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RESUMO

Introducdo: A Atrofia Muscular Espinhal (AME) € uma doenca neurodegenerativa
autossOmica recessiva causada pela alteracdo do gene SMN1 causando atrofia
muscular, simétrica, proximal e progressiva. O tratamento multiprofissional € essencial
para o retardo da progressao da doenca e melhoria da qualidade de vida dos
acometidos. Nesses casos, a NutricAo esta presente na conservacdo do estado
nutricional por meio de terapias nutricionais especificas (por via oral, enteral e
parenteral), acompanhamento nutricional e acompanhamento de desenvolvimento
infantil. Objetivo: Analisar o perfil alimentar de criangas portadoras de Atrofia
Muscular Espinhal. Metodologia: O presente estudo tratou-se de uma pesquisa
observacional descritiva realizada com criancas de 0 a 4 anos portadoras de Atrofia
Muscular Espinhal tipos | e Il, visando a analise da forma de alimenta¢do das mesmas.
Os dados foram fornecidos por formulario via Google Forms preenchido pelos
pais/responsaveis das criancas. Resultados: A amostra foi composta por 13 criancas,
entre elas, 38,46% (n=5) eram meninas com média de 27,4 + 8,35 meses de idade e
66,6% (n=8) meninos com média de 20,5 + 12,87 meses de idade. Entre eles, 84,6%
(n=11) eram portadores de AME tipo | e 15,4% (n=2) de AME tipo II. Quanto ao IMC,
notou-se uma média de 15,66 + 1,52 kg/m2 nas meninas e uma média de 14,71 £ 0,74
kg/m2 nos meninos. Em questéo de cuidados nutricionais da crianga, nas meninas
60% (n=3) da alimentacdo era de responsabilidade dos pais e 40% (n=2) do
nutricionista. Nos meninos, 50% (n=4) era de responsabilidade dos pais, 25% (n=2)
do nutricionista e 25% (n=2) de outros profissionais da area da saude. A via alimentar
predominante no dia-a-dia das meninas era 60% (n=3) via enteral por gastrostomia e
40% (n=2) via oral e dos meninos 62,5% (n=5) via enteral por gastrostomia e 37,5%
(n=3) via oral. Como vias secundérias, 20% das meninas (n=1) relataram utilizar via
oral, 60% (n=3) ndo utilizam nenhuma outra via e 20% (n=1) ndo relataram. Dos
meninos, 25% (n=3) faziam uso da via oral e 75% (n=5) n&o utilizavam outras vias.
Em relacdo a suplementacao alimentar e/ou de vitaminas, 100% da amostra relataram
fazer uso. Em questdo de amamentacao, as meninas foram amamentadas em média
até 5 + 3,87 meses e 0s meninos em média 4 + 2,94 meses, sendo de forma exclusiva,
média 4,5 + 2,16 meses no que se refere as meninas e 4 + 1 meses aos meninos. No
gue tange a dificuldade de succdo das mamas, 80% (n=4) do publico feminino
relataram sentir dificuldade e 20% (n=1) ndo sentiam. Em contrapartida, 50% (n=4)
dos meninos sentiam dificuldade e 50% (n=4) ndo sentiam. Sobre engasgos ou
dificuldade ao engolir, foi identificado que 80% (n=4) das meninas nao apresentavam
problemas e 20% (n=1) possuiam. Em relacdo aos meninos, 62,5% (n=5) néo
portavam engasgos e 37,5% (n=3) apresentavam. Conclusdo: Em suma, o perfil
nutricional da amostra baseou-se em via enteral por gastrostomia e via oral de
consisténcias variadas, aléem de em alguns casos possuir vias complementares de
alimentacdo. Por fim, é irrefutdvel a importancia do papel do nutricionista no
tratamento dessas criancgas, visto que o ndo acompanhamento pode resultar em uma
descompensacdo do estado nutricional e dificuldades do crescimento e
desenvolvimento das mesmas.

Palavras-chave: Atrofia Muscular Espinhal; Nutricdo; Metabolismo; Criancas; Terapia
Nutricional.



INTRODUCAO

A atrofia muscular espinhal (AME) é uma doenca neurodegenerativa
autossOmica recessiva determinada pela alteracdo do gene Survival Motor Neuron-1
(SMN1) localizado na regido telomérica do cromossomo 5q13 (PIRES et al., 2011).
Essa alteracdo impacta na reducdo dos niveis de proteina de sobrevivéncia do
neurénio motor (SMN), causando alteracdes nas fungcdes musculares. Inicialmente a
suspeita clinica inclui criangas com até 6 meses de idade, com hipotonia e fraqueza
muscular. A fraqueza é progressiva, geralmente simétrica e mais proximal do que
distal, com predominéancia nos membros inferiores, preservacdo da sensibilidade e

reflexos ausentes ou diminuidos (BRASIL, 2019).

