ARTIGO ORIGINAL

PERFIL NUTRICIONAL DE PACIENTES COM FIBROSE CIiSTICA
EM UM CENTRO DE REFERENCIA NO SUL DO BRASIL

NUTRITIONAL STATUS IN PATIENTS WITH CYSTIC FIBROSIS
IN A SPECIALIZED CENTRE IN SOUTH BRAZIL

Juliane Silva Pereira1, Gabiriele Carra Forte1, Miriam Isabel Souza dos Santos Simonz,
Michele Drehmer2'3, Estela Beatriz B(—:Ahlingz'4

RESUMO

Introdugao: A Fibrose Cistica (FC) € uma doenga genética caracterizada pela insuficiéncia pancreatica, doenga pulmonar
obstrutiva cronica e desnutricdo. A manutengdo de um bom estado nutricional esta associada a maior sobrevida desses
pacientes.

Objetivo: Caracterizar o perfil nutricional dos pacientes com FC em acompanhamento no Hospital de Clinicas de Porto
Alegre.

Métodos: Estudo transversal com pacientes fibrocisticos até 18 anos de idade. A avaliagdo antropométrica consistiu de
dados de peso, estatura, indice de massa corporal (IMC), circunferéncia muscular do brago e dobra cutanea tricipital. O
diagndstico nutricional foi estabelecido segundo critérios da Cystic Fibrosis Foundation Pediatric Nutrition Consensus Re-
port. A ingestdo alimentar foi avaliada pelo recordatério de ingestéo habitual e comparada com os valores da Recommen-
ded Dietary Allowance (RDA). Os dados foram estratificados e comparados por faixa etaria.

Resultados: Foram avaliados 82 pacientes e a prevaléncia de eutrofia foi de 73,2%. A média do percentil de IMC foi signifi-
cativamente menor nos pacientes acima de 12 anos (p=0,007). Observou-se ainda que 9,8% dos pacientes apresentaram
depleg&o significativa do tecido adiposo e 7,3% do tecido muscular. Quanto a ingestao alimentar, a mediana encontrada foi
de 127% (1Q: 105; 153) da RDA. A média do % da RDA foi menor nos pacientes maiores de 12 anos (p=0,038)
Conclusoes: Os resultados do presente estudo caracterizam a populagdo em bom estado nutricional, demonstrando uma
boa adesédo ao tratamento dietético. Quando categorizados por idade, observa-se um pequeno declinio dos indicadores
antropométricos e da ingestéo alimentar nos pacientes maiores de 12 anos.

Palavras-Chave: Fibrose cistica; estado nutricional; pediatria
ABSTRACT

Background: Cystic fibrosis (CF) is a genetic disorder characterized by pancreatic insufficiency, chronic obstructive pulmo-
nary disease and malnutrition. Epidemiological studies have demonstrated the impact of nutritional status on patient survival.
Aim: To describe the profile of the nutritional status of CF patients followed at Hospital de Clinicas de Porto Alegre.
Methods: Cross-sectional study involving 82 patients with cystic fibrosis at birth until 18 years of age. Nutritional assessment
was performed using percentile for body mass index (BMI) and body composition measurements. Dietary intake was evalu-
ated by diet habitual record and compared with the values of the Recommended Dietary Allowance (RDA).

Results: The prevalence of well-nourished patients was 73,2%. The mean percentile for BMI was significantly lower in pa-
tients over 12 years old (p= 0,007). Depletion of adipose tissue was identified in 9,8% patients and the muscle tissue in
7,3%. As dietary intake, the median was found to be 127% (IQ: 105,153) of the RDA. The mean percentage of the RDA was
lower in patients older than 12 years of age (P = 0,038).

Conclusions: The results of this study indicate that the patients presented good nutritional status, demonstrated a good
adherence to dietary treatment. When categorized by age, there was a small decline of anthropometric indicators and dietary
intake in patients over 12 years of age.

