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RESUMO

Objetivo: o presente estudo visou relacionar o grau de disfagia com o consumo alimentar de indi-
viduos com mucopolissacaridose Il (MPS Il). Método: foram incluidos individuos com MPS |l do
departamento de genética da Universidade Estadual de Alagoas e excluidos aqueles com outros
tipos de mucopolissacaridoses, bem como que estivessem em uso de via alternativa de alimentagéao.
Realizadas avaliagbes antropométrica, dietética, fonoaudioldgica para disfagia, clinica otorrinolarin-
goldgica e a videoendoscopia da degluticao. Resultados: foram estudados 07 individuos, do género
masculino, entre 5 e 14 anos de idade, dos quais mais de 50% faziam uso de anti-hipertensivo e 42,8%
manifestavam a forma grave da doenca. Seis deles apresentaram déficit de altura/ idade e mais de
70% encontravam-se obesos segundo o indice de Massa Corporal (IMC). Foi observada disfagia em
cinco deles, com média diaria de consumo caldrico de 920,15 + 244,09 calorias, contra 1264,94 +
106,85 calorias para aqueles sem disfagia, com variacéo intra-individual significativamente maior no
grupo de portadores de disfagia (p < 0,05). Além disso, os individuos sem disfagia apresentaram con-
sumo alimentar mais elevado de carboidratos, proteinas e lipidios. Ja para os micronutrientes, com
excecao da média de consumo didria de ferro e vitamina E, todos os outros avaliados apresentaram
médias didrias de consumo maiores no grupo sem disfagia (p < 0,05). Conclusao: foi observada uma
elevada frequéncia de disfagia nos portadores de MPS |l estudados, e isso foi associado ao baixo
consumo alimentar caldrico e desequilibrio na proporgéo e quantidade de macronutrientes e de parte
dos micronutrientes.
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As manifestagbes clinicas nas MPS séo
variadas, a exemplo: comprometimento respira-
torio; cardiopatias; alteragbes neurolégicas, dentre
outras**. Além disso, sdo descritas na literatura
alteracdes nas fungbes orais que repercute negati-
vamente sobre o estado nutricional®®.

Os disturbios nutricionais, que também fazem
parte do quadro de sintomas da MPS Il sao decor-
rentes de disfun¢des gastrintestinais como a diar-
réia cronica, constipacao, altera¢cdes na mastigacao
e principalmente a disfagia orofaringea. Esta ultima
pode causar um impacto nutricional importante em
virtude da diminuigédo da ingestao alimentar®.

Em pacientes disfagicos sdo comuns as queixas
de recusa alimentar, dificuldade de iniciar a deglu-
ticdo, irritacdo freqlente na faringe com necessi-
dade de “limpeza”, regurgitacao nasal, escape oral,
controle da producdo de saliva alterado, tosse e/
ou engasgo durante as refeicdes. Outro cuidado
importante em relacdo ao paciente disfagico esta
relacionado ao risco de aspiragdo, como também,
ao perigo da desidratacdo e desnutricao’.

Na literatura pesquisada foi encontrado um
estudo de caso de um individuo com MPS Il do
tipo grave, em estagio avangado da doencga, com
disfagia orofaringea grave e importante compro-
metimento na linguagem compreensiva®. Os indivi-
duos disfagicos, sobretudo com comprometimento
neurolégico, podem comprometer a protecdo das
vias aéreas e perder a possibilidade de nutricdo
adequada’.

Em outro estudo foram avaliadas vinte e oito
criangas com MPS, em que se observaram quadros
de disfagia nas fases preparatdria, oral, e faringea.
Das vinte e oito criancas, oito apresentaram casos
graves de pneumonias aspirativas com indicacao
de via alternativa de alimentagao®.

Portanto, a MPS 1l é uma doenca de carater
progressivo, com manifestacdes clinicas agres-
sivas que afetam diversas partes do corpo, inclu-
sive 0 trato gastrointestinal, comprometendo
frequentemente o estado nutricional de seus porta-
dores. Além disso, ndo existem estudos descritos
na literatura que abordem questdes relacionadas s
a influéncia da disfagia sobre a alimentacédo neste
publico alvo. Assim, o presente estudo € justificado,
e tem como objetivo relacionar o grau de disfagia
com o consumo alimentar de individuos com
MPS II.

METODO

Esse estudo é do tipo transversal realizado com
portadores de MPS Il do estado de Alagoas.

A presente pesquisa foi realizada na Unidade de
Tratamento em Fonoaudiologia Professor Jurandir
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Bdia Rocha na Universidade Estadual de Ciéncias
da Saude de Alagoas — UNCISAL.

Foram incluidos no estudo todos os individuos
diagnosticados clinicamente e bioquimicamente
com MPS Il e registrados no departamento de gené-
tica da UNCISAL, que é referéncia nesta patologia
e engloba toda a populacéo assistida no estado de
Alagoas. Foram excluidos aqueles com outros tipos
de MPS, individuos que estivessem fazendo uso
de via alternativa de alimentagdo (sonda enteral
ou parenteral) e aqueles que estivessem em trata-
mento de reposicao enzimatica especifico para
MPS.

