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RESUMO

Introducao: A neurofibromatose tipo 1 (NF1) € uma doenca genética, autossémica
dominante, que se caracteriza principalmente por alteracbes neurocutdneas, mas
que também podem apresentar acometimento multissistémico. Embora as
manifestacdes clinicas da NF1 estejam bem documentadas, os aspectos nutricionais
ainda nao sao bem conhecidos. Consulta nas bases de dados MEDLINE, SCOPUS,
Lilacs e SciELO nao resultou no encontro de estudos que abordassem habitos
alimentares, padrao dietético ou ingestao de nutrientes nessa populacao.

Objetivo: Avaliar o estado nutricional e o consumo alimentar em pacientes com NF1.

Casuistica e Métodos: Uma amostra de 60 pacientes com NF1 (29 homens e 31
mulheres) com idade entre 18 e 64 anos passaram por avaliagdo antropométrica,
bioquimica e dietética. Foram aferidos os seguintes parametros antropométricos:
peso, estatura, circunferéncias (braco, cefalica, cintura, quadril) e dobras cutaneas
(tricipital, bicipital, subescapular e suprailiaca). A partir dessas medidas foram
calculados IMC, razao cintura/quadril, area muscular do brago e area adiposa do
braco, e composi¢cdao corporal. Também foram solicitados os exames hemograma
completo, colesterol total e fracdes, triglicérides, proteinas totais e fragdes, e
glicemia jejum. Avaliou-se a ingestdo alimentar através de um recordatério 24 horas
e dois registros alimentares, totalizando trés dias ndo consecutivos. Foram avaliados
0s seguintes constituintes da dieta: energia, proteina, lipideos, colesterol,
carboidrato, fibras, calcio, magnésio, manganés, fésforo, ferro, sodio, potassio,
cobre, zinco, tiamina, riboflavina, piridoxina, niacina, vitamina C, vitamina D, vitamina
A, e &cidos graxos saturados, monoinsaturados e poli-insaturados, acido linolénico e
acido linoleico.

Resultados: A idade média na populacdo estudada foi de 34,48 + 10,33 anos de
idade. Os homens apresentaram maior peso, altura, perimetro cefalico e massa livre
de gordura que as mulheres com NF1. A baixa estatura foi encontrada em 28,3% da
amostra e a macrocrania em 23,3%. O baixo peso esteve presente em 10% da
amostra, e 31,7% dos pacientes apresentaram IMC = 25. O percentual de gordura foi
considerado alto em 30% dos voluntarios. A circunferéncia da cintura foi maior nos
homens com NF1. A area muscular do brago (AMB) foi maior nos homens com NF1
e 43,3% da amostra total apresentou AMB baixa. Os homens apresentaram
consumo de calorias e gasto energético diario maior que as mulheres. Quarenta e
trés pacientes (71,7%) apresentam consumo energético abaixo do gasto energético
diario estimado. Quinze pacientes (25%) apresentaram consumo excessivo de
gorduras. Para os homens com NF1, a inadequagdo de consumo foi alta em
magnésio (87,28%), vitamina D (85,19%), calcio (73,02%) e piridoxina (61,13%).
Entre as mulheres, a inadequagéo de consumo foi elevada em vitamina D (90,37%),
célcio (88,40%), magnésio (85,00%) e piridoxina (83,44%). Quarenta e seis



pacientes (76,7%) apresentaram consumo de acidos graxos saturados acima do
recomendado pela OMS. Todos os pacientes consumiram s6dio em excesso.

Conclusoes: Os pacientes com NF1 desse estudo apresentaram maior prevaléncia
de baixo peso e baixa estatura que a populacdo brasileira em geral. Também
apresentaram macrocrania, percentual de gordura elevado e area muscular do braco
reduzida. Além disso, houve elevada inadequacao de consumo para nutrientes como
vitamina D, magnésio, célcio e piridoxina, consumo insuficiente em fibras, vitaminas
A e C, e consumo excessivo de lipidios e acidos graxos saturados. Alteragdes no
estado nutricional e consumo alimentar inadequado entre os pacientes com NF1
desse estudo reforgam a necessidade de intervengdes nutricionais nessa populagéo.

Descritores: Neurofibromatose tipo 1, estado nutricional, ingestao de alimentos.



ABSTRACT

Introduction: Neurofibromatosis type 1 (NF1) is a genetic disease, autosomal
dominant, which is mainly characterized by neurocutaneous changes, but may also
have multisystemic involvement. Although the clinical manifestations of NF1 are well
documented, the nutritional aspects are not well known. Consultation on MEDLINE,
SCOPUS, Lilacs and SciELO not resulted in the meeting of studies that addressed
eating habits, dietary pattern or nutrient intake in this population.

Objective: To evaluate the nutritional status and food intake in patients with NF1.

Methods: A sample of 60 NF1 patients (29 men and 31 women) aged 18 to 64 years
were submitted to anthropometric, biochemical and dietary intake assessment. The
following anthropometric parameters were measured: weight, height, circumferences
(arm, head, waist, hip) and skinfolds (triceps, biceps, subscapular and suprailiac).
From these measurements were calculated BMI, waist/hip ratio, arm muscle area
(AMA) and arm fat area (AFA), and body composition. Also CBC tests, total
cholesterol and fractions, triglycerides, total proteins and fractions, and fasting blood
glucose were requested. Food intake were evaluated through one 24h recall and two
food records, a total of three nonconsecutive days. The following diet constituents
were investigated: energy, protein, lipid, cholesterol, carbohydrates, fiber, calcium,
magnesium, manganese, phosphorus, iron, sodium, potassium, copper, zinc,
thiamine, riboflavin, pyridoxine, niacin, vitamin C, vitamin D, vitamin A, and saturated,

monounsaturated and polyunsaturated fatty acids, linoleic acid and linolenic acid.

Results: The mean age of the study population was 34.48 + 10.33 years old. Men
showed greater weight, height, head circumference and fat-free mass than women
with NF1. The short stature was found in 28.3% of the volunteers and the
macrocephaly in 23.3%. Low weight was present in 10% of the sample, and 31.7% of
patients had BMI=25. The body fat percentage was considered high in 30% of
volunteers. Waist circumference was greater in men with NF1. The AMA was higher
in men with NF1 and 43.3 % of the total sample had low AMA. Men showed higher
consumption of calories and daily energy expenditure than women. Forty-three



patients (71.7%) present energy consumption below the estimated daily energy
expenditure. Fifteen patients (25%) had excessive consumption of fats. For men with
NF1, the inadequate nutrient intake was high in magnesium (87.28%), vitamin D
(85.19%), calcium (73.02%) and pyridoxine (61.13%). Among women, the
inadequate nutrient intake of vitamin D was high (90.37%), calcium (88.40%),
magnesium (85.00%) and pyridoxine (83.44%). Forty-six patients (76.7%) showed
consumption of saturated fatty acids above the recommended by WHO. All patients

consumed excess sodium.

Conclusions: Patients with NF1 in this study had a higher prevalence of
underweight and short stature than Brazilian population. Also showed macrocephaly,
high body fat percentage and reduced arm muscle area. In addition, there was
inadequate consumption of nutrients like to vitamin D, magnesium, calcium and
pyridoxine, insufficient consumption of fiber, vitamins A and C, and excessive
consumption of saturated fatty acids and lipids. Changes in nutritional status and
inadequate food consumption among patients with NF1 in this study reinforce the

need for nutritional interventions in this population.

Keywords: Neurofibromatosis type 1, nutritional status, food intake.
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1. INTRODUCAO

A Neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma das doencas genéticas humanas mais
comuns, com prevaléncia estimada em torno de 1/3.500 individuos (RADTKE et al.,
2007). E causada por mutacdes herdadas ou novas no cromossomo 17, que
resultam em disfuncdo de uma proteina supressora de crescimento de tumores
denominada neurofibromina. Suas manifestacées mais comuns sdo as manchas cor
de café-com-leite (MCL) e os neurofibromas cutaneos, que geralmente surgem na
infancia e adolescéncia, podendo serem acompanhados de alteragdes cognitivas,
dificuldades de aprendizagem, e alteracbes musculo-esqueléticas (KOREF;
RUBENSTEIN, 2005; GOTTFRIED et al., 2006; RICCARDI, 2010; SOUZA, 2013).

Embora as manifestagdes clinicas da neurofibromatose do tipo 1 estejam bem
documentadas, os aspectos nutricionais ainda ndo sao bem conhecidos nessa
doenca. Consulta nas bases de dados MEDLINE, SCOPUS, Lilacs e SciELO néao
resultou no encontro de estudos que abordassem habitos alimentares, padrao
dietético ou ingestao de nutrientes em pacientes com NF1. Os estudos apresentam
normalmente dados antropométricos, como peso e indice de massa corporal (IMC),
que podem ser utilizados como marcadores do estado nutricional. Ainda assim, os
valores destas variaveis apresentam resultados discrepantes nos estudos (SZUDEK;
BIRCH; FRIEDMAN, 2000; TROVO-MARQUES et al, 2005; PETRAMALA et al.,
2012).

Baixo peso, baixa estatura e macrocrania sdo algumas caracteristicas
frequentemente relatadas em pacientes com NF1 e que podem ter relacdo com o
estado nutricional (SOUZA et al., 2009a; PETRAMALA et al., 2012).

Conhecer o estado nutricional de um individuo ou populagédo € importante, ja que o
mesmo reflete o equilibrio entre a ingestao alimentar e o gasto energético, definindo
o grau pelo qual as necessidades fisiolégicas de nutrientes estdo sendo atendidas
(HAMMOND, 2002). Um maior acumulo de gordura, por exemplo, tanto na infancia
como no adulto, esta diretamente relacionado com o aumento do risco de diabetes
tipo 2, hipertensao arterial, dislipidemia e aterosclerose (JUONALA et al., 2011). Da
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mesma forma, um quadro de desnutricdo ou baixo peso pode levar a anormalidades
metabdlicas, alteracdes funcionais de érgaos e tecidos, e perda de massa magra.
Essas alteracbes comprometem a capacidade do individuo de reagir a alguns
estimulos nocivos com possivel comprometimento funcional e aumento da
morbimortalidade (WAITZBERG; CAIAFFA; CORREIA, 2001).

Um possivel estado nutricional alterado, por exemplo, com reducdo de massa
muscular ou mesmo ingestao inadequada de nutrientes importantes como proteinas,
vitamina D, entre outros, poderia reduzir a forca muscular (VERHAAR et al., 2000).
Esse fenétipo foi recentemente descrito por Souza e colaboradores na NF1 (SOUZA
et al., 2009b).

A baixa estatura, comumente citada na NF1, pode apresentar causa genética, mas
também pode estar relacionada com deficiéncias nutricionais. Além disso, os baixos
niveis de vitamina D e as alteracdes no metabolismo ésseo, também descritos na
NF1, podem representar alteracées nutricionais que contribuiriam para essa
manifestagéo clinica da doenga (STEVENSON et al., 2007; LAMERT et al., 2006).

O mecanismo destas alteragdes corporais ainda € desconhecido, e ndo se sabe o
papel dos habitos alimentares nestes achados. Durante os atendimentos clinicos no
CRNF-MG havia o relato de que alguns pacientes com NF1 apresentam habitos
alimentares diferentes, como aversdo a algum tipo de alimento consumido pela
populacdo em geral. Estas observacdes clinicas também reforcam a importancia de
estudos nutricionais nessa populagao.

A falta de estudos sistematizados sobre os aspectos nutricionais na NF1 e a
influéncia que o estado nutricional pode exercer na saude e qualidade de vida dos
pacientes com essa doenga, parece ser relevante e motivaram a realizagdo desta
investigacao.
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2. REFERENCIAL TEORICO

2.1. Neurofibromatoses

As neurofibromatoses (NF) constituem trés doencas genéticas autossémicas
dominantes que tém em comum o surgimento de tumores benignos multiplos no
sistema nervoso, e que também podem acometer outros tecidos, como a pele e os
ossos (KAUFMANN, 2008). As neurofibromatoses sdo de evolugdo progressiva e
imprevisivel e apresentam-se nas formas clinicas de neurofibromatose tipo 1 (NF1),
neurofibromatose tipo 2 (NF2) e schwannomatose (SCH) (RICCARDI, 1999; KORF;
RUBESTEIN, 2005).

O objeto desta pesquisa sera restrito a NF1, tendo em vista sua maior prevaléncia
na populacao.

2.2. Neurofibromatose Tipo 1

A NF1 é uma das doengas genéticas humanas mais comuns, com prevaléncia
estimada em torno de 1/3.500 individuos (RADTKE et al., 2007). Ha certa variacéao
na prevaléncia encontrada em diferentes estudos, de 1/2.000 a 1/7.800 individuos
(DARRIGO-JUNIOR et al., 2008), em funcédo dos critérios diagnésticos que foram
utilizados até o estabelecimento do Consenso para o diagnostico de NF1 (NIH,
1987; NIH, 1988). Além disso, a prevaléncia pode variar devido a faixa etaria
estudada, pois a mortalidade nos primeiros anos de vida reduziria 0 numero de
pessoas com NF1, cuja incidéncia estimada seria de 1/ 2.558 nascidos vivos
(FRIEDMAN; RICCARDI, 1999). Quando comparada a outras doencas raras mais
conhecidas, a NF1 é mais frequente do que a fibrose cistica (1:9.000), por exemplo
(REIS; MELO; VERGARA, 2006).

A NF1 é causada por mutacdes herdadas ou novas no cromossomo 17 (dezessete),
que resultam em disfuncdo de uma proteina supressora de crescimento de tumores
denominada neurofibromina (KORF; RUBENSTEIN, 2005; GOTTFRIED et al., 2006;
RICCARDI, 2010; SOUZA, 2013).
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Em 1882, o médico Friedrich Daniel Von Recklinghausen definiu o termo
neurofibroma e descreveu a doencga de maneira praticamente completa, confirmando
a origem nervosa dos tumores. Até hoje, a NF1 é reconhecida com o0 seu nome
(Morbus Recklinghausen) e, desta forma, o termo “doenca de Von Recklinghausen’
s6 deve ser utilizado para definir a neurofiboromatose do tipo 1 (KORF;
RUBENSTEIN, 2005). Esse epdnimo tem sido cada vez menos utilizado.

No final da década de 80, Barker et al. (1987) e Seizinger et al. (1987) mapearam 0
gene NF1 no cromossomo 17 e o gene NF2 no cromossomo 22. Em 1988 a
Conferéncia do National Institute of Health (NIH) definiu os critérios diagnésticos e a
nomenclatura para NF1 e NF2 (NIH, 1988), bem como estabeleceu os primeiros
parametros para o acompanhamento dos pacientes acometidos pelas doencas
(GELLER; BONALUMI, 2004). Em aproximadamente 50% dos casos, a doenca é
herdada de um dos pais, de forma autossémica dominante, com penetrancia
completa. Os outros 50% sado mutacées novas (FRIEDMAN, 1999; GUTMANN;
WOOD; COLLINS, 1991).

