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Mulher, 31 anos, vendedora;

Deu entrada no pronto-socorro reterindo;
 Ndusea associada a ocorréncia de vomito;
* Hipotensdo;

e Sensagdo de cansago;

* Dispneia

Nenhum histérico familiar de doenga cardiaca;

Na bateria de exames iniciais, verificou-se:
* Press&o capilar pulmonar em cunha (PCPC) = 1 27 mmHg (ref: 2-15 mmHg)
* Indice cardiaco (IC)= | 1,6 L/min/m? (ref: 2,8-4,2 L/min/m?)

Paciente informa ser diagnosticada com acidemia propiénica desde a adolescéncia.



2. Historico médico anterior e Comorbidades

* Acidemia propidénica: doenga rara (1:100,000) autossémica recessiva que resulta em mutagdo da
enzima propionil-CoA carboxilase.
» Acometimento de vdrias vias metabdlicas (ex: aminodcidos essenciais, dcidos graxos, etc);
* Portadores apresentam maior risco de acidose metabdlica;
* Requer restricdo dietética;

* Esquema de tratamento adotado pela paciente para o tratamento da acidemia propionica +
miocardiopatia dilatada :

Conjuga acido propionico viabilizando
L-carnitina 80-100 mg/kg/dia em 3 doses divididas Ju6 P . P ,
excre¢ao na urina
Ubiquinona 100 mg 3 vezes por dia Recuperacao da cardiomiopatia
_ , _ Profilatico, reduzir producao de acido
Metronidazol 500 mg 3 vezes por dia / 10 dias . , , _ ,
propionico pela microbiota do intestino.
Atividade da propionil-CoA
Biotina 10 mg 2 vezes por dia T p >
carboxilase
Citrato de sddio 2 mEqg/kg/dia dividido em 3 doses, SN Resgate para acidose




3. Miocardiopatia Dilatada (MCD)

CARDIOMYOPATHY

Normal heart Dilated cardiomyopathy

Interventricular Ventricular dilatation
septum (muscle fibers have stretched)

* Miocardiopatia Dilatada: dilatagdo no ventriculo esquerdo e distungdo contrdtil na auséncia de doenca
arterial coronariana ou condi¢gdes anormais de bombeamento. E a indicagdo mais comum de transplante
cardiaco.



 Antes do transplante:
* Paciente conseguiu controlar a miocardiopatia com milrinona, mas apds tentativa de desmame os
sintomas retomaram e resultou na admissdo hospitalar;
* Foi avaliada para transplante de figado para acidemia propiénica, porém devido ao estado da fibrose
no ventriculo esquerdo a equipe médica ndo adotou esta abordagem;
* Entrou na lista de espera para transplante cardiaco

* Farmacoterapia pré-transplante e pds-transplante:

FARMACO POSOLOGIA RACIONAL
20 mg, 2 horas antes e apos 4 dias do L
Basiliximabe 5 ; Terapia de inducao
transplante
Tacrolimo 0,075 mg/kg/dia* Imunossupressao
Micofenolato de
_ 1,5 g/2x dia - 6 comprimidos/dia Imunossupressao
Mofetila

Prednisona 20 mg/2x dia Imunossupressao

*Dose referente ao primeiro més pds-operatorio



3. Monitorizacdo Terapéutica

 Tacrolimo: requer monitorizagdo de sua concentracgdo
plasmdtica no paciente.

* Marcador utilizado para veriticar aderéncia,
toxicidade, rejeicdo do drgdo transplantado,
ajustes de dose e eficdcia;

* Método de andlise: HPLC acoplado a
espectrometria M/M;

e Boa prdtica: monitorar em conjunto fungdo renal
e hepatica;

* Interagdo com indutores e inibidores da CYP3A4.

* Micofenolato de mofetila: monitorizacdo de gldbulos
brancos.
 Em casos de neutropenia é necessdario avaliar a
reducdo da dose ou descontinuar terapia com o
tdrmaco.
* Interacdo com antidcidos (anti-H2) e IBPs: |
eficdacia

Table 1. Summary of Initial Oral Dosage Recommendations and Observed Whole Blood Trough Concentrations

in Adults

Patient Population Recommended Prograf Initial

Oral Dosage

Note: daily doses should be
administered as two divided
doses, every 12 hours

Observed Tacrolimus Whole Blood
Trough Concentrations

Adult kidney transplant patients

[n combination with azathioprine 0.2 mg/kg/day

[n combination with MMF/IL-2 receptor | (.1 mg/kg/day
antagonist "

month 1-3: 7-20 ng/mL
month 4-12: 5-15 ng/mL

month 1-12: 4-11 ng/mL

Adult liver transplant patients 0.10-0.15 mg/kg/day
Adult heart transplant patients

month 1-12: 5-20 ng/mL

month 1-3: 10-20 ng/mL
month >4: 5-15 ng




FARMACO

POSOLOGIA

RACIONAL

L-carnitina

80-100 mg/kg/dia - dividir em 3 doses/dia

Conjuga acido propionico viabilizando
excrecao na urina

Metronidazol

500 m, 3x dia por 10 dias/més

Profilatico, reduzir producao acido
propidnico pela microbiota do intestino.

Biotina

10 mg/2x dia

I Atividade da propinil-CoA carboxilase

Citrato de sodio

2 mEqg/kg/dia - dividir em 3 doses, SN

Resgata para acidose

Tacrolimo 0,075 mg/kg/dia* Imunossupressao
Micofenolato de . - . N
, 1,5 g/2x dia - 6 comprimidos/dia Imunossupressao
Mofetila
Prednisona 20 mg/2x dia Imunossupressao

ACIDEMIA
PROPIONICA

— TRANSPLANTE

CARDIACO




7. Desfecho

* Paciente teve alta hospitalar no 182 dia de pds operatdrio;

* N&o apresentou nenhuma intercorréncia relacionada & acidez propidnica;

* Foi orientada sobre a rotina de acompanhamento e cuidados pds-transplante.
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