Inicialmente foi aplicado um questionario padro-
nizado referente as caracteristicas clinicas e demo-
graficas do grupo estudado. Apds, foram realizadas
as seguintes avaliagdes: antropométrica’®, dieté-
tica'', fonoaudiolégica para disfagia'®, avaliagcdo
clinica otorrinolarigolégica e a videoendoscopia da
degluticao (VED)'.

A avaliacdo antropométrica foi realizada
seguindo recomendacoes estabelecidas pela Orga-
nizacdo Mundial da Saude', a partir da coleta de
dados referentes a peso e estatura. Assim, os indi-
viduos foram pesados descalcos e com roupas
leves, posicionados de costas para a balanca, no
centro do equipamento, ereto, com o0s pés juntos
e o0s bragos estendidos ao longo do corpo mantido
parado nessa posicao. Foi utilizada uma balanca
antropométrica mecanica de marca FILIZOLA®,
com capacidade de 150 kg, com precisdo de 100g
e previamente calibrada. Para afericdo da estatura,
foi utilizado estadidmetro da prépria balanca (que
foi aferido o peso). A afericdo da estatura foi reali-
zada em centimetros.

Em posse dos dados de peso e altura foram
calculados o IMC (indice de Massa Corpérea) e os
indicadores antropométricos de altura para idade
(A/1), peso para altura (P/A) e peso para idade (P/I)
de cada individuo.

A avaliagao dietética'! foi feita a partir do inqué-
rito dietético, recordatério de 24 horas, a fim de
avaliar o consumo alimentar, bem como, estimar
quantitativamente e qualitativamente a ingestao
dos alimentos consumidos pelos individuos para
detectar possiveis fatores de risco para caréncias
dietéticas especificas, habitos alimentares, além de
tabus, preferéncias e alergias alimentares. O recor-
datério de 24 horas consiste no registro de infor-
macodes de todos os alimentos consumidos e suas
por¢des ingeridas nas ultimas 24 horas. Foram
realizados em cinco dias alternados (24horas,
3, 8,15 e 30 dias) a fim de minimizar erros refle-
tidos de um dia atipico. Este foi realizado mediante
entrevista pessoal individualizada com as maes dos
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individuos ja que os mesmos nao estavam aptos
a uma descrigdo correta, seja pela idade, ou pela
MPS.

Os macronutrientes e micronutrientes foram
avaliados de acordo com as Recomendacgdes
Diarias de Ingestao (DRIs)'*. Ja as necessi-
dades energéticas dos individuos foram calcu-
ladas segundo o Instituto de Medicina (IOM, 2002/
2005)'. Para o célculo das necessidades energé-
ticas foram consideradas a idade, peso, estatura,
bem como o fator atividade. Foi considerado o fator
atividade de 1,3, correspondente a atividade muito
leve ou sedentarismo, devido a doenca que limita
as atividades diarias de seus portadores. Os indi-
viduos em estudo foram estratificados segundo as
faixas etaria de 4-8 anos, 9-13 anos e 14-18 anos,
visto as DRIs serem especificas por faixas etarias.

A avaliacdo fonoaudioldgica'? escolhida apre-
senta caracteristicas clinicas e fonoaudioldgicas
semelhantes a populacao estudada. Para realizacao
desta avaliagdo foram utilizados os seguintes mate-
riais: luvas, espatulas, alimentos de consisténcia
liquida (adgua filtrada a temperatura ambiente),
pastosa (iogurte) e sodlida (pao tipo francés de 25
gramas), além do estetoscopio pediatrico da marca
Littmann.

Nesta avaliagdo foi seguido o protocolo que
avalia os seguintes aspectos: labios ocluidos;
elevacado laringea; protrusdo de lingua durante a
captacao do bolo; tempo de transito oral; susten-
tacdo da mandibula durante a degluticao; presenca
ou auséncia de tosse antes, durante ou apds a
degluticao; presenca ou auséncia de regurgitacao
nasal; qualidade vocal com caracteristica seca
ou molhada; residuo alimentar apds a degluticao;
presenca ou auséncia de escape extra oral de
alimentos; ausculta cervical se apresenta sinais
sugestivos de aspiracdo ou penetracdo. Para a
ausculta cervical foi colocado o diafragma do este-
toscopio no bordo lateral da traquéia, imediatamente
inferior a cartilagem cricoide. Foi classificada como
degluticdo normal o ruido caracterizado por dois
cliques seguido do ruido expiratério. Os ruidos fora
deste padréo foram considerados ausculta cervical
alterada. Quanto a mandibula, considerou-se boa
estabilidade, quando os dentes encontravam-se em
oclusdo céntrica, ou sem estabilidade quando as
arcadas dentarias encontrava-se entreabertas.

As avaliagdes clinica otorrinolarigoldgica e a
videoendoscopia da degluticdao (VED)'® foram feitas
segundo o protocolo da Faculdade de Fonoau-
diologia da UNCISAL. A avaliagéo foi dividida em
duas etapas e realizada por um otorrinolaringolo-
gista acompanhado por uma fonoaudiéloga. Os
individuos foram colocados sentados no colo do
acompanhante e foi explanado sobre a realizacao
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do exame, quando ndo colaboravam os mesmos
foram contidos para evitar movimentos esponta-
neos, ou reflexos que viessem a interferir o exame.
Os resultados foram classificados segundo a
escala de comprometimento funcional (gravidade)
da degluticdo. Esta é a escala preconizada por
Macedo Filho (2003)'® que classifica os achados da
avaliacdo videoendoscopica da degluticao. Nesta
etapa do processo avaliativo analisa indiretamente
a fase oral, por meio da capacidade de controlar o
alimento na boca, e se ocorre escape de alimentos
para a valécula e seios piriformes antes da deglu-
ticdo, com ou sem aspiracdo. Também pode-se
observar neste procedimento o grau de elevacao e
fechamento do palato, assim como a coordenacgéo
de sua elevacdo com a constricéo faringea prepa-
ratorios para a fase seguinte.