Os critérios para o diagnéstico de NF1 sdo basicamente clinicos e foram
estabelecidos pelo Consenso do NIH (Quadro 1).

Quadro 1: Critérios para o diagnostico da NF1 — A presenca de 2 ou mais dos critérios abaixo é
suficiente para o diagnéstico confirmado da NF1 (NIH, 1987; NIH, 1988).

1. Seis ou mais manchas café-com-Ileite com diametros superiores a 0,5 cm no pré-pubere e 1,5
cm no pds-pubere

2. Dois ou mais neurofibromas de qualquer tipo ou um neurofibroma plexiforme

3. Efélides similis em areas de dobras (regides axilares e inguinais)

4. Displasia da asa do esfendide ou afilamento da cortical dos ossos longos, com ou sem
pseudoartrose

5. Dois ou mais nédulos de Lisch

6. Glioma éptico

7. Pelo menos um parente de primeiro grau (pai, irmao, filho) com diagndstico confirmado de NF
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Embora nem todos os pacientes apresentem complicacdes clinicas ou estéticas
mais graves da doenca, a NF1 é uma doenca progressiva e imprevisivel (RICCARDI,
1999), e a maioria dos pacientes e suas familias sofrem com a incerteza sobre a
evolugao da doenga, o surgimento de novos tumores, o comprometimento estético,
as alteracbes cognitivas e de aprendizagem, e a possivel transmissdo da doenca a
seus descendentes. Além disso, o comportamento afetivo e distarbios da voz, da
fala e do processamento auditivo e as alteragbes cutaneas contribuem para as
dificuldades de insercao social dos pacientes com NF1. Ja foi demonstrado que
todos estes aspectos geram grande impacto na qualidade de vida tanto dos
pacientes como de seus familiares (RICCARDI; KLEINER, 1977; ABLON, 1996;
SEBOLD et al., 2004; SOUZA, 2008).

As caracteristicas clinicas mais comuns da NF1 sdo as manchas cor de café-com-
leite (MCL), neurofibromas dérmicos, neurofibromas plexiformes, efélides similes
axilares e/ou inguinais e noédulos de Lisch (Figura 1). A NF1 é uma doenca
multissistémica, com comprometimento oftalmolégico, musculo-esquelético,
cardiovascular, endocrino, neurolégico central e periférico e distarbios da
aprendizagem e da voz (NORTH, 1998; RUGGIERI; HUSON, 1999; FERNER et al.,

2007).

Figura 1 - Imagens das lesdes que constituem critérios diagnésticos para a Neurofibromatose do Tipo 1. A)
Manchas café-com-leite; B) Efélides axilares; C) Neurofibromas cutineos e subcutaneos; D) Neurofibroma plexiforme
no tornozelo; E) Glioma 6ptico; F) Nédulos de Lisch; G) Displasia do esfendide; H) Displasia da tibia (Fotos obtidas de
pacientes do CRNF-MG).
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Além dos critérios diagnosticos, outros achados clinicos sdo frequentes na NF1,
como tumores malignos da bainha do nervo periférico, escoliose, escoliose
distrofica, estenose da artéria renal, feocromocitoma, déficit cognitivo com quociente
de inteligéncia menor que 70 (Ql<70), déficit de atencao e hiperatividade, epilepsia,
estenose de aqueduto cerebral e macrocefalia. Além disso, também foram
observados baixo peso e baixa estatura, situada entre os percentis 10 e 25 na
populacdo atendida no Centro de Referéncia em Neurofibromatoses de Minas
Gerais (CRNF-MG) (SOUZA, 2008).

2.3. Aspectos nutricionais na NF1

Durante o processo de revisdo bibliografica para esta dissertagcdo, nao foram
encontrados estudos que abordassem habitos alimentares, padrdao dietético ou
ingestdo de nutrientes em pacientes com NF1 nas bases de dados MEDLINE,
SclELO, LILACS e SCOPUS. Os estudos apresentam, na maioria das vezes,
apenas parametros antropométricos. E mesmo entre esses resultados, variaveis
como peso, indice de massa corporal (IMC) e composicao corporal ainda ndo foram
sistematicamente descritos em pacientes com NF1.

A baixa estatura & mais observada em pacientes com NF1 do que na populacdo em
geral. Souza e colaboradores, em estudo realizado no CRNF-MG, encontraram 60%
de baixa estatura (percentil menor que 5) e 54% de macrocrania (percentil maior que
95) (SOUZA et al., 2009a).

Embora possa ser multifatorial, essa baixa estatura também pode ser consequéncia
de desnutricdo associada na infancia, com déficit energético durante o crescimento.
Atualmente, os estudos tém demonstrado associagéo positiva de baixa estatura com
obesidade, diabetes tipo 2, dislipidemia e hipertensao arterial, e, consequentemente,
com a sindrome metabdlica (SICHIERI; SIQUEIRA; MOURA, 2000; SICHIERI et al.,
1999; SAWAYA et al., 2003; FLORENCIO et al., 2004; LANGENBERG et al., 2005;
SILVA; MARTINS; ARAUJO, 2011).

Szudek e seus colaboradores encontraram 13% de baixa estatura e 24% de

macrocrania em 569 criancas brancas americanas com NF1, o que resultou na
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elaboracdo de curvas de crescimento desses dois parametros para essa populacéao
(SZUDEK; BIRCH; FRIEDMAN, 2000).

Além dos estudos citados anteriormente, Trové-Marques et al. (2005) também
observaram baixa estatura em 40% dos seus pacientes, considerando valores de
percentil menor que 3 e macrocrania em 51% dos pacientes (percentil maior que
98). Essa pesquisa foi realizada com 55 pacientes brasileiros com NF1 e com idade
média de 33 anos, variando entre 2 e 68 anos. No estudo ndo houve apresentacao
do resultado por grupos etarios isoladamente, o que permitiria melhor comparacao
com os individuos adultos dessa pesquisa.

Assim como a baixa estatura, verificar a presenca de macrocrania também pode ser
importante na NF1, uma vez que a macrocrania, associada ou ndao a aspectos
nutricionais, pode estar relacionada com 114 sindromes descritas (NGUYEN et al.,
2012).

Na NF1, tanto para baixa estatura quanto para macrocrania, ndo existe uma causa
identificada. Soucy et al. (2013) demontrou a contribuicdo genética na baixa
estatura, mas também mostrou que esse fenédtipo pode ter outras causas, como
problemas hormonais, puberdade precoce e anormalidades esqueléticas, entre
outras caracteristicas da NF1, o que reforca a necessidade de estudos adicionais

sobre estes aspectos nesta doenca.

Valores extremos de IMC relacionam-se com maior risco de morbidade e
mortalidade (HAMMOND, 2002). Na NF1, o IMC também apresenta valores
diferentes quando se compara os estudos. Petramala et al. (2012) observaram IMC
reduzido em 70 pacientes com NF1 com idade média de 41,1 + 13,9 anos quando
comparados a 40 controles saudaveis com idade média de 44,3 + 7,3. As taxas de
desnutricdo, ou seja, individuos com IMC menor que 18,5, ndo foram descritas no
estudo. O IMC médio dos pacientes com NF1 foi de 22,5 + 4,3 e 0 dos controles foi
de 24,1 £ 4,9 (p=0,035). Esse mesmo estudo mostrou apenas 5% de baixa estatura

e 5% de macrocrania nos pacientes avaliados.
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Rodrigues et al. (2013), em estudo também realizado com pacientes do CRNF-MG,
demonstraram estatura significativamente mais baixa para homens e mulheres com
NF1 quando comparados a controles saudaveis. Esse mesmo estudo ainda
encontrou diferenca significativa com relagéo ao indice de massa corporal. O IMC de
mulheres com NF1 foi maior que o IMC de controles saudaveis (p=0,046),
contrariando o estudo de Petramala e colaboradores (2012) citado anteriormente,
que encontrou IMC reduzido em pacientes com NF1 comparados ao grupo controle.
No estudo de Rodrigues e colaboradores, ndo houve diferencas significativas para o
IMC de homens. Este estudo analisou 29 pacientes com NF1 e 30 controles,

pareados por sexo e idade.

Na NF1, Carmi et al. (1999) mostraram uma discrepancia entre o ganho estatural e a
circunferéncia cefalica, que fica significativamente maior que o tamanho do corpo
nesses pacientes. Karvonen ef al. (2013) também encontraram elevada relagao
perimetro cefalico/estatura (PC/E) em 53,8% de sua amostra, composta por 80
pacientes com idade entre 0 e 7 anos.

Além das caracteristicas antropométricas relatadas, alguns estudos tém relatado
menor densidade mineral éssea (STEVENSON et al.,, 2005; STEVENSON et al.,
2007), assim como menores niveis de vitamina D (250HD3), com maior prevaléncia
de osteoporose e osteopenia nos pacientes com NF1. Petramala et al. (2012)
sugerem que a osteopenia se constitua num defeito generalizado do metabolismo
06sseo na NF1. Outros estudos também observaram reducdo das concentragdes
séricas de 25-hidroxivitamina-D3 comparada a individuos sem NF1 (LAMERT et al.,
2006; TUCKER et al., 2009), porém a ingestdo alimentar ndo foi associada com os
niveis séricos desta vitamina (STEVENSON et al., 2011).

Além do metabolismo 6sseo e homeostase normal do calcio e fésforo, existem
evidéncias da relagdo da vitamina D com diversos processos celulares vitais, como
diferenciacdo e proliferacdo celular, secregdo hormonal, assim como no sistema
imune e em diversas doencas crénicas ndo transmissiveis. Deficiéncia de vitamina D
pode causar raquitismo e osteomaléacia, exacerbar a perda éssea na osteoporose,

como também pode associar-se a varias morbidades como doencgas
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cardiovasculares, diabetes mellitus tipo 1 e 2, cancer de préstata e de intestino
grosso (PETERLICK; CROSS, 2005; HEANEY et al., 2008).

A deficiéncia de vitamina D pode ainda estar relacionada com a reducao da sintese
proteica e da forca muscular (VERHAAR et al., 2000). A forca muscular reduzida
também foi descrita em pacientes com NF1. Souza et al. (2009b) descreveu esse
achado em estudo realizado com 21 pacientes com NF1 comparados a 21 controles
saudaveis, pareados por idade, sexo e atividade fisica no CRNF-MG.

Contudo, o mecanismo destas alteracbes corporais ainda é desconhecido, e ndo se
sabe 0 papel dos habitos alimentares nestes achados, reforcando a importancia de
estudos nutricionais nessa populagao.

2.4. Avaliacao do estado nutricional

Até o momento, ndo existe um método de avaliacdo nutricional que seja padrao-
ouro, uma vez que cada método de avaliacdo apresenta vantagens e desvantagens.
Por essa razdo, a associagcdo de varios métodos busca aumentar a eficacia
diagnéstica dos mesmos (WAITZBERG; CORREIA, 2003).

2.4.1. Avaliagao antropométrica

O peso corporal, estatura e IMC sdo as medidas mais simples, praticas e de menor
custo para avaliar o estado nutricional, porém tém suas limitagées (ISENRING et al.,
2009; COOK et al., 2005; HEYWARD; STOLARCZYK, 2000; LOU et al.,, 2007). O
peso e o IMC podem nao ser confidveis na presenca de fatores de confusdo como
edema e ascite (HARRIS; HABOUBI, 2005).

A razao cintura-quadril (RCQ) em adultos é utilizada para demonstrar se a gordura
corporal predomina na regiao central do corpo ou na extremidade. Tem sido utilizada
em diversos estudos epidemioldégicos como um indicador de risco aumentado para
diabetes mellitus, hipertensao arterial e doencas cardiovasculares. Porém o seu uso
€ controverso, e alguns autores defendem que a circunferéncia da cintura (CC) é um
marcador mais preciso de gordura abdominal do que a RCQ, principalmente quando
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se deseja observar alteragdes ao longo do tempo (LEAN; HAN, 1995; KLEIN et al.,
2007). A circunferéncia da cintura constitui-se em medida simples, ndo relacionada a
estatura (WHO, 2000; WHO, 2001a).

A circunferéncia cefalica (PC) avalia o tamanho e o crescimento cerebral. Em
adultos, essa medida funciona como um preditor do volume cerebral. A maioria das
curvas de perimetro cefalico sdo elaboradas para criancas até 5 ou 7 anos de idade.
Porém Rollins e seus colaboradores desenvolveram curvas de circunferéncia
cefalica para todas as faixas etdrias, incluindo adultos (21 anos ou mais) (ROLLINS;
COLLINS; HOLDEN, 2010).

A circunferéncia do braco (CB) reflete tanto as reservas de energia como a massa
proteica, e pode ser usada como um indicador do estado nutricional. Juntamente
com a medida da dobra cutanea tricipital (DCT), pode ser usada para estimar a
circunferéncia muscular do braco (CMB), bem como a area muscular e adiposa do
braco (FRISANCHO, 1990).

A area muscular do bragco (AMB) é melhor que a CMB para predizer o estado
nutricional. Segundo Heymsfield et al. (1982), é importante desconsiderar a area do
osso da AMB calculada, considerando-se assim apenas a massa muscular. Para
isso, segundo o autor, deve-se subtrair 10 para homens e 6,5 para mulheres. Pode-
se avaliar também a area adiposa do brago (AAB), que expressa o aumento da
gordura do brago com a idade (HEYMSFIELD et al., 1982).

Além das circunferéncias e dos indices calculados a partir das mesmas, outra forma
bastante comum em estudos para avaliar antropometricamente uma populacao é a
composigao corporal. Ao longo dos anos, a utilizagdo das dobras cutédneas tem sido
bastante utilizada para estimar a gordura corporal e definir a composi¢cao corporal de
individuos. A espessura da dobra cutdnea aponta a espessura do tecido adiposo
subcutaneo e da pele, e € um método simples, ndo-invasivo e de baixo custo. Esse
valor varia com a idade, local de mensuracao, intrapessoal e interpessoal. O estado
de hidratacdo pode interferir na compressibilidade da pele, e, assim como no IMC,
individuos com edema também podem ter a afericio das dobras cutdneas
comprometida (LAZZER et al., 2005).
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2.4.2. Avaliagédo bioquimica

Os exames laboratoriais sdo responsaveis por detectar insuficiéncias organicas e
alteracbes nas concentracbes de nutrientes e/ou seus metabdlitos. Testes
bioquimicos sdo capazes de detectar deficiéncias nutricionais em estagios iniciais
(KRATZ et al., 2004).

