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RESUMO

Objetivo: Avaliar a evolugdo dos parametros antropométricos de pacientes com
mucopolissacaridoses (MPS) I, Il e VI cadastrados no Centro de tratamento de Erros Inatos
do Metabolismo em Pernambuco. Métodos: Estudo prospectivo com criancas, adolescentes
e adultos em terapia de reposi¢do enzimatica, sendo avaliados: indice de massa corporal
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(IMC), circunferéncia do brago (CB), circunferéncia muscular do bragco (CMB), area
muscular do braco corrigida (AMBc) e prega cutanea tricipital (PCT) em dois momentos
distintos, com intervalo médio de 15 meses. Resultados: participaram 29 individuos, sendo
2 portadores de MPS I, 6 de MPS Il e 21 de MPS VI, com mediana de idade de 14,6 (3 - 40)
anos na segunda entrevista. Em ambas as avaliacdes, houve uma frequéncia de eutrofia e
excesso de peso pelo IMC e de déficit de estatura entre os participantes, com redugao no
percentual de desnutricdo pela CMB. Houve uma variacao positiva e significativa para peso,
estatura, IMC, CB e CMB entre as criancas, e na estatura, CB, CMB e AMBc entre 0s
adolescentes ao final do estudo. ConclusGes: verificou-se uma prevaléncia de eutrofia e
excesso de peso, e uma melhora dos pardmetros antropométricos, destacando aqueles
relacionados ao compartimento muscular, com reducdo no percentual de desnutricdo de
acordo com a CMB.

Palavras-chave: erros inatos do metabolismo, antropometria, estado nutricional.

ABSTRACT
Objective: To evaluate the evolution of anthropometric parameters of patients with
mucopolysaccharidosis (MPS) 1, 11, and VI registered at the Center for the Treatment of

Inborn Errors of Metabolism Pernambuco. Methods: Prospective study with children,
adolescents, and adults undergoing enzyme replacement therapy, evaluating: body mass
index (BMI), arm circumference (AC), arm muscle circumference (AMC), corrected arm
muscle area (AMBc), and triceps skinfold thickness (TCP) at two different times, with a
mean interval of 15 months. Results: 29 individuals participated, 2 with MPS I, 6 with
MPS IlI, and 21 with MPS VI, with a median age of 14.6 (3 - 40) years in the second
interview. In both assessments, there was a frequency of eutrophy and overweight
according to BMI and short stature among participants, with a reduction in malnutrition
according to CMB. There was a positive and significant variation for weight, height, BMI,
CB, and CMB among children, and in height, CB, CMB, and AMBc among adolescents
at the end of the study. Conclusions: there was a prevalence of eutrophy and overweight
and an improvement in anthropometric parameters, especially those related to the muscle
compartment, with a reduction in the percentage of malnutrition according to the CMB.

Keywords: inborn errors of metabolism, anthropometry, nutritional status.

1 INTRODUCAO

As mucopolissacaridoses (MPS) sdo Erros Inatos do Metabolismo (EIM),
causadas pelo acumulo de um substrato inicial, os glicosaminoglicanos (GAGS),
resultantes da deficiéncia da atividade de uma enzima lisossdmica especifica envolvida
na degradacdo dessas moléculas. Os GAGs sdo componentes dos tecidos conectivos e sdo
encontrados ligados as proteinas, formando macromoléculas denominadas
proteoglicanos, que fazem parte da matriz extracelular e tém funcéo de controlar o fluxo
de agua e nutrientes para as células. O acumulo dos GAGs ndo degradados ou

parcialmente degradados ocorre nas células, tecidos e 6rgdos. Tal acimulo anormal
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comprometerd, entdo, a funcdo celular e organica, resultando em um grande nimero de
manifestacBes clinicas, as quais sio progressivas e multissistémicas. 1 -3

As MPS sdo doencgas metabolicas hereditarias raras, apresentando incidéncia
diversa entre paises, a qual pode variar de 1,9 a 4,5: 100.000 em recém-nascidos vivos. *
~®S3o diferenciadas bioquimicamente pela deficiéncia da atividade da enzima associada,
sendo classificadas como tipo | (com trés subtipos denominados Sindrome de Hurler,
Hurler-Scheie e Scheie), tipo Il (Sindrome de Hunter), tipo Il (com quatro subtipos
denominados Sindrome de Sanfilippo A, B, C, D), tipo IV (com dois subtipos
denominados Sindrome de Morquio A, B), tipo VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy), tipo
VII (Sindrome de Sly) e tipo IX (Sindrome de Notowicks). ’

