
capital do estado da Paraiba. Nesta ocasido, foi descoberto diagnéstico de hiperglicemia néo cetética, um
erro inato do metabolismo, iniciando entdo, acompanhamento com geneticista, neuropediatra, pediatra,
endocrinologista, nutricionista, fisioterapeuta e fonoaudiéloga.

Além disso, apresenta diagnéstico de hiperplasia adrenal, hipotireoidismo e epilepsia de dificil controle por
quadro basal (encontra-se em tratamento desde os primeiros dias de vida). Apresenta desenvolvimento
atipico, com atividade psicomotora e fala comprometidas.

E acamada, possui hipotonia muscular, sem controle de tronco, cabeca e pescogo desde o nascimento.
Em uso de medicacbes como keppra, carbamazepina, canabidiol, clonazepan, fenobarbital, benzoato de
sédio, puran T4. Faz uso de terapia nutricional enteral, por gastrostomia (GTT) manuseada pela mée, que
realiza todos os cuidados em casa.

Foi admitida no dia 25 de marco de 2023, na enfermaria pediatrica de um Hospital Universitario da
Empresa Brasileira de Servicos Hospitalares — EBSERH na cidade de Cajazeiras, Paraiba, com quadro de
sonoléncia excessiva, associado a piora do quadro de crises convulsivas e espasmos. Ao exame fisico,
paciente apresentava estado geral regular, hipoativa, sonolenta, com leves espasmos em membros
superiores, hipocorada, algo hidratada, saturando 95%, afebril, taquipneica, sem tiragens, anictérica,
aciandtica, torporosa, sem sinais de desconforto respiratério, sem resposta aos estimulos externos, com
hipotonia global, sem controle de cabeca, pescoco e tronco, restrita ao leito. Identificou-se uma hipocalemia
grave com piora do quadro clinico de espasmos musculares, desencadeando outras condi¢des, como
secrecdo em vias aéreas superiores e grande quantidade de sialorreia, devido dificuldade de tosse ativa e
expectoracdo. Apresentou reducdo da sensibilidade e dos movimentos corporais, revelando-se extremamente
hipoativa.

Durante a triagem nutricional, a crian¢ca apresentava risco nutricional moderado, segundo avaliagdo
baseada no STRONG KIDS (Screening Tool for Risk of Impaired Nutritional Status and Growth). Genitora
nega que a paciente possuia alergia medicamentosa, mas informa alergia a alimentos (milho, frutas, leite).
Na avaliagdo antropométrica, pesou 17,3 quilos, sendo considerado peso adequado para idade, segundo
indicador Peso/ldade (P/I): (0<Z<2). A dieta utilizada no momento da admissao era cetogénica na propor¢cao
4:1.

Os primeiros exames laboratoriais feitos na admissé@o evidenciaram discreta trombocitopenia pelo
hemograma, presenca de hipocalemia, hipocalcemia, hipofosfatemia, redugdo dos marcadores renais
(Creatinina e Uréia) e alteragéo na glicemia (Tabela 1).
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Tabela 1 - Exames bioquimicos referentes ao primeiro dia de internacéo hospitalar e seus respectivos valores
de referéncia.

Exames Resultados Valores de referéncias

Creatinina 0,30 mg/dI* 0,40 a 0,70 mg/dl
Ureia 3 mg/dI* 11 a 36 mg/dl
Fosforo 2,6 mg/dI* 4,0a 7,0 mg/d
Calcio total 7,70 mg/dl* 8,8 a 10,8 mg/dI
Magnésio 2,60 mg/dl 1,7 a2,3 mg/dl
Potassio 2 mmol/L* 3,5a5,5 mmol/L

T4 livre 0,90 ng/dl 0,93 a 1,70 ng/dL
TSH 2,40 microUl/dI 0,40 a 5,20 microul/dl
Glicemia de jejum 105 mg/dl 70 a 99 mg/di

Fonte: Freitas KS, et al., 2024.

No dia 25/03/2023, a dosagem de potassio da paciente foi de 2 mmol/L sendo iniciada a reposi¢do do
mineral via endovenosa com administracédo de Cloreto de potassio 19,1% 10 ml ampola: 191 mg em 10ml e
em seguida diluida em 500ml de solucao ringer, totalizando 510ml de solucao infundida na quantidade de
170mL/hora, assim no dia 26/03/2023 o valor do potassio passou para 2,6 mmol/L.

Continuou-se a reposi¢do com Cloreto de potassio 5,4 ml da ampola de 10ml a 19,1% (191mg) diluidos
em 380ml de solucéo ringer, totalizando 385,4ml de solucdo infundida na quantidade de 48ml por hora nos
dias 26 e 27 de margo.