A partir desta escala a disfagia pode ser classi-
ficada em: grau zero (normal), auséncia de altera-
¢coes; grau |, estase pds-degluticdo, menos de trés
tentativas para clareamento, auséncia de regurgi-
tacdo nasal, e penetracao laringea; grau 2 (mode-
rada) estase salivar moderada, maior estase pds
degluticdo, mais de trés tentativas de propulsao do
bolo, regurgitacdo nasal, reducéo da sensibilidade
laringea com penetragdo, porém sem aspiracao
laringotraqueal e grau 3 (severa) grande estase
salivar, piora acentuada de residuos pds deglu-
ticdo, propulsdo débil ou ausente, regurgitacdo
nasal, aspiracao traqueal.

A avaliacao estrutural e funcional da degluticao'
teve por finalidade verificar os aspectos estruturais
pela avaliacdo das pregas vocais, laringe, hipofa-
ringe, orofaringe, cavidade oral e por¢cao superior
da traqueia e funcionalidade da degluticdo. Este
exame é realizado por meio de uma aparelhagem
de fibra ética, rigida ou flexivel, conectada a uma
micro-cdmera e um video cassete. No teste da
degluticdo utilizando a mesma aparelhagem,
nao é possivel verificar a fase oral, entretanto foi
obtido informagbes Uteis quanto a capacidade de
contencdo dos alimentos, escape precoce da fase
oral, residuo faringeo, penetracdo laringea, aspi-
racao laringea ou regurgitacéo esofagica'.

Primeiramente, foram avaliados os aspectos
estrutural e funcional da degluticdo, sem a utili-
zacao de alimento, sendo observadas as fossas
nasais, rinofaringe e esfincter velofaringeo durante
a degluticao espontanea de saliva. Por deflexao
inferior do aparelho foram observadas as seguintes
estruturas: a base da lingua, valéculas, parede
lateral e posterior da faringe, recessos piriformes,
laringe e a presenca de estase salivar nestas estru-
turas. A mobilidade e motilidade das pregas vocais
foram observadas durante o choro e/ou degluticdo
espontanea de saliva, durante a fala quando o



individuo apresentava a habilidade de fonagéo ou
de responder as ordens simples para verbalizar
vogais e palavras'®. Na segunda etapa foi realizada
a avaliacdo funcional da degluticdo propriamente
dita, oferecendo alimentos corados com azul de
anilina em quantidades e consisténcias progres-
sivas de acordo com as possibilidades de cada indi-
viduo. Foi avaliada também a sensibilidade faringo-
laringea e a identificacdo de ocorréncia ou ndo de
penetracao e aspira¢do de secrecdes ou alimentos.
Para o equivalente a consisténcia liquida, foi ofere-
cida agua filtrada a temperatura ambiente, iogurte
correspondendo a consisténcia pastosa e pao do
tipo francés (25g) representando a consisténcia
sélida.

Nas avaliagbes otorrinolarigolégica, estru-
tural e funcional da degluticao foi utilizado endos-
cépio convencional composto por: aparelho tele-
visor SEMP®, 10 polegadas, colorido, modelo TV
1022FAVU11; video cassete SEMP®, Hi-Fi stéreo
sete cabecas VHS-HQ; micro-camara Toshiba®
A43, acoplada a um adaptador para endoscépio
Machida®, modelo CA-34VS2; fibronasofaringola-
ringoscopio flexivel Olympus® 4,2 mm ENF tipo 10;
fonte de luz haldgena Olympus® CLE — F10 com
flash e fonte metal hilide Welc Allyn®. Os exames
foram transcritos em DVD, permitindo revisdes de
imagem. O resultado da avaliagdo instrumental foi
classificado de acordo com grau de comprometi-
mento funcional da degluticao™.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité
de Etica e Pesquisa da Universidade Estadual de
Ciéncias da Saude de Alagoas com numero de
protocolo 724. Os responsaveis pelos individuos
foram avaliados segundo TCLE (Termo de Consen-
timento Livre e Esclarecido).

A analise dos dados foi realizada com o auxilio
do programa SPSS versao 16.0 e o nivel de signi-
ficancia utilizado foi de 5%. Foram utilizados os
testes T, qui-quadrado e de correlagédo bivariada,
sendo este ultimo com o grau de relacionamento
linear avaliado pelo coeficiente de Spearman. O
programa Virtual Nutri 1.0, foi utilizado para avaliar
quantitativamente o consumo alimentar, e as DRI's
(2001)'* serviram de parametro para avaliar o
indice de adequacéo de ingestao alimentar de cada
paciente.