Através de exames bioquimicos pode-se perceber alteragbes em estados
catabdlicos. A concentracdo plasmatica de diferentes proteinas tem sido utilizada
para avaliar o metabolismo proteico corporal. Além dos valores de proteinas totais, a
dosagem de albumina é bastante comum, ja que esta é a proteina mais abundante
no plasma, com funcgdo de carrear nutrientes e manter a pressao coloidosmatica. E
usada como indicador das reservas proteicas. Na desnutricdo, ocorrem a perda de
peso e a reducao da massa magra. Alguns autores rejeitam o uso da albumina como
indicador do estado nutricional devido a sua vida média longa de 20 dias, que estaria
alterada apenas em estagios agudos. Entretanto, como seus valores podem ser
influenciados pela ingestdo alimentar pode ser que seja também um indicador de
desnutricao crénica (SULLIVAN; WALLS; BOPP, 1995; FURHMAN, 2002; KRATZ et
al., 2004).

O lipidograma também contribui bastante para avaliagdo do estado nutricional. E
usado como indicador de deplecao calérica. O colesterol é precursor dos hormonios
esteroides, dos acidos biliares e da vitamina D. Além disso, atua na fluidez das
membranas e ativacdo enzimatica neste local. Ja os triglicerideos representam uma
das formas mais importantes de armazenamento energético, depositados nos
tecidos adiposo e muscular (WEBBER et al., 1991; LOPEZ-MARTINEZ; SANCHEZ-
CASTILLA; GARCIA-DE-LORENZO, 2000; KRATZ et al., 2004).

O aumento de casos de obesidade central entre adultos jovens esta bastante
associado a intolerancia a glicose e ao diabetes mellitus tipo 2, destacando a
importancia de controlar os niveis glicémicos nessa populagcdo. Além disso, niveis
mais altos de glicose estdo associados aos fatores ambientais como abuso de
alcool, sedentarismo e mudancas no tipo de dieta consumida (PASSOS et al., 2005).
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A andlise do hemograma permite inUmeras interpretacdes importantes para o estado
nutricional. O aumento da idade esta associado a reducao progressiva na reserva
hematopoiética (KRATZ et al., 2004). Com os valores totais de leucécitos e os
valores percentuais de linfécitos é possivel estimar a contagem total de linfécitos
(CTL), que pode indicar deplegcéao proteica, ja que em estados de malnutricdo, ha
reducdo dos linfocitos (BLACKBURN et al., 1977; I1ZAKS et al, 2003). A
hemoglobina é o parametro universalmente usado para definir as anemias (PAIVA;
RONDO; GUERRA-SHINOHARA, 2000, KRATZ et al., 2004).

2.4.3. Inquéritos alimentares

O inquérito alimentar consiste em método indireto de avaliagao do estado nutricional,
sendo adequado na deteccao de deficiéncias nutricionais em seus estagios iniciais
(BUZZARD, 1994; LOPES et al., 2003). Em pesquisas de carater populacional o
conhecimento da proporcao de individuos que apresentam ingestao acima ou abaixo
das recomendacdes dietéticas norteia o planejamento de agdes de saude (SLATER,;
MARCHIONI; FISBERG, 2004).

Para estimar a prevaléncia da inadequacao da ingestdo de determinado nutriente, é
necessario calcular seu consumo pelo grupo populacional de interesse,
comparando-o com padrdées de referéncia. As dietary reference intakes (DRIs), um
dos padrdes disponiveis, sdo estimativas quantitativas para o planejamento e a
avaliacao de dietas de populagdes saudaveis. Incluem as RDA (recommended
dietary allowance) como metas de consumo, e mais trés valores adicionais: Al
(adequate intake), EAR (estimated average requirement) e UL (tolerable upper
intake level) (MARCHIONI; FISBERG, SLATER, 2002).

Varios métodos foram desenvolvidos para estimar o consumo de nutrientes, dentre
0s quais pode-se citar o questionario de frequéncia alimentar (QFA), o recordatério
de 24 horas (R24h) e o registro alimentar (RA) como os mais utilizados
(ECONOMOS et al., 2008; FISBERG et al., 2005).

Nao existe um método padrdao ouro para avaliacdo da ingestdao de alimentos e

nutrientes, estando todos sujeitos a erros inerentes ao individuo e ao planejamento,
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assim como a aplicacao e a analise dos dados (BEATON, 1994; LOPES et al., 2003;
SLATER; MARCHIONI; FISBERG, 2004). Desta forma, a selecdo ou
desenvolvimento de um instrumento de medicdao € um passo critico no delineamento
de estudos epidemiolégicos (SLATER et al., 2003).

O recordatério de 24 horas é realizado através de entrevista pessoal conduzida por
entrevistador treinado. Consiste na quantificacdo todos os alimentos e bebidas
consumidos nas ultimas 24 horas. Dentre as vantagens do R24h estdo o curto
espaco de tempo para administracdo, baixo custo, a ndo-interferéncia na ingestao
do individuo através do procedimento e o fato de poder ser utilizado em qualquer
idade e em analfabetos. Porém ha limitacbes do método: depende da meméria do
entrevistado, ndo estima a ingestdo habitual, e ainda a dificuldade de quantificar o
tamanho das porgbes. Para estimativa de consumo habitual e n&o diario, €
necessaria a aplicacdo de pelo menos trés dias, incluindo um dia do final de
semana. Essa limitacdo se deve a elevada variabilidade do consumo de nutrientes
intrapessoal e interpessoal (SLATER et al, 2003; CAVALCANTE; PRIORE;
FRANCESCHINI, 2004; FISBERG et al., 2005).

Neste sentido, na coleta de dados utilizando o R24h, é necessario que o sujeito
responda detalhadamente sobre o tamanho e o volume da por¢ao consumida. Para
isso, o entrevistador faz uso de albuns de fotografias, medidas geométricas ou
caseiras. E importante que se interrogue sobre a quantidade realmente consumida,
bem como se facam perguntas que possibilitem quantificar as sobras, e sobre a
forma de preparacao (frito, assado, cozido etc.). Além disso, alimentos comumente
adicionados, como a margarina, e aqueles que sdo consumidos fora das refeigcdes,
como biscoitos e bebidas, sdo facilmente esquecidos, devendo o entrevistador
chamar atengdo para eles, sem, no entanto, induzir as respostas (THOMPSON;
BYERS, 1994; FISBERG et al., 2005).

O registro alimentar consiste na anotagdo, em um diario alimentar, de todos os
alimentos e bebidas consumidos em um periodo de tempo. Geralmente é feito pelo
préprio paciente ou por seu responsavel. O tempo de anotacao depende do obijetivo,
sendo mais comum de 3 a 5 dias, ja que periodos superiores podem comprometer a
aderéncia ao estudo e a fidedignidade dos dados. E um método bem aceito para
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calcular a ingestao de grupos por ser rapido, menos cansativo ao paciente e nao
depender de sua memoéria, uma vez que as anotacdes sao feitas logo apés o
consumo alimentar. A limitacdo do método é que o paciente necessita ser
alfabetizado e ha dificuldade no registro das refeicdes realizadas fora do domicilio,
aléem da possibilidade do paciente interferir no consumo de alimentos
(CAVALCANTE; PRIORE; FRANCESCHINI, 2004; SLATER et al., 2003; FISBERG
et al., 2005).
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3. OBJETIVO

3.1. Objetivo Geral

Avaliar o estado nutricional e o consumo alimentar em pacientes com

neurofibromatose tipo 1.

3.2. Objetivos Especificos

1. Determinar o estado nutricional de pacientes com NF1

2. Quantificar a ingestao de nutrientes em pacientes com NF1
3. Verificar a adequacao da ingestao alimentar nestes pacientes.
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4. POPULACAO E METODOS

4.1. Delineamento do estudo

Trata-se de um estudo descritivo, observacional, de carater transversal com incluséo
de pacientes com NF1 confirmada atendidos no CRNF-MG, Anexo de Dermatologia
do Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) —
Ambulatério Professor Jodo Gontijo.

4.2. Casuistica

Optou-se por uma amostra de conveniéncia, nao probabilistica, composta por todos
os pacientes atendidos no CRNF-MG e que aceitassem participar do estudo, durante
o periodo de 1 (um) ano a partir da aprovagdo do projeto pelo Comité de Etica
(setembro de 2012 a setembro de 2013). Foram incluidos todos os pacientes, de
ambos 0s sexos e idade acima de 18 anos, com diagnéstico confirmado de NF1
(NIH, 1987; NIH 1988). Os pacientes foram convidados através de contato
telefénico, endereco eletrénico ou pessoalmente, por ocasiao de consulta médica no
CRNF-MG.

4.2.1. Critérios de inclusao

a) Pacientes com diagnéstico confirmado de NF1, considerando-se os critérios
diagnésticos do Consenso de 1987 do NIH.

b) Aceitaram participar do estudo com assinatura do Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido (TCLE).

c) Teridade igual ou acima de 18 anos, independente do sexo.

4.2.2. Critérios de exclusao

a) Pacientes com limitagbes musculoesqueléticas nos membros superiores e/ou
inferiores, como sequela de acidente vascular cerebral (AVC), atrofia secundaria

a lesao expansiva de sistema nervoso central, neurofibroma plexiforme gigante
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que comprometessem a avaliacdo nutricional, principalmente as medidas das
dobras cutdneas na mensuracao dos dados.

b) Pacientes em uso de medicamentos que possam interferir na avaliacdo
nutricional, como beta-bloqueadores, antiacidos, sulfassalazina.

c) Pacientes com doencas que dificultem a degluticdo ou que apresentassem
alimentacao alterada em funcéo de doencga especifica.

4.3. Aspectos éticos

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da UFMG (COEP-UFMG),
conforme parecer numero 81497 (Anexo A). Todos os pacientes assinaram o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) ap6s receberem as devidas
explicagdes sobre a pesquisa (Apéndice B).

4.4. Procedimentos de coleta dos dados

Antes da avaliacao nutricional, todos os pacientes foram avaliados pelos médicos do
CRNF-MG. Somente aqueles com diagnéstico confirmado foram convidados a
participar do estudo.

4.4.1. Avaliagéo nutricional individual

O atendimento nutricional foi individual, realizado unicamente pelo nutricionista
pesquisador, o que permite diminuir os erros por avaliador. Cada atendimento

nutricional inicial teve duracdo média de 40 a 50 minutos.
4.4.2. Anamnese

Os participantes do estudo responderam a um Protocolo de Atendimento Nutricional,
(Apéndice A) elaborado para este estudo, que aborda dados demograficos (idade),
socioeconémicos (renda per capita, numero de pessoas na residéncia, escolaridade)
e de saude (fumo, uso de alcool, exercicios fisicos, uso de medicamentos e

suplementos alimentares).
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4.4.3. Avaliagdo Antropométrica

Foram aferidos 0s seguintes parametros antropométricos: peso, estatura,
circunferéncias (brago, cefalica, cintura, quadril) e dobras cutaneas (tricipital,
bicipital, subescapular e suprailiaca). A partir dessas medidas foram calculados IMC,
razao cintura/quadril, area muscular do braco e area adiposa do braco e composi¢ao
corporal. A afericdo das medidas antropométricas seguiu o padrao proposto pela
Organizacao Mundial de Saude (WHO, 1995; WHO, 2000).

4.43.1. Parametros aferidos

Peso: o peso foi aferido em balanga Welmy®, mecénica, capacidade 150 kg, com
divisdo de 100g, com o individuo em posicao ereta, com o minimo de roupa possivel
ou com roupas leves, descalcos ou com meias. A calibracdo foi realizada
manualmente, antes de cada pesagem, pelo proprio pesquisador. A balanca foi a
mesma durante todo o periodo de coleta de dados (WHO, 1995).

Estatura: a estatura foi aferida por meio do estadiémetro da prépria balanga Welmy®,
com o individuo em posicdo ereta, pés juntos e cabeca no plano de Frankfurt de
costas para a balanca, descalco ou com meias (WHO, 1995). Para classificacdo da
baixa estatura considerou-se valores de percentil menor que 5. Os valores foram
classificados em percentis segundo padrdao americano do National Center for Health
Statistics (NCHS) dos anos de 2007-2010, de acordo com sexo, idade e raca
(FRYAR; GU; OGDEN, 2012).

Circunferéncia do Braco (CB): padronizou-se o lado direito em todos os pacientes. A
marcagdo do ponto meédio foi realizada com o auxilio de fita graduada no ponto
médio entre o acrémio e o olécrano, com o brago flexionado para identificagao
desses pontos 0Osseos. Para afericido da circunferéncia no ponto marcado, o
individuo estava na posi¢do ereta, cabeca no plano de Frankfurt e com o bracgo
relaxado na lateral do corpo e palma da mao voltada para a coxa. Os valores foram
classificados em percentis segundo padrao americano do NCHS dos anos de 1971-
74 e 1976-80, de acordo com sexo, idade e raga, e classificados segundo Frisancho
(FRISANCHO, 1990).



41

Circunferéncia da cintura (CC): com o auxilio de fita métrica graduada, a CC foi
avaliada no ponto médio entre a ultima costela e a crista iliaca. Neste estudo,
considerou-se os pontos de corte de 102 cm e 88 cm para homens e mulheres
respectivamente, como gordura visceral muito aumentada e, 94 cm e 80 cm como

gordura visceral aumentada (WHO, 2011).

Circunferéncia do Quadril (CQ): essa circunferéncia foi avaliada no local de maior

proeminéncia da regiao glutea, com o minimo de roupa possivel (WHO, 2011).

Circunferéncia Cefalica (PC): essa variavel foi incluida, uma vez que a macrocrania
€ uma caracteristica bastante citada na NF1. Foi medida posicionando-se a fita
métrica, na parte anterior, nas bordas supraorbitarias, e, na parte posterior, na
proeminéncia occipital em seu ponto mais saliente. Para classificacdo da
macrocrania, utilizou-se as curvas americanas propostas por Rollins e seus
colaboradores que envolve valores para todas as faixas etarias, inclusive adultos, e
considera macrocrania os valores acima do percentil 98 (ROLLINS; COLLINS;
HOLDEN, 2010).

Dobras Cutaneas: para afericao, padronizou-se o lado direito em todos os pacientes.
O local a ser medido foi marcado com caneta dermogréfica, e as dobras foram
pincadas com os dedos polegar e indicador, e medidas com a utilizagdo de um
compasso da marca Cescorf®. As medidas foram realizadas em triplicidade, e em
rotacdo, aferindo todas as medidas antes de iniciar a segunda e terceira afericao. O
individuo devia estar de pé, cabeca no plano de Frankfurt e com o braco relaxado na
lateral do corpo e palma da mao voltada para a coxa (HEYWARD; STOLARCZYL,
2000). Os pontos de afericdo de cada dobra podem ser observados na Figura 2.