Keywords: Cystic fibrosis; nutritional status; pediatrics
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A Fibrose Cistica (FC) € uma doencga gené-
tica que cursa com insuficiéncia pancredtica,
doenga pulmonar obstrutiva cronica e desnutri-
¢ao (1). Estudos tém demonstrado que o estado
nutricional adequado e o crescimento normal
influenciam de forma favoravel no curso da do-
enca e na qualidade de vida dos pacientes (2-6).

O defeito genético da FC compromete o
balango energético, resultando em redugéo da
ingestdo diaria, aumento das perdas e aumento
da necessidade nutricional relacionada ao hi-
permetabolismo causado pelo processo inflama-
tério sistémico (7-11). No paciente com FC,
essas necessidades estdo aumentadas em tor-
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no de 120 a 150% do recomendado para a
mesma idade e sexo de pacientes normais (12).

A Cystic Fibrosis Foundation em 2004 re-
gistrou 15,7% dos pacientes abaixo do percentil
5 para peso e 16,3% para estatura (13). Em
2009, a National Cystic Fibrosis Patient Registry
registrou média de percentil de indice de massa
corporal (IMC) de 48,7% para os pacientes com
FC (14).

Em vista da importancia que o estado nu-
tricional tem na FC, o presente estudo visa ca-
racterizar o perfil nutricional dos pacientes com
FC em acompanhamento no Hospital de Clini-
cas de Porto Alegre (HCPA).

METODOS

Trata-se de um estudo transversal com pa-
cientes até 18 anos de idade, com diagndstico
de FC em acompanhamento pela equipe de
Pneumologia Pediatrica do HCPA, RS. Os paci-
entes foram incluidos no estudo, consecutiva-
mente entre margo e outubro de 2010, durante a
consulta ambulatorial de nutricdo e apds assina-
tura do termo de consentimento livre e esclare-
cido pelo responsavel. O presente estudo faz
parte de um trabalho que tem por objetivo a
validacdo de uma ferramenta de screening nutri-
cional para pacientes com FC (aprovado pelo
Grupo de Pesquisa e Pés-Graduagao do HCPA
n°® 09637), cujo tamanho da amostra foi calcula-
do para estimar uma sensibilidade de 86% con-
siderando uma diferengca de 7.5, com nivel de
confianca de 95%, resultando em um total de 82
pacientes. Para inclusdo no estudo, o paciente
deveria ter confirmado seu diagnéstico por dois
testes de dosagem de cloreto no suor alterados
elou pela presenga de duas mutacgdes identifi-
cadas por estudo genético. Os seguintes crité-
rios de exclusado foram determinados: impossibi-
lidade de se obter consentimento informado e
pacientes em exacerbagao pulmonar.

Foi utilizada para coleta de dados uma fi-
cha estruturada em que constavam os seguintes
itens: data de nascimento, género, idade, idade
do diagnéstico, tempo de diagnéstico, identifica-
¢ao genética, tipo de mutagao, peso, estatura,
circunferéncia do brago (CB), dobra cutanea
tricipital (DCT), albumina sérica, presenga de
diabetes melito (DM), terapia enteral, terapia de
reposi¢cao enzimatica, escore de Schwachman,
volume expiratério forgado no primeiro segundo
(VEF4) e inquérito alimentar habitual. A insufici-
éncia pancreatica foi determinada pela avalia-
¢ao do uso de enzimas pancreaticas. A albumi-
na e o VEF, referiram-se ao check-up anual dos
pacientes, registrado no prontuario. O escore de
Schwachman foi realizado pelo pneumologista
pediatrico e nutricionista no periodo de check-up
anual, pontuando-se com pesos iguais os itens
de atividade geral, exame fisico relacionado ao

quadro pulmonar, achados radiolégicos e condi-
¢ao nutricional (15).

A ingestdo alimentar foi avaliada pelo re-
cordatério de ingestao habitual realizado com o
paciente (e/ou responsavel) durante a consulta
ambulatorial. O calculo da dieta foi avaliado pelo
programa Nutwin®, da Escola Paulista de Medi-
cina, e foi comparado com a Recommended
Dietary Allowance (RDA) (16).