No dia 28/03/2023 o potassio sanguineo ficou em 5,5mmol/l, a reposi¢cdo continuou da mesma forma do
dia 25/03/2023 nos dias 28 e 29 de marco, porém a dosagem do dia 29/03/2023 chamou a atencéo pela
gueda de 2mmol/l nos valores de potéssio, ficando em 3,53 mmol/l mesmo com a reposi¢cao do mineral e
assim suspeitou-se da influéncia da dieta cetogénica do tipo 4:1 como causa da hipocalemia, sendo, portanto,
sugerido a involugéo gradual da dieta para 3:1 no dia 29/03/2023 e posteriormente para 2:1, como vemos na
Tabela 2.

Tabela 2 - Dosagem sanguinea de potassio da paciente durante internacao e dieta cetogénica ofertada.

Data Dosagem de Potassio (mmol/L) Tipo de Dieta Cetogénica ofertada
25/03/2023 2 4:1
26/03/2023 2,6 4:1
28/03/2023 55 4:1
29/03/2023 3,53 31
30/03/2023 3,93 2:1

Fonte: Freitas KS, et al., 2024.

ApoOs o 6° dia de internacdo hospitalar, pode-se observar melhora nos valores dos eletrélitos, como
potéssio (3,93mmol/L), calcio (8,9mg/dL) e fésforo (4,9mg/dL). O exame de gasometria venosa de 24 horas
apresentou pH de 7,38, sem acidose, corroborando para condi¢cfes favoraveis para alta da paciente. Paciente
evoluiu com estado geral regular, levemente taquipneica, taquicardica, hidratada, menos sonolenta, anictérica
e afebril, recebendo alta hospital neste dia, com encaminhamento para o ambulatério de Nutricdo desta
unidade hospitalar. Com identificacdo da hipocalemia e consequente conduta de reposicdo venosa do
potassio, o referido mineral teve sua dosagem sanguinea realizada algumas vezes durante a internacao,
sendo relacionada a dieta ofertada, como mostra a Tabela 2.

Terapia Nutricional

Desde a descoberta deste problema de saulde, a paciente fazia uso de dieta cetogénica através da formula
comercial Ketocal® (4:1) — sendo essa proporcéo referente ao teor de lipidios em relagédo ao teor de proteina
e carboidrato na dieta, ou seja, para cada 4 gramas de lipidio possui 1 grama dos demais macronutrientes.
Porém, aos dois anos de idade, a crianca foi diagnosticada com alergia a proteina do leite de vaca (APLV),
nutriente presente na composi¢édo da férmula anteriormente citada. Dessa forma, foi necessério a substituicao
do Ketocal pela férmula Neocate LCP adicionando outros alimentos, conforme a tabela 1 (proporcao 2:1).
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No entanto, a dieta na proporcao (2:1) ndo estava produzindo o estado de cetose necessario na paciente,
sendo entdo a dieta evoluida para (3:1) (inclusao de Proteina Colageno Hidrolisado) e em seguida 4:1, ponto
em gue chegou ao servico de salde. Em termos de macronutrientes, pode-se observar um aumento da oferta
de gordura e proteinas e reducao de hidratos de carbono.

Quadro 1 - Dietas utilizadas pela paciente antes da internacéo.

Dieta cetogénica 2:1 com 1200
Kcal e 0,8 g proteina/kg/dia

Dieta cetogénica 3:1 com 1200
Kcal e 0,8 g proteina/kg/dia

Dieta cetogénica 4:1 com 1200
Kcal e 0,9 g proteina/kg/dia

05:00hrs e 21:00hrs
Neocate LCP — 169
Azeite ou Oleo vegetal (girassol ou
canola) — 17 ml

05:00hrs e 21:00hrs
Neocate LCP — 99
Azeite ou 6leo vegetal (girassol ou
canola) — 21ml

05:00hrs e 21:00hrs
Neocate LCP — 5g
Azeite ou Gleo vegetal (girassol ou
canola) — 23ml

Neocate LCP - 149
Azeite ou 6leo vegetal (girassol ou
canola) — 18¢g

Agua — 150m| Proteina colageno hidrolisada | Proteina colageno hidrolisada
equaliv — 29 equaliv — 3g
Agua — 150ml Agua — 150ml
09:00hrs 09:00hrs e 17hs 09:00hrs e 17hs
Laranja — 159 Abacate — 37¢g Morango — 10g

Neocate LCP - 69g
Azeite ou 6leo vegetal (girassol ou
canola) — 15ml

Neocate LCP — 4g
Azeite ou Gleo vegetal (girassol ou
canola) — 23ml

13,049 de proteinas
41,59 de carboidrato

Agua — 150ml Proteina colageno hidrolisada | Proteina colageno hidrolisada
equaliv - 1g equaliv — 3g
Agua — 150ml Agua — 150ml