RESULTADOS

Foram estudados 07 individuos com MPS
I, de um total de 14 cadastrados no estado de
Alagoas, do género masculino, na faixa etaria de
5 a 14 anos de idade. Pelos critérios de inclusao
e exclusao totalizou-se 50% da amostra de todo o

Disfagia e consumo alimentar na MPS I 1 1 87

estado. Dentre os individuos estudados, apenas
01 nasceu prematuramente. As familias desses
menores podem ser consideradas de baixa renda,
visto que apresentavam uma renda mensal menor
que 1 salario minimo. Porém, todos recebiam ajuda
do governo. As maes dos mesmos eram de baixa
escolaridade ou analfabetas. Além disso, mais de
50% deles faziam uso de anti-hipertensivo, 42,8%
manifestavam a forma severa da doenga e nenhum
deles fazia uso de enzimas repositoras ou estavam
em terapia nutricional (sonda enteral ou parenteral).
As caracteristicas demograficas e clinicas da popu-
lacéo estudada podem ser vista na Tabela 1.

O estado nutricional dos portadores de MPSII foi
avaliado segundo o IMC e indicadores antropomé-
tricos de peso para a altura (P/A), peso para idade
(P/1) e altura para idade (A/l), como pode ser obser-
vado nas figuras 1 e 2, respectivamente. Assim,
85,71% (n= 6) dos portadores de MPS Il apresen-
taram déficit de A/l, destes trés com déficit grave, o
que é caracteristico de uma desnutricdo crénica ou
pregressa. Déficit de P/l foi observado em 71,42%
dos portadores de MPS I, comum na desnutricao
aguda. Em contrapartida, cinco deles encontravam-
-se com excesso de peso segundo o IMC.

A Figura 3 mostra o consumo calérico versus
necessidades energéticas dos individuos estu-
dados. Foram encontradas médias caléricas de
1004,38 + 270,76 calorias € 1360,1 + 126,69 calo-
rias (p < 0,05) de consumo alimentar e necessi-
dades energéticas didrias, respectivamente. Além
disso, ao estratificar a amostra entre aqueles com a
forma leve e severa da doenca (dano neuroldgico)
foram observadas médias diarias de consumo calo-
rico de: 1213,71 + 88,24 calorias e 725,27 + 61,21
calorias (p < 0,001) para as formas leve e severa,
respectivamente.

Na Tabela 2 pode ser visto 0 consumo alimentar
de macronutrientes e micronutrientes por faixa
etaria nos portadores de MPS Il. Assim, os indivi-
duos estudados apresentaram médias de consumo
diario elevadas de carboidratos, baixo consumo
diario de proteinas nas faixas etarias de 9-13 anos
e 14-18 anos, e elevado consumo de lipidios para a
faixa etaria de 4-8 anos. Ja em relacao ao consumo
alimentar dos micronutrientes, foi observado um
baixo consumo diario de célcio, potassio, sédio e
vitamina E em todos os portadores de MPS Il estu-
dados. Consumo aquém de ferro na faixa etaria de
9-13 anos; de fésforo e zinco abaixo das recomen-
dacdes para aqueles com mais de 9 anos de idade.
Em contrapartida, foi observado um consumo
adequado das vitaminas A e C em todas as faixas
etarias.
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Tabela 1 — Caracteristicas demograficas e clinicas de portadores de MPS I

Iy . - Quantidade Porcentagem

Caracteristicas demograficas e clinicas

(n) (%)
Renda familiar
<1 salario minimo 7 100
>1 salario minimo 0 0
Recebimento de ajuda do governo
Sim 7 100
Nao 0 0
Procedéncia
Capital (Maceio) 1 14,28
Interior 6 85,71
Escolaridade materna
Analfabetismo 1* 25
Ensino fundamental 3 75
Presenca de Hipertensao Arterial Sistémica
Sim 5 71,43
Nao 2 28,57
Doenca
Forma leve 3 42,80
Forma severa 4 57,20
Uso do enzimas repositoras
Sim 0 0
Néo 7 100
Terapia nutricional
Sim 0 0
Nao 7 100

*Genitora de trés dos individuos estudados
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Figura 1 — Estado nutricional, segundo indice de Massa Corporal (IMC), dos individuos com MPS Il
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Figura 3 — Consumo caldrico versus necessidades energéticas de individuos com MPS I

Tabela 2 — Média de consumo alimentar diario de macronutrientes e micronutrientes segundo faixa
etaria de portadores de MPS II

Média diaria de consumo de nutrientes

. 4-8 anos 9-13 anos 14-18 anos

Nutrientes
n=3 n=3 n=1

Carboidratos (g) 158,26 + 34,15 142,04 + 30,63 154,79 £ 60,89
Proteinas (g) 36,94 + 23,19 55,05 + 11,46 11,2+ 3,15
Lipidios (g) 39,04 £ 32,73 26,17 £ 5,71 12,99 + 3,83
Calcio (mg) 258,62 + 146,52 128,74 + 49,36 734,64 £ 527,04
Ferro (mg) 9,6 £1,39 7,95+ 1,99 20,50 + 22,70
Zinco (mg) 5,46 £ 2,3 4,90 £1,40 0,95+0,25
Sadio* (mg) 974,36 + 593,01 902,05 + 403,53 172,72 £ 54,56
Potassio (mg) 1096,00 £ 346,90 528,17 £ 429,42 774,69 £ 178,10

Fésforo (mg)

Vitamina C (mg)
Vitamina A (11g)
Vitamina E (mg)

493,09 + 148,39
109,15 + 42,09
1331,16 £ 512,37
5,80 +1,32

407,28 + 37,18
46,26 + 30,97
1287,22 £ 1069,70
4,76 £ 0,06

498,24 + 191,66
115,77 + 86,86
1111,48 £ 999,94
2,37 1,18

*intrinsico
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A escala de comprometimento funcional da
degluticdo demonstrou a presencga de disfagia grau
| (leve) em 42,85% (n = 3) dos individuos, disfagia
grau lll (severa) em 28,57% (n= 2) dos individuos,
e 28,57% (n= 2) ndo apresentaram tal alteracéo.
Todos os individuos com a forma grave da doenca
(n = 3) apresentaram algum grau de disfagia.