As manifestacfes clinicas aparecem apds o nascimento e se desenvolvem de
maneira progressiva. As caracteristicas mais evidenciadas em pessoas com MPS sdo face
infiltrada, opacificacdo da coOrnea, hepatoesplenomegalia, alteragbes cardiacas e
respiratdrias, alteracbes esqueléticas, baixa estatura, contraturas musculares, alteracées
sensoriais, rigidez articular, atraso de desenvolvimento e regressdo neuroldgica. *

E possivel observar alteracdes na cavidade oral como a macroglossia, dentico
displéasica, alteracbes de oclusdo e hiperplasia gengival. Tais manifestacdes podem ser
capazes de interferir na ingestdo adequada de alimentos, restringir a autonomia do ato de
se alimentar e, consequentemente, impactar negativamente no estado nutricional (EN)
dessa populacéo. 8

A disfagia orofaringea é outra manifestacdo que repercute no EN, uma vez que
em pacientes disfagicos sdo comuns as queixas de recusa alimentar, dificuldade de iniciar
a degluticao, irritacao frequente na faringe com necessidade de “limpeza”, regurgitagao
nasal, escape oral, controle da producédo de saliva alterado, tosse e/ ou engasgo durante as
refeicdes. E importante que se tenha cuidado, também, com relago ao risco de aspiragéo,
ao perigo da desidratagdo e desnutricéo. °

As manifestacdes digestivas/ abdominais sdo caracterizadas pela alternancia entre
episodios de diarreia, evacuagdes normais e constipacdo. Tais alteracdes parecem ser
secundarias ao depdsito de GAGs a nivel intestinal e a disfuncdo do sistema nervoso
autondmico. 1°

O tratamento que atualmente tem se apresentado como a melhor alternativa é a
Terapia de Reposi¢cdo Enzimética (TRE), com o objetivo de retardar a progressao da
doenca, diminuindo as anormalidades sistémicas e proporcionando qualidade de vida para

os pacientes. 1!
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Existem ainda outros tratamentos realizados como o de suporte, por exemplo, no
qual os pacientes sdo acompanhados por uma equipe multiprofissional, visando a
melhoria dos sintomas, manutencao das fungdes existentes, assim como a reabilitacao e
orientacdo dos pacientes e familiares com o propdésito de resultar na melhora da qualidade
de vida. 2

Estratégias adequadas de alimentacéo e monitoramento do EN exercem influéncia
positiva na saude em longo prazo e na expectativa de vida desse grupo de pessoas. Sendo
assim, o papel do profissional nutricionista é de extrema importancia, uma vez que, a
terapia nutricional associada a corre¢do das alteracdes metabolicas e das deficiéncias de
micronutrientes torna-se parte indispensavel do tratamento dos pacientes com MPS, com
0 objetivo de melhorar a evolugdo da doenca e também a qualidade de vida dessa
populacéo. *2

Dessa forma, o objetivo principal desse estudo, foi avaliar o estado nutricional e
a evolucdo dos pardmetros antropométricos de crescimento e desenvolvimento em
portadores de MPS acompanhados em um Centro de Erros Inatos do Metabolismo no

estado de Pernambuco.

2 MATERIAL E METODOS

Este estudo é do tipo longitudinal, prospectivo, descritivo, realizado com
individuos portadores de mucopolissacaridoses no Centro de Tratamento de Erros Inatos
do Metabolismo (CETREIM), localizado no Instituto de Medicina Integral Professor
Fernando Figueira (IMIP) no estado de Pernambuco, Nordeste do Brasil. O CETREIM é
um centro de terapia de reposi¢do enzimatica que atende mais de 300 pacientes com
doencas raras como mucopolissacaridose, doenca de Gaucher, Fabry, Pompe e Porfiria.

A amostra foi composta pelos individuos cadastrados e acompanhados no
CETREIM para realizarem a TRE, e que ja tivessem sido entrevistados e avaliados
previamente. Alguns desses individuos ja faziam a TRE, em outro servi¢o, previamente
ao inicio das atividades do CETREIM. Os critérios de exclusdo foram pacientes
portadores de outras doengas raras e aqueles sem assinatura do termo de consentimento
para participacdo na pesquisa.