A pesagem em criangas menores de dois
anos foi realizada em balanga eletrénica da
marca Urano®, com carga maxima de 15 kg, em
que o peso medido tem variagdo 5 g. Os pacien-
tes foram pesados sem roupa, posicionados no
centro da balanga, de modo a distribuir o peso
igualmente.

Para afericdo do comprimento foi utilizado
um antropdmetro movel, apoiado em superficie
plana e lisa. A medida foi feita com a crianga
posicionada no centro do antropdmetro, descal-
¢a, com a cabeca livre de aderecos e apoiada
firmemente contra a parte fixa do equipamento.
O pescogo deveria estar reto e o queixo afasta-
do do peito. Os joelhos da crianga foram cuida-
dosamente pressionados para baixo, de modo
que ficassem estendidos e os pés aproximados,
formando angulo reto com as pernas.

A pesagem em maiores de dois anos foi
realizada em balanga eletrénica da marca Ura-
no®, com carga maxima de 150 kg, em que o
peso medido tem variagdao 50 g. Os pacientes
foram pesados com um avental padronizado
pelo hospital, descalgos e posicionados em pé,
no centro da balanga.

Para afericdo da estatura foi utilizado um
antropdémetro da marca Tonelli&Gomes® fixo na
parede lisa e sem rodapé, com haste movel,
graduado em centimetros e menor divisdo em
milimetros. A estatura foi medida posicionando o
paciente descalgo no centro do equipamento,
com a cabeca livre de aderegos, em pé, ereto,
com calcanhares unidos, bragos estendidos ao
longo do corpo, cabega em plano de Frankfurt,
estando os calcanhares, ombros e gluteos em
contato com o antropdmetro (17).

Para obter a medida de circunferéncia do
brago foi utilizada fita métrica flexivel da marca
Barlow®, graduada em centimetros com menor
divisdo em milimetros. A medida foi obtida do
brago ndo dominante, no ponto médio, que liga
o acrdmio ao olécrano, estando o brago suspen-
SO.

A dobra cuténea tricipital foi obtida com o
auxilio de um adipdmetro cientifico da marca
CESCORF®, de fabricagao nacional, cuja pres-
sdo exercida por seus ramos € de 10 g/mm e
permite uma leitura com precisdo de 0,1 mm.
Fez-se a medida no ponto médio entre o acré-
mio e o olécrano do brago ndo dominante, es-
tando o brago suspenso e relaxado. A face pos-
terior do brago foi pingada com o indicador e o
polegar da mao esquerda, obtendo-se uma do-
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bra cutédnea no sentido do maior eixo do brago.
Trés leituras foram registradas em milimetros e
a sua meédia aritmética correspondeu a média
final.

A circunferéncia muscular do brago (CMB)
foi calculada a partir da DCT e CB, utilizando-se
a seguinte férmula: CMB = CB — (3.14 x DCT), e
os parametros de composi¢cao corporal foram
classificados de acordo com Frisancho (18).

A avaliagdo antropométrica foi realizada a
partir dos dados de peso, estatura e idade, com
base nos indices de Peso/ldade (P/l), Estatu-
ra/ldade (E/l) e Peso/Estatura (P/E) e indice de
massa corporal (IMC), usando-se como critério o
escore Z e o percentil de acordo com a reco-
mendacdo da Organizagdo Mundial da Saude
(18,19). Para a avaliagdo dos indicadores nutri-
cionais foi utilizado o programa WHO Anthro
2005 e WHO anthro plus 2007 (20,21).

A determinagado do estado nutricional foi
realizada segundo Cystic Fibrosis Foundation
Pediatric Nutrition Consensus Report. Desnutri-
¢ao correspondeu ao percentil de IMC abaixo de
10 e/ou E/l menor que 5; risco nutricional, IMC
entre percentil 10 e 25 e/ou E/I abaixo do poten-
cial genético e acima do percentil 5; eutrofia,
IMC acima do percentil 25 e estatura relaciona-
da ao potencial genético (12).

Os pacientes foram estratificados por faixa
etaria, sendo categorizados em dois grupos:
pacientes abaixo de 12 anos e pacientes com
idade igual ou superior a 12 anos. Os parédme-
tros nutricionais, de funcdo pulmonar e escore
de Schwachman foram comparados conside-
rando esses subgrupos.

