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DEFICIENCIA DE
BIOTINIDASE

Consiste na deficiéncia de uma enzima
chamada biotinidase. Essa doenca é um
erro inato do metabolismo de origem
genética, causada por alteragdées no gene
BTD (fornece informacgoes para a producao
da enzima) e é diagnosticada no teste do
pezinho.

MAS O QUE E
UMA ENZIMA?




Figura 5.5

Representacio esquemdadtica

de mudangas energéticas que
acompanham a formacao do
complexo enzima-substrato (ES)
e a subsequente formacgio de
um estado de transicio.

Enzima é uma proteina
gque é responsavel por
aumentar a velocidade
de reacao do nosso
corpo. Essa proteina se
liga a um composto,
seu substrato, e entao
age acelerando o
processo de
transformacao dele
dentro do organismo.
As enzimas sao
importantes, porque
existem muitas reacoes
quimicas acontecendo
a cada segundo que
mantém o
funcionamento
eficiente do corpo
humano.




Mas como elas sao capazes' de
acelerar uma rea¢do? E simples,
pense em uma montanha muito alta
e como seria dificil subir e descer ela
inteira, mas se fosse instalada um
tunel por dentro seria muito mais
facil atravessar essa mesma
montanha. A enzima age como se
fosse um tunel, ela faz com que a
reacao percorra um caminho
diferente e que precisa de menos
energia e dessa forma a reacao é
mais rapida.
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Figura 5.1 Diagrama mostrando a variacio de energia livre em fungio do caminho de uma reacio

espontianea hipotética. Na presenca do catalisador, a reagdo ocorre por wm caminho alternativo
com energia de ativagio (E;) menor.

UM EXEMPLO DE ENZIMAE A

\ BIOTINIDASE




Biotinidase serve para
facilitar que uma reacao
ocorra. Mas o que
exatamente ela faz? Essa
enzima separa e libera a
biotina dos alimentos
ingeridos e entao o que é

produzido nessas
reacdoes ajuda outras
enzimas a quebrar

acucares, proteinas e
gorduras.

COM ISSO DEV
PARA PERCEBER A
IMPORTANCIA DESSA
ENZIMA, CERTO?




O QUE E BIOTINA?

A biotina é a vitamina B7. Ela
serve para metabolizar gorduras,
carboidratos e proteinas dos .
alimentos ingeridos e transformar
tudo isso em energia. Ela € mais
conhecida pelo seu papel
fortalecedor das unhas e cabelos.
Além disso, é um nutriente
importante na gestacao e reducao

da glicose no sangue.

ONDE ELA E ENCONTRADA?

Os principais alimentos fontes de biotina sao:
carnes (especialmente o figado de boi
cozido), peixes (salmao e atum); ovos inteiros
e cozidos, sementes de girassol, batata doce
cozida, améndoas, nozes e amendoim,
espinafre cozido, broécolis fresco, leite,
iogurte, aveia, banana.
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MAS O QUE E
UMA VITAMINA?

As vitaminas sao moléculas
organicas necessarias para o bom
funcionamento do organismo. Elas
atuam como catalisadores, ou seja,
aceleram as reagcoes. A sua falta
prejudica a efetividade das func¢oes
vitais do nosso corpo. Por isso, é
importante manter uma dieta
saudavel com frutas, vegetais,
proteinas e graos.
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SINTOMAS

e Atraso no desenvolvimento
e Fraqueza muscular mesmo
em repouso

e Crises epilépticas
(perturbacao no processo de
comuhnicacao entre os

neurdnios. Essas perturbacoes
podem envolver espasmos,
movimentos bruscos e perda
de consciéncia.




e Rash cutaneo (Surto temporario
de manchas cutaneas (na pele)
vermelhas, escamosas, com
prurido (coceira) e,
possivelmente, com bolhas ou
vergoes (arranhoes).

e Infeccoes de pele

e Ataxia (Equilibrio ou
coordenacgao motora
prejudicados, ou seja,
dificuldades ao realizar
movimentos desejados, por

exemplo: levantar ou mesmo
erguer um garfo para se
alimentar).

e Problemas respiratorios




e Letargia (estado de cansagco que
envolve diminuicao da energia, da
capacidade mental e da motivacao).

e Alopécia (Perda de cabelo ou de
pelos de outras partes do corpo.)

POR QUE A DEFICIENCIA DE BIOTINA
GERA PERDA DE CABELO?

A Dbiotina é importante
para a formacao de
queratina, proteina que
faz parte das estruturas do
cabelo e das unhas.
Portanto, quando ha
caréncia de biotina, os
cabelos e unhas tornam-
se mais frageis e
quebradicos
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TRATAMENTO

@) tratamento
medicamentoso consiste
na ingestao oral da
vitamina biotina por toda
a vida, e deve ser iniciado
nha primeira consulta
meédica, antes mesmo da
confirmacao do
diagndstico.

Em lactentes e pré-
escolares, o conteudo
deve ser amassado em
uma colher
conjuntamente com
leite materno, ou uma
formula adicional,
“lavando” a colher com
esse leite para que
posteriormente a
crianga receba o

medicamento.
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E se quiser saber mais sobre o
assunto acesse:

Deficiéncia de Biotinidase (DB) - Ministério da

Saude

Deficiéncia de Biotinase - NUPAD

Triagem neonatal : deficiéncia de biotinidase -
Biblioteca Virtual em Saude
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https://www.gov.br/saude/pt-br/composicao/saes/sangue/programa-nacional-da-triagem-neonatal/deficiencia-de-biotinidase-db#:~:text=A%20defici%C3%AAncia%20de%20biotinidase%20(DBT,dieta%20normal%2C%20indispens%C3%A1vel%20para%20a
https://www.gov.br/saude/pt-br/composicao/saes/sangue/programa-nacional-da-triagem-neonatal/deficiencia-de-biotinidase-db#:~:text=A%20defici%C3%AAncia%20de%20biotinidase%20(DBT,dieta%20normal%2C%20indispens%C3%A1vel%20para%20a
https://www.nupad.medicina.ufmg.br/topicos-em-saude/deficiencia-de-biotinidase/
https://www.nupad.medicina.ufmg.br/topicos-em-saude/deficiencia-de-biotinidase/
https://www.google.com/url?sa=t&source=web&rct=j&url=https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/triagem_neonatal_deficiencia_biotinidase.pdf&ved=2ahUKEwi0w5WN7un6AhWUDdQKHVRpAGkQFnoECA0QAQ&usg=AOvVaw0v0rGUgr67zWabTev3NyQu

OBRIGADA PELA
ATENCAOE ATE A
PROXIMA'!
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