As medidas das dobras cutdneas descritas a seguir foram realizadas conforme
padronizacao proposta por Heyward e Stolarczyl (2000).

Dobra Cutanea Tricipital (DCT): essa variavel foi medida no ponto médio entre o
acrébmio e o olécrano, no mesmo nivel marcado para a CB, e com o adipébmetro
posicionado perpendicularmente a dobra, com os bragos relaxados e estendidos ao
longo do corpo. A dobra foi aferida na direcdo vertical, com distancia de 1 cm dos
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dedos polegar e indicador esquerdos do avaliador (FIGURA 2B). Além da utilizacdo
dessa variavel no célculo do percentual de gordura, os valores foram também
classificados em percentis segundo padrdo americano do NCHS dos anos de 1971-
74 e 1976-80, de acordo com sexo, idade e raga, e classificados segundo Frisancho
(FRISANCHO, 1990).

Dobra Cutanea Bicipital (DCB): essa dobra foi aferida no mesmo nivel da dobra
tricipital e circunferéncia do brago, na parte anterior do brago. A dobra também foi
aferida na direcdo vertical, a 1 cm distal dos dedos polegar e indicador esquerdos do
avaliador. O adipdmetro foi posicionado perpendicularmente a dobra, com os bragos
relaxados e estendidos ao longo do corpo (FIGURA 2A).

Dobra Cutanea Subescapular (DCSE): a direcao dessa dobra € obliqua (diagonal) e
o adipdmetro deve ser posicionado perpendicularmente a dobra. Foi aferida na linha
de clivagem natural da pele com o angulo inferior da escapula a 1 cm abaixo dos
dedos polegar e indicador esquerdos do avaliador (FIGURA 2C).

Figura 2 — Pontos de afericio das dobras cutineas: A) Bicipital; B) Tricipital; C) Subescapular; D) Suprailiaca;
E) Abdominal (Fotos obtidas da internet).
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Dobra Cutanea Suprailiaca (DCSI): essa medida foi aferida no ponto sobre a crista
iliaca, seguindo a clivagem natural da pele e formando um angulo de 45° com a
horizontal. A direcdo da dobra é obliqua e a afericao foi feita a 1 cm a frente dos
dedos polegar e indicador esquerdos do avaliador (FIGURA 2D).

Dobra Cutanea Abdominal (DCA): essa variavel foi aferida e avaliada isoladamente
nesse trabalho, pois & capaz de inferir a gordura na regidao abdominal (PACCINI;
ARSA; GLANER, 2008). Essa dobra € aferida a 2 cm lateral da cicatriz umbilical a
direita, com direcao vertical, a 1 cm distal dos dedos polegar e indicador esquerdos
do avaliador. O individuo deve relaxar ao maximo a musculatura abdominal,

mantendo a respiragdo normal (FIGURA 2E).

4.4.3.2. indices calculados

A partir dos paréametros aferidos relatados anteriormente, foram calculados os

seguintes indices:

Indice de Massa Corporal (IMC): para calcular o IMC é necessario dividir o peso, em
quilogramas (kg), pela estatura, em metros (m), elevada ao quadrado, resultando em
um valor expresso em kg/m2. O Quadro 2 apresenta a classificacdo de IMC para
adultos, segundo a Organizacdo Mundial da Saude (OMS) (WHO, 1995).

Quadro 2: Classificacao de adultos de acordo com o IMC (WHO, 1995)

Classificacao IMC (kg/m?) Risco de comorbidades
Baixo peso <18,5 Baixo (risco aumentado de outros problemas clinicos)
Eutrofico 18,5 —24,99 Usual
Sobrepeso 25,00 — 29,99 Moderado
Obeso classe 1 30,00 — 34,99 Aumentado
Obeso classe 2 35,00 — 39,99 Grave
Obeso classe 3 > 40,00 Muito grave

Neste estudo, o IMC foi categorizado em baixo peso, peso normal ou excesso de
peso (sobrepeso e todas as categorias de obesidade) para a classificagdo do estado

nutricional.
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Area Total do Brago (ATB): A area total do brago é utilizada para calcular as areas
muscular e adiposa do brago. Utiliza-se a seguinte equacdo, segundo Frisancho
(1990), sendo o valor de wigual a 3,14.

ATB (cm?)=_CB?
4xm

Area Muscular do Brago (AMB): as seguintes equacdes permitem o calculo da AMB,
considerando o valor =1 como 3,14. Os valores sdo classificados em percentis
segundo padrao americano do NCHS dos anos de 1971-74 e 1976-80, de acordo
com sexo, idade e racga, e classificados segundo Frisancho (FRISANCHO, 1990):

Homens: AMB (cm?) = (CB—DCT xx)? - 10
47

Mulheres: AMB (cm?) = (CB—-DCT xx)? - 6,5
47

Area Adiposa do Brago (AAB): utiliza-se a seguinte equacgdo para estimar essa
variavel e os valores sao classificados em percentis segundo padrdo americano do
NCHS dos anos de 1971-74 e 1976-80, de acordo com sexo, idade e racga, e
classificados segundo Frisancho (FRISANCHO, 1990):

AAB (cm2) = ATB — AMB

Razao Cintura-Quadril (RCQ): embora seja uma variavel controversa para alguns
autores, conforme relatado no referencial tedrico, neste estudo optou-se por utilizar
essa variavel, juntamente com a medida de circunferéncia da cintura. Para analise
da RCQ, usou-se como ponto de corte os valores 0,85 para mulheres e 0,90 para
homens (WHO, 2011).

Composicdo Corporal: a densidade corporal (DC) foi calculada utilizando-se as
equacdes de regressao linear para homens e mulheres propostas por Durnin e
Womersley (1974), que calcula a DC a partir das dobras cutaneas tricipital, bicipital,

subescapular e suprailiaca para cada faixa etéria, conforme quadro 3. A opcao por
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esse método para a densidade corporal se baseou na utilizacao frequente dessas
equacbes em outros estudos, e por ndo representar muitos pontos de afericdo, o
que aumentaria o risco de coincidir com neurofibromas na regidao, um dos critérios

de excluséao.

Quadro 3: Equacdes preditivas para densidade corporal (DURNIN; WOMERSLEY, 1974)

Idade Idade
Homens Mulheres

(anos) (anos)
17-19 DC = 1,1620 — 0,0630 Log1o 1 16 —19 DC = 1,1549 — 0,0678 Log1o 1
20 -29 DC =1,1631 — 0,0632 Log1o Y1 20-29 DC =1,1599 — 0,0717 Log1o Y1
30-39 DC = 1,1422 — 0,0544 Log1o Y1 30-39 DC =1,1423 — 0,0632 Log1o Y1
40 - 49 DC =1,1620 — 0,0700 Log1o Y1 40 - 49 DC =1,1333 - 0,0612 Log1o Y1

> 50 DC =1,1715-10,0779 Log1o 31 > 50 DC =1,1339 — 0,0643 Log1o Y1

>1=Somatorio das 4 dobras (bicipital, tricipital, subescapular, suprailiaca); DC = densidade corporal

Uma vez calculada a densidade corporal, utiliza-se a Equacéao de Siri (1961) para o

calculo do percentual de gordura (G%):

G% = [(4,95 / DC) — 4,50] x 100

Para a classificacdo do estado nutricional a partir do percentual de gordura, utilizou-
se os valores propostos por Lohman (1992) e apresentados no Quadro 4.

Quadro 4: Interpretacdo dos valores de percentual de gordura (Lohman, 1992)

Percentual de Gordura (%)
Classificacao Homens Mulheres
Baixo <6 <8
Normal 6-24 9-31
Alto >25 >32

4.4.4. Avaliagdo de exames bioquimicos

Foram realizados o0s seguintes exames laboratoriais: hemograma completo,

colesterol total e fragdes, triglicérides, proteinas totais e fragbes, e glicemia jejum.
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Os exames foram realizados no Laboratério de Andlises Clinicas do Hospital das
Clinicas da UFMG, com o paciente em jejum entre 10 e 12 horas.

Os niveis de normalidade adotados para hemoglobina (maior que 12 g/dL para
mulheres e maior que 13 g/dL para homens) sao da OMS (WHO, 2001b). Os niveis
de normalidade para os demais exames foram fornecidos pelo laboratério no qual os
mesmos foram realizados. Os valores de referéncia para esses exames estao

descritos no Quadro 5.

Quadro 5: Niveis plasmaticos de referéncia segundo o Laboratério de Analises Clinicas do Hospital
das Clinicas da UFMG

Exame Faixa Etaria / Sexo Niveis Normais
G|icose Jejum Adu|tOS 55a99 mg/dL
Adultos < 200 mg/dL
Colesterol total
2—-19 anos <170 mg/dL
Adultos < 100 mg/dL
Colesterol LDL
2-19 anos <110 mg/dL
Colesterol HDL Adultos 40 a 60 mg/dL
Colesterol VLDL Adultos Até 40 mg/dL
Triglicérides Adultos < 150 mg/dL
Proteinas Totais 6,3a8,2g/dL
Adultos
Albumina 3,5a5,0¢g/dL
Hemacias 3,8 a 5,8 milhdes / pL
Leucécitos totais Adultos 40a11,0x 103/ L
Neutrofilos segmentados 2,0a7,0x10%/puL
Linfécitos 1,0a3,5x 103/ L

Outro parametro relacionado ao estado nutricional é a contagem total de linfocitos
(CTL), calculada pela seguinte equagdo. Valores acima de 1500 cel/mm?3 sio
classificados como normais, entre 1200 e 1500 como deplecao leve, entre 800 e
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1199 como deplecao moderada, e menores que 800 como deplecao grave (IZAKS et
al., 2003).

CTL = % de linfécitos x leucocitos
100

4.4.5. Avaliagdo da ingestdo alimentar

A adequacao da ingestdo alimentar foi avaliada através de um Recordatério de 24

horas (Apéndice C) e dois Registros Alimentares nao consecutivos (Apéndice D).

O R24h foi aplicado e preenchido pelo mesmo pesquisador durante a avaliacao, com
o relato do paciente sobre seu consumo de alimentos e bebidas no dia anterior a

consulta.

Os RA foram preenchidos pelos préprios pacientes, em dias nao consecutivos. Na
consulta, todos receberam o formulario e orientagdes quanto ao adequado
preenchimento, para realiza-los apds cada refeicdo, anotando a caracteristica do
alimento e a quantidade consumida em medidas caseiras (CAVALCANTE; PRIORE;
FRANCESCHINI, 2004; SLATER et al., 2003; FISBERG et al., 2005). Foi solicitado
aos pacientes que trouxessem os dois RA preenchidos no retorno, juntamente com
os resultados dos exames complementares. Neste retorno, ao entregar os registros,
0 pesquisador realizou perguntas sobre as anotacdes, para que nado houvessem
duvidas sobre alimentos e tamanho de por¢des. Foi também oferecido aos pacientes
a possibilidade de envio dos registros por meio eletrénico (e-mail). Os pacientes
foram ainda questionados sobre a preparacao dos alimentos como por exemplo a
utilizacdo de 6leo ou sal. Para aqueles que nao sabiam informar a quantidade
desses alimentos nas preparacdes, utilizou-se as quantidades normalmente

recomendadas em receitas tradicionais do Estado de Minas Gerais.

Em todos os dois métodos acima, a quantidade consumida foi convertida em gramas
pelo pesquisador usando a Tabela para Avaliacdo de Consumo Alimentar em
Medidas Caseiras (PINHEIRO et al., 2001).
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Optou-se por analisar a ingestao alimentar de trés dias ndo consecutivos, sendo dois
dias durante a semana (segunda-feira a sexta-feira) e um dia no final de semana
(sdbado ou domingo). Os pacientes foram orientados sobre quais dias poderiam
fazer o registro, dependendo do dia que foi realizado o R24h. A média dos 3 dias foi
utilizada para as andlises. Recordatérios ou registros que nao atingissem 500
quilocalorias (kcal) seriam excluidos da analise, devido ao risco de subestimacao do
total ingerido. Nenhum paciente apresentou consumo cal6rico inferior a esse valor.
O consumo de suplementos alimentares foi incluido nos calculos da ingestao

alimentar.

Foram avaliados os seguintes constituintes da dieta: valor energético, proteina,
lipideos, colesterol, carboidrato, fibra alimentar, calcio, magnésio, manganés,
fésforo, ferro, sédio, potassio, cobre, zinco, tiamina, riboflavina, piridoxina, niacina,
vitamina C, vitamina A e vitamina D. Além disso, avaliou-se os acidos graxos
saturados, monoinsaturados e poli-insaturados, acido linolénico e acido linoleico.
Utilizou-se nesse estudo a Tabela Brasileira de Composicdo de Alimentos — TACO
(NEPA/UNICAMP, 2011). Quando o alimento ou nutriente ndo estava contemplado
na TACO, as tabelas IBGE, USDA ou PHILIPPI foram utilizadas (USDA, 2012;
PHILIPPI, 2012; IBGE, 2011a). Para os célculos utilizou-se o programa Microsoft
Excel (Office 2013®).

Na analise da adequacédo do consumo alimentar, optou-se pela analise individual,
segundo metodologia proposta nas DRIs pelo Institute of Medicine (IOM). Essa
andlise compara os valores ingeridos com o0s valores da necessidade média
estimada (EAR, do inglés Estimated Average Requirements), que corresponde ao
nivel de ingestao didria estimada do nutriente que satisfaz as necessidades de
metade dos individuos de um grupo, levando-se em consideracao sexo e periodo da
vida. Quando os valores EAR nao estiveram disponiveis para determinado nutriente,
utilizou-se a ingestdo adequada (Al, do inglés Adequate Intake). Por meio dos
valores de Al espera-se que as necessidades de todos os membros de um grupo
sejam atendidas. Para pacientes que ingeriam mais que EAR ou Al, na analise
verificou-se se o consumo excedeu o limite maximo tolerado (UL, do inglés Upper
Tolerable Intake Level) (IOM, 2000a; IOM, 2000b; IOM, 2000c; IOM, 2003; IOM,
2004; IOM, 2005; IOM, 2011).
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A probabilidade de adequacdo (Z) corresponde a probabilidade de o valor estar
associado a distribuicdo normal (IOM, 2000a). Para os nutrientes que possuem EAR,

utiliza-se a seguinte equacao:

Z = D = Mi— EAR
DPp \/ Vhec + (Vint/n)

Onde:

Z representa a diferenca (D) da média da ingestdo em relacdo a EAR dividida pelo
desvio padrao dessa média (DPD) e corresponde a probabilidade de o valor estar
associado a distribuicdo normal;

Mirepresenta a média da ingestao de n dias;

Vhec representa a variancia da necessidade, que € 10% da EAR para a maioria dos
nutrientes, sendo a niacina 15%;

Vint representa a variacao intrapessoal da ingestao, obtida em inquéritos dietéticos
populacionais;

n representa o niumero de dias de levantamento alimentar.