Os pacientes com AME apresentam fraqueza muscular mastigatoria,
dificuldades de abrir a boca, controle reduzido da cabeca, disfagia e problemas
respiratorios que podem impactar na reducdo da ingestdo calérica e aspiracdo de
alimentos. Além disso, eles podem perder ou ndo desenvolver a capacidade de se
alimentarem por via oral. Portanto, se faz necessario o monitoramento de sinais e
sintomas como refluxo gastroesofagico, vémitos, retardo do esvaziamento gastrico e
constipacdo. Desse modo, € imprescindivel que o acompanhamento nutricional
contemple ndo somente controle do peso, mas também ingestdo de liquidos,
macronutrientes e micronutrientes, singularmente a ingestao de célcio e vitamina D

para fortalecimento 6sseo (BRASIL, 2019).

Uma copia semelhante ao gene SMN1, o gene SMN2, determina a gravidade
da doenca, que apresenta quatro tipos de classificacdes, sendo elas caracterizadas
por idade, expectativa de vida e sintomatologias. O subtipo AME | (também
denominada severa, aguda ou Werdnig-Hoffmann) é associado a uma delecao
homozigotica do gene SMN1, apresenta o inicio precoce (0 a 6 meses de idade) e
caracteriza-se pela curta expectativa de vida, ndo ultrapassando os 2 anos. A AME
tipo Il (ou crénica) é determinada pela delecdo e conversdo génica do SMN1 em
SMNZ2, e inicia a apresentacdo dos sintomas dos 6 a 18 meses e sua expectativa de
vida é na maioria de 10 a 40 anos. O subtipo Il (nomeada também como branda,
juvenil ou doenca de Kugelberg-Welander) € expresso pela conversdo génica em
ambos cromossomos, pode surgir a partir de 18 meses e sua expectativa de vida é

indefinida segundo os estudos atuais. E por fim, a AME tipo IV ainda ndo apresenta



consenso a respeito da idade de inicio e a expectativa de vida, de pessoas
acometidas, € normal (AMBIEL, BAIONI, 2010).

A incidéncia de pessoas que apresentam AME, segundo estudos
internacionais, € de 1 para cada 10 mil nascidos vivos. No Brasil ainda ndo ha estudos
epidemioldgicos para determinar a prevaléncia da doenca, mas estima-se que uma a
cada 37 pessoas apresentam o alelo SMNL1 alterado. Os valores variam de acordo
com a populacao (ARAUJO et al., 2019).

O tratamento multiprofissional é imprescindivel para a qualidade de vida dos
pacientes com AME e a nutricdo possui papel primordial no auxilio do tratamento, por
meio de acompanhamento nutricional, prescri¢cao dietética adequada para atingimento
do gasto energético total diario (GET) e valores de macro e micronutrientes
equilibrados, mesmo que por meio de suplementacdo, além de vias alternativas de
nutricdo como a terapia nutricional enteral (TNE) e a terapia nutricional parenteral
(TNP) em casos mais graves. Apesar da patologia ndo apresentar cura, 0
acompanhamento nutricional ameniza significativamente o0s sinais e sintomas

expressados pelos portadores.

Por ser uma doenca genética recessiva letal com condicéo clinica grave, a
baixa expectativa de vida se faz presente nos portadores de AME, principalmente os
acometidos pela AME tipo | e Il, porém a adocdo de cuidados respiratorios e
nutricionais pode diminuir significativamente a mortalidade dos portadores (PORUK et
al., 2012).



OBJETIVOS

Objetivo primario:
Avaliar o consumo alimentar de criancas de 0 a 4 anos portadoras de atrofia muscular

espinhal tipo | e tipo .

Objetivos secundarios:

o Compreender a alimentacao das criancas portadoras de AME;

e Analisar as vias alimentares primarias e secundarias das dietas (alimentagéo via
oral (VO) sdlida, VO branda, VO pastosa, VO liquida, alimentacdo por via
enteral (VE) por gastrostomia, VE orogastrica, VE nasogastrica, VE por
jejunostomia, alimentacéo via parenteral ou outros);

« Discutir a importancia da conduta nutricional na qualidade de vida das criancas
acometidas pela doenca AME;

« Discutir as implicacdes do tratamento clinico sobre o estado nutricional.



MATERIAIS E METODOS

Sujeitos da Pesquisa
A amostra consistiu em 13 criancas de 0 a 4 anos e 11 meses de idade,
portadoras de Atrofia Muscular Espinhal tipos | e Il, de géneros masculino e feminino

e residentes em todo territorio brasileiro.

Desenho do estudo

Foi realizado um estudo observacional, transversal, com cunho quantitativo e

gualitativo.

Metodologia

Foi realizada uma pesquisa de campo acerca da alimentacdo das criancas
portadoras de AME tipos | e Il, visando a analise da forma de alimentacdo das
mesmas. Por meio desse estudo se tornou possivel levantar alguns dados, fornecidos
pelos responsaveis das criancas, com a finalidade de obter conhecimento sobre a
situacao nutricional das mesmas.