Quando estratificados em relagdo a presencga
ou auséncia de disfagia, a média de consumo
caldrico foi de 920,15 + 244,09 calorias/ dia para
os individuos com algum grau de disfagia e de
1264,94 + 106,85 calorias/ dia para aqueles sem tal
alteracao (p<0,05). Alémdisso, aingestdode energia
apresentou uma variacao intra-individual dos cinco
dias de registros alimentares de 10,17% a 30,33%
no grupo de portadores de MPS Il com disfagia,
e de 12,74% a 19,55% no grupo sem disfagia,
sendo significativamente maior no primeiro grupo
(p < 0,05).

A Figura 4 mostra a relacdo entre o grau de
disfagia dos individuos estudados e o consumo

caldrico diario. Como pode ser visto, houve asso-
ciacéo negativa entre estes aspectos (r=-0,82375),
0 que mostra que quanto maior o grau de disfagia,
menor o consumo calérico diario.

Ja na Tabela 3 encontra-se o consumo diario
de ingestao de nutrientes nos portadores de MPS
Il com e sem disfagia. O grupo de individuos sem
disfagia apresentou média de consumo alimentar
mais elevada de carboidratos, de proteinas e lipi-
dios, quando comparado com o grupo com disfagia.
Ja para os micronutrientes, com excecédo da média
de consumo diaria de ferro e vitamina E, todos os
outros avaliados apresentaram médias diarias de
consumo mais elevadas no grupo sem disfagia
(p < 0,05).

A variabilidade do consumo dos micronutrientes
na dieta desses individuos também foi avaliada
segundo os grupos de individuos com e sem disfagia
(Tabela 4). Assim, a variagédo na ingestao de todos
0s minerais estudados foi significativamente maior
no grupo com disfagia (p < 0,05).

y = 1208,35 x - 129,80
R =-0,82375
p = 0,02272
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Figura 4 — Grau de disfagia versus consumo alimentar caldrico (cal/dia) de portadores de MPSII
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Tabela 3 — Média de consumo alimentar diario de macronutrientes e micronutrientes dos individuos

com MPS II, com e sem disfagia

Média do consumo diario de nutrientes

Individuos com

Individuos sem

Nutrientes disfagia disfagia Valor de p**
n=5 n=2

Carboidrato (g) 140,42 £ 24,80 176,79 £ 16,46 <0,05
Proteina (g) 23,48 + 14,46 30,19 + 0,98 <0,05
Lipidio (g) 34,66 + 24,79 68,86 + 8,89 <0,05
Célcio (mg) 309,70 £ 272,76 174,09 £ 9,14 <0,05
Ferro (mg) 10,55+ 5,78 10,20 £ 1,18 0,6743
Zinco (mg) 3,71 +£2,02 6,72 +1,35 <0,05
Saodio* (mg) 640,12 + 462,58 1309,81 £ 167,93 <0,05
Potassio (mg) 810,29 + 178,26 1229,21 + 368,46 <0,05
Fésforo (mg) 421,46 £ 51,07 545,74 + 164,66 <0,05
Vitamina C (mg) 74,06 £ 43,91 105,86 + 58,98 <0,05
Vitamina A (@) 1228,50 + 760,90 1411,90 £ 697,09 <0,05
Vitamina E (mg) 4,38+1,14 6,10+ 1,78 0,0832

*intrinsico

**Teste t

Tabela 4 — Coeficiente de variabilidade entre portadores de MPS Il com e sem disfagia

Coeficiente de variabilidade (%)

Com disfagia

Sem disfagia

Micronutrientes _ _ Valor de p**
n=5 n=2

Calcio (mg) 30,90-71,74 37,42-50,64 <0,05
Ferro (mg) 7,37-116,10 7,37-29,62 <0,05
Zinco (mg) 26,57-107,56 35,47-85,39 <0,05
Sodio* (mg) 20,72-100,60 21,44-65,87 <0,05
Potassio (mg) 24,04-100,60 45,92-62,17 <0,05
Fosforo (mg) 12,02-38,02 28,52-39,68 <0,05
Vitamina C (mg) 75,03-129,23 56,43-129,23 <0,05
Vitamina A (7Jg) 70,05-115,75 112,22-154,89 <0,05
Vitamina E (mg) 60,75-98,15 64,39-89,04 < 0,05
* intrinsico

** Teste do qui-quadrado exato de Fisher

DISCUSSAO

Individuos portadores de MPS com a forma grave
da doenca evoluem para uma diarréia cronica, hidro-
cefalia, mau funcionamento das valvulas cardiacas,
hipertensdo e visceromegalias, levando a morte
entre os dez e quinze anos de idade. Ja a forma
leve da doenga traz menos sintomas, prolonga a
vida do paciente até o inicio da fase adulta e possui
como causa na maioria das mortes a obstrucao das
vias respiratdrias ou faléncia cardiaca'>'%'7. Assim,
no grupo estudado, quase 50% dos individuos

apresentava a forma grave da doenca, e ja fazia
uso de anti-hipertensivos, apesar da pouca idade.
Fato que evidencia nessa popula¢do uma evolugédo
rapida e progressiva da MPS.