Nutrientes como célcio, cobre, ferro, magnésio, fésforo, zinco, piridoxina, tiamina,
riboflavina, niacina, vitamina A e vitamina D tém EAR definida e utilizaram a equacgao
anterior. As vitaminas A e C, embora tenham EAR, ndo podem ser analisadas dessa
maneira, pois apresentam coeficiente de variacdo da ingestao intrapessoal superior
a 60%. Nesse caso a avaliacdo qualitativa € mais indicada. A analise qualitativa de
ingestao utilizando valores EAR e RDA classifica a ingestdo em adequada ou
inadequada, comparando-se o valor médio ingerido diretamente com os valores de
EAR e RDA, conforme descrito no quadro 6 (IOM, 2000a).

Quadro 6: Analise qualitativa de acordo com a EAR (IOM, 2000a)

Ingestao em relacdao a EAR Interpretacao
< EAR Ingestéo inadequada
> EAR e < RDA Ingestao provavelmente adequada
> RDA e < UL, com poucos dias de registro Ingestdo adequada

Para os nutrientes que apresentam valores de Al como referéncia, utiliza-se a

seguinte equacgao para calcular o valor Z (IOM, 2000a). Isso acontece para 0s
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seguintes nutrientes nesse estudo: sddio, manganés, potassio, fibras, acido linoleico
e acido linolénico.
Z= _Mi—-Al
DPi/~n

Onde:

Mirepresenta a média de ingestao observada;

DPi representa o desvio padrao da ingestdo de acordo com estudos populacionais
americanos;

n representa o numero de dias de ingestéao.

Se a ingestdo média é menor que a Al, a adequacao da ingestdo ndo pode ser
determinada, e a analise qualitativa € mais indicada. Na andlise qualitativa da
ingestao de acordo com a Al, compara-se a ingestdo média obtida diretamente com

os valores Al e a interpretacao é feita segundo o quadro 7 (IOM, 2000a).

Quadro 7: Analise qualitativa de acordo com a Al (IOM, 2000a)

Ingestao em relacao a Al Interpretacao
= Al Ingestdo média provavelmente adequada
<Al A adequacao da ingestdo nao pode ser definida

Com o valor de Z calculado, verifica-se o valor de p correspondente, calculando-se
assim a probabilidade de adequagdo de um nutriente. O valor de p deve ser
multiplicado por 100 para se obter o percentual de probabilidade de adequacao.
Para se obter o percentual de probabilidade de inadequacdo basta subtrair a
adequacao de 100% (IOM, 2000a).

Nesse estudo, para os nutrientes que possuem UL, foi realizada uma andlise
qualitativa desses nutrientes, indicando o percentual de individuos que podem estar
em risco de efeitos adversos pelo consumo excessivo de algum nutriente. Foram
incluidos os nutrientes vitamina C, niacina, piridoxina, vitamina A, vitamina D, célcio,
cobre, ferro, magnésio, manganés, fosforo, zinco e sdédio. Os valores foram

interpretados de acordo com o quadro 8 (IOM, 2000a).
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Quadro 8: Analise qualitativa de acordo com o UL (IOM, 2000a)

Ingestao em relacao ao UL Interpretacao
= UL Ha risco potencial de efeitos adversos
<UL A ingestéo € provavelmente segura

A andlise do consumo de energia consumida pelos pacientes, em calorias, foi
comparada com os valores EER (Estimated Energy Requirements) propostos pelas
DRIs, que leva em conta sexo, peso, idade, altura e atividade fisica, e apresenta
formulas para individuos adultos com peso normal ou excesso de peso. A partir
desses dados, calcula-se a média do gasto energético e realiza-se a comparacao
com o consumo calérico médio de cada individuo. Na interpretacdo dos dados, os
individuos foram categorizados em consumo abaixo ou acima dos valores EER
(IOM, 2000a; IOM, 2005).

A distribuicao relativa dos macronutrientes em relacdo ao valor energético total da
dieta (VET) foi analisada utilizando-se como referéncia os valores de variagao
aceitavel da distribuicdo de macronutrientes (Acceptable Macronutrients Distribuition
Range — AMDR): carboidrato — 45% a 65%; proteina — 10% a 35% e lipideos — 20%
a 35% do VET para adultos (IOM, 2005). O consumo desses macronutrientes foi
considerado adequado quando o percentual médio estava inserido no intervalo
percentual definido pelo AMDR. Os demais valores foram classificados em abaixo ou
acima de AMDR (IOM, 2005).

As DRIs nao definem uma recomendacgao exata para colesterol e gordura saturada,
sugerindo que o0 consumo seja 0 menor possivel em uma dieta nutricionalmente
adequada. Para a anadlise desses componentes da dieta utilizou-se os valores
preconizados pela OMS, considerando-se que acidos graxos saturados
correspondam até 10% da energia total consumida, acidos graxos monoinsaturados
entre 15 e 20%, e acidos graxos poli-insaturados estejam entre 6 e 11% (WHO,
2008). O colesterol maximo de 300 mg por dia foi considerado nesse estudo como
parametro de normalidade (WHO, 2003).

Para avaliar o consumo alimentar mais frequente na populacdo com NF1 avaliada
nesse estudo, utilizou-se a metodologia proposta por Souza e colaboradores (2013),
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gue avaliou os alimentos mais consumidos por 34 mil brasileiros com dados obtidos
na Pesquisa de Orcamento Familiar (POF) 2008-2009, desenvolvida pelo IBGE
(SOUZA et al., 2013).

Utilizou-se o Recordatério 24h para avaliar os alimentos mais frequentemente
relatados pelos voluntarios com NF1. Os participantes citaram 142 itens alimentares
diferentes, e alguns destes foram incluidos em grupos com caracteristicas comuns:
biscoitos salgados, biscoitos doces, carne bovina, carne suina, carne de frango,
salgados fritos e assados, ovos, queijos, refrigerantes. Os demais alimentos tiveram
suas analises feitas isoladamente. Os vinte alimentos e/ou grupos mais frequentes
na populagdo com NF1 foram apresentados nos resultados e podem contribuir para
a analise do perfil alimentar na NF1 por demonstrar os alimentos mais consumidos,

de acordo com R24h aplicado pelo pesquisador.

O quadro 9 apresenta, de forma resumida, todas as variaveis desse estudo.

Quadro 9: Resumo das varidveis da pesquisa

Variaveis antropométricas

Peso, estatura, IMC, circunferéncia cefalica e do brago, area total do brago, area muscular do braco,
area adiposa do braco, circunferéncia da cintura e do quadril, razdo cintura-quadril, dobras cutaneas
(bicipital, tricipital, subescapular, suprailiaca e abdominal), percentual de gordura, massa de gordura,

massa livre de gordura.

Variaveis bioquimicas

Glicemia de jejum, colesterol total, LDL, VLDL, HDL, triglicérides, proteina total, aloumina, hemécias,

hemoglobina, hematdcrito, leucécitos totais, linfocitos totais, neutrofilos.

Variaveis dietéticas

Energia ingerida, EER, carboidratos, proteinas, lipidios, célcio, magnésio, fésforo, ferro, cobre, zinco,
tiamina, riboflavina, niacina, piridoxina, vitamina A, vitamina C, vitamina D, fibra, manganés, sédio,
potassio, colesterol, acidos graxos saturados, monoinsaturados e poli-insaturados, acido linolénico,
acido linoleico, alimentos mais consumidos.
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4.5. Analise Estatistica

O banco de dados foi criado utilizando o programa Microsoft Excel (Office 2013®) e
foi analisado com o programa Statistical Package for Social Sciences (SPSS®)
versao 19.0 para Windows (SPSS Inc, Chicago, IL, USA).

O teste de Kolmogorov-Smirnov foi utilizado para avaliar a normalidade e indicar o
teste estatistico a ser utilizado. Se o valor de p for menor que 0,05 a distribuicao nao
€ normal, e, acima de 0,05, a distribuicao € normal.

As variaveis qualitativas (categéricas), foram descritas através de frequéncia
absoluta e relativa (porcentagem). A comparagdo dos grupos das variaveis
qualitativas foi realizada através dos testes Qui-quadrado de Pearson assintético
(20% das caselas tinham valores esperados menores que 5 e 80% tinham valores
maiores que 5) e Qui-quadrado de Pearson exato (mais que 20% tiveram valores
esperados menores que 5).

As variaveis quantitativas que tiveram distribuicdo normal foram apresentadas como
média e desvio-padrao e comparadas através do teste t de Student bicaudal para
amostras independentes. As varidveis quantitativas que nao tiveram distribuicao
normal foram apresentadas como mediana e intervalo interquartii ou minimo e
maximo, e comparadas utilizando-se o teste ndao paramétrico de Mann-Whitney.

Utilizou-se Box-plot para descrever as variaveis quantitativas por grupo.

Foram considerados como associacdes estatisticamente significativas os resultados

que apresentaram um nivel de significancia de 95% (valor de p < 0,05).
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5. RESULTADOS

Sessenta individuos com NF1 foram avaliados, sendo 29 homens (48,3%) e 31
mulheres (51,7%), com idades entre 18 e 64 anos. A idade média foi de 34,48 +
10,33 anos. Nao houve diferenga estatistica comparando-se o sexo masculino e

feminino quanto a idade.

A tabela 1 apresenta as caracteristicas da populacao estudada. Observou-se que 0s

homens fumam mais e consomem mais bebidas alcodlicas.

Quanto aos dados socioecondmicos, 71,7% cursaram o ensino médio completo ou
curso superior completo ou em andamento. Entretanto 48,3% apresentaram renda
per capita menor que 1 (um) salario minimo. O numero médio de pessoas por
residéncia foi de 3,53 + 1,62.

Vinte e seis pacientes (43,3%) apresentaram comorbidades, sendo as mais
frequentes:  hipertensdo  arterial  (16,7%),  hipotireoidismo  (6,7%) e
hipercolesterolemia (5,0%). Também foram citadas presenca de bronquite, rinite
alérgica, depressao e osteoporose. Com relacdo a utilizacdo de medicamentos,
50,0% dos pacientes relataram utilizar algum tipo de medicamento, sendo 0s mais
frequentes: anti-hipertensivos (16,7%), anticoncepcionais (10,0%), antidepressivos
(8,3%), estatinas (5,0%), anticonvulsivantes (5,0%), inibidores de bomba de prétons

(5,0%), horménios tireoidianos (5,0%).

Quanto ao uso de suplementos alimentares, 16,7% dos pacientes relataram utilizar
algum tipo de suplemento. Entre os suplementos citados pelos pacientes estao
vitamina D (6,7%), vitamina D e calcio associados (3,3%), polivitaminico (1,7%),
sulfato ferroso (1,7%) e acido félico (1,7%).

Quanto a atividade fisica, cinquenta pacientes (83,3%) nao realizam atividade fisica

regulares ou realizam apenas atividades cotidianas leves.
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Tabela 1: Caracteristicas gerais da populacdo com NF1, por sexo. Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Caracteristicas

Idade (anos)

Média = DP
Tabagismo n (%)

Sim, atual

Sim, no passado

Nunca fumou

Bebida Alcodlica n (%)
Sim

Nao

Escolaridade n (%)
Sem instrucdo e/ou  Ensino
Fundamental Incompleto

Ensino Fundamental Completo e/ou
Ensino Médio Incompleto

Ensino Médio Completo ou mais
Numero de pessoas na residéncia
Média + DP

Renda familiar per capita® n (%)
Até 1 salario minimo

Entre 1 e 3 salarios minimos

Acima de 3 salarios minimos

Acompanhamento nutricional anterior n (%)

Sim
Nao

Total Masculino Feminino Valor de p**
n =60 n=29 n =31
34,48 +10,33 34,45+11,44 34,52 +9,36 0,980
0,044
3 (5,0%) 3 (10,4%) 0
10 (16,7%) 7 (24,1%) 3(9,7%)
47 (78,3%) 19 (65,5%) 28 (90,3%)
0,040
27 (45,0%) 17 (58,6%) 10 (32,3%)
33 (55,0%) 12 (41,4%) 21 (67,7%)
0,241
10 (16,7%) 3 (10,4%) 7 (22,6%)
7 (11,7%) 5(17,2%) 2 (6,5%)
43 (71,7%) 21 (72,4%) 22 (70,9%)
3,53 + 1,62 3,76 £ 1,48 3,32+ 1,74 0,302
0,320
29 (48,3%) 14 (48,3%) 15 (48,4%)
29 (48,3%) 13 (44,8%) 16 (51,6%)
2 (3,3%) 2 (6,9%) 0
0,919
8 (13,3%) 4 (13,8%) 4 (12,9%)

52 (86,7%)

25 (86,2%)

27 (87,1%)

DP: desvio padrdo; *Renda per capita calculada dividindo-se a renda total pelo nimero de pessoas

na residéncia, categorizada segundo o IBGE. Salario minimo em 2013 igual a R$ 678,00.

**Teste t de Student bicaudal para varidveis quantitativas com distribuicdo normal e Qui-quadrado de

Pearson para variaveis categéricas

5.1. Avaliacao antropométrica

A tabela 2 apresenta os resultados da avaliacdo antropométrica. Na comparacao

entre homens e mulheres, o peso foi estatisticamente maior nos homens (p=0,002).

O mesmo vale para a altura e circunferéncia cefalica, nos quais os homens

apresentaram valores brutos estatisticamente maiores que as mulheres (p<0,001 e

p=0,004, respectivamente). A baixa estatura foi encontrada em 28,3% dos pacientes.
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No entanto, na classificacdo de macrocrania e baixa estatura ndo se encontrou

diferenca entre sexos (p=0,218 e p=0,653, respectivamente). Quanto ao IMC, néo

houve diferencas entre homens e mulheres (p=0,139).

Tabela 2: Caracteristicas antropométricas dos pacientes com NF1. Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Peso (kg)

Estatura (m)

Baixa estatura (percentil £ 5) - n (%)
Perimetro Cefalico (cm)
Macrocrania* - n (%)

IMC Médio (kg/m?)