A selecdo da amostra e o recrutamento dos responsaveis pelas criancas
portadoras de AME tipos | e Il, foram feitas por meio de midias sociais como o
Facebook e o Instagram, em paginas destinadas a criancas que apresentam esta
patologia. A partir disso, foi disponibilizado um formulario (APENDICE A) na
plataforma Google Forms com 24 questdes sendo elas alternadas entre objetivas e
subjetivas. As perguntas foram elaboradas com base no referencial tedrico, utilizando-
se de livros, periddicos cientificos, artigos cientificos e académicos. A primeira pagina
do formulario constou o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido - TCLE
(APENDICE B), sendo que as questdes de pesquisa s6 se tornaram acessiveis para
aqueles que concordaram com o TCLE.

A coleta de dados foi feita a partir das respostas fornecidas pelos responsaveis
das criancas acerca dos questionamentos abordados no formulario, que envolveu
perguntas sobre introducdo alimentar, amamentacdo, uso de férmulas, terapia
nutricional enteral e parenteral, capacidades neuromotoras das criangas, entre outras.

Além disso, foram realizadas pesquisas bibliograficas para obter informagdes sobre o



gue ja foi estudado sobre a alimentacdo de criancas portadoras de Atrofia Muscular
Espinhal tipos | e 11, a fim de gerar um maior embasamento para a pesquisa.

Ap0s a aprovacdo do Comité de Etica para a realizag&o da pesquisa, foi iniciado
0 periodo de recrutamento e coleta de dados tendo o prazo de aproximadamente 10

dias corridos.

Analise de dados

A coleta de dados foi realizada por meio das respostas registradas através do
guestionario Google Forms para ndo haver necessidade de contato fisico, levando em
consideracao o atual cenario da COVID-19. A anélise de dados foi feita por meio de
estatistica descritiva e andlise de conteddo, manualmente e embasada em livros,
peridédicos académicos e artigos académicos e cientificos. Os dados foram explorados

em forma de texto no estudo e expostos por meio de tabelas e graficos.

Critérios de Incluséo

Foi incluido no estudo criancas dos géneros masculino e feminino que
apresentam Atrofia Muscular Espinhal dos tipos | e Il e que apresentem idade de 0 a
4 anos e 11 meses.

Ademais, para a inclusdo na pesquisa, foi necessario que 0s responsaveis
lessem e aceitassem o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (APENDICE B),
antes do fornecimento das respostas.

Critérios de Exclusao

Foram excluidos questionarios incompletos e aqueles que apresentaram

respostas incoerentes com as perguntas ou tema abordado.

Aspectos Eticos

Os procedimentos metodolégicos do presente trabalho foram preparados
dentro dos procedimentos éticos e cientificos fundamentais, como disposto na
Resolugéo N.° 466, de 12 de dezembro de 2012 do Conselho Nacional de Saude do
Ministério da Satde. Esse projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
(CEP) do CEUB conforme parecer n° 4.684.5309.



RESULTADOS

O presente estudo utilizou como amostra 13 criancas de 0 a 4 anos portadoras
de Atrofia Muscular Espinhal tipos | e Il. Foram recrutados 78 participantes
responsaveis pelas criancas, por meio das midias sociais, porém apenas 14
responderam ao formulario e destes houve 1 descarte devido ao preenchimento
incompleto do questionario. Apresentando um total de adequacéo dos participantes
de 92,3%. Dentro deste numero cerca de 38,46% (n=5) eram meninas com média de
27,4 + 8,35 meses de idade e 66,6% (n=8) meninos com média de 20,5 + 12,87 meses
de idade, como descrito na TABELA 1.

Em relacdo ao peso, nas meninas registrou-se uma media de 12,48 + 2,99
guilogramas e nos meninos uma média 11,0 + 4,16 quilogramas. J4 na altura,
observou-se que no publico feminino obteve-se uma média de 88,5 * 11,9
centimetros, sendo superior ao masculino com uma média de 80,0 + 34,38
centimetros. Quanto ao IMC, notou-se uma média de 15,66 + 1,52 kg/m? nas
participantes do sexo feminino e uma média de 14,71 + 0,74 kg/m2 nos de sexo

masculino, os quais também foram demostrados na TABELA 1.

TABELA 1 - Dados antropométricos da amostra como idade, peso, altura e IMC.

Feminino (n=5) Masculino (n=8)
Média Desvio Padré@o Média Desvio Padréo
Idade (meses) 27,4 8,35 20,5 12,87
Peso (kg) 12,48 2,99 11 4,16
Altura (cm) 88,5 11,9 80 34,38
IMC (kg/m2) 15,66 1,52 14,71 0,74

Fonte: Prépria

Acerca da ocorréncia de casos de AME na familia dos participantes, FIGURA
1, 80% das meninas relataram né&o ter ocorréncia, sendo 20% as que relataram ter
outros casos. Em relacdo aos meninos, 100% relataram ndo haver ocorréncia de

outros casos.



FIGURA 1 - Representagéo de ocorréncia de caso de AME na familia.
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Fonte: Prépria

Em relacéo a idade do diagndstico, o cenario feminino obteve uma média de 5
+ 2,7 meses e no masculino, 5 + 4,3 meses. Quanto ao tipo de AME, o publico
feminino obteve 80% (n=4) de AME tipo | e 20% (n=1) de AME tipo Il. J& o masculino
relatou 87,5% (n=7) de tipo | e 12,5% (n=1) tipo Il (TABELA 2).