Para a analise dos dados, foram calculda-
das frequéncias absolutas e relativas e foi utili-

zado o teste qui-quadrado de Pearson para
testar associagcdes entre as caracteristicas da
amostra representadas pelas variaveis categori-
cas. As variaveis continuas foram apresentadas
através de média e desvio-padrao (dp) ou medi-
ana e intervalo interquartilico (IQ: P25; P75).
Para comparar médias foi utilizado o teste t de
Student para amostras independentes. O nivel
de significancia estabelecido foi de 0.05, e as
analises foram realizadas através do programa
Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS), verséao 18.

RESULTADOS

A amostra estudada constituiu de 82 paci-
entes, sendo 51,2% (n=42) do sexo feminino,
com idades entre 7 meses e 16,3 anos. A medi-
ana da idade do diagndstico foi de 4,5 meses,
com idade minima ao nascimento e maxima de
12 anos. O tempo médio de diagndstico foi de 8
anos, com desvio padrao de 4 anos. A identifi-
cacao genética foi constatada em 91,5% (n=75)
dos pacientes, sendo que 25,3% e 49,3% eram
homozigotos e heterozigotos, respectivamente,
para a mutacdo AF508, e 25,3% apresentaram
outras mutagoes.

A insuficiéncia pancreatica foi encontrada
em 92,7% dos pacientes analisados, enquanto a
presenca de DM em apenas 2,4%. Os pacientes
com dieta enteral totalizaram 3,7%. O escore de
Schwachman médio foi de 83,6% (£ 11,1) e
mostrou-se satisfatério (>71,0%) em 81,5% da
amostra.

Os indicadores do estado nutricional estédo
descritos na Tabela 1.

Tabela 1 - Indicadores do estado nutricional de pacientes com fibrose cistica atendidos no ambulatério do

Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

Indicadores do Estado Nutricional Média = dp N (%)
P IMC (N = 82) 46,83 + 29,13
z IMC (N = 82) -0,11 £ 1,01
P Peso/ldade (N = 37) 48,78 + 27,25
z Peso/ldade (N = 37) 0,02 + 0,89
P Estatura/ldade (N = 82) 44,92 + 27,91
z Estatura/ Idade (N = 82) -0,17 £ 0,95
Avaliagdo da composigao corporal
DCT < p5 (N = 82) 8(9,8)
DCT = p25 (N = 82) 74 (90,2)
CMB < p5 (N = 82) 6 (7,3)
CMB = p25 (N = 82) 76 (92,7)
Total 82 (100,0)
Dado Bioquimico
Albumina (N = 81) 4,34 + 0,40

p: percentil; z: Escore Z; IMC: indice de massa corporal; CB: circunferéncia do brago; CMB: circunferéncia muscular do
brago; DCT: dobra cuténea tricipital. Dados apresentados em média + desvio-padrao (dp) ou N (%). Composigao corpo-

ral avaliada segundo critérios de Frisancho (1981).
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Os valores médios desses parametros en-
contravam-se dentro dos pontos de corte para
eutrofia, constatando o adequado estado nutri-
cional da presente amostra. Os niveis de albu-
mina obtidos tiveram variagdo de 2,9 a 5,0
mg/dL, sendo que 3,6% dos pacientes apresen-

taram valores abaixo de 3,5 mg/dL. Observou-se
ainda que, 9,7% da amostra eram desnutridos,
17,1% estava em risco nutricional e 73,2% eram
eutréficos. As medidas de composicdo corporal
foram subdivididas em percentis, conforme a
Figura 1.
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Figura 1 - Percentual dos pacientes em relagdo aos percentis das medidas de composi¢ao corporal: B (circunfe-
réncia do braco), CMB (circunferéncia muscular do brago) e DCT (dobra cutanea tricipital).