A MPS Il é a unica dos tipos de MPS com
padrédo de heranca recessiva ligada ao cromos-
somo X, acometendo principalmente pacientes
do sexo masculino, comprovado na presente
pesquisa, onde no estado de Alagoas todos os
portadores de MPS Il cadastrados no programa da
UNCISAL sdao homens. Mulheres afetadas geral-
mente apresentam baixos niveis de atividade da
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iduronato — 2 — sulfatase (enzima deficiente na
sindrome necesséria para a degradacao seqien-
cial dos GAGs dermatan e heparan sulfato) e um
fendtipo clinico atenuado. As portadoras sao assin-
tomaticas, com excecao dos casos onde ocorre
inativacdo do cromossomo X',

A literatura mostra que é comum o aumento de
alguns 6rgaos, como coracao, figado e baco em
portadores de MPS'#5%16 Apesar disso, acredita-
-se que tal aspecto ndo tenha contribuido com o
excesso de peso, e consequentemente a elevada
frequéncia de sobrepeso e obesidade na populagéo
estudada. A baixa estatura para idade apresentada
por esses individuos provavelmente colaborou para
esse achado, o que pode sim explicar em partes
a elevada frequéncia de sobrepeso e obesidade,
quando avaliados segundo o IMC, visto que quando
os mesmos foram avaliados segundo o indicador P/
apresentaram déficit leve, 0 que mostra que apre-
sentam baixo peso segundo faixa etaria. Tal fato vai
de encontro ao que hoje é visto no Brasil e em todo
0 mundo, o processo de transic&o nutricional, com
aumento na incidéncia de sobrepeso e obesidade’®,
o que reforca a hipotese da influéncia da doenca de
base sobre a deplec¢édo do estado nutricional.

Vale salientar ainda que, o IMC nao é um para-
metro totalmente fidedigno, pois ndo avalia sepa-
radamente a composicdo de reserva muscular e
tecido adiposo'®. Dentre estes indicadores utilizados
a relacdo A/l expressa o crescimento linear de
criancas e corresponde ao dado que melhor repre-
senta o efeito cumulativo de situacdes adversas
sobre o crescimento da crianca. E considerado
o indice mais sensivel para aferir a qualidade de
vida da populacéo infantil. Apesar disso, a analise
desse indice deve ser realizada com cautela, uma
vez que existem criangas que sdo geneticamente
(naturalmente) baixas, ou seja, o valor encontrado
de uma baixa estatura para idade nao é reflexo
de condicbes patoldgicas®. Na presente pesquisa
85,71%% dos portadores de MPS I, ou seja, 6 indi-
viduos, apresentaram déficit estatural segundo este
indicador.

Pinto e colaboradores?' avaliaram prospecti-
vamente, durante um periodo de 12 meses, onze
pacientes brasileiros, com média de idade de 7,3
anos, portadores de MPS Il provenientes do servico
de Genética Médica do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre, e encontraram resultados semelhantes ao
nosso. Assim, apés um ano de investigacao, dos
setes pacientes restantes na pesquisa (outros
excluidos por 6bito ou piora clinica), cinco (71,42%)
apresentaram déficit estatural segundo o indi-
cador A/ | e sete deles (100%) foram classificados
com excesso de peso ou obesidade de acordo com
o indicador P/ A.
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Na literatura pesquisada a maioria dos estudos
feitos com portadores de MPS Il estdo dispostos
na forma de relatos de casos e/ ou séries de caso
que incluem pacientes com outras formas de MPS’.
Estudos sobre a histéria natural das MPS |l sdo
escassos. Os pacientes costumam ser normais
a0 nascimento, € um curso progressivo € a regra,
embora as etapas dessa progressao nao estejam
ainda bem delineadas. As manifestacdes clinicas
mais freqientemente encontradas séo face gros-
seira, alteracdes esqueléticas, contraturas articu-
lares, atraso do desenvolvimento neuropsicomotor,
infecgdes recorrentes de vias aéreas superiores e
inferiores, surdez, cardiopatia e baixa estatura®®,
como visto na presente pesquisa.

As necessidades nutricionais de cada individuo
diferem entre si em fungdo de fatores como: cons-
tituico genética, caracteristicas morfologicas e
fisiologicas, nivel de atividade fisica e eficacia meta-
bdlica, além da presenca de patologias. Portanto,
considerando caracteristicas e necessidades espe-
cificas, o cuidado nutricional deve manter um equi-
librio entre ingestao caldrica, de nutrientes e neces-
sidades nutricionais®. A baixa ingestdo caldrica
nos individuos do presente estudo com MPS Il em
relacdo as suas necessidades energéticas diarias
foi evidenciada a partir da média de consumo calo-
rico diario contra as necessidades energéticas
diarias. Além disso, foi observado um desequilibrio
na proporcado e quantidade dos macronutrientes e
isso foi dependente da faixa etaria, com consumos
adequados de proteinas e lipidios apenas nas faixas
etarias de 4-8 anos e 9-18 anos, respectivamente.