TABELA 2 - Idade de diagnéstico e tipo de Atrofia Muscular Espinhal.

Feminino Masculino
Média | Desvio padréo Média Desvio padréo
Idade de diagndstico 5,0 2,7 5,0 4,3
Feminino (n=5) Masculino (n=8)
Tipo | Tipo Il Tipo | Tipo Il
Tipo de AME 80% 20% 87,5% 12,5%

Fonte: Prépria

No que tange os cuidados nutricionais da crianca foi observado que no publico
feminino 60% (n=3) da alimentacédo é de responsabilidade dos pais e 40% (n=2) do
nutricionista. No publico masculino, 50% (n=4) é de responsabilidade dos pais, 25%
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(n=2) do nutricionista e 25% (n=2) outros profissionais da area da saude como
nutrélogos e enfermeiros, assim como referido na TABELA 3.

No que concerne a via alimentar predominante no dia-a-dia, a via oral
corresponde a 40% (n=2) da amostra feminina, sendo 20% (n=1) alimentos de
consisténcia normal e 20% (n=1) de consisténcia branda, 60% (n=3) correspondem a
via enteral por gastrostomia. Nos meninos, 37,5% (n=3) correspondem a via oral
sendo 12,5% (n=1) de consisténcia normal, 12,5% (n=1) de consisténcia pastosa e
12,5% (n=1) de consisténcia branda, o restante dos participantes do sexo masculino,
62,5% (n=5), correspondem pela via enteral por gastrostomia. Além da forma
predominante de alimentagéo, 20% (n=1) do publico feminino relata utilizar outras vias
de alimentacdo, sendo esta a via oral por estimulagdo gustativa, 60% (n=3) nao
utilizam outras vias e 20% (n=1) ndo discorreram a respeito. No publico masculino,
25% (n=3) fazem uso da via oral como fonte de alimentacéo alternativa e 75% (n=>5)
ndo utilizam outras vias. Em relacdo a alergia a férmulas enterais, 40% (n=2) das
meninas relataram n&o apresentar alergia, 40% (n=2) relatou apresentar e 20% (n=1)
nao informou. De outro lado, o campo masculino obteve 87,5% (n=7) né&o
apresentando alergia e o restante, sendo 12,5% (n=1), nunca fez uso de férmulas
alimentares. Em relacdo a suplementacgéo alimentar e/ou de vitaminas, foi identificado
que 100% da amostra (n=13) utilizavam suplemento vitaminico e mineral (TABELA
3).

TABELA 3 - Dados acerca da alimentacéo das criancas portadoras de AME.

Feminino (n=5) Masculino (n=8)

Responsavel pela alimentacao

Pais 60% 50%
Nutricionista 40% 25%
Outros 0% 25%

Via alimentar predominante

Via oral 40% 37,5%

Via enteral (gastrostomia) 60% 62,5%




Vias secundarias

Oral 20% 25%
Nao utiliza 60% 75%
Nao informado 20% 0%

Alergias a formulas alimentares

Nao 40% 87,5%
Sim 40% 12,5%
Nao informado 20% 0%

Suplementacao

Vitaminica 100% 100%

Mineral 100% 100%

Fonte: Prépria

No quesito amamentacao, as meninas foram amamentadas em média até 5 +
3,87 meses e 0s meninos em média 4 + 2,94 meses. De forma exclusiva, o primeiro
grupo amamentou em média até 4,5 £ 2,16 meses e 0 segundo grupo até 4 + 1 meses.
Sobre 0 motivo da suspensao da amamentacéo, 60% (n=3) das meninas pararam por
falha na succdo das mamas e 40% (n=2) por outros motivos como rejei¢do da crianca
e retorno ao trabalho da mée. Em relagdo aos meninos, 50% (n=4) pararam por falha
na succao e 50% (n=4) por outros motivos como precaucao para evitar uma possivel
broncoaspiracéo e pela amamentacao ainda néo ter sido suspensa (TABELA 4). No
gue tange a dificuldade de succ¢éo das mamas, 80% (n=4) das meninas apresentaram
dificuldade e 20% (n=1) ndo sentiram a mesma. Sobre os meninos, 50% (n=4)
manifestaram dificuldade e 50% (n=4) ndo obtiveram, assim expresso nas FIGURAS
2e3.

TABELA 4 - Dados sobre amamentacédo exclusiva e ndo exclusiva e motivos da suspensao.



Feminino Masculino

Média | Desvio padréo | Média | Desvio padrédo

Amamentacao nao exclusiva 5 3,87 4 2,94

Amamentacao exclusiva 4,5 2,16 4 1

Suspensdo da amamentacao

Falha na succgéo 60% 50%

Outros motivos 40% 50%

Fonte: Prépria

FIGURA 2 - Dificuldade de succ¢do das mamas (meninas).
Meninas

N&o

Sim

Fonte: Prépria

FIGURA 3 - Dificuldade de suc¢éo das mamas (meninos).
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Meninos

Sim Néo

Fonte: Prépria

Segundo exibido pela FIGURA 4, a respeito de engasgos ou dificuldade ao
engolir, foi identificado que 80% (n=4) das meninas ndo possuiam engasgos e
somente 20% (n=1) possuiam. Em relacdo aos meninos, 62,5% (n=5) nao

apresentavam a problemética e 37,5% (n=3) apresentavam.