Quanto a ingestdo alimentar dessa amostra, a
mediana encontrada foi de 127% (IQ 105; 153)
da RDA, de acordo com a Figura 2. A ingestao

de macronutrientes correspondeu a uma média
de 50,5% de carboidratos (+ 7,1), 16% de prote-
inas (+ 3,4) e 33% de lipidios (£ 6,0).
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Figura 2 - Box plot da distribuicdo da amostra: medianas e intervalo interquartilico do percentual
da Recommended Dietary Allowance (RDA) dos pacientes.
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Os dados estratificados por faixa etaria es-
tdo demonstrados na Tabela 2, em que é possi-
vel observar maior média de percentil de IMC,

escore Z de E/I, albumina, % RDA, escore de
Schwachman e VEF; nos pacientes menores de
12 anos.

Tabela 2 - Caracteristicas clinicas e nutricionais comparadas por faixa etaria em pacientes com Fibrose Cistica
atendidos em ambulatério do Hospital de Clinicas de Porto Alegre.

Caracteristicas clinicas e nutri- <12 anos (n=56) 212 anos (n=26) Valor p
cionais Média / N (%) Média / N (%)
pIMC 52,66 34,30 0’0071
escore de Schwachman 85,08 80,48 0,082’r
Albumina 4.35 4,31 0,695"
Escore E/I -0,05 -0,45 0,076"
VEF1 (n=69) 91,38 82,70 0,108"
%RDA 138,07 120,33 0,038Jr
CMB
- Percentil < 25 8 (14,3%) 12 (46,2%)
- Percentil 2 25 48 (85,7%) 14 (53,8%) 0,003
DCT
- Percentil < 25 22 (39,3%) 9 (34,6%)
- Percentil > 25 34 (60,7%) 17 (65,4%) 0,439

IMC: indice de massa corporal; RDA: Recommended Dietary Allowance; CMB: circunferéncia muscular do brago; DCT:
dobra cuténea tricipital; e VEF: volume expiratério forgado no primeiro segundo. Dados apresentados em média ou N (%).

TTeste t de Student para amostras independentes.
™ Teste qui-quadrado (exato de Fisher).

Essa diferenca foi estatisticamente signifi-
cativa somente para os parametros percentil de
IMC e ingestao alimentar. Em relagdo a compo-
si¢ao corporal observou-se um maior percentual
de pacientes eutroficos (acima do percentil 25)
nos menores de 12 anos (P = 0,003).

DISCUSSAO

A manutengao de um adequado estado nu-
tricional na FC &, ainda, um desafio para o tra-
tamento desses pacientes, apesar dos paradme-
tros nutricionais em centros de referéncia terem
demonstrado uma importante melhora nas ulti-
mas décadas (22,23). No presente estudo,
73,2% dos pacientes com FC foram considera-
dos como eutroficos e 26,8% como baixo peso
ou desnutridos. Dados semelhantes foram en-
contrados no estudo de Souza et al. (2009), em
que 55% e 40% encontravam-se eutroficos e em
risco nutricional ou desnutridos, respectivamente
(24). Em outro estudo, observou-se 54,3% de
participantes eutréficos, 14,5% com risco nutri-
cional e 31,2% desnutridos (25).

Em relagao a composicao corporal, obser-
vou-se que 9,8% dos pacientes apresentaram
deplecao significativa do tecido adiposo (percen-
til de DCT < 5) e 7,3% do tecido muscular (per-
centil de CMB < 5), demonstrando o bom estado
nutricional da amostra estudada. Fiates et al.
(2001), encontraram deplecao de tecido adiposo
e muscular em 30,7% e 46% da populacao es-
tudada, respectivamente (26). Outro estudo
mostra que 64,7% e 76,5% dos pacientes com
FC, corresponderam as faixas relacionadas a

deplecado adiposa e muscular, respectivamente
(24). A medida de massa muscular é a medida
de composicdo corporal que pode identificar
mais precocemente a desnutricao, pois esse € 0
parametro que esta relacionado ao aumento
significativo do catabolismo de proteinas muscu-
lares que ocorre na FC (27,28).