13:00hrs 13:00hrs 13:00hrs
Batata Inglesa — 30g Batata Inglesa — 10g Cenoura — 20g
Cenoura — 33¢g Cenoura — 30g Brocolis — 179
Brocolis — 159 Brocolis — 179 Frango — 10g
Frango - 05 g Frango — 069 Azeite ou 6leo canola ou girassol
Azeite ou 0leo canola ou girassol | Azeite ou 6leo canola ou girassol | —23ml
—21ml —23ml Agua — 150ml
Agua — 150ml| Agua — 150ml

17:00 hrs
Mamaéao — 10g
Manga — 149
Neocate LCP — 10ml
Creme de soja Batavo — 18g
Azeite ou 6leo canola ou girassol
—10ml
Agua — 150ml

TOTAL: TOTAL: TOTAL:
109,089 de gordura (2 da | 116,13g de gordura (3 da | 120g de gordura (4 da propor¢cédo
proporcao da dieta) proporcao da dieta) da dieta)

13,049 de proteinas
25,679 de carboidrato

15,579 de proteinas
14,439 de carboidrato

Fonte: Freitas KS, et al., 2024.

Nos primeiros dias de internamento, a paciente continuou utilizando uma dieta 4:1 semelhante a que
estava ingerindo em casa, com apenas algumas modificacdes para reduzir o risco de manipulacdo (foram
excluidos os alimentos in natura e utilizados apenas Neocate LCP, azeite e Proteina colageno hidrolisada

equaliv em todos os horarios do dia).

No quarto dia de reposicao de potassio, os niveis sanguineos desse mineral reduziram significativamente
mesmo a terapia de reposi¢do nao ter sido cessada, o que gerou a suspeita de que a dieta cetogénica em 4:1
pudesse estar influenciando negativamente no quadro. Assim, foi realizada involu¢éo da dieta, passando para
3:1 inicialmente (ou seja, retornou-se ao valor anteriormente ofertado de carboidratos) e logo em seguida 2:1,
€ nessa concentracdo a paciente conseguiu manter os niveis de potassio normais e recebeu alta com
orientacdo para manutencéo da referida dieta.
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DISCUSSAO

A auséncia de clivagem da glicina na hiperglicinemia ndo cetética gera o acimulo de deste aminoacido
nos tecidos e liquidos corporais causando, consequentemente, alteracdes neurolégicas e metabolicas
precoces ao paciente, tais como letargia, convuls@es, hipotonia e déficit cognitivo, evoluindo, posteriormente,
para quadros de coma e até morte (POOTHRIKOVIL RP, et al., 2019).

Em um estudo realizado com lactente de cinco meses, foi observado que o neonato apresentou dificuldade
de succéo, choro fraco e hipoatividade nas primeiras horas de vida, evoluindo com convulsdes de dificil
controle, apneias de repeticdo e insuficiéncia respiratéria com necessidade de assisténcia ventilatéria,
cursando com 6bito aos cinco meses de idade (GONCALVES CM, et al., 2008).

Pacientes diagnosticados com hiperglicinemia ndo cetética apresentam como manifestacdo clinica da
doenca crises convulsivas recorrentes, com comprometimento no sistema neurolégico e motor. Apesar de
haver poucos estudos na literatura sobre esta condicdo genética, € sabido que pessoas com hiperglicinemia
ndo cetética necessitam de acompanhamento nutricional de forma ininterrupta, consistindo o tratamento na
restricdo de glicina e serina e na prescricdo da dieta cetogénica para ajudar no controle das convulsdes
(GENC SC, et al., 2018; HOOVER-FONG JE, et al., 2004).

Estudos seculares jA& demonstravam que pacientes com alteracdes neuroldgicas apresentavam melhor
controle dos quadros de convulsdo quando em jejum ou na presenca de acidose metabdlica induzida pelo
jejum (NONINO-BORGES CB, et al., 2004). A Dieta Cetogénica (DC) é uma dieta terapéutica cuja composicao
é rica em lipideos, moderada em proteinas e pobre em carboidratos, com a finalidade de simular o estado de
jejum prolongado, forcando o organismo a utilizar lipidios como fonte de energia primaria (ROLA M e
VASCONCELOS C, 2014; WELLS J, et al., 2020). H& uma substituicdo dos carboidratos por lipideos, que
provém uma fonte energética alternativa para o cérebro, as cetonas, e diminui-se levemente a quantidade de
proteinas (PEREIRA ES, et al., 2010).

A DC consiste em uma estratégia alimentar que tem sido usada com sucesso em pacientes com crises
convulsivas, especialmente em criangas (NERI LCL, et al.,, 2021). Atualmente existem 4 tipos de dieta
cetogénica: dieta cetogénica classica, dieta de Atkins modificada, dieta cetogénica de trigliceridios de cadeia
média (TCM) e dieta de baixo indice glicémico. A dieta cetogénica classica é baseada no consumo elevado
de trigliceridios de cadeia longa (WELLS J, et al., 2020), numa proporcao de 3:1 ou 4:1 de lipidios para
carboidratos e proteinas, sendo considerada a dieta mais restritiva (BOAVENTURA V, LUNARDI MS, LIN K,
2019).

Sabe-se que a aplicacéo de terapia padréo associada a dieta cetogénica apresentou relacéo direta com
significativa reducdo da frequéncia das convulsGes nos pacientes portadores da patologia, demonstrando
melhor controle ou até cessacdo completa das convulsées (SCHWARTZ 1V, et., 2008; SHBAROU RM, et al.,
2019). KAVA MP et. (2019), mostra que a dieta cetogénica provocou diminuicdo das crises convulsivas,
melhoras na qualidade de vida do paciente, equilibrio dos niveis plasméticos de glicina, bem como melhorias
nos eletroencefalogramas (EEG) realizados.

No caso em estudo, a clinica da paciente condizia com o proposto pela literatura, uma vez que estando
fazendo cetose com utilizacdo de dieta cetogénica 4:1 a paciente apresentou melhor controle nas crises
convulsivas, porém apés um periodo com a referida dieta apresentou sonoléncia excessiva, associado a piora
do quadro de crises convulsivas e espasmos, identificando-se uma hipocalemia grave com piora do quadro
clinico de espasmos musculares. Percebeu-se entdo, uma melhora do quadro clinico da paciente, com
estabilidade nos niveis de potassio, somente quando houve regresséo da dieta cetogénica de 4:1 para 2:1,
gue apresenta uma quantidade maior de carboidrato quando comparada as demais proporcées.

Como qualquer outro tratamento, a DC ndo esta isenta de riscos. No entanto, os efeitos colaterais mais
comuns sdo geralmente transitérios, pequenos e podem ser tratados com a descontinuacdo da mesma
(PREZIOSO et al., 2018). Nao obstante, a DC se apresenta como uma importante op¢ao terapéutica muito
segura, barata e eficaz que pode ser utilizada no manejo de pacientes com epilepsia refrataria, principalmente,
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em criancas e adolescentes, uma vez que esses apresentam uma resposta terapéutica mais efetiva nesses
pacientes quando comparados aos adultos (DOS SANTOS DK et al., 2019). Em alguns casos citados na
literatura, relata-se os efeitos colaterais que ocorrem no inicio da terapia, como a letargia (provavelmente pelo
efeito sedativo dos corpos cetbnicos) e a hipoglicemia (KLASSEN PN, et al., 2020). Em situacGes onde ha
grave retardo, as criangcas podem apresentar desidratacdo intensa e acidose metabolica, justificando
hospitalizacdo. As complicagbes, a longo prazo, incluem litiase renal, hiperuricemia, infec¢des recorrentes
(consequéncia da alteracdo da funcdo dos granuldcitos), acidose e deplecdo de carnitina, irritabilidade,
hipocalemia, hipercolesterolemia, letargia e recusa de ingestdo (NONINO-BORGES CB, et al.,, 2004;
RIZZUTTI S, et al., 2006)

Além disso, a DC promove uma ingestdo insuficiente em alimentos ricos em vitaminas e minerais
(hortifruticolas, cereais fortificados e lacticinios), podendo justificar a causa do déficit de inameros
micronutrientes, dentre eles o potassio. Na dieta 4:1, micronutrientes como potassio, céalcio e fosforo
geralmente sdo fornecidos em quantidade insuficientes (SAMPAIO LPB, 2018). Farmacos antiepilépticos,
como fenobarbital e fenitoina, também possuem mecanismos de acéo que podem predispor a hipocalcemia,
a reducédo da producédo de vitamina D ativa (MCARTNEY R, et al., 2017).

De acordo com o protocolo de tratamento utilizado no Instituto da Crianca do Hospital das Clinicas da
Universidade de S&o Paulo, ndo é necessario iniciar a suplementagéo na proporg¢édo 2:1, adotada no principio
da dieta. Os pacientes sdo mantidos nessa fase pelo periodo de uma semana, correspondente a uma etapa
de adaptacdo, em que o risco de estabelecer alguma caréncia nutricional € baixo. Na segunda semana,
guando € iniciada a dieta 3:1, deve-se introduzir a suplementagédo (SAMPAIO LPB, 2018).

Com base nos resultados encontrados, analisados e argumentados no caso em estudo, conclui-se que a
dieta cetogénica apresentou-se como importante estratégia nutricional no controle das convulsbes na
hiperglicinemia n&o cetdtica, porém a utlizacdo dessa dieta de modo prolongado, sobretudo nas
concentracdes de 4g de gordura para 1 g de carboidrato foi relacionada com o desenvolvimento de
hipocalemia, destacando assim, a necessidade de mais estudos que possam evidenciar com mais clareza
essa relagéao.
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