FIGURA 4 - Presenca de engasgos ou dificuldade de degluticéo.

Engasgos ou dificuldade de degluticao

B Meninas M Meninos
80

40

20

Sim

Fonte: Prépria

Em relacdo a dificuldade respiratoria, 60% (n=3) das meninas apresentam
algum tipo de dificuldade ao respirar e 40% (n=2) ndo apresentam. NOS meninos,
houve presenca de 75% (n=6) de dificuldade ao respirar e apenas 25% (n=2) néo

possuem dificuldade. Ademais, 80% (n=4) das meninas necessitam da ajuda de
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aparelhos respiratorios e somente 20% (n=1) ndo necessitam. Dos meninos, 0s
mesmos 75% (n=6) precisam do auxilio de aparelhos respiratorios e 25% (n=2), como
anteriormente, ndo necessitam.

Quanto a independéncia da crianca ao sentar sem apoio, 60% (n=3) do sexo
feminino conseguem se sentar sem apoio e 40% (n=2) ndo. Em relacdo ao sexo
masculino, somente 25% (n=2) conseguem sentar sem apoio e a maioria, 75% (n=6),
ndo possuem essa independencia. Em relagdo a autonomia de manter a cabeca
levantada sem apoio, 80% (n=4) das meninas conseguem manter e 20% (n=1) néo.
Dos meninos, ha presenca de 50% (n=4) com essa capacidade e 50% (n=4) nédo
conseguem. E interessante ressaltar que em ambos o0s sexos ha presenca, com
acompanhamento fisioterapéutico, de criangas que conseguem se manter sentadas
ou com a cabeca erguida por certo intervalo de tempo, mostrando evolucédo do quadro

auténomo do portador de AME.

DISCUSSAO

Alguns estudos, como Bertoli et al. (2017) e Sproule et al. (2009), indicam que
portadores de atrofia muscular tipos | e Il possuem massa gorda substancialmente
aumentada quando comparados a individuos saudaveis, apesar de ter sido visto que
criancas com atrofia muscular espinhal possuem ingestdo cal6rica abaixo do
recomendado, provavelmente associadas a taxa metabdlica diminuida e massa
muscular reduzida. (PORUK et al. 2012). No presente estudo nédo foi possivel analisar
a composicao corporal das criancas devido a falta de métodos antropométricos e
auséncia de contato com os participantes, porém foi visto que o IMC médio geral
encontrado foi de 15,11 + 1,27, ndo tendo possibilidade de avaliagcdo das curvas P/I,
E/l, IMC/I, IMC/E., uma vez que os dados podem ser subestimados ou superestimados
pela dificuldade de afericdo correta de estatura dos portadores de AME em
consequéncia das deformidades osteoarticulares que impedem uma postura correta.
Essas curvas ndo prevéem criangas com tais caracteristicas, como foi descrito por
Rocha (2010).

Apesar de nao terem sido encontrados estudos relacionando o
desenvolvimento de AME com fatores genéticos, foi observado na amostra feminina,
do presente estudo, uma pequena parcela que relatou mais de um caso portador na

familia.
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A idade de diagnostico da doenca € diferente a depender do tipo de AME, é
demonstrado que a AME tipo | apresenta o inicio mais precoce tendo por média 0 a 6
meses de idade, por outro lado a expressdo da AME tipo Il é descrita por volta de 6 a
18 meses de idade (AMBIEL, BAIONI, 2010), estando de acordo com o presente
estudo, onde foi visto que a idade média de diagndstico da AME tipo | foi de 4,9 meses
e da AME tipo Il foi de 13 meses de idade.

Apesar da importancia do nutricionista na adequacgéo da dieta das criangas
portadoras de AME, no presente estudo foi visto que a alimentacdo da maioria das
criancas era de responsabilidade dos pais, ao invés de nutricionistas, em
concordancia com o estudo de Davis et al. (2014) onde as orientacdes dietéticas
foram dadas, em sua maioria, pelos responsaveis, totalizando 17 de 44 da amostra.

Em um outro estudo analisado, foi realizado uma revisdo retrospectiva de
prontuarios com dados coletados a partir de sessenta criancas com atrofia muscular
espinhal, as quais possuiam acompanhamento em uma clinica multiprofissional em
um centro de referéncia terciario. Dentre elas, foi analisado o consumo de alimentos
via oral de 72%, representando 43 criancas, as demais foram representadas por
alimentacdo via gastrostomia (12 criangcas, sendo 20%), gastrojejunostomia (2
criancas, sendo 3%) e tubo nasogastrico (3 criancas, sendo 5%). Ademais, tiveram
aguelas com a evidéncia de disfuncédo bulbar, totalizando 14,23% das criancas.
(MEHTA et al., 2016). No estudo de Davis et al. (2014), com 44 participantes com
AME tipo I, foi visto que 37 individuos utilizavam também suporte nutricional por
gastrostomia, 7 participantes da amostra faziam uso de gastrojejunostomia e apenas
1 participante realizava alimenta¢éo por sonda nasogastrica. E importante ressaltar
que 4 criangas do estudo possuiam tubo de alimentacdo ou estratégias de
alimentacao oral e 1 ndo possuia sonda alimentar, sendo por via oral com textura e
consisténcia restrita, apesar de posteriormente ter recebido suporte nutricional por
sonda. Por conseguinte, o presente estudo analisou a alta prevaléncia de sonda por
terapia enteral por gastrostomia como via predominante e, em contrapartida dos
demais estudos analisados, foi observada a grande utilizacdo da VO com
consisténcias variadas como via secundaria ou complementar de alimentagéo.