E sabido que a MPS Il é uma doenca metabdlica
associada com o acumulo de GAGs, por deficiéncia
da enzima iduronato-2-sulfatase, promovendo
acumulo destas substancias na células do corpo.
A velocidade com que os sintomas aparecem,
depende da velocidade de acumulo dos GAGs. Os
GAGs sao agucares produzidos normalmente no
organismo. Assim, o agucar ou outros alimentos
fontes de carboidratos simples nado irdo afetar o
acumulo de GAGs'®. Apesar de tal aspecto, &
importante atentar para a qualidade deste carboi-
drato ofertado, visto que, o excesso de carboidratos
simples e/ ou refinados apresenta uma relagéo
direta com a obesidade, diabetes mellitus e a resis-
téncia a insulina, e consequentemente o surgimento
de doengas cardiovasculares a longo prazo®.

Quanto a baixa ingestdo de alguns micronu-
trientes pelos portadores de MPS 1l da presente
pesquisa atencdo deve ser dada ao baixo consumo
de célcio e potassio, visto que 0s mesmos em
quantidades adequadas participam do controle da
pressao arterial** e como ja relatado anteriormente,
mais da metade dos individuos estudados tinham



diagndstico de hipertenséo arterial sistémica. Em
contrapartida, o baixo consumo de sédio nesses
individuos pode ser justificado pelo fato de apenas
ter sido computado o sdédio intrinsico, ou seja,
aquele naturalmente presente nos alimentos, e nao
também o sddio na forma de cloreto de sédio, que
seria o sal adicionado nas preparacodes alimentares,
visto dificuldades dos acompanhantes dos menores
em relatarem quantidades exatas do sal adicionado
as preparagoes.

Estudos tém mostrado que o estresse oxidativo
também ocorre nos Erros Inatos do Metabolismo,
como na fenilcetonuria?®, acidemias malbnica e
metilmalbnica®®, doenca do xarope de bordo¥,
dentre outras. Em estudo realizado no Brasil?® foram
verificados niveis aumentados de marcadores do
estresse oxidativo, a exemplo de malondialdeido,
grupamentos carbonilas plasmaticos, assim como
da atividade da enzima catalase eritrocitaria em
pacientes com MPS Il antes do tratamento de
reposicao enzimatica especifico para MPS quando
comparados com o controle. E importante destacar
que todos os portadores de MPS Il do presente
estudo ndo faziam uso de enzimas repositoras e,
portanto, provavelmente estariam expostos ao
estresse causado pela acdo de espécies reativas.
Assim, a terapia com antioxidantes seria uma
estratégia vantajosa no controle dos danos celu-
lares decorrentes da acao destas espécies®.
Em nivel dietético, foi observado apds inquérito
alimentar recordatorio de 24 horas em cinco dias
alternados, um baixo consumo dos antioxidantes
zinco e vitamina E, em detrimento a um consumo
adequado das vitaminas A e C, que também apre-
sentam importante papel na defesa contra espécies
danosas ao organismo.

Outro achado importante na presente pesquisa
foi 0 baixo consumo de ferro dietético por parte das
criancas portadoras de MPS II. As anemias caren-
ciais, em especial a decorrentes da deficiéncia de
ferro, anemia ferropriva, ainda sédo no Brasil, e em
especial na regido nordeste, um grave problema de
saude publica em criangcas e gestantes. Dentre os
fatores relacionados com o surgimento de anemias
esta a dieta pobre em ferro de alto valor biolégico,
em especial os provenientes das carnes verme-
Ihas e visceras®. Assim, os individuos em questao
apresentam um potencial fator de risco para o surgi-
mento de anemias carénciais e/ ou que justifique
quadro de anemia nestes portadores de MPS II.

Os individuos com MPS Il ao passar dos anos
sofrem modificacdes na ingestdo alimentar, em
decorréncias de uma série de fatores, como:
denticdo atrasada e deficiente, comprometendo
a mastigacao; alteracdes do trato gastrointestinal
(constipacdo ou diarréia); dificuldades para se
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alimentar; perda visual, auditiva e na fala, levando
na maioria das vezes a ndo aceitagdo do alimento
oferecido’®. Logo essas e outras intercorréncias
afetam diretamente o estado nutricional destes
pacientes, pois a ingestdo dos mesmos torna-se
desequilibrada.

Poucos séo os estudos descritos na literatura no
que se refere a avaliagao fonoaudioldgica em porta-
dores de MPS, a maioria deles focaliza aspectos
relacionados ao desenvolvimento da fala e da
linguagem?'. Turra & Schwarts®, avaliando a motri-
cidade oral em 78 pacientes com MPS atendidos
no ambulatério de genética médica do hospital
de clinicas de Porto Alegre, encontraram altera-
¢oes em pelo menos um item de cada estrutura do
sistema estomatognatico ou funcdo estomatogna-
tica, como exemplo alteragcdes na arcada dentaria,
na lingua, na mastigacdo e na degluticdo, sendo
esta Ultima alteracao presente em 98,5% dos porta-
dores de MPS. Na avalia¢éo funcional da degluticao
no presente estudo houve presenca de disfagia em
mais de 70% dos portadores de MPS Il avaliados.
E importante salientar que os individuos que apre-
sentam atraso ou falha no reflexo do mecanismo de
degluticdo, tornam-se incapazes de formar o bolo
alimentar e propulsionar o alimento para o eso6fago.

A variabilidade da dieta do individuo esta sujeita
a variacao real dos alimentos consumidos, influen-
ciada pela heterogeneidade da dieta e pelas prefe-
réncias. Além disso, sofre influéncia da sazonali-
dade, dias da semana, sequéncia da aplicacao do
inquérito dietético, etc.®, o que requer, quando se
opta pelo recordatdrio de 24horas, um maior nimero
de dias de investigacdo possivel. Nesse aspecto
apresenta a férmula para célculo do ndmero de
dias necessarios para estimar a ingestao real de um
nutriente a depender do grau de acurécia e do coefi-
ciente de variacao intraindividual do nutriente em
questdo. No entanto, esta metodologia nem sempre
é de facil aplicagéo. Porém, esta orientacdo aponta
para a importancia de conhecer o coeficiente de
variabilidade de ingestdo dos nutrientes num deter-
minado espaco de tempo. Como visto, os individuos
estudados apresentaram uma elevada variagcéo de
consumo de nutrientes na dieta. Isso reflete, por
muitas vezes, uma baixa condicdo sdcio-econé-
mica existente, pois muitos sobrevivem apenas da
ajuda do governo, ou a prépria condicao de disfagia,
visto que a variagdo de consumo alimentar foi mais
evidente no grupo com essa manifestagéo clinica.

Os aspectos acima descritos e as dificuldades
na alimentacéo destes individuos, além das altera-
¢cbes dentdrias comprometem o padrao de masti-
gacéo e degluticdo e podem acarretar em privacao
nutricional®. Estes fatores que, direta ou indireta-
mente resultam em ingestdo alimentar reduzida
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comprometendo o estado nutricional dos pacientes,
0 que contribui para o aumento da incidéncia de
complicacdes secundarias a patologia de base.

Assim, a consisténcia pastosa é considerada a
mais indicada para crian¢as com disfungédo motora
oral, por ser de mais facil manipulagcdo, reduzir
tosse e aspiracdo, além de facilitar a alimentagéo
da crianga®. Estudo relata que em pacientes com
MPS 1l foi evidenciado uma significante alteragéo
na funcdo oral e dificuldade com os alimentos
sélidos repercutindo no estado nutricional desses
pacientes®®.

Conforme o grau de disfagia diagnosticado e
as limitagbes do paciente, o manejo nutricional
objetiva facilitar a degluticdo tornando-a segura e
independente, prevenindo o risco de aspiragéo e
engasgos, manter e/ou recuperar o estado nutri-
cional do paciente, considerando fatores para o
planejamento dietético como: consisténcia, firmeza,
viscosidade e densidade dos alimentos®.

CONCLUSAO

Foi observada no presente estudo uma elevada
freqiéncia de disfagia nos portadores de MPS
Il estudados, inclusive em todos aqueles com a
forma severa da doenca, e isso foi associado ao
baixo consumo alimentar caldrico e desequilibrio na
propor¢do e quantidade de macronutrientes e de
parte dos micronutrientes.

Devido ao grande risco de caréncias nutricionais
e mediante resultados expostos, ha necessidade de
um acompanhamento multidisciplinar. A intervencao
nutricional conjunta com o acompanhamento fono-
audioldgico, se torna fundamental na tentativa de
minimizar os sintomas apresentados, determinar a
via alimentar segura, diminuir o risco de aspiracao
e otimizar a ingestdo alimentar adequada, reper-
cutindo assim positivamente na qualidade de vida
destes individuos.

ABSTRACT

Purpose: this study aimed to relate the degree of dysphagia and food consumption of individuals
with mucopolysaccharidosis Il (MPS II). Method: it was included individuals with MPS 1l of the
genetics department at the State University of Alagoas and excluded those with other types
of mucopolysaccharidosis and in use of alternative way of supply. There were performed
anthropometric, dietetic, speech therapy for dysphagia,clinical evaluation and otorrinolarigologic
videoendoscopy swallowing. Results: there were studied 07 individuals, male, between 5 and 14
years old: from them, more than 50% were taking anti-hypertensive and 42.8% had the severe
form of disease. Six had serious deficit height / age and over 70% were obese according to Body
Mass Index (BMI). Dysphagia was observed in five subjects, with daily average caloric intake
920.15 + 244.09 calories, against 1264.94 + 106.85 calories for those without such changes, with
significantly greater intraindividual variation in the group of patients with dysphagia (p <0.05). In
addition, individuals without dysphagia had higher food intake of carbohydrates, proteins and lipids.
As for micronutrients, except average daily intake of iron and vitamin E, all other assessed had
higher average daily consumption in the group without dysphagia (p < 0.05). Conclusion: it was
observed a high frequency of dysphagia in the studied patients with MPS 11, and this was associated
with low caloric food consumption and imbalance in the proportion and amount of macronutrients
and part of micronutrients.

KEYWORDS: Deglutition Disorders; Mucopolysaccharidosis II; Diet; Food Consumption
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