Categorizacao do IMC - n (%)
Baixo Peso (IMC < 18,5)

Peso Normal (18,5 < IMC < 25)
Excesso de Peso (IMC = 25)

Gordura (%)

Massa Gordura (kg)

Massa Livre de Gordura (kg)
Percentual de gordura — n (%)
Normal

Alto

Baixo

Circunferéncia da Cintura - CC (cm)
Categorizacao da CC — n (%)
Homens < 94 cm e Mulheres < 80 cm

Homens = 94 cm e Mulheres = 80 cm

Homens = 102 cm e Mulheres = 88 cm

Razao Cintura-Quadril (RCQ)
Categorizacdao da RCQ — n (%)
Homens < 1,0 e Mulheres < 0,85

Homens = 1,0 e Mulheres = 0,85

Total Masculino Feminino Valor p**
(n=60) (n=29) (n=31)

63,47 £+16,98 70,38 £18,00 57,00 + 13,25 0,002
1,62 £ 0,10 1,68 + 0,09 1,57 £ 0,08 <0,001
17 (28,3%) 9 (31,0%) 8 (25,8%) 0,653

57,26 £2,18 58,07 £1,78 56,49 £ 2,27 0,004
14 (23,3%) 4 (13,8%) 10 (32,3%) 0,218

23,86 £ 4,73 24,79 £ 5,06 22,98 £ 4,30 0,139

0,101
6 (10,0%) 2 (6,9%) 4 (12,9%)
35 (58,3%) 14 (48,3%) 21 (67,7%)
19 (31,7%) 13 (44,8%) 6 (19,4%)

24,53 +7,75 19,51 £ 6,30 29,23 £ 5,84 <0,001
15,86 + 7,37 14,50 = 7,91 17,14 £ 6,71 0,168

47,60 £ 12,35 55,88 + 11,12 39,87 £ 7,54 <0,001

0,128
42 (70%) 23 (79,3%) 19 (61,3%)
18 (30%) 6 (20,7%) 12 (38,7%)
0 0 0
79,87 £12,18 85,40 £ 12,49 74,70 £ 9,44 <0,001
0,351
43 (71,7%) 21 (72,4%) 22 (71,0%)
12 (20,0%) 7 (24,1%) 5(16,1%)
5 (8,3%) 1 (3,5%) 4 (12,9%)
0,82 + 0,08 0,87 £ 0,07 0,77 £ 0,06 <0,001
0,296
45 (75,0%) 20 (69,0%) 25 (80,6%)
15 (25,0%) 9 (31,0%) 6 (19,4%)

DP: desvio padrao; IMC: indice de massa corporal; CC: circunferéncia da cintura; RCQ: razéo cintura-
quadril; *Considera-se macrocrania percentil > 98; **Teste t de Student bicaudal para variaveis

guantitativas com distribuicdo normal e Qui-quadrado de Pearson para variaveis categoricas

Na avaliacdo da composicao corporal, o percentual de gordura médio foi de 19,51 *

6,30% e 29,23 * 5,84% para homens e mulheres, respectivamente (p< 0,001). Os
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homens com NF1 apresentaram massa livre de gordura maior que as mulheres
(p<0,001).

As variaveis de distribuicdo de gordura corporal indicaram que 28,3% dos pacientes
foram classificados com algum nivel de gordura visceral aumentado, sendo 20%
classificados na intermediaria de aumento de gordura visceral e 8,3% foram
incluidos na categoria gordura visceral muito elevada. Os homens com NF1
apresentaram CC e RCQ significativamente maior que as mulheres (p<0,001 para as

duas variaveis).

A dobra cutanea abdominal média, usada de forma isolada como indicador de
gordura subcutanea, foi de 21,10 + 10,78 mm. Para os homens com NF1, o valor
médio foi de 21,84 + 11,83, e para as mulheres, 20,33 + 9,76. Nao houve diferenca

significativa entre os dois sexos (p=0,630).

A tabela 3 apresenta a classificacdo das medidas antropométricas em percentis,
segundo o NCHS (FRISANCHO, 1990). Na avaliacdo da circunferéncia do braco,
dez pacientes (16,7%) apresentaram CB menor que o percentil 5. Os homens com
NF1 apresentaram medida maior que as mulheres (p=0,008).

Com relacdo a area adiposa do braco, ndao houve diferencas na estratificacao por
sexo, e apenas 6,6% dos pacientes apresentaram area adiposa do braco aumentada
(maior que o percentil 95). Porém quanto a &rea muscular do brago, 43,3% dos
pacientes apresentaram valores menores que o percentil 5, representando 51,7%
dos homens com NF1 desse estudo, e 35,5% das mulheres. Na estratificagdo por
sexo, 0s homens apresentaram area muscular do braco maior que as mulheres
(p<0,001).

A dobra cutanea do triceps usada como marcador do estado nutricional
isoladamente foi menor nos homens com NF1 comparada ao valor médio das

mulheres (p<0,001).
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Tabela 3: Classificacdo das variaveis de composi¢ao corporal em percentis segundo Padrdo NCHS
(Frisancho, 1990). Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Total Masculino Feminino Valor p*
(n=60) (n=29) (n=31)
CB (cm) 28,34 + 4,47 29,90 + 4,54 26,88 + 3,94 0,008
Categorizagao da CB —n (%) 0,214
<p5 10 (16,7%) 6 (20,7%) 4 (12,9%)
p5 - p95 48 (80,0%) 21 (72,4%) 27 (87,1%)
> p95 2 (3,3%) 2 (6,9%) 0
ATB (cm?) 65,52 +20,92 72,78 + 22,31 58,72 + 17,24 0,008
Categorizagao da ATB — n (%) 0,505
<p5 9 (15,0%) 5(17,2%) 4 (12,9%)
p5 - p95 50 (83,3%) 23 (79,3%) 27 (87,1%)
> p95 1(1,7%) 1 (3,5%) 0
AMB (cm?) 39,59 + 14,69 48,01 + 14,87 31,71 £9.24 <0,001
Categorizagao da AMB — n (%) 0,205
<p5 26 (43,3%) 15 (51,7%) 11 (35,5%)
p5 - p95 34 (56,7%) 14 (48,3%) 20 (64,5%)
> p95 0 0 0
AAB (cm?) 25,93 + 8,93 24,77 £ 9,08 27,01 £ 8,79 0,337
Categorizagao da AAB — n (%) 0,067
<p5 1(1,7%) 0 1 (3,2%)
p5 - p95 55 (91,7%) 25 (86,1%) 30 (96,8%)
> p95 4 (6,6%) 4 (12,9%) 0
DCT (mm) 13,25 + 5,89 9,97 + 4,84 16,32 £ 5,11 < 0,001
Categorizagao da DCT —n (%) 0,102
<p5 6 (10,0%) 1(3,5%) 5 (16,1%)
p5 - p95 54 (90,0%) 28 (96,5%) 26 (83,9%)
> p95 0 0 0

DP: desvio padréo; CB: circunferéncia do brago; ATB: &rea total do brago; AMB: area muscular do
braco; AAB: area adiposa do brago; DCT: dobra cuténea do triceps; *Teste t de Student bicaudal para
variaveis quantitativas com distribuicdo normal e Qui-quadrado de Pearson para variaveis categéricas

5.2. Avaliacao bioquimica

Em relacdo aos exames laboratoriais, 6 pacientes (3 homens e 3 mulheres) néao
entregaram seus resultados. No entanto, optou-se por nado retira-los da amostra
total, pois todos os dados de antropometria e ingestao alimentar foram avaliados, e
poderiam contribuir para as analises do perfil alimentar. Esse perfil alimentar dos
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pacientes que nao entregaram foi comparado com o restante e apresentou-se
semelhante. Os exames proteina total, albumina e neutréfilos apresentaram numero
de individuos diferentes por causa de dados nao apresentados pelo laboratério. A
tabela 4 apresenta os resultados dos exames bioquimicos realizados por 54

pacientes (27 homens e 27 mulheres), com os valores médios, minimos e maximos.

Tabela 4: Parametros laboratoriais dos pacientes com NF1. Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Parametro n Niveis séricos Minimo Maximo
Proteina Total (g/dL)
50 7,36 + 0,55 7,00 9,00
Média + DP
Albumina (g/dL)
47 4,42 + 0,31 4,00 5,00
Média + DP
Hemacias (milhdes / pL)
54 5,03 £ 0,65 2,61 7,15
Média + DP
Hemoglobina (g/dL)
54 14,64 +1,82 7,80 17,30
Média + DP
Hematécrito (%)
54 43,83 £ 5,01 23,50 52,90
Média + DP
Leucdcitos Totais (x103/ pL)
54 6,56 + 1,79 3,30 10,91
Média + DP
Linfocitos Totais (x103 / L)
54 1,79 £ 0,53 0,75 3,15
Média + DP
Neutréfilos (x108 / uL)
53 3,93 + 1,47 1,15 7,58
Média + DP
Colesterol total (mg/dL)
54 189,30 + 47,27 75,00 336,00
Média + DP
HDL (mg/dL)
54 52,90 + 14,30 25,00 102,00
Média + DP
VLDL (mg/dL)*
. 54 15,00 (9,00) 8,00 69,00
Mediana (11Q)
LDL (mg/dL)
54 116,85 + 41,51 34,00 235,00
Média + DP
Triglicérides (mg/dL)*
. 54 77,00 (45,00) 41,00 344,00
Mediana (11Q)
Glicemia Jejum (mg/dL)*
. 54 82,00 (10,00) 62,00 166,00
Mediana (11Q)

DP: desvio padrao; 11Q: intervalo interquartil; *VLDL, triglicérides e glicemia em jejum nao tiveram
distribuicao normal e foram apresentados como mediana (11Q), os demais apresentaram distribuicao
normal
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Na analise, o resultado médio de todos os exames bioquimicos estavam situados

dentro dos valores de referéncia, com excecdo do LDL, cujo valor médio foi de

116,85 + 41,51 mg/dL. Porém cabe ressaltar que na analise de minimos € maximos,

percebe-se valores fora da faixa recomendada para cada exame (Tabela 4).

Tabela 5: Parametros laboratoriais dos pacientes com NF1, por sexo. Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Parametro Masculino Feminino Valor p*
Proteina Total (g/dL)
7,35 +0,48 7,38 £ 0,62 0,806
Média + DP
Albumina (g/dL)
4,43+ 0,34 4,41 £ 0,29 0,796
Média + DP
Hemdécias (milhdes / pL)
5,44 + 0,52 4,63 + 0,50 <0,001
Média + DP
Hemoglobina (g/dL)
15,90 + 0,96 13,39 £ 1,60 <0,001
Média + DP
Hematocrito (%)
47,26 £ 2,51 40,41 £4,53 <0,001
Média + DP
Leucécitos Totais (x10°/ uL)
6,81 £ 1,93 6,31 + 1,65 0,309
Média + DP
Linfocitos Totais (x103 / uL)
1,81 £ 0,61 1,76 £ 0,44 0,726
Média + DP
Neutréfilos (x108 / uL)
4,13 +1,60 3,73+1,33 0,331
Média + DP
Colesterol total (mg/dL)
. 187,70 £ 51,80 190,89 + 43,21 0,807
Média + DP
HDL (mg/dL)
48,25 + 11,00 57,56 + 15,84 0,015
Média + DP
VLDL (mg/dL)
. 16,00 (9,00) 15,00 (9,00) 0,579
Mediana (11Q)
LDL (mg/dL)
118,05 + 43,71 115,64 + 39,99 0,834
Média + DP
Triglicérides (mg/dL)
. 78,00 (45,00) 75,00 (45,00) 0,598
Mediana (11Q)
Glicemia Jejum (mg/dL)
, 87,00 (10,00) 80,00 (10,00) 0,009
Mediana (11Q)

DP: desvio padrdo; IIQ: intervalo interquartil; *Teste t de Student bicaudal para variaveis quantitativas
com distribuicdo normal e teste de Mann-Whitney para varidveis quantitativas com distribuigcdo nao-
normal.
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Na estratificacdo por sexo (Tabela 5), assim como na analise geral (Tabela 4), os
resultados médios de cada exame para cada género também estavam incluidos
dentro dos valores de referéncia do laboratério, com excecao do LDL tanto para os

homens como para as mulheres com NF1.

Os niveis séricos de hemacias, hemoglobina e hematocrito foram estatisticamente
menores nas mulheres com NF1 quando comparados com os homens (p<0,001). O
HDL das mulheres com NF1 foi maior que os homens (p=0,015). Além disso, a
glicemia de jejum das mulheres foi significativamente menor que a glicemia dos
homens com NF1 (p=0,009).

A analise dos niveis séricos de hemoglobina demonstrou que os valores médios,
tanto para homens quanto para mulheres, estavam acima do recomendado pela
OMS (12 g/dL para mulheres e 13 g/dL para homens) (WHO, 2001b).

A contagem total de linfocitos média foi de 1789,25 £ 529,47 e ndo houve diferencas
significativas na comparacao entre os sexos (p=0,718). Na categorizacdo por grau
de deplecdo, 17 pacientes (28,3%) apresentaram algum grau de deplecédo, sendo
20% com deplecéo leve, 6,7% com deplecao moderada e 1,6% com deplecao grave.

5.3. Avaliacao da ingestao alimentar

O numero médio de refeicées por dia foi de 4,37 *+ 0,86. Quanto ao local dessas
refeicbes, 60% as fazem em casa, 21,7% em restaurantes, 13,3% levam suas
proprias refeicbes para o trabalho e 5% consomem refeigdes fornecidas pela
empresa na qual trabalham. Trinta pacientes (50%) relataram nao possuir horarios
fixos para suas refeicdes.

A tabela 6 apresenta o consumo energético médio e os valores EER para os
pacientes deste estudo. Os homens apresentaram consumo de calorias e gasto
energético diario maior que as mulheres (p=0,045 e p<0,001, respectivamente).
Quarenta e trés pacientes (71,7%) apresentam consumo energético abaixo do gasto
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energético diario estimado para cada um. Essa diferenca fica maior na comparacao
entre os sexos, na qual 86,2% dos homens e 58,1% das mulheres ndo atingem os
valores EER (p=0,016). A diferenca entre a EER e a energia ingerida foi
significativamente maior nos homens (p=0,019).

Tabela 6: Consumo energético e Estimativa do Requerimento Energético (EER) de pacientes com
NF1. Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Total Masculino Feminino

Valor p**
(n=60) (n=29) (n=31)

Energia ingerida (kcal/dia)
Média + DP
EER (kcal/dia)
Média + DP
EER — Ingestao* (kcal/dia)
293,54 + 491,97 446,38 + 386,49 150,56 + 541,17

Média + DP 0,019
(-849,02; 1629,42)  (-529,68; 1137,15)  (-849,02; 1629,42)

1848,61 + 475,98 1975,38 + 436,12 1730,02 + 487,83 0,045

2142,15 + 449,33 2421,76 + 412,42 1880,58 + 303,38 <0,001

(minimo; maximo)

Categorizacao — n (%) 0,016
Consumo abaixo de EER 43 (71,7%) 25 (86,2%) 18 (58,1%)
Consumo acima de EER 17 (28,3%) 4 (13,8%) 13 (41,9%)

DP: desvio padréo; EER: Estimated Energy Requirement; *Diferenca entre a EER calculada e a
energia ingerida; ** Teste t de Student bicaudal para variaveis quantitativas com distribuicado normal e
Qui-quadrado de Pearson para variaveis categéricas

Na analise dos macronutrientes (Tabela 7), os valores percentuais médios
encontram-se dentro das faixas AMDR. Quinze pacientes (25%) apresentaram
consumo excessivo de gorduras. Nessa categorizagdo, ndo houve diferencas

significativas na comparacgao entre os sexos.