Apesar de neste estudo ndo ter sido realizada uma analise acerca da
adequacao mediana da ingestao (IQR) por parte das criangas que utilizavam a via

oral, o estudo de Mehta et al. (2016) avaliou a IQR calodrica das criancas que

13



apresentavam alimentacao por via enteral (n = 17), resultando em 91% de adequacéo.
Porém, 41% dessas criancas (n = 7) tiveram ingestdo de proteina abaixo do ideal ou
valor abaixo de 90% segundo as DRIs e em relagdo aos micronutrientes, 35% tiveram
a ingestéo de vitamina D abaixo do ideal. Além disso, foi utilizado a razéo ingestéo
real de energia (AEI) em relacdo a porcentagem de energia estimada (EER) pela
relacdo de Schofield, as criancas se enquadraram em 3 classificacdes, sendo elas
receptoras de energia ideal (n = 6, 35%), superalimentadas (n = 5, 30%) ou
subalimentadas (n = 6, 35%). (MEHTA et al., 2016)

Segundo um estudo realizado por meio do site da AME e Nutricdo da
Universidade de Utah, 40 de 44 individuos relataram o uso de formulas para atender
as necessidades nutricionais, sendo estas classificadas por tipo de conteudo de
proteina: férmulas elementares (aminoacidos livres 100% sintéticos), formulas semi-
elementares (proteina hidrolisada) e férmulas a base de leite e soja (proteina intacta).
Porém, 23 de 44 individuos relataram problemas de tolerancia as férmulas,
mencionando dores gastrointestinais, frequéncia cardiaca elevada, aumento do
refluxo, Emese, esvaziamento gastrico insuficiente, dentre outras (DAVIS et al., 2013).
Em contrapartida, no presente estudo foram apresentados apenas 2 individuos que
cursaram com alguma reacao alérgica a formulas.

Segundo Rocha (2010), ndo é imprescindivel que haja suplementacédo de
minerais e/ou vitaminas quando o aporte destes na dieta for ofertado (variada em
fibras, legumes, cereais, frutas frescas, 6leos insaturados, lacteos e carne). Porém é
vélido ressaltar a importancia da oferta de alimentos com uma boa biodisponibilidade
de ferro, como carnes e visceras, pois esses pacientes tendem a ter mais anemia.
Ademais, recomenda-se a ingestdo apropriada de calcio e vitamina D para
fortalecimento 6sseo. Por fim, faz-se necessario um bom aporte de fibras na
alimentacdo para assegurar a saude e o bom funcionamento do transito intestinal.
Apesar disso, a suplementacdo vitaminica e mineral das criangas caracterizadas
neste estudo sao de 100% da amostra.

Segundo o estudo de Feitosa et al. (2014) do tipo pesquisa transversal,
exploratéria, retrospectiva e com abordagem quantitativa, com cinco criancas
portadoras de atrofia muscular espinhal, internadas na UTI pediatrica do Hospital de
Urgéncia de Teresina Dr. Zenon Rocha, foi identificado que 80% néo tiveram

aleitamento materno exclusivo, ndo sendo exposto o motivo. Por outro lado, o
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presente estudo teve cerca 76% de criancas amamentadas de forma exclusiva até em
média 4,2 meses. Ademais, foi visto que a maior parte da amostra teve a
amamentacao suspensa por dificuldade de succéo. Outro estudo que demonstrou a
succ¢dao prejudicada ou inexistente por pelo menos um dos participantes portadores de
AME, foi o de Carvalho (2003).

Os estudos de Baioni et al. (2010) e Davis et al. (2014), revelam que 0 manejo
nutricional proativo é imprescindivel no aumento da expectativa de vida de individuos
com Atrofia Muscular Espinhal, visto que a doenca pode resultar em diminuicdo da
massa corporal magra, aumento da massa gorda, dismotilidade gastrointestinal,
disfagia, disfuncao bulbar, anormalidades metabdlicas, entre outras. (DAVIS et al.,
2013). No estudo de Feitosa et al. (2014), 100% das criancas apresentaram degluticao
inexistente ou prejudicada relacionada a lesdo neuromuscular, também foi observado
a dificuldade de comunicacéo verbal e nutricdo desequilibrada, sendo caracterizada
por subnutricdo ou supernutricdo. Ao passo que foi visto no presente estudo que
30,7% da amostra apresentou engasgos e/ou dificuldades de engolir, ndo totalizando
a maior parte da amostra visto que a maioria dos participantes nao se alimentam via
oral, inviabilizando a analise da degluticdo das mesmas.

Os estudos de Davis et al. (2014) e Sales et al. (2019) demonstram que as
intervengdes respiratdrias em conjunto com a intervenc¢ao nutricional, de maneira multi
e interdisciplinar, podem contribuir para o aumento da expectativa e qualidade de vida
dos portadores de AME. No estudo de Davis et al. (2014) foi visto que a intervencao
respiratéria foi empregada pela maioria dos participantes da pesquisa, estando em
concordancia com o presente estudo onde a maior parte da amostra relatou
apresentar dificuldade respiratdria e realizar uso de aparelhos respiratérios. Além
disso, foram encontrados em um estudo que 80% dos participantes continham
dispnéia e 100% deles possuiam um padrdo respiratorio ineficaz e ventilagao
pulmonar diminuida por conta da disfuncédo neuromuscular (FEITOSA et al., 2015).

A maioria das criangas com atrofia muscular espinhal, principalmente o tipo I,
apresentam fraqueza significativa proximo aos 6 meses de idade, apresentando
limitagOes fisicas como falta de controle da cabeca e incapacidade de sentar sem
ajuda. (DAVIS et al., 2013). O controle cefalico independente de ajuda descrito por
Feitosa et al. (2014) representou apenas 40% da amostra, em concordancia ao tonus

muscular hipotdnico apresentado pelas criancas de 80% impossibilitando a
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capacidade de sentar e marcha autbnoma. Porém, foi analisado no presente estudo
que cerca de 61,5% conseguiam manter a cabeca erguida sem apoio e em relacéo a
capacidade funcional de sentar-se representou uma menor parte sendo de 30,7%.

Por conseguinte, o quadro nutricional deve ser acompanhado de maneira
individual pelo nutricionista e considerar a patologia em seu nivel e fisiologia
especificos, uma vez que, os pacientes com AME podem apresentar massa magra
reduzida e uma maior porcentagem de massa gorda acarretando em uma conduta
nutricional inapropriada se levado somente em consideracdo o critério peso/altura.
(BAIONI, et al., 2010)

CONCLUSAO

Com o presente estudo, verificou-se que a maioria das criangas portadoras de
Atrofia Muscular Espinhal eram do sexo masculino com média de idade de 2 anos,
portadoras de AME tipo | e com idade média de diagndstico de 6,25 meses.

Em relacdo a alimentacdo, observou-se que 0s principais responsaveis pela
alimentacao dessas criangas sao pais e nutricionistas e que a principal via utilizada é
a via enteral por gastrostomia, utilizando como via secundaria a via oral com alimentos
de consisténcia, predominantemente, modificada. Ademais, foi visto que toda a
amostra de criancas fazia suplementacéo de vitaminas e minerais, como vitaminas A,
C, D, E, dBmega 3, coenzima Q10, &cido folico, ferro, zinco, entre outros. Além disso,
foi relatado que a maior parte das criancas possuiam ou possuem dificuldade na
succdo das mamas, o que impactou negativamente no tempo da amamentacéo das

mesmas, tornando-o menor.

by

Com relacdo a independéncia das criancas, notou-se baixa autonomia ao
sentar e manter a cabeca levantada sem apoio, além da alta prevaléncia de
dificuldade respiratéria, dificuldade de degluticdo e uso de aparelhos respiratorios.
Em suma, é irrefutavel a importancia do papel do nutricionista no tratamento dessas
criangas, visto que o ndo acompanhamento pode acarretar em déficit de vitaminas e
minerais, além do ndo atingimento das necessidades nutricionais que pode resultar
em uma descompensagdo do estado nutricional e dificuldades do crescimento e

desenvolvimento das mesmas, impactando negativamente na qualidade de vida.
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APENDICE A: FORMULARIO

DADOS DA CRIANCA

Pergunta 1: Identificacédo por sigla (opcional):

Pergunta 2: Idade:

Pergunta 3: Sexo:

() Masculino

() Feminino

() Outro

Pergunta 4: Peso:

Pergunta 5: Altura:

Pergunta 6: Ha ocorréncia de outros casos de atrofia muscular na familia? Se

sim, quem?

Pergunta 7: Com que idade foi diagnosticado (a)?

Pergunta 8: A crianca € portadora de qual tipo de AME?

() Tipo |
() Tipo Il
( ) Outros:

Pergunta 9: Quem é o responséavel pela sua alimentagédo?

Pergunta 10: Qual é a forma de alimentacdo predominante no dia-a-dia?
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( ) Alimentagao via oral sélida (alimentos em sua consisténcia “natural”)

( ) Alimentacao via oral branda (alimentos menos consistentes e mais cozidos)
( ) Alimentacao via oral pastosa (alimentos em formas de papas)

( ) Alimentacao via oral liquida (alimentos liquidificados ou liquidos)

( ) Alimentacao por via enteral por gastrostomia (sonda alimentar na altura do
estdbmago)

( ) Alimentacao via enteral orogastrica (sonda alimentar inserida na cavidade da
boca)

( ) Alimentacao via enteral nasogastrica (sonda alimentar inserida na cavidade do
nariz)

( ) Alimentacao via enteral jejunostomia (sonda alimentar na altura do intestino)
( ) Alimentagao via parenteral (intravenosa)

( ) Outros:

Pergunta 11: Caso faga ou ja tenha feito uso: a crianca apresenta ou ja

apresentou alergia a formulas enterais? Se sim, qual/quais?

Pergunta 12: Além da sua forma de alimentacdo predominante, ha presenca de
alguma das outras vias ou consisténcias na alimentagéo da crianca citadas acima?

Se sim, qual/quais?

Pergunta 13: A crianca foi amamentada até qual idade?

Pergunta 14: A crianca foi amamentada de forma exclusiva até quantos meses ou

anos? (Apenas o leite materno, sem inclusdo de alimentos).

Pergunta 15: Por que a amamentacao foi suspensa? (Caso tenha sido).

Pergunta 16: Durante o processo de amamentacao, a crianca sentia dificuldade
na sucgao das mamas?

() Sim

( ) Nao

( ) Outros:
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Pergunta 17: A crianca possui engasgos ou dificuldade ao engolir ao se

alimentar? (Caso haja alimentagé&o via oral).

Pergunta 18: E feito o uso de algum tipo de suplemento alimentar e/ou vitaminas?

Se sim, qual/quais? (Informar caso ja tenha sido feito também).

Pergunta 19: A crianca apresenta dificuldade respiratéria?
() Sim

( ) Néo

( ) Outros:

Pergunta 20: A crianca necessita de ajuda de aparelhos respiratérios?
() Sim

( ) Nao

( ) Outros:

Pergunta 21: A crianca consegue sentar sem apoio?
() Sim

( ) Nao

( ) Outros:

Pergunta 22: A crianca tem autonomia de manter a cabeca levantada sem
apoio?

() Sim

( ) Nao

( ) Outros:

Pergunta 23: A crianca apresenta refluxo gastroesofagico?
() Sim

( ) Nao

( ) Outros:
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Pergunta 24: Ha4 o acompanhamento da crian¢ca com nutricionista?
() Sim

( ) Nao

( ) Outros:

APENDICE B - TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
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Prezado (a) Senhor (a), esta pesquisa é sobre “Perfil do consumo alimentar de
criancas de 0 a 4 anos portadoras de atrofia muscular espinhal tipos | e II” e esta
sendo desenvolvida por Mariana Pedersoli Caldana e Patricia Paula de Santana, do
Curso de Nutricdo do Centro Universitario de Brasilia, sob a orientacdo da Professora
Ana Lucia Ribeiro Salomon. Os objetivos do estudo séo obter informacdes sobre a
alimentacao e nutricdo de criancas portadoras de Atrofia Muscular Espinhal, além de
possiveis dificuldades nesse processo. A finalidade deste trabalho € contribuir para
melhor conhecimento a respeito do perfil nutricional das criancas portadoras da
doenca para a area de Nutricdo, além de identificar problemas alimentares frequentes
que acometem essas criancgas.

Solicitamos a sua colaboragdo para resolucdo de um questionario, como
também sua autorizagdo para apresentar os resultados deste estudo no Trabalho de
Concluséo de Curso desenvolvido. Informamos que essa pesquisa oferece riscos
minimos aos participantes sendo esses o desencadeamento de desconforto ou
sofrimento psiquico, face a perguntas que podem trazer lembrancas dolorosas.

O estudo trard beneficios para melhor conhecimento a respeito do perfil
nutricional das criancas portadoras da doenca para a area de Nutricdo, além de
identificar problemas alimentares frequentes que acometem essas criangas.

Além disso, serd produzido um material com orientagfes nutricionais sobre
alimentacao artificial para os pais, para que tenham mais conhecimento acerca da
existéncia da necessidade de complementacdo da ingestdo em momentos de maior
necessidade calorica ou contemplacdo da mesma.

Esclarecemos que sua participacdo (ou a participacdo do menor ou outro
participante pelo qual é responsavel) no estudo é voluntaria e, portanto, o(a) senhor(a)
ndo é obrigado(a) a fornecer as informacBes e/ou colaborar com as atividades
solicitadas pelas pesquisadoras. Caso decida nao participar do estudo, ou resolver a
qualquer momento desistir do mesmo, néo sofrera nenhum dano. Além disso, havera
confidencialidade total acerca da identidade da crianca e do responséavel, que nédo
serdo expostos em momento algum durante a realizagdo da pesquisa. As alunas
estardo a sua disposicdo para qualquer esclarecimento que considerem necessario

em qualquer etapa da pesquisa.
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Caso necessite de maiores informacgfes sobre o presente estudo, favor ligar
para as alunas Mariana Pedersoli Caldana e/ou Patricia Paula de Santana. Telefones:
(61) 99387-9356 e (61) 99271-0052.

Baseado nas diretrizes contidas na Resolu¢cdo CNS N°466/2012, MS.
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