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RESUMO

O hiperinsulinismo congénito (HI) ocorre quando hd uma producdo excessiva de insulina,
associado a niveis baixos de glicose. O aumento da concentracdo de insulina inibe a produgédo
enddgena de glicose bloqueando a glicogendlise. Sua incidéncia varia entre 1/40.000 e 1/50.000
nascidos vivos. E a principal causa de hipoglicemia persistente e recorrente no primeiro ano de vida,
ocasionada por anormalidades genéticas do canal de potéssio sensivel ao ATP (KATP). O
diagndstico e o tratamento precoces sdo importantes para prevenir danos neuroldgicos permanentes,
ocasionados por quadros de hipoglicemias graves com consequentes convulsdes. O objetivo deste
estudo é relatar o caso de um lactente portador de hiperinsulinismo congénito e a terapia nutricional
adotada. Apresentamos 0 caso de uma paciente pediatrica de 1 ano e 3 meses de idade portadora de
HI. Foram realizadas 4 consultas ambulatoriais, nas consultas foram realizadas exame fisico, do
consumo alimentar e antropométricas. A paciente estava em uso de sonda nasogastrica e recebia
suplemento de maltodextrina e de amido de milho para manter os niveis glicémicos adequados, no
entanto, recebia uma oferta energética calérica maior que a sua necessidade o que contribuiu para que
apresentasse sobrepeso, segundo a classificacdo do Escore-Z. A paciente ndo consumia todos 0s
grupos alimentares, necessarios para 0 seu crescimento e desenvolvimento adequado e saudavel.
Também foi observado atraso no desenvolvimento psicomotor. As condutas nutricionais adotadas
foram a diminuicdo do volume da férmula infantil e da sua oferta diaria, de 8 para 7 vezes ao dia,
adicdo de dleo vegetal nas dietas, introducgdo de frutas, vegetais, carnes, legumes e leguminosas. Apos
a intervencdo nutricional a paciente que estava na classificagdo de sobrepeso, passou para classificacdo
de risco de sobrepeso. Além disso, teve maior aceitacdo dos alimentos introduzidos por via oral. O
adequado acompanhamento nutricional é essencial para o ajuste as reais necessidades nutricionais da
crianca. Poucos estudos referem a terapia nutricional no hiperinsulinismo e isso dificulta o adequado
manejo clinico e nutricional. Destacamos a importancia de que sejam realizados mais estudos sobre o

hiperinsulinismo congénito de forma multidisciplinar.

Palavras chaves: hipoglicemia, hiperinsulinismo, lactente, nutricéo.
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INTRODUCAO

O hiperinsulinismo € definido como uma secrecdo inapropriada de insulina para um dado nivel
de glicemia, associada a supressdo inadequada da secrecdo de insulina durante concentragBes baixas
de glicose plasmatica (1), (2).

O hiperinsulinismo congénito (HI) é a principal causa de hipoglicemia persistente e recorrente
no primeiro ano de vida e sua incidéncia varia entre 1/40.000 e 1/50.000 nascidos vivos (3). E causado
geneticamente por anormalidades do canal KATP (canal de potéassio sensivel ao ATP), em que
ocorrem mutagdes dos genes ABCC8 e KCNJ11 (codificadores das duas subunidades do canal KATP)
gue codificam SURL1 (receptor de sulfoniluréia) e Kir6.2 (subunidade de canal de potassio de
retificador interno) (4).

Em todas as idades ao longo da vida é necessario manter os niveis glicémicos adequados, mas
nos periodos neonatal e durante a amamentacdo sdo particularmente importantes, uma vez que essa
fase é marcada por uma intensa atividade metabdlica, em que o cérebro do neonato é bastante sensivel
as alteragdes dos niveis glicémicos, o que pode levar a danos cerebrais graves (2). Dentre as sequelas
neuroldgicas causadas por essa patologia pode-se citar a perda de consciéncia ou convulsdes, epilepsia
ou atraso no desenvolvimento (5). Saéz et al., (3) afirmam o quéo é importante fazer o diagndstico e o
tratamento precocemente, para que 0s danos neurolégicos secundarios ao estado hipoglicémico nédo
sejam permanentes.

Quanto a terapia nutricional para essa patologia, ainda sdo escassos 0s estudos com condutas
nutricionais para nortear a dietoterapia aos portadores de HI. Yorifugi et al., (6) trazem algumas
consideracOes sobre o suporte nutricional, afirmando que o tratamento nutricional inclui infusdo de
glicose intravenosa continua, alimentacdo nasogastrica ou gastrostomia, alimentacdo frequente e
continua ou formula com amido de milho, para tentar estabilizar os niveis glicémicos. Assim, o
objetivo desse estudo € relatar o caso de uma lactente portadora de hiperinsulinismo congénito e a
terapia nutricional adotada.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa com seres humanos da

Universidade Federal do Oeste da Bahia.
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RELATO DE CASO

Paciente L. A. M., sexo feminino, 1 ano e 2 meses de idade, portadora de Hiperinsulinismo
congeénito, compareceu ao ambulatério para acompanhamento nutricional, quando estava com 07
meses de idade.

Filha Gnica de casal ndo consanguineo nasceu de parto natural, pesando 3346 gramas. Iniciou
acompanhamento médico ap0s apresentar quadros de hipoglicemia grave no periodo neonatal.
Recebeu o diagndstico de hiperinsulinismo congénito com 1 més e 15 dias de vida. Diante dos
quadros de convulsBes recorrentes a paciente apresentou déficit do desenvolvimento psicomotor e
dificuldade para se alimentar exclusivamente por via oral. Aos trés meses de idade foi administrada
uma sonda nasogastrica (SNG) para receber alimentacao.

Na primeira consulta no ambulatério de nutri¢éo, no dia 07 de novembro de 2017, foi observado
no exame fisico, através da aplicacdo do Teste de Denver Il, que a lactente apresentava atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor. O Teste de Denver Il € um instrumento de deteccdo precoce das
condigdes de desenvolvimento da crianga, que foi elaborado por Frankenburg, et al., em 1967, com o
objetivo de acompanhar o desenvolvimento neuropsicomotor de criangas de 0 a 6 anos de idade (7).

Esse teste foi aplicado para avaliar a capacidade de coordenagdo motora fina e grossa e a
evolucgdo da crianca ao longo dos meses, pois essa analise pode auxiliar no planejamento e na via de
alimentag&o de acordo com as capacidades individuais de cada crianca.

Ao avaliar a capacidade “Motor Grosseiro” notamos que a crianca ainda ndo apresentava a
capacidade de sentar sem apoio, ndo conseguia apoiar-se com ajuda das maos, nem manter-se ereta
com sustentacdo nas proprias pernas. Ao avaliar o desenvolvimento ‘“Motor Fino” a crianga ndo
apresentava curiosidade de manipular objetos, mas conseguia levar a mdo a boca e realizar
movimentos de mordida. Esses resultados mostraram que o0s principais marcos do desenvolvimento
neuropsicomotor eram caracteristicos de uma crianga com 3 a 4 meses de idade.

Ao avaliar a fungdo mastigatoria foi referido pela mée que ndo era oferecido alimentos sélidos

via oral, somente alimento com textura pastosa (liquidificada).
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Os medicamentos em uso eram o Sandostatin LAR 10mg, Proglycem 50mg, Diazoxido,
Octredtide, Hidroclorotiazida 25mg, Ursacol, Gardenal 40mg, Clonazepam 2,5mg e um suplemento
vitaminico e mineral (Neutrofer). Outro sinal observado na paciente foi a presenca de hipertricose —
aumento da pilosidade pelo corpo, devido ao uso do medicamento Ocredtide.

Na avaliacdo antropométrica encontrava-se com peso 9,580kg, estatura 67,5cm e Indice de
Massa Corporal (IMC) de 21kg/m?2. Seu estado nutricional foi feito segundo a classificagéo de Escore-
Z da Organizacdo Mundial de Saude - OMS (8), em que apresentou sobrepeso, segundo o IMC para
idade (> escore z + 2 ¢ < escore z + 3), sobrepeso segundo indice peso para estatura (> escore z + 2 ¢ <
+ 3) e a estatura adequada para a idade (> escore z - 1 e < escore z + 1).

Na avaliagdo do consumo a cuidadora relatou no Recordatério Alimentar de 24 horas (Tabela
1), que ofertava a crianga alimentos por via oral e sonda nasogastrica (SNG). Por SNG eram ofertados
a formula infantil para faixa etaria especifica de 06 a 12 meses, complementada com maltodextrina e
amido de milho. Por via oral era oferecido suco de fruta e papinha liquidificada de legumes,
esporadicamente, mas havia dificuldade de aceitacdo por parte da crianca. O Valor Energético Total
(VET) que estava sendo ofertado era de 1.295kcal, porém a necessidade energética estimada era de
775kcal. A distribuicdo dos micronutrientes também estava distante do ideal: carboidratos: 75%,
lipideos: 21 e proteina: 4%. Na avaliagdo de micronutrientes foi observado que a mesma estava
consumindo algumas vitaminas e minerais abaixo da RDA (Ingestdo Diaria Recomendada), como o
ferro, 0 zinco, as vitaminas A e D, enquanto que o consumo de calcio, vitaminas B9 e B12 estavam
acima da RDA. Porém, eram realizada a suplementacdo de ferro, zinco, vitamina A e D (1mL/dia)

para atingir a recomendacdo de nutrientes que ndo eram alcancados pela alimentacao.
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TABELA 1- Recordatério Alimentar: 12 consulta

ALIMENTOS QUANTIDADE Via alimentar
8 vezes Maltodextrina % medida SNG
ao dia — Amido de milho % medida SNG
3em 3h Formula infantil 5 medidas SNG
Total = 150 mL

2 vezes ao Suco de frutas 30 mL V.0
dias

l1vezaodia Papinha liquidificada de legumes 2 colheres de sopa V.0

*1 medida de formula infantil = 4,7g SNG: sonda nasogastrica; V.O: via oral

A intervencdo nutricional realizada na primeira consulta foi baseada na condigdo clinica da
crianca, no estado nutricional e na sua capacidade de mastigagédo e degluticdo, que foi acompanhado
pelo fonoaudiblogo para avaliar essa capacidade. Ao observar gque a mesma conseguia deglutir a saliva
de forma eficiente, assim como sucos, e apresentava movimentos de mordida preservados, foi
orientada, com base no Manual de contagem dos carboidratos (9), a introducdo de frutas e vegetais do
grupo A e B, por serem de baixo indice glicémico, visando a oferta de uma maior variedade de
alimentos.

Foi mantido na alimentacdo o amido de milho e a maltodextrina, pois sdo carboidratos
complexos que auxiliam na manutencdo dos niveis de glicose. Porém houve mudanga no
fracionamento dessa dieta, passando de 8 para 7 refeicGes ao dia, e no volume da refei¢do, em que a
medida da formula infantil passou de 5 para 4 medidas. A reducéo foi gradual e sempre acompanhada
de monitoramento da glicemia. As refei¢cbes sempre oferecidas de 3 em 3 horas, para prevenir 0s
quadros de hipoglicemias.

A introducdo de outros grupos alimentares foi orientada pois a paciente ndo comia alimentos do
grupo das frutas (macias inteiras ou amassadas), verduras, leguminosas e carnes. Foi introduzido
também 6leo vegetal (6leo de girassol) (Im/L) em 4 refei¢bes — café da manhd, almogo, jantar e ceia.

Apesar da crianga ndo sentar sozinha foi orientado que no momento das refei¢bes via oral ela

deveria estar sentada com apoio para evitar engasgos.
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10

Na segunda consulta, realizada no dia 07 de marco de 2018, (4 meses ap6s a 12 consulta) a
paciente estava com 11 meses de idade. Foi observado que ela ja tentava alcancar brinquedos,
observava suas préprias mdozinhas, sorria espontaneamente e em resposta a alguém; ja conseguia
elevar e sustentar a cabeca, sustentar seu peso nas pernas, desenvolveu a preensdo tipo pinca radial
comecando a utilizar o polegar. Ainda ndo sentava sozinha e nem engatinhava.

Na avaliacdo antropométrica encontrava-se com peso 11,04kg, comprimento 76 ¢cm e IMC
19,11 kg/m2. Na classificacdo de Escore-Z da OMS (8), apresentou melhora do estado nutricional
segundo o IMC para a idade (> escore z + 1 e < escore z + 2), com a mudanca da classificacdo de
sobrepeso para risco de sobrepeso, risco de sobrepeso também segundo o indice peso para estatura (>
escore z+ 1 e <+ 2) e a estatura permaneceu adequada para a idade (> escore z + 1 < escore z + 2).

Na avaliagdo do consumo alimentar a mée referiu estava seguindo o plano alimentar (Tabela
3)que foi entregue apds a 1% consulta. Esse plano alimentar tinha o VET de 903kcal, 55% de
carboidrato, 36% de lipideos e 9% de proteinas, sendo entdo mais adequados as reais necessidades
energéticas da paciente.

A mée relatou que estava ofertando a crianga, via SNG, os mesmos alimentos relatados na
consulta anterior, referentes a alimentacdo enteral, e mudou as quantidades conforme as orientacdes
recebidas e manteve o Gleo vegetal em 4 das 7 refeicBes. Por via oral, estava ofertando frutas macias
em pedacos ou raspadas na colher, papinha salgada, diariamente. Ela mencionou que a crianga
apresentou maior facilidade de aceitar os alimentos por via oral, porém o consumo ndo era suficiente
para substituir a alimentag&o via sonda.

Diante disso, a conduta nutricional adotada fio voltada para os sentidos sensoriais. Orientamos
que a crianga fosse exposta aos diversos sabores e aromas de diferentes alimentos como cha, frutas,
carne, feijdo, estimulando de tal modo o paladar e o olfato. Que ela tivesse contato com os alimentos
para sentir diversas texturas, como por exemplo, banana e abacate amassados. Estimular também a
visdo, mostrando as suas cores, juntamente com a audicéo, lhe contando histérias sobre cada alimento,

para agucar a sua curiosidade conforme a sua idade e capacidade cognitiva.
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Tabela 3 - Plano alimentar (ap6s 12 consulta)

ALIMENTOS QUANTIDADE Via de alimentaté&8
6:00h Maltodextrina % medida SNG
Amido de milho 1, medida SNG 189
Formula infantil 4 medidas SNG 190
Oleo vegetal 1ml SNG 191
192
9:00h Maltodextrina Y% medida SNG 4935
Amido de milho 1 medida SNG 194
Formula infantil 4 medidas SNG
Morango organico 1 unidade VO 195
Maltodextrina 1> medida SNG -7
12:00h Amido de milho % medida SNG
Almogo Formula infantil 4 medidas SNG 197
Oleo vegetal 1ml SNG
Feijdo com legumes 3 colh. sopa VO 198
Acém moido 1 colh. sopa VO
199
15:00h Maltodextrina %% medida SNG 200
Lanche da Amido de milho %% medida SNG
tarde Formula infantil 4 medidas SNG 501
Ameixa 1 unidade VO
18:00h Maltodextrina % medida SNG e
Amido de milho % medida SNG 203
Eérmula infantil 4 medidas SNG
Oleo vegetal 1ml SNG 204
21:00h Maltodextrina % medida SNG 205
Amido de milho %% medida SNG
Eérmula infantil 4 medidas SNG 206
Oleo vegetal 1ml SNG
207
00:00h Maltodextrina % medida SNG
Amido de milho % medida SNG 208
Formula infantil 4 medidas SNG
Oleo vegetal 1ml SNG 509

*1 medida de formula infantil = 4,7g

SNG: sonda nasogastrica; V.O: via oral

11
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DISCUSSAO

O hiperinsulinismo pode gerar graves consequéncias a salde da crianca, principalmente quando
diagnosticados tardiamente ou quando ndo ha uma terapia nutricional e medicamentosa ajustada as
necessidades da crianca (4). As crises convulsivas, consequentes da hipoglicemia, podem gerar danos
permanentes que comprometem a qualidade de vida e o adequado desenvolvimento, o que pode
dificultar atividades simples relacionadas a motricidade como sentar sem apoio, mastigar e deglutir
alimentos.

A nutricdo enteral, através da SNG, nesse caso, tornou-se necessaria com o objetivo de alcancar
as necessidades nutricionais e manter estaveis o0s niveis glicémicos, visto que havia uma recusa
alimentar por via oral. Esse achado condiz com o estudo de Banerjee et al., (10) que afirmam que as
criangas com essa patologia sdo normalmente intolerantes a alimentacdo oral, requerendo nutricao
enteral ou parenteral para que a adequada ingestdo de nutrientes seja garantida, afim de prevenir a
hipoglicemia.

No presente estudo a crianca utilizou a SNG por cerca de 12 meses, e fazer uso desse tipo de
sonda por periodos prolongados, além de causar incbmodo pode causar alguns transtornos devido a
fixacdo inadequada, obstrucdo (11), risco de contaminacdo da sonda e infecdo alimentar com a
manipulacgdo da dieta (12), sendo indicado a gastrostomia para uso a longo prazo.

O fornecimento de carboidratos em dosagem adequada é essencial para 0 manejo adequado da
hipoglicemia. Nesse sentido, a paciente recebe em sua alimentacdo, junto a foérmula infantil, a
maltodextrina e 0 amido de milho. Porque ambos sdo carboidratos complexos, que liberam pequenas
quantidades de glicose no sangue, prevenido a hipoglicemia. O amido de milho é frequentemente
usado em pacientes com HI severo, recomendado a partir dos 9 meses, sendo necessaria também
alimentacdo continua ou intermitente, através de sonda nasogastrica ou gastrostomia (5, 6).

E importante destacar que a dosagem de carboidrato deve ser fornecida em quantidade ajustada
as necessidades da crianca, pois uma dieta com excesso desse nutriente poderd resultar em obesidade e
em co-morbidades, agravando ainda mais o quadro do hiperinsulinismo (13). E segundo a Sociedade
Brasileira de Diabetes a Obesidade (14), pode contribuir para a resisténcia insulinica e comprometer

ainda mais a satde da crianca.
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Entdo, a conduta nutricional adotada visou prevenir ocorréncias de hipoglicemias e
hiperglicemias, e melhorar o estado nutricional da paciente. Para tanto, foi reduzido o volume da
formula infantil via SNG oferecidas ao longo do dia, diminuido a oferta diaria dessa formula, de 8
para 7 vezes ao dia. E também foi adicionado 6leo vegetal em algumas refeigdes, pois 0 consumo de
acidos graxos essenciais como o alfa linolénico (mega 3) é fundamental para o desenvolvimento
cerebral e da retina dos bebés (15), além de ofertar as necessidades nutricionais requeridas de lipideos.

Foi observada também uma falha na introducdo de alimentos, sendo que alguns grupos
alimentares ndo estavam sendo consumidos pela crianga. E segundo as recomendac@es do Ministério
da Saude (16), na fase de introducdo alimentar da crianca deve-se inserir gradualmente (papinha
salgada e de fruta, até a mesma comida que a familia consome) alimentos dos grupos de: cereais,
tubérculos, hortalicas, e frutas, carnes e grdos. Pois esses alimentos contém em sua composicao
macronutrientes, vitaminas e minerais que tém funcdes especificas e vitais nas células e nos tecidos do
corpo humano (14), sendo necessarios para o crescimento e desenvolvimento saudavel das criancgas.

Nesse contexto, a conduta adotada visava atender essa recomendacdo e melhorar o estado
nutricional. Entdo foram introduzidas frutas e verduras do grupo A e B em seu plano alimentar. Esses
dois grupos foram indicados por terem uma quantidade de carboidratos reduzidos, enquanto que 0s
alimentos do grupo C por conterem maiores concentracdo de carboidrato por grama de alimento (9),
ndo entraram no plano alimentar, para que o valor energético nao ultrapassasse ao recomendado.

Além de cuidar da introducdo de novos grupos alimentares, mesmo com um pouco de recusa
alimentar, nos atemos também aos aspectos sensoriais e motores da paciente. Foi dada atengdo
especial para que lhe fosse apresentado as cores, 0s cheiros, as diferentes texturas e os sabores dos
alimentos.

Essa conduta foi tomada porque esses estimulos permitem que criancas com limitacGes
neuropsicomotoras, possam experimentar, descobrir e desenvolver habilidades mais rapidamente, de
acordo com um estudo feito por Hallal, Marques e Braccialli (17), em que os resultados mostraram
gue a estimulacdo precoce em criangas com atraso de desenvolvimento lhes possibilitava desenvolver
habilidades funcionais mais rapidamente. E a mée confirmou que ap0s esses estimulos a crianga

apresentou uma curiosidade maior pelos alimentos.
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A aversdo alimentar que a paciente apresenta ja foi identificada em uma coorte realizada (10),
gue mostrou que os problemas alimentares (vOmitos, recusa alimentar) frequentes nesses pacientes
tem pouca relacdo com os medicamentos (diazoxido e ocreddito) e SNG usados, tendo uma maior
relacdo com a gravidade da doenca, sendo que desfechos neuroldgicos secundarios a neuroglicopenia
podem ter contribuido para esses problemas alimentares. Esse estudo também demostrou que as
criangas que tiveram a insercdo de SNG cursaram com a gastrostomia para manejo clinico do Hl.

A mae faz o monitoramento da glicemia da crianca diariamente, e ap6s a inclusdo de novos
alimentos ndo houve intercorréncias no perfil glicémico da paciente.

O adequado acompanhamento nutricional é essencial para o0 ajuste as reais necessidades
nutricionais da crianga. Esse é um relato de caso de um Unico paciente, e cada caso de portadores
dessa patologia demandard uma atencdo nutricional diferenciada, de acordo com as necessidades
nutricionais e capacidade psicomotora da crianga. Portanto, esse artigo serve de referéncia para o Hl,
mas devem-se levar em consideracdo as necessidades individuais de cada individuo portador.

Poucos estudos referem a terapia nutricional no hiperinsulinismo e isso dificulta o adequado
manejo clinico e nutricional, nesses casos. Destacamos a importancia de que sejam realizados mais
estudos sobre essa patologia de forma multidisciplinar (pediatria, endocrinologia, neurologia,
fonoaudiologia e fisioterapia). Em relagdo a terapia nutricional ndo podemos esquecer que comer é um
ato cultural e aprender a comer faz parte do desenvolvimento de uma crianga, mesmo que ela tenha
limitagBes/atraso no desenvolvimento psicomotor. Dessa forma, destacamos a importancia do
acompanhamento nutricional, dos ajustes das necessidades nutricionais e também do estimulo do

paladar, tato e olfato que fazem parte do processo de aprendizagem do ato de comer.
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