Ainda com relagdo aos macronutrientes, na andlise de valores absolutos de
consumo em gramas, os homens com NF1 consumiram maior quantidade de
carboidrato e proteina que as mulheres (p=0,022 e p=0,048, respectivamente).
Entretanto, o consumo médio de proteina por quilograma de peso foi de 1,24 + 0,49
g/kg/dia e nao houve diferenca significativa na comparacdo entre 0s sexos
(p=0,627). Em valores percentuais, as mulheres com NF1 consumiram maior
quantidade de lipidios que os homens (p=0,045).
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Tabela 7: Ingestédo e categorizagdo dos pacientes com NF1 quanto ao consumo de macronutrientes.
Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Total Masculino Feminino
Valor p**
(n=60) (n=29) (n=31)

Carboidratos (g) 243,67 + 71,19 265,20 + 67,79 223,54 + 69,37 0,022
Carboidrato (% do VET) 52,53 £ 5,77 53,63 £ 6,87 51,51 £4,37 0,156
Proteinas (g) 75,21 £ 25,05 81,79 + 23,91 69,05 + 24,89 0,048
Proteina (% do VET) 16,17 £2,98 16,53 £ 3,04 15,84 £ 2,93 0,374
Lipidios (g) 63,54 + 18,08 64,99 + 19,41 62,19 + 16,94 0,553
Lipidios (% do VET) 31,24 £ 5,66 29,73 £ 6,87 32,65 £ 3,84 0,045

Categorizacao dos macronutrientes quanto a faixa AMDR — n (%)
Carboidratos 0,355
Consumo abaixo da faixa 6 (10,0%) 4 (13,8%) 2 (6,5%)
Consumo dentro da faixa 53 (88,3%) 24 (82,8%) 29 (93,5%)
Consumo acima da faixa 1(1,7%) 1 (3,4%) 0
Proteinas NA
Consumo abaixo da faixa 0 0 0
Consumo dentro da faixa 60 (100,0%) 29 (100,0%) 31 (100,0%)
Consumo acima da faixa 0 0 0
Lipidios 0,184
Consumo abaixo da faixa 3 (5,0%) 3 (10,3%) 0
Consumo dentro da faixa 42 (70,0%) 19 (65,5%) 23 (74,2%)
Consumo acima da faixa 15 (25,0%) 7 (24,2%) 8 (25,8%)

DP: desvio padrao; AMDR: Acceptable Macronutrients Distribuition Range; VET: valor energético total
consumido; NA: ndo se aplica o teste; **Teste t de Student bicaudal para variaveis quantitativas com
distribuicdo normal e Qui-quadrado de Pearson para variaveis categéricas

As tabelas 8 e 9 apresentam as medianas, o0s percentis de consumo e a
probabilidade de inadequacgédo do consumo de nutrientes que possuem EAR, para

homens e mulheres respectivamente.

Para os homens a inadequacédo de consumo foi alta em alguns nutrientes, como o
magnésio (87,28%), vitamina D (85,19%), calcio (73,02%) e piridoxina (61,13%).
Apenas o fosforo teve uma inadequacao mais baixa (14,34%). Os demais nutrientes

apresentaram inadequacéao entre 30% e 60% (Tabela 8).
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Tabela 8: Mediana, valores minimos e maximos, percentis de consumo e probabilidade de
inadequacdo da ingestao de nutrientes com EAR de pacientes com NF1, sexo masculino. Belo

Horizonte, Brasil, 2013.

Percentis de Consumo Prob. de
_ Mediana
Nutrientes ) i Inadeq.
(min; max)
10 25 50 75 90 (%)
428,25
Célcio (mg) 121,44 195,01 428,25 773,14 1166,47 73,02
(92,70; 1420,30)
) 219,60
Magnésio (mg) 122,04 159,38 219,60 264,88 330,93 87,28
(95,38; 381,36)
1128,58
Fosforo (mg) 659,18 872,28 1128,58 1327,58 1624,14 14,34
(438,00; 1886,00)
8,88
Ferro (mg) 5,06 7,77 8,88 10,60 12,74 30,98
(3,48;14,77)
0,86
Cobre (mg) 0,51 0,66 0,86 1,05 1,14 37,46
(0,36; 3,16)
10,76
Zinco (mgQ) 6,08 7,13 10,76 13,71 16,97 43,40
(4,93; 22,27)
- 1,08
Tiamina (mgQ) 0,57 0,74 1,08 1,55 4,65 42,49
(0,24; 6,57)
1,06
Riboflavina (mg) 0,34 0,76 1,06 1,47 2,33 47,22
(0,30; 2,90)
o 16,33
Niacina (mg) 6,63 9,99 16,33 25,71 32,19 32,54
(4,78; 63,11)
L 0,92
Piridoxina (mg) 0,28 0,49 0,92 1,22 2,16 61,13
(0,19; 3,30)
- 39,69
Vitamina C (mg)* 5,36 11,94 39,69 93,13 160,62 61,90
(0,01; 488,74)
2,79
Vitamina D (mcg) 1,04 1,42 2,79 4,57 7,66 85,19
(0,79; 8,77)
- 418,00
Vitamina A (mcg)* 253,19 352,55 418,00 542,95 647,50 58,13

(192,10; 2251,44)

*As vitaminas A e C sdo melhor interpretadas pela andlise qualitativa; min: minimo; max: maximo.

Entre as mulheres, a inadequacgédo de consumo foi alta em alguns nutrientes, como
vitamina D (90,37%), célcio (88,40%), magnésio (85,00%) e piridoxina (83,44%). Os

demais nutrientes apresentaram valores entre 20% e 60% (Tabela 9).
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Tabela 9: Mediana, valores minimos e maximos, percentis de consumo e probabilidade de
inadequacdo da ingestdo de nutrientes com EAR de pacientes com NF1, sexo feminino. Belo
Horizonte, Brasil, 2013.

Percentis de Consumo Prob. de
_ Mediana
Nutrientes ) Inadeq.
(min; max)
10 25 50 75 90 (%)
: 359,37
Célcio (mg) 142,84 178,96 359,37 621,76 711,73 88,40
(95,90; 924,20)
166,71
Magnésio (mg) 101,33 142,56 166,71 219,13 267,44 85,00
(77,30; 280,04)
5 875,04
Fosforo (mg) 451,79 648,96 875,04 1077,92 1358,36 22,98
(401,00; 1615,00)
7,27
Ferro (mg)* 4,51 5,60 7,27 9,00 10,20 52,77
(1,87;12,07)
0,62
Cobre (mg) 0,34 0,52 0,62 0,97 1,16 50,20
(0,23; 5,93)
7,81
Zinco (mgQ) 3,78 6,41 7,81 10,22 14,19 37,52
(2,78; 16,35)
- 1,03
Tiamina (mgQ) 0,37 0,65 1,03 1,53 2,57 40,90
(0,22; 6,64)
) . 0,80
Riboflavina (mg) 0,41 0,63 0,80 1,06 1,47 56,32
(0,20; 1,90)
o 13,86
Niacina (mg) 5,24 9,73 13,86 18,56 27,28 36,71
(2,57; 34,48)
0,48
Piridoxina (mg) 0,26 0,36 0,48 0,75 1,10 83,44
(0,18; 1,62)
- 44 21
Vitamina C (mg)* 8,47 17,04 44,21 81,29 170,79 56,42
(3,61; 642,14)
1,74
Vitamina D (mcg) 0,68 1,23 1,74 2,57 4,73 90,37
(0,61; 5,51)
- 415,88
Vitamina A (mcg)* 223,71 275,31 415,88 566,70 901,00 51,47

(125,29; 4487,94)

*As vitamina A e C, além do ferro para as mulheres sdo melhor interpretados na andlise qualitativa;
min: minimo; max: maximo.

O gréafico 1 apresenta a comparagdo entre as prevaléncias de inadequacédo de

nutrientes para homens e mulheres com NF1. As mulheres com NF1 tiveram

inadequacgao de consumo de ferro, cobre, piridoxina, calcio e vitamina D maior que

os homens com NF1.
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Grafico 1: Comparagédo entre os sexos da inadequagado de consumo de nutrientes com EAR de
pacientes com NF1. Belo Horizonte, Brasil, 2013.
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*p<0,05 (Teste t de Student); Valores de p para os nutrientes: ferro (p<0,001), cobre (p=0,048),
piridoxina (p=0,001), calcio (p=0,025) e vitamina D (p=0,013). Demais nutrientes tiveram p>0,05 para
comparacao entre homens e mulheres com NF1.

Entre os nutrientes da tabela 8 e 9, as vitaminas A e C sdo melhor visualizadas
através de uma anadlise qualitativa, conforme descrito na metodologia. Para a
vitamina C, 39 pacientes (65%) apresentaram consumo menor que a EAR (ingestao
inadequada), 5 pacientes (8,3%) consumiram entre EAR e RDA (ingestdo
provavelmente adequada) e 26,7% consumiram entre RDA e UL (ingestao
adequada). Nao houve diferencas na comparacao entre os sexos (p=0,815).

O mesmo vale para a vitamina A, para a qual 45 pacientes (75%) consumiram
quantidades menores que a EAR (ingestdo inadequada). Oito pacientes (13,3%)
consumiram entre EAR e RDA, e 11,7% consumiram entre RDA e UL.

A tabela 10 apresenta a andlise dos nutrientes que nao apresentam EAR definida e
foram avaliados a partir dos valores Al. Nesse caso, a andlise qualitativa € mais
indicada. Houve diferencas entre os sexos apenas para o acido graxo linoleico, no
qual as mulheres apresentaram consumo maior que os homens com NF1 (p=0,003).
Todos os voluntarios (100%) consumiram sédio acima dos valores Al, e o valor
médio foi acima até mesmo que a UL para esse nutriente.
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Tabela 10: Mediana, valores minimos e maximos, percentis de consumo e andlise qualitativa dos nutrientes com Al de pacientes com NF1, por sexo. Belo

Horizonte, Brasil, 2013.

Percentis de Consumo

Categorizacao — n(%)

Valor
Nutrientes Sexo Mediana Minimo  Maximo
<Al 2 Al p*
10 25 50 75 90
Fibra (g) H 20,29 9,78 40,05 11,58 14,06 20,29 26,20 32,28 28 (96,6%) 1 (3,4%) 0.102
M 16,81 5,20 34,90 8,10 10,53 16,81 22,59 30,55 26 (83,9%) 5 (16,1%)
Manganés (mg) H 2,17 1,01 4,45 1,22 1,68 2,17 2,59 3,28 18 (62,1%) 11 (37,9%) 0.752
M 1,74 0,48 3,90 1,04 1,46 1,74 2,49 3,03 18 (58,1%) 13 (41,9%)
Sadio (mg) H 3364,36 2369,09 5006,35 2440,23 2937,61 3364,36 4122,56 4782,49 0 29 (100%) o
M 3350,34 2361,52 4529,10 2611,13 2907,85 3350,34 3958,11 4237,10 0 31 (100%)
Potassio (mg) H 4015,62 2792,63 4859,54 2867,22 3347,60 4015,62 445298 4690,61 27 (93,1%) 2 (6,9%) 0514
M 3356,26 2607,75 4764,27 2740,87 3125,02 3356,26 3922,23 4391,37 30 (96,8%) 1 (3,2%)
Acido linolénico (9) H 2,31 1,57 3,08 1,64 1,82 2,31 2,65 2,91 1 (3,4%) 28 (96,6%) 0.962
M 2,02 1,06 2,99 1,20 1,67 2,02 2,46 2,65 1 (3,2%) 30 (96,8%)
Acido linoleico (9) H 15,96 10,90 27,32 12,31 13,70 15,96 20,27 22,40 15 (51,7%) 14 (48,3%) 0,003
M 17,60 6,97 24,13 10,52 13,84 17,60 20,14 22,78 5(16,1%) 26 (83,9%)

Al: Adequate Intake (ingestao

categéricas

adequada de cada nutriente); H: homens; M: mulheres; NA: ndo se aplica; *Teste Qui-quadrado de Pearson para variaveis



68

Quanto a ingestédo de colesterol, o consumo médio foi de 245,92 + 107,10 mg/dia e
26,7% dos pacientes apresentaram consumo acima de 300mg/dia (WHO, 20083).
Para os homens, o consumo médio foi de 277,72 + 111,94 mg/dia e foi maior que o
consumo médio das mulheres 216,17 + 94,72 mg/dia (p=0,025).

A tabela 11 apresenta a categorizacdo dos pacientes quanto ao consumo de acidos
graxos saturados, monoinsaturados e poli-insaturados. Nao houve diferencas entre
0S sexos para o consumo médio em gramas de acidos linolénico (n-3) e linoleico
(n-6). Em valores percentuais, as mulheres com NF1 apresentaram maior consumo
de acidos graxos poli-insaturados que os homens (p=0,017). Quarenta e seis
pacientes (76,7%) apresentaram consumo de acidos graxos saturados acima do
recomendado pela OMS. O consumo de acidos graxos monoinsaturados foi
insuficiente em 91,7% dos pacientes. Nas categorizacbes, ndo houve diferencas

entre 0s sexos.

Tabela 11: Categorizacdo dos pacientes com NF1 quanto ao consumo de acidos graxos, segundo
recomendacao da OMS (WHO, 2008). Belo Horizonte, Brasil, 2013.