Os participantes foram avaliados em dois momentos por meio de uma entrevista
estruturada: inicial (entrevista 1) e final (entrevista 2), realizada ap6s 15 meses em relacéo
a primeira entrevista. Em ambas, foi aplicado o mesmo questionario, contendo

informacdes a cerca dos dados demograficos (sexo e idade), clinicos (tipo de MPS,
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namero de sessdes realizadas no Gltimo ano, nimero de faltas a terapia e tempo de TRE)
e antropométricos (peso, estatura, indice de massa corporal (IMC), circunferéncia
braquial (CB), prega cutanea triciptal (PCT), circunferéncia muscular do braco (CMB) e
area muscular do braco corrigida (AMBc)). O peso corporal foi obtido com o individuo
posicionado em pé, em uso de trajes leves e sem calgcados, no centro da base da balanca
eletronica (Filizola®, S&o Paulo, Brasil), com capacidade maxima de 150 Kg e precisdo
de 100g. A altura foi obtida com auxilio do estadiémetro vertical fixo acoplado a balanca.
Criancas menores de 95 cm tiveram seu comprimento aferido em decubito dorsal com um
estadiémetro pediatrico (horizontal). Ambos os instrumentos tinham precisao de 0,1 cm.
A afericdo da circunferéncia braquial foi realizada com fita métrica inelastica (Cescorf®,
Porto Alegre, Brasil) e a prega cuténea tricipital, foi obtida com um adipédmetro cientifico
(Cescorf®, Porto Alegre, Brasil). As afericdes das medidas antropométricas seguiram as
técnicas preconizadas para cada sexo e faixa etaria. **

Para avaliagdo do EN dos participantes de até cinco anos, utilizou-se o0s
indicadores: Peso/ Idade (P/1), Estatura/ Idade (E/I), Peso/ Estatura (P/E) e IMC/ ldade
(IMC/I), calculados pelo software WHO Anthro® versio 3.2.2. Para os individuos de 5 a
10 anos, foram utilizados os indicadores P/I, E/I e IMC/I. Ja para os sujeitos de 10 a 19
anos, os indicadores utilizados foram E/I e IMC/I. Para os individuos acima de cinco anos,
os indicadores foram calculados pelo WHO Anthro plus® versdo 1.0.4. Todos o0s
indicadores foram expressos em escore Z e as curvas da Organizacdo Mundial de Saude
(OMS)*15 foram utilizadas como referéncia. Para classificagdo do EN dos participantes
com idade superior a 19 anos, pelo indice de Massa Corporal (IMC), consideraram-se 0s
valores preconizados pela OMS, 1998.1% As adequagdes das circunferéncias, pregas e area
muscular foram embasadas nas referéncias de Frisancho e Blackburn et al. 17 -1° Os
participantes foram agrupados de acordo com a faixa etaria e o0s resultados
antropométricos foram divididos em desnutricdo e em eutrofia e excesso de peso.

A construcdo do banco de dados foi realizada no programa Office Excel-2010® e
para analise estatistica foram utilizados os programas Statistical Package for Social
Sciences - SPSS® for Windows, versdo 13.1 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) e Epi-Info®
versdo 6.04 (WHO/CDC, Atlanta, GE, USA). As variaveis categoricas foram descritas na
forma de frequéncia e intervalo de confianga de 95%, e as variaveis continuas em medidas
de dispersdo. Foi aplicado o teste de Kolmogorov-Smirnov para verificagdo da
normalidade das variaveis continuas. Na andlise das comparagdes entre proporcdes

pareadas utilizou-se o teste de McNemar. Na analise de comparacéo de diferenca entre os
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valores encontrados na primeira e na segunda avaliacdo antropométrica foi utilizado o
teste t pareado. Para andlise de comparacdo entre os trés grupos utilizou-se o teste
ANOVA e pos-teste de Bonferroni. Foi utilizado o nivel de significancia de 5% para
rejeicao da hipdtese de nulidade.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa do Instituto de
Medicina Integral Prof. Fernando Figueira com nUmero de protocolo
47629215.0.0000.5201 e seguiu os preceitos estabelecidos pela Resolugdo N° 466/12 do
Conselho Nacional de Saude. Os responsaveis ou os individuos avaliados assinaram o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), e as criancas e adolescentes que
possuiam de 08 a 18 anos assinaram o Termo de Assentimento Informado Livre e
Esclarecido (TAILE).

3 RESULTADOS

Foram incluidos 29 individuos de um total de 37 usuarios portadores de
mucopolissaridoses que estavam em acompanhamento no CETREIM no inicio deste estudo.
A mediana de idade na primeira entrevista foi de 5,4 anos [2,5-9,2] anos entre as criancas,
13,3 [10,2-19,3] anos entre os adolescentes e 34,9 [20,9-38,8] anos entre os adultos. Na
segunda entrevista, a mediana foi de 6,6 [3,8-10,5] anos entre as criancas, 14,6 [11,4-20,6]
anos entre os adolescentes e 36,2 [22,2-40] anos entre os adultos. A maioria era portadora
de MPS VI, sexo masculino, criangas e adolescentes, conforme demonstrado na tabela 1.
Todas as criancas e adultos eram portadores de MPS VI, ja entre os adolescentes a maioria
tinha MPS tipo Il (tabela 2). Na primeira avaliacdo, ndo foi possivel coletar os dados
referentes a CB, PCT, CMB e AMBc de um Unico paciente, pois 0 mesmo ndo permitiu a
afericdo de tais medidas, sendo aferidos apenas o peso e altura para obtencéo do IMC.

Todos os usudrios estavam em tratamento de reposicdo enzimética nas duas
entrevistas. Entretanto no intervalo de tempo entre elas, o percentual médio de adesdo na
terapia de infusdes foi de 74,8 £ 17,7%. A média de infusdo de TRE no ultimo ano foi de
38,2 £ 10,6 sessdes. O maior percentual de adesd@o foi encontrado entre os portadores de
MPS 1l (82,4%), seguido daqueles com MPS VI (76,5%) e um menor percentual entre os
individuos com MPS | (34,6%). A media de tempo da TRE entre os participantes,
considerando o inicio da terapia até a data da segunda entrevista, foi de 5,3 + 2 anos.

Na primeira entrevista, a média de peso, estatura e IMC das criancas foi de 17,61
+ 3,62 Kg; 1,00 + 0,07 m e 17,48 +1,69 Kg/m?, respectivamente, € na entrevista 2 foi de
19,35 + 4,37Kg; 1,03 + 0,07 m e 18,10+2,01 Kg/m?. Entre os adolescentes, foi de 33,74 +
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10,78 Kg; 1,28 + 0,17 m e 20,12 +3,28 Kg/m? na primeira entrevista e 35,33 + 10,91 Kg;
1,30 + 0,17m e 20,3 +3,21 Kg/m? na segunda. Os adultos apresentaram uma média de 46,3
+13,37 Kg; 1,30+0,19 m e 24,9 +1,48 Kg/m? na primeira entrevista, e 47 +14,12 Kg;
1,40+0,17 m e 25,1 +2,21 Kg/m? na segunda. No estudo, a média geral de ganho de peso
foi de 1,53+2,3 Kg entre os participantes no intervalo entre as entrevistas. Observou-se
uma variagdo positiva de peso entre as duas entrevistas de 3,16 + 4,25 kg nos individuos
com MPS Il e de 1,41+ 1,01 Kg naqueles com MPS VI, e negativa de 2,07+1,66 Kg entre
os portadores de MPS 1, com diferenca significativa entre os grupos MPS | e MPS I
(p=0,015). Cinco participantes apresentaram perda de peso no intervalo de 15 meses (2
com MPS |, 2 com MPS Il e 1 com MPS VI), porém nenhuma foi igual ou superior a 10%
do peso inicial.

De acordo com os indicadores antropométricos, houve um menor percentual de
pacientes de até 19 anos com estatura adequada para idade nas duas avaliacdes, 0 que
equivale a menos de 20% deste grupo. Porém, a maioria apresentou peso adequado para
idade em ambas, e eutrofia, risco de sobrepeso e/ou sobrepeso segundo a avaliacdo do
P/E e IMClidade, sem existéncia de pacientes diagnosticados com déficit nestes

indicadores, conforme demonstrado na tabela 3.

Tabela 1 — Caracteristicas demograficas e clinicas de portadores de mucopolissacaridoses atendidos no
Centro de Tratamento de Erros Inatos do Metabolismo, Recife/PE, Brasil.

Variaveis N % 1Cos0"

Tipo

MPS | 2 6,9 0,8-22,7
MPS II 6 20,7 7,9-39,7
MPS VI 21 72,4 52,8-87,3
Sexo

Masculino 18 62,1 42,3-79,3
Feminino 11 37,9 20,7-57,7
Faixa etaria

Criangas (<10 anos) 12 41,4 23,5-61,1
Adolescentes (>10 e <19 anos) 11 37,9 20,7-57,7
Adulto (>20 anos) 6 20,7 7,9-39,7

*Intervalo de Confianga de 95%

Tabela 2 — Frequéncia do tipo mucopolissacaridoses de acordo com a faixa etaria dos pacientes atendidos
no Centro de Tratamento de Erros Inatos do Metabolismo, Recife/PE, Brasil.

MPS | MPS 11 MPS VI
Criancas 0% (0) 0% (0) 12 (100%)
Adolescentes 15,4% (2) 46,1% (6) 38,5% (5)
Adultos 0% (0) 0% (0) 100% (4)
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Tabela 3. Indicadores antropométricos dos pacientes com mucopolissacaridoses atendidos no Centro de Tratamento
de Erros Inatos do Metabolismo, Recife/PE, Brasil.

. e Entrevista 1 Entrevista 2
Indicadores Classificacdo N % N %
Estatura/ Idade (individuos até 19 anos)
<-3 escore z Muito baixa estatura para idade 13 57 12 54
> -3 <-2 escore z Baixa estatura para idade 6 26 7 32
> -2 escore z Estatura adequada para idade 4 17 3 14
Peso/ Idade (individuos até 10 anos)
<-3 escore z Muito baixo peso para idade 1 8 2 20
> -3 <-2 escore z Baixo peso para idade 2 17 2 20
> -2 <+2 escore z Peso adequado para idade 9 75 6 60
Peso/ Estatura (individuos até 5 anos)
> -2 <+1 escore z Eutrofia 2 50 2 100
>+1 <+2 escore z Risco de sobrepeso 2 50 0 0
IMC/ idade (individuos entre 10 e 19 anos)
> -2 <+1 escore z Eutrofia 16 69 11 50
> +1 <+2 escore z Sobrepeso 5 22 7 32
> +2 <+3 escore z Obesidade 2 9 4 18

Entre os adultos, 50% (n=2) eram eutréficos e 50% (n=2) com excesso de peso na
primeira entrevista. Na segunda entrevista, esse percentual foi de 83% (n=5) e 17% (n=1),
respectivamente. N&o foi identificado nenhum paciente com desnutri¢cdo pela avaliagcdo
do IMC, conforme observado na tabela 4. N&o foi identificada uma diferenca significativa
no percentual de pacientes classificados de acordo com o estado nutricional para as
medidas de IMC, CB, PCT e AMBc entre as duas entrevistas. A Unica avaliacdo que
apresentou mudanca foi a CMB, na qual um nimero maior de pacientes passou para a
condic&o de eutrofia ou excesso de peso no segundo momento da avaliagéo.

Na analise de comparacdo dos indicadores antropométricos obtidos nas duas
entrevistas, foi observado um aumento significativo nos valores de peso, altura, IMC, CB
e CMB ap6s 15 meses entre as criangas. Entre os adolescentes, houve um aumento
significativo nos valores de altura, CB, CMB e AMBc no mesmo intervalo de tempo,
conforme demonstrado na tabela 5. A média de aumento significativo da estatura nos 15
meses foi 2,85 + 2,46 cm em menores de 10 anos e 2,57 + 2,22 cm naqueles com 10 a 19

anos. Nos individuos com idade igual ou maior que 20 anos, a estatura se manteve.

Tabela 4 - Evolugdo de parametros antropométricos no periodo de acompanhamento no Centro de
Tratamento de Erros Inatos do Metabolismo, Recife/PE, Brasil.

Entrevista 1 Entrevista 2 p*
Indice de Massa Corporal N % N %
Eutrofia 20 69,0 17 58,6 0,500
Excesso de peso 9 31,0 12 41,4
Circunferéncia do Brago
Desnutricdo 15 53,6 12 42,9 0,250
Eutrofia e excesso de peso 13 46,4 16 57,1
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Prega Cuténea Tricipital

Desnutrigdo 11 39,3 14 50,0 0,375
Eutrofia e excesso de peso 17 60,7 14 50,0
Circunferéncia Muscular do Braco

Desnutricdo 15 53,6 9 32,1 0,031
Eutrofia e excesso de peso 13 46,4 19 67,9

Area Muscular do Brago corrigida

Desnutricdo 22 84,0 25 92,0 0,250
Eutrofia e excesso de peso 6 16,0 3 8,0

Obs.: O nimero total de individuos em cada variavel é diferente em razdo do nimero de respondente. *Teste
de McNemar

4 DISCUSSAO

No presente foi avaliado o estado nutricional de individuos portadores de
mucopolissacaridoses em dois momentos, com intervalo de 15 meses entre as avaliacOes,
em um centro de referéncia em Pernambuco, na Regido Nordeste. Ao final do estudo,
observou-se que a maioria dos participantes manteve o estado nutricional ou apresentou
ganho ponderal com melhora de parametros antropométricos no intervalo de tempo
avaliado. Nenhum paciente estava com baixo peso e houve um percentual relevante de
individuos com risco ou com excesso de peso ja instalado. Por outro lado, a maioria
apresentou déficit de estatura.

O primeiro estudo sobre a prevaléncia de MPS no Brasil identificou um total de
823 casos entre 1994-2015, com 1,25 casos por 100.000 nascidos vivos (NV), e destes
276 casos foram registrados na regidao Nordeste, sendo 1,46 casos por 100.000 NV, sendo
amaior prevaléncia em relacdo ao nimero de NV comparada as demais regides. Na regido
Sudeste, foram registrados 333 casos (1,28 para cada 100.000 NV). Este mesmo estudo
encontrou uma prevaléncia estimada com base na frequéncia de heterozigosidade para a
variante do gene Trp402Ter de 4,62 casos para cada 100.000 NV, sendo 0,95 para MPS
tipo 1, 1,32 para o tipo 11 e 1,02 para o tipo VI no Brasil %°. Ao observar o tipo de MPS,
foi notada uma frequéncia semelhante a encontrada no estudo de Leite et al 2!, com a
distribuicdo de 10% dos pacientes com MPS I, 30% com MPS 1l e 60% com MPS VI. Ja
no de Vieira et al %, foi observada uma maior prevaléncia dos tipos Il e VI (43 e 29
pacientes, respectivamente) e menor de MPS | (18 pacientes).

Pesquisas sugerem que as MPS mais frequentemente diagnosticadas no pais sejam
os tipos Il e VI, sendo as explicacdes para tais achados desconhecidas, e, além de disso,
é observada uma maior frequéncia na regido Sudeste, seguida da regi&o Nordeste %24, O
sexo masculino foi predominante, corroborando com os achados de Guarany et al 2
(61,9%), Giugliani et al 2 (55,6%) e Bicalho et al 2° (n=85,7%). Todos 0s pacientes com
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MPS 1l que fizeram parte do estudo s&o do género masculino, estando, assim, em
consonancia com a literatura por se tratar de uma doenca ligada ao cromossomo X. Um
total de 1472 casos de MPS foi registrado no Brasil de 1982 a 2015, sendo a maioria
diagnosticada no sexo masculino (64,5%) e os tipos mais comuns a MPS 11 (28,5%), IV
(22,1%) e 1 (20,6%) %°.

Tabela 5. Compara¢do das médias entre os valores antropométricos obtidos na primeira e segunda entrevista
de criancas e adolescentes portadores de mucopolissaridoses atendidas em um Centro de Tratamento de Erros

Inatos do Metabolismo, Recife/PE, Brasil.

Media £DP
. Mediana (Q1-Q3) p-valor*

Variaveis Entrevista 1 Entrevista 2

Criancas

Peso (Kg) 17,61 + 3,93 19,35+ 4,74 0,000
Altura (m) 0,99+0,74 1,02+£0,73 0,002
IMC (Kg/m?) 17,47+ 1,84 18,10 + 2,18 0,024
CB (cm) 17,20+ 2,41 18,12 + 2,79 0,002
PCT (mm) 9,37+2,64 9,32+2,84 0,892
CMB (cm) 14,25+ 1,82 15,14 + 2,06 0,001
AMBc (m?) 8,17+5,15 8,67 £5,05 0,522

Adolescentes

Peso (Kg) 33,74 + 11,64 35,32+ 11,78 0,117
Altura (m) 1,27+0,18 1,30+0,18 0,001
IMC (Kg/m?) 18,49 (18,02-21,24) 19,98 (17,81-21,21) 0,699
CB (cm) 22,25+ 4,99 23,15+ 4,76 0,019
PCT (mm) 9,55 (7,97-14,05) 9,40 (7,90-12,3) 0,316
CMB (cm) 18,66 + 3,59 19,69 + 3,62 0,002
AMBcC (m?) 19,85 + 11,33 21,91+ 11,53 0,037

*teste t de amostras pareadas; Q1-Q3: intervalo interquatil; IMC= Indice de massa corporal;CB=
Circunferéncia braquial; PCT= Prega cutanea tricipital; CMB= Circunferéncia muscular do braco;
AMBc= Area muscular do braco corrigida

Todos os individuos faziam a TRE anteriormente & primeira entrevista e seguiram
no tratamento até a segunda entrevista. Uma diminuicao no percentual de adeséo e maior
numero de faltas nas sessdes de infusdo podem ser consequéncia de alguma complicacdo
da doenga ou serem provocadas por razdes pessoais e socioecondémicas, como a dificuldade
de acompanhante familiar e/ou falta de transporte para a realizacdo da TRE, visto que
existem poucos centros de referéncia para o tratamento na regido Nordeste. O aumento na
estatura entre as criangas e adolescentes, observado nesta pesquisa, pode estar relacionando
a um possivel beneficio da TRE, em conjunto com a assisténcia realizada por uma equipe
multidisciplinar. Entretanto, o aumento da estatura no decorrer dos 15 meses foi inferior aos
valores encontrados no estudo de Muenzer et al 27, o qual evidenciou média de aumento
nos valores individuais de 3,04 cm a 4,38 cm por ano em individuos com 12 a 18 anos, e

de 3,71 a 4,48 em menores de 12 anos, sem relagdo com a duragéo da TRE.
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A TRE tem mostrado beneficios clinicos, tais como: reducéo do volume de figado
e baco, melhora da funcdo pulmonar e mobilidade articular, aumento da estatura, dentre
outros. Uma melhora na qualidade de vida aferida por instrumentos formais foi relatada
para estudos conduzidos para MPS | e MPS 1l 2" ~2°, Na literatura pesquisada, foram
encontrados poucos estudos relativos a avaliagdo antropométrica de pacientes com MPS,
especialmente, quando se considera uma amostra heterogénea no que se refere ao sexo,
faixa etaria, tipo de MPS e tempo de TRE, o que dificultou a comparacédo dos resultados
do presente estudo.

Como consequéncia das manifestacdes clinicas da doenca, a literatura mostra que
¢ comum que ocorra aumento de alguns 6rgaos, como coragdo, figado e baco em
portadores de MPS. Sendo assim, uma hipdtese levantada € que tais manifestacdes
possam contribuir com o excesso de peso na populacdo estudada. Além disso, o déficit
estatural apresentado por esses individuos possivelmente colaborou para este resultado,
sugerindo, entdo, uma provavel explicagio para o quadro de excesso de peso. 2% 3032

Giugliani % encontrou em seu trabalho com pacientes com MPS I, 11, IV e VI,
mediana de idade de 18 anos e realizando ou ndo a TRE, uma prevaléncia de 61,6% da
amostra apresentando excesso de peso. Ja Ferreira et al 3 ao observar o indicador IMC
em individuos com MPS II, idade de 5 — 14 anos e que nao realizavam TRE, identificou
que 28,5% da amostra encontrava-se eutréfica, 28,5% com excesso de peso e 42,8% com
obesidade. Enquanto que Pinto et al 3 avaliaram prospectivamente, durante um periodo
de 12 meses, onze pacientes brasileiros com MPS Il, com média de idade de 8,4 anos (DP
* 3,6), que ndo realizavam TRE e observaram que 57,2% das criangas estavam com
excesso de peso e 42,8% com risco de sobrepeso.

Foi observado um aumento percentual dos participantes na entrevista 2
classificados como sobrepeso e obesidade, no entanto, um achado importante da pesquisa
foi que a maior parte da amostra se encontrava eutrdfica segundo o IMC. Diante do
observado nesse estudo, sugere-se que a adequacdo do EN possa ser resultante do inicio
precoce da TRE ou do tempo de duracdo da mesma, associado a intervencdo do
nutricionista do servigo onde o estudo foi realizado, a qual presta assisténcia ao paciente
em todas as sessdes de infusdo da TRE, bem como a atuacdo de uma equipe
multidisciplinar. Outro fator que pode ter influenciado o EN dos pacientes & a maior
mobilidade e, assim, possibilidade de realizar atividade fisica, devido ao tempo

prolongado de infuséo de enzimas.
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No presente estudo foi possivel observar a prevaléncia de déficit de estatura, com
valores semelhantes aos observado por Ferreira et al %, que encontraram uma prevaléncia
de 85,7% dos participantes com MPS Il apresentando déficit de E/ | e superior aos
resultados de Pinto et al 3, onde 42,8% da amostra encontrava-se com déficit estatural na
visita 2.

E importante ter cautela ao interpretar tais resultados, uma vez que, em certo
momento do crescimento linear, os individuos apresentardo baixa estatura ao serem
comparados com as curvas normais para idade 3. A baixa estatura esti presente nas
formas mais graves da doenca, mas os pacientes com as formas mais atenuadas das MPS
podem atingir alturas normalmente esperadas para a idade 1. Criancas com a forma grave
da MPS | atingem uma altura maxima final de 110 cm !, enquanto que, para MPS VI, 0s
individuos atingem uma estatura de 95 — 100 cm numa evolucao rapida da doenca a 140
— 150 cm em uma evoluc&o lenta 34, A média de estatura dos participantes com MPS | foi
superior a relatada pela literatura para individuos na forma grave. Vale ressaltar, também,
que a maior parte dos pacientes com MPS VI provavelmente ainda ndo atingiu sua
estatura final.

A antropometria do braco delineia a composicao corporal em relacdo ao peso e
pode ser usada para fornecer dados adicionais para analisar crescimento e
desenvolvimento dos individuos. ** O uso da adequagdo da circunferéncia do brago como
indicador das reservas de proteina é bem reconhecido. 3¢ Neste sentido, ao avaliar as
medidas de composi¢éao corporal, o estudo atual mostrou que houve uma melhora no EN
dos individuos quando analisada a CMB, uma vez que, na primeira entrevista, a maioria
dos pacientes apresentou desnutricdo. J& na segunda entrevista, pode-se observar uma
mudanca estatisticamente significativa com prevaléncia de individuos com eutrofia ou
excesso de peso.

Apesar de a literatura observar a prevaléncia de sobrepeso e obesidade em pessoas
com MPS e de, atualmente, se discutir bastante o aumento crescente do excesso de peso
como consequéncia da transi¢do nutricional, é de suma importancia que sejam avaliados
os demais parametros antropométricos a fim de que o diagndstico nutricional seja mais
preciso. A avaliacdo apenas do IMC ou parametros envolvendo peso e estatura ndo

distinguirdo as perdas ou excesso de massa magra ou gorda.
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5 CONCLUSAO

No presente estudo pode-se concluir uma prevaléncia de adequagdo do estado
nutricional em relacdo ao peso, IMC, CB e CMB. Entretanto, o déficit estatural foi bem
evidenciado, mesmo havendo uma evolucdo significativa entre os dois momentos da
avaliacéo, principalmente entre as criangas e adolescentes.

O fato de ndo existirem valores de referéncia para avaliagdo nutricional na
populacéo estudada, as diferencas metodoldgicas e a escassez de estudos avaliando o0 EN
de portadores de MPS tornam dificil determinar o perfil nutricional desses individuos.
Outros trabalhos ndo avaliaram o compartimento de massa muscular e tecido adiposo por
meio de medidas antropométricas como o presente estudo. Apesar da heterogeneidade da
amostra, trata-se de uma pesquisa de suma importancia por retratar o perfil nutricional de
portadores de MPS acompanhados em um centro especializado do nordeste brasileiro. E
imprescindivel, portanto, que mais estudos sejam desenvolvidos para compreender e
avaliar o EN desses individuos, assim como, a elaboracdo de indicadores adequados,
valores de referéncia e curvas de crescimento especificas para essa populacao.

O cuidado nutricional deve ser inserido no plano de tratamento da MPS, embora
ndo seja uma doenca para a qual a dietoterapia possa modificar o desfecho, todavia um
EN adequado é importante para proporcionar qualidade de vida e para as relagdes inter e
intrapessoais do individuo portador de MPS, além disso, o acompanhamento é essencial
para prevenir e tratar a obesidade, ja que esta é uma condicdo de inflamacéo subclinica e

com impacto negativo sobre o sistema osteoarticular desses individuos.
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