Para um crescimento adequado dos paci-
entes com FC recomenda-se a ingestao de 120
a 150% da energia estabelecida para individuos
saudaveis, segundo a RDA (28-30). Verificou-se
que aproximadamente metade da amostra inge-
ria o minimo de 120% da RDA para energia,
evidenciando uma boa aderéncia ao tratamento
nutricional. No trabalho de Powers et al. (2002),
observou-se que apenas 11% da amostra
(n=35) ingeriu o0 minimo recomendado da RDA
para pacientes com FC (31). A United Kingdom
Cystic Fibrosis Trust Nutrition Working Group
recomenda um maior consumo de lipidios (35 a
40% das calorias totais), e proteinas (15%) para
os pacientes com FC, que o recomendado para
a populacéo geral (29). A distribuicdo média de
macronutrientes na populagdo em estudo foi de
33% de lipidios, 16% de proteinas e 50,5% de
carboidratos. Outro estudo encontrou percentu-
ais de nutrientes de 35,7% de lipidios, 15,2% de
proteinas e 47,9% de carboidratos (32). Os valo-
res de macronutrientes observados no atual
trabalho estdo de acordo com o recomendado
para a populagdo de mesma idade e sexo, com-
provando um adequado balanceamento da die-
ta. Entretanto, o aporte energético advindo de
fontes alimentares com maior teor de lipidios
ainda poderia ser mais elevado.
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Categorizando a amostra estudada por i-
dade, pode-se perceber que os pacientes acima
de 12 anos apresentaram maior comprometi-
mento do estado nutricional. Observou-se ainda
diferenga significativa quando comparado o
percentual de consumo energético da RDA nos
pacientes menores e maiores de 12 anos. Os
pacientes com idade mais avangada apresen-
tam maior comprometimento nutricional, pois
tém suas necessidades energéticas aumenta-
das, em virtude do crescimento linear acelerado.
Ainda nessa faixa etaria, € comum haver uma
menor adesao a terapia de reposi¢cdo enzimatica
e ao uso de suplementos hipercaldricos, tam-
bém podendo ocorrer mudangas na dieta e au-
mento na atividade fisica (33).

O indicador escore E/l se encontrou dentro
da faixa da normalidade nos menores e maiores
de 12 anos sem diferenga estatistica entre os
dois grupos, enfatizando o bom estado nutricio-
nal dessa amostra sob a perspectiva de cresci-
mento linear. Em outro estudo, dados semelhan-
tes foram vistos com média igual a -0,24 + 1,07
(34).

Apesar da casuistica estudada nao ter a-
presentado comprometimento da fungcdo pulmo-
nar, € possivel observar uma queda nao estatis-
ticamente significativa, mas importante de 10%
no VEF; nos pacientes acima de 12 anos. De
acordo com a Cystic Fibrosis Foundation (2008)
o comprometimento pulmonar leve ja pode ser
considerado com valores de VEF, entre 70 e
89%, o que pode ser observado nos pacientes
acima de 12 anos (35).

O escore de Schwachman demonstrou fa-
voraveis condigbes clinicas na presente amos-
tra, com média de 83,6 £ 11,13, enquanto outros
estudos apresentaram média de 81,8 + 14,2 e
74 + 17 (22,36). Nao foram encontradas diferen-
¢as significativas entre as faixas etarias; no en-
tanto, percebe-se uma queda média de cinco
pontos nos pacientes acima de 12 anos de ida-
de.

Os valores de albumina foram considera-
dos normais e nao houve diferenga entre as
faixas etarias, possivelmente pelo fato da amos-
tra estudada constituir-se de pacientes em bom
estado nutricional e com condi¢bes clinicas e
fungdo pulmonar favoraveis. A albumina tem
sido associada a gravidade da doenga constitu-
indo-se em um fator prognéstico em pacientes
com FC (37).

Ja é bem estabelecida na literatura a intima
relacdo do estado nutricional com a evolugéo da
doenga. O presente estudo demonstrou o bom
estado nutricional e de condigbes clinicas da
amostra estudada, evidenciando uma boa ade-
s&o ao tratamento clinico e dietético. No entan-
to, quando categorizados por idade, observa-se
um pequeno declinio dos indicadores antropo-
metricos e da ingestdo alimentar nos pacientes
maiores de 12 anos.
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