Total Masculino Feminino
Valor p*

(n=60) (n=29) (n=31)
Acido linolénico (g) — Média + DP 2,26 + 0,46 2,03 £ 0,50 0,064
Acido linoleico (g) — Média + DP 17,12 £4,03 17,00 £ 4,31 0,907
AG Saturados (% do VET) 11,60 £ 3,01 11,87 £ 2,30 0,692
Categorizacao — n (%) 0,887
Consumo < 10% do VET 14 (23,3%) 7 (24,1%) 7 (22,6%)
Consumo > 10% do VET 46 (76,7%) 22 (75,9%) 24 (77,4%)
AG Monoinsaturados (% do VET) 10,82 £ 2,19 12,08 £ 2,55 0,054
Categorizacao — n (%) 0,185
Consumo < 15% do VET 55 (91,7%) 28 (96,6%) 27 (87,1%)
Consumo entre 15% e 20% do VET 5 (8,3%) 1(3,4%) 4 (12,9%)
Consumo > 20% do VET 0 0 0
AG Poli-insaturados (% do VET) 9,16 + 1,88 10,38 + 1,95 0,017
Categorizacao — n (%) 0,131
Consumo < 6% do VET 1(1,7%) 0 1(3,2%)
Consumo entre 6% € 11% do VET 45 (75,0%) 25 (86,2%) 20 (64,5%)
Consumo > 11% do VET 14 (23,3%) 4 (13,8%) 10 (32,3%)

DP: desvio padrédo; VET: valor energético total ingerido; AG: acido graxo; *Teste t de Student bicaudal
para variaveis quantitativas com distribuicdo normal e Qui-quadrado de Pearson para variaveis
categodricas.
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Quanto a ingestao de nutrientes acima do limite maximo (UL), nenhum paciente
atingiu esse parametro para os seguintes nutrientes: célcio, ferro, cobre, manganés,

fésforo, zinco, piridoxina, vitamina C e vitamina D.

De acordo com a UL, todos os pacientes desse estudo apresentaram consumo de
sédio acima desse valor. Para a vitamina A, apenas um paciente apresentou
consumo acima dos valores de UL para esse nutriente. Trés pacientes (5%)
apresentaram consumo excessivo de magnésio, ultrapassando a UL. O mesmo
ocorreu para dois pacientes (3,3%) que consumiram quantidade excessiva de
niacina. Nao houve diferencas significativas para homens e mulheres quanto aos

nutrientes com UL definida.

Além da avaliacao de nutrientes de forma isolada, optou-se por avaliar os alimentos
mais relatados durante aplicacdo do R24h nesses pacientes. Os vinte alimentos e/ou
grupos de alimentos mais consumidos pelos pacientes com NF1 e suas prevaléncias
foram: arroz (88,3%), feijao (78,3%), café (73,3%), acucar de adicao (70,0%), pao
francés (56,7%), refrigerantes (56,7%), carne de frango (45,0%), carne bovina
(43,3%), queijos (33,3%), margarina (31,7%), tomate (31,7%), sucos artificiais
(30,0%), leite integral (28,3%), alface (25,0%), salgados fritos e assados (21,7%),
carne suina (20,0%), macarrao (20,0%), pao doce (18,3%), banana (15,0%) e batata
frita (13,3%).

Dentre os vinte alimentos mais citados, observa-se o baixo consumo de frutas, uma
vez que apenas a banana figurou na lista dos mais consumidos. Entre componentes
de salada crua, apenas tomate e alface foram incluidos na listagem. Observou-se
também um consumo alto de acucar adicionado a sucos e café, refrigerantes,

salgados fritos e assados, e batata frita.
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6. DISCUSSAO

Esse estudo analisou o estado nutricional e 0 consumo de alimentos em pacientes
com NF1. A auséncia de outros estudos nutricionais nessa doenca, com
metodologias semelhantes, dificulta a comparacdo dos achados. Estudos
transversais sdo importantes como um dos primeiros passos em uma investigacao
(NEWMAN et al., 2003). A partir desse tipo de estudo surgiram hipéteses que

poderdo ser investigadas em estudos posteriores.

Considerando a auséncia de estudos que avaliaram aspectos nutricionais em
pacientes com NF1 nao é possivel fazer uma confrontacdo dos resultados deste
estudo com outras populacées de pacientes com NF1. A confrontagdo das variaveis

com referéncias nacionais/regionais sera descrita na discussao

Apesar da populacao ter apresentado caracteristicas demograficas similares, exceto
quanto ao consumo de alcool e fumo, optou-se em estratificar a amostra por sexo
em virtude das diferengas na composi¢ao corporal e consumo alimentar encontradas

nesse estudo e que serdo discutidas posteriormente.

Com relacao aos dados socioecondmicos, quarenta e trés pacientes (71,7%)
apresentaram ensino médio completo, e/ou estavam cursando ou cursaram algum
curso superior. O grau de escolaridade € importante no processo alimentar, pois
permite conhecer e entender melhor as caracteristicas de uma alimentagao saudavel
(MONTEIRO; FREITAS, 2000). Ainda nesse aspecto, dez individuos (16,7%) nao
estudaram ou n&o haviam completado o ensino fundamental basico. Batista (2011)
encontrou distribuicdo semelhante de escolaridade em seu estudo também com
pacientes do CRNF-MG. Alteracbes na escolaridade podem ser provocadas pela
dificuldade de aprendizagem e déficits cognitivos (NORTH et al., 1997), j& descritos
na NF1. Porém, esse aprendizado também pode ser comprometido por uma
alimentacao insuficiente em energia e nutrientes (FROTA et al., 2009).

Outro ponto importante é a renda familiar, relacionada frequentemente com o acesso

aos alimentos e a variedade dos mesmos (BELIK, 2003). Vinte e nove pacientes
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(48,3%) apresentaram renda familiar per capita menor que um salario minimo, o que
pode dificultar 0 acesso a alguns grupos de alimentos com um custo um pouco mais

elevado.

Quanto a avaliacdo nutricional, os homens com NF1 apresentaram peso e altura
maiores que as mulheres, no entanto sem diferengas do IMC entre os sexos. O
baixo peso esteve presente em 10% dos pacientes avaliados e 0 excesso de peso
em 31,7%. Essas alteracbes de peso podem ser causadas por mudancas no perfil
alimentar, com ingestdo acima ou abaixo do gasto energético diario. O IMC médio
dos pacientes com NF1 nesse estudo foi classificado como normal (Eutréfico), da
mesma forma que foi mostrado no estudo de Petramala et al. (2012), com IMC

médio de 22,5 + 4,3 kg/m?, também em pacientes com NF1.

A prevaléncia de baixo peso, segundo dados da POF 2008-2009, na populacéo
brasileira de adultos é de 2,7% (1,8% para os homens e 3,6% para as mulheres)
(IBGE, 2010), longe dos 5% que caracterizaria a presenga de quadros atuais de
desnutricdo nessa populacao (WHO, 1995). Na NF1, o baixo peso foi de 10%, sendo
6,9% para os homens e 12,9% para as mulheres, excedendo, portanto, os 5%
recomendado pela OMS que caracterizam individuos constitucionalmente magros na

populacéo.

Quanto ao excesso de peso, a prevaléncia na NF1 foi de 31,7% (44,8% para os
homens e 19,4% para as mulheres). Na populacdo adulta brasileira, a prevaléncia
de individuos com IMC acima de 25 kg/m? foi de 49%, sendo 50,1% para os homens
e 48% para as mulheres. A comparacao entre mulheres mostra que o excesso de
peso na NF1 entre as mulheres € menor que na populacédo adulta saudavel, na qual
quase metade da populagcao feminina apresenta excesso de peso (IBGE, 2010).

Nessa pesquisa, a baixa estatura foi encontrada em 28,3% da amostra avaliada.
Essa prevaléncia foi maior que o estudo de Petramala e colaboradores (2012) e
menor que os estudos de Souza e colaboradores (2009a) e Trovo-Marques e
colaboradores (2005), descritos no referencial teérico. E importante ressaltar que
esses estudos foram realizados com faixas etarias diferentes, e incluiram criancas
nas analises. Comparada com os dados da POF 2008-2009 (IBGE, 2010), a estatura
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média dos pacientes com NF1 foi menor, em valores absolutos, que na populagéo
da regido sudeste.

A analise ainda demonstrou que os homens com NF1 apresentam circunferéncia
cefalica maior que as mulheres. A macrocrania foi encontrada em 23,3% dos
pacientes avaliados. Esse achado é semelhante ao encontrado por Szudek e
colaboradores (2000), que demonstrou macrocrania em 24% dos seus voluntarios, e
difere dos valores apresentados por Souza e colaboradores (2009a) e Trové-
Marques e colaboradores (2005), que identificaram circunferéncia cefalica
aumentada em 54% e 51%, respectivamente. Cabe ressaltar que esses estudos
apresentam faixas etarias diferentes, incluiram criangcas nas analises, e a
metodologia também nao foi a mesma. Esses estudos ndo apresentam os
resultados separados por faixa etaria, o que permitiria a melhor comparagéo com o0s
individuos acima de 18 anos de idade dessa pesquisa.

Na anadlise da composicao corporal, as mulheres apresentaram percentual de
gordura maior que os homens com NF1, embora em valores absolutos de gordura
(em quilos) ndo tenha ocorrida diferenca entre os sexos. Isso pode acontecer devido
ao menor peso e menor massa livre de gordura que as mulheres possuem

comparadas com 0s homens.

Os homens apresentaram circunferéncia da cintura e razao cintura-quadril maior que
as mulheres com NF1. Comparando-se com a populacdo brasileira saudavel,
observa-se que os homens apresentaram CC semelhante a populacdo saudavel
(85,40 + 12,49 e 83,06 = 10,20 cm). As mulheres com NF1 apresentaram CC menor
(74,70 £ 9,44 e 80,8 £ 12,3 cm) (BARBOSA et al., 2006). A RCQ, foi maior em
valores absolutos tanto em homens com NF1 quando comparados com a populagcéo
saudavel (0,87 + 0,07 e 0,82 + 0,03) quanto em mulheres com NF1 (0,77 + 0,05 e
0,74 £ 0,05) (DUMITH et al., 2009). Na categorizacdo dessas duas variaveis, de
acordo com os pontos de corte ja discutidos anteriormente, os homens e mulheres
com NF1 apresentaram valores de CC mais adequados que a populacdo saudavel.
O mesmo ndo ocorreu para a RCQ, na qual este estudo apresentou maior
prevaléncia de RCQ aumentada que individuos adultos saudaveis na mesma cidade
(DUARTE et al., 2009).
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Ainda na analise antropométrica, os homens com NF1 apresentaram area total do
bracgo, circunferéncia do brago e area muscular do bragco maior que as mulheres, ao
mesmo tempo que a area adiposa do braco foi semelhante entre os sexos. Isso
demonstra que essa diferenca pode ser causada principalmente pela massa
muscular, ja que ndo houve diferenca na area de gordura do brago e que a diferenca
O0ssea entre homens e mulheres ja ¢é considerada na equagao utilizada
(HEYMSFIELD et al., 1982). Vale ainda destacar que a area muscular do braco foi
considerada baixa em 43,3% dos pacientes desse estudo, estando presente em
51,7% dos homens e 35,5% das mulheres. Os valores médios de AMB séo
normalmente maiores nos homens que nas mulheres em outros estudos, porém o0s
valores médios absolutos dessa pesquisa foram menores que os valores
encontrados em outros estudos nacionais e internacionais (POMPEU et al., 2004;
ANSELMO et al., 1992; ARECHABALETA et al., 2002; SOARES et al., 2013).

Stevenson et al. (2005) utilizou a tomografia computadorizada periférica quantitativa
para comparar 0s 0ssos e a musculatura esquelética de pacientes com NF1 e
voluntarios ndo acometidos pela doenca. Este estudo demonstrou que criangas
portadoras de NF1 apresentam menor area de seccao transversal muscular que
seus controles, porém sem maiores avancgos quanto a fisiopatologia deste achado.

Além disso, a forga muscular reduzida é uma caracteristica descrita em pacientes
com NF1 por Souza e colaboradores (2009b) também no CRNF-MG, e a AMB foi
baixa em um grande numero de pacientes nesse estudo. Segundo Pompeu et al.

(2004), a AMB apresenta boa relacao com a forca voluntaria maxima.

O processo de sintese proteica, de massa muscular e de forgca muscular envolve a
participacdo de diversos nutrientes, entre os quais vitamina D, piridoxina, calcio e
magnésio, e nao somente proteina (COZZOLINO, 2009). Embora os pacientes
apresentem um consumo proteico dentro da faixa AMDR recomendada, esse estudo
demonstrou inadequacao de consumo importante para os demais nutrientes, o que
pode comprometer a sintese e desempenho da massa muscular, que ainda serao

discutidos.
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A avaliacdo dos exames bioquimicos foi realizada em 54 pacientes, uma vez que
seis pacientes nao realizaram os exames. Todos os valores médios estavam dentro
dos valores normais para cada exame, com excecdao do LDL. Os valores
aumentados de LDL podem ser causados por consumo excessivo de gorduras,
gorduras saturadas, acidos graxos trans e colesterol (SANTOS et al., 2006). Nesse
estudo, 15 pacientes (25%) apresentaram consumo de lipidios acima do ideal,
segundo os valores de AMDR, e 76,7% consumiram acidos graxos saturados acima
do recomendado. Esse consumo sera discutido posteriormente.

Na comparacao por sexo, as mulheres com NF1 apresentaram valores mais baixos
de hemoglobina, hemacias e hematécritos que os homens. E um resultado
esperado, ja que esses parametros sdo um pouco mais baixos em mulheres, idosos
e criangas. Independentemente dessa diferenca entre os sexos, os valores médios
estdo dentro dos valores de normalidade para cada sexo, incluindo a hemoglobina,

se usarmos a referéncia da OMS de 12 g/dL para mulheres e 13g/dL para homens.

A glicemia em jejum foi menor nas mulheres com NF1 e este fato pode estar
relacionado com o consumo energético menor nessas mulheres quando
comparados com 0s homens do estudo, assim como com uma menor ingestao de
carboidrato pelas mulheres com NF1 (ALl et al, 2013). Além das influéncias da
dieta, niveis mais altos de glicose estdao associados aos fatores ambientais como
abuso de alcool e sedentarismo (PASSOS et al., 2005).

Nessa pesquisa, os homens apresentaram consumo de calorias e gasto energético
diario maior que as mulheres. Isso é esperado, uma vez que a estrutura corporal,
peso e altura sdo maiores no sexo masculino. Quarenta e trés pacientes (71,7%)
apresentam consumo energético abaixo do gasto energético diario estimado para
cada um. Essa diferenca fica maior na comparacao entre 0os sexos, na qual 86,2%
dos homens e 58,1% das mulheres ndo atingem os valores EER.

Embora o consumo energético de uma forma geral tenha sido abaixo do
recomendado para a maioria dos pacientes (71,7%), as mulheres com NF1 atingiram
esses valores mais significativamente que os homens (p=0,016). Além disso,

consumiram mais lipidios, em valores percentuais relativos ao VET, que os homens
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com NF1. Isso pode contribuir para o percentual de gordura mais elevado nas
mulheres, embora a composicdo corporal e fisiologia feminina apresente,
naturalmente, valores mais elevados de gordura corporal que os homens (SOOD,
2011; KARASTERGIOU et al., 2012). Na populacdo saudavel da regido sudeste
(IBGE, 2011b), o consumo percentual de lipidios, