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INTRODUCAOQ: Os acidos gordos w3 e w6 (LC-PUFA, Long Chain-PolyUnsaturated Fatty Acids),
nomeadamente os acidos docosahexaendico (DHA, 22:6n-3), eicosapentaenoico (EPA, 29:5n-3)
e 0 acido araquiddnico (AA, 20:4n-6), sdo componentes estruturais das membranas das células
neuronais essenciais para o desenvolvimento cerebral e o funcionamento da retina. A
diminuicdo dos niveis destes acidos gordos essenciais esta associada a apresentacées clinicas
com défice cognitivo, deméncia, défice de atencdo com hiperatividade, esquizofrenia,
depressao e doenca cardiovascular. Os doentes com Doencas Hereditarias do Metabolismo
(DHM) submetidos a dietas restritivas em proteinas, estdo em risco de desenvolver défices
nutricionais de acidos gordos w3 e w6.

OBJETIVOS: Neste trabalho apresenta-se a avaliacdo dos niveis plasmaticos basais do DHA,
EPA e AA de individuos com doencas hereditarias do catabolismo proteico, sujeitos a dietas
restritivas em proteina.

MATERIAL E METODOS: A quantificacdo dos acidos gordos plasmaticos foi efetuada por
cromatografia gasosa. Os doentes estudados apresentavam patologias que incluiam
fenilcetondria (PKU) e outras doencas do metabolismo proteico (doengas do ciclo da ureia,
homocistinuria, leucinose ou tirosinemia tipo |). Foram efetuadas avaliacdes em 2 periodos
(2009 e 2011-13).

RESULTADOS: Verificou-se que o nivel médio de DHA no grupo de doentes com PKU,
estudados em 2009, era significativamente inferior ao valor médio do grupo controlo (23,7 +
11,0 pg/ml vs 53,5 + 15,4 pug/ml). Durante as avaliagbes efetuadas no periodo 2011-13, o nivel
de DHA neste grupo de doentes subiu significativamente, para valores de concentragdo
plasmatica média (54,4 + 21,1 ug/ml) sobreponiveis portanto aos do grupo controlo. A
concentracdo plasmética de DHA nos restantes doentes estudados, aquando da avaliagcdo
efetuada em 2009, era também significativamente inferior ao intervalo de referéncia (36,4 +
16,0 pg/ml), mas ndo se verificou 0 mesmo nivel de significancia no aumento observado (40,9
+ 12,0 pg/ml) aquando da avaliacdo efetuada no periodo 2011-13. Os resultados obtidos na
quantificacdo do EPA e do AA plasmatico, mostraram que a concentracdo destes compostos se
encontrava dentro do intervalo de referéncia, nos dois grupos de doentes estudados.

CONCLUSOES: As diferencas observadas na compensacéo do nivel de DHA nos dois grupos de
doentes, mostram que a introducdo no plano nutricional de misturas de aminoacidos que
atualmente tem suplementacdo de LC-PUFA deverd ser adequada ao tipo de patologia. A
avaliacdo destes parametros é essencial na otimizacdo da terapéutica nutricional destes
doentes, até porque estes parametros podem vir a constituir biomarcadores de pré-deméncia
ou fatores de risco para atraso cognitivo.
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