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COMO TRATAR A DOENGCA DA URINA DO XAROPE DO BORDO: TRATAMENTO DIETETICO OU TRANSPLANTE DE
FIGADO?

Livia d'Avila Paskulin, Fernanda Bitencourt, Suzana Mittelstadt, Vitéria Schlitt Zizemer, Elias Figueroa Rodrigues
Berneira, Taciane Alegra, Ida Vanessa D. Schwartz. Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA)

Introdugdo: A doenca da urina do xarope do bordo (DXB) é uma doenca metabdlica causada por deficiéncia no
complexo da desidrogenase dos a-cetoacido de cadeia ramificada, levando ao acimulo de cetoacidos de cadeia
ramificada e os seus correspondentes aminodacidos de cadeia ramificada (BCAA). O tratamento envolve dieta com
restricdo proteica e suplementagdo com férmula especifica que contém aminoacidos essenciais (exceto BCAA) e
micronutrientes. Recentemente, o transplante de figado mostrou ser bem sucedido no tratamento desta condicdo. A
possibilidade de passar de uma dieta restrita para uma livre é contrastada com riscos associados ao transplante de
figado, como a imunossupressdo. Os danos causados por tratamentos inadequados sdo irreversiveis e as
consequéncias para o desenvolvimento mental e motor sdo graves, sendo necessaria reabilitacdo por toda a vida.
Objetivo: Avaliar sistematicamente a eficacia e seguranca do tratamento dietético e do transplante de figado em
pacientes com DXB, verificando se ha beneficios significativos do transplante de figado em relagdo ao tratamento
dietético. Métodos: Busca sistematica da literatura e metanalise estdo sendo realizadas nas seguintes bases de
dados: PubMed, Lilacs, Cochrane, EMBASE e SciELO. Ensaios clinicos randomizados (ECR) comparando o transplante

com qualquer outro tipo de tratamento ou ndo-tratamento serdo incluidos. Havendo menos de cinco estudos que
satisfacam tais critérios, estudos com menor poder serdo incluidos, tais como ensaios clinicos randomizados abertos,
nao-randomizados e estudos de caso. Resultados: Foram encontrados 762 artigos. Dentre eles, 115 sdo relacionados
ao transplante hepatico e 647 ao tratamento dietético. Apds a selecdo, restaram 5 artigos (3 referentes ao
tratamento dietético e 2 ao transplante hepatico), os quais foram encaminhados para a extracdo de dados.
Conclusdo: Nossos resultados preliminares sugerem, como esperado para doengas raras, que: ha poucos estudos
publicados; os estudos sdo muito heterogéneos, o que provavelmente impedira a realizacdo de metanalise; ndo ha
qualquer estudo na literatura que compare o transplante hepatico com o tratamento dietético. As novas tecnologias
tém surgido rapidamente e suas evidéncias sdo quantitativamente insuficientes para sustenta-las. Assim, as revisées
sistematicas de tratamentos de doencgas raras, os quais sdo de alto custo, sdo importantes para o processo de
tomada de decisdo clinica. Palavra-chave: Metanadlise; Doenca do Xarope do Bordo; Transplante Hepatico. Projeto
11-0163

Clin Biomed Res 2014; 34 (Supl.) 175





