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ADESAO AO TRATAMENTO EM PACIENTES COM GLICOGENOSE HEPATICA TIPO 1
ACOMPANHADOS EM UM SERVICO DE REFERENCIA NACIONAL PARA ERROS
INATOS DO METABOLISMO NO SUL DO BRASIL

Claudio Magalhaes Dacier Lobato (UFRGS)
Orientagao: Profa. Dra. Ida Vanessa Doederlein Schwartz (UFRGS)

GLICOGENOSE HEPATICA TIPO |
A Glicogenose Hepatica Tipo | (GSDI) € um Erro Inato do Metabolismo (EIM) ocasionado pela presenca de mutacoes
patogénicas em genes que codificam enzimas envolvidas no catabolismo do glicogénio, levando ao acumulo deste substrato

e de gordura no figado, rins e mucosa intestinal, ocorrendo alteracoes metabodlicas importantes que comprometem
significativamente a qualidade de vida do portador.

TRATAMENTO DA GSDI ADESAO AO TRATAMENTO

O tratamento da GSDI € fundamentalmente de restricao e suplementacao| A adesao ao tratamento € um problema
dietética, objetivando evitar a hipoglicemia e prevenir distubrios metabdlicos| de saude publica no mundo todo e sabe-
secundarios atraves de: se que a baixa adesao as condutas
v Administracao frequente de amido de milho cru e/ou dieta continua noturna prescritas € uma questao complexa,

administrada por sonda nasogastrica ou gastrostomia; presente especialmente em pacientes com
v' Restricdo de frutose, sacarose e lactose; doencas cronicas.
v’ Sumplementacgao de vitaminas e minerais: Calcio, Ferro, Zinco e Vitamina D. » O presente estudo é pioneiro em
O transplante hepatico pode ser um procedimento a se considerar em pacientes caracterizar e analisar a adesao dos
mais graves. pacientes com GSDI.

METODOLOGIA RESULTADOS
Estudo transversal com amostra selecionada por 18 pacientes foram incluidos no estudo

conveniéncia, incluindo individuos com diagndéstico de GSD! (mediana de idade 6,5 anos)
Subtipos A (GSDIla) e B (GSDIb) acompanhados no
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ambulatério de EIM do Servico de Genética Médica do 'Hﬂnﬂnﬂnﬂnﬂnﬂnﬂnﬂnﬂn\
Hospital de Clinicas de Porto Alegre.
Os dados foram coletados através de revisao de prontuario e Nivel de Adesao Nivel de Conhecimento

entrevista com pacientes e/ou familiares. T I
I N.m

% Questionario 1
» Informacdes sobre estilo de vida, situacao socio-
A . sy = . . ~ Aderentes (n=11)  N&o-aderentes
econOmica, habitos, apoio social e percepcao da (n=7)
d m N3o-adesdo (n=7) Satisfatorio Regular Insatisfatorio
Oenga m Adesdo Otima (n=3) ®m Todos os Pacientes (n=18) m Aderentes (n=11)
0:0 Questionério 2 Adesdo Regular (n=8) m N&o-Aderentes (n=7)
» Avaliacao do conhecimento do paciente sobre [/ pacientes relataram que a interrupcao do sono era um
GSDI, com 8 questdes de multipla escolha. fator de dificuldade associado ao tratamento.
** Marcadores Bioquimicos 4 pacientes mencionaram a falta de conhecimento dos
> Glicose Para ser considerado Aderente ao profissionais de satde fora do Centro de Referéncia.
> Lactat Tratamento, o0 paciente deveria Nenh lac3o foi trad t dista .
actato apresentar um minimo de dois enhuma correlagao fol encontrada quanto a distancia
» Triglicerideos exames (para todos os marcadores) entre o local de moradia e o Centro de Referéncia.
» Colesterol durante o periodo avaliado com, ao O convivio com o pai e a mae foi um fator associado
» Acido Urico menos, 607% dos niveis desejados. positivamente & adesao.

Dois questionarios diferentes foram aplicados: .

CONCLUSOES
O estudo teve um indice maior de adesao do que referenciado na literatura para doencas cronicas. Compreender os fatores
associados a adesao € necessario para a efetividade do tratamento e elaboracao de politicas publicas. Neste estudo
pioneiro, obtiveram-se informacoes importantes que possibilitam a compreensio sobre possiveis fatores que podem contribuir
positivamente para a adesao ao tratamento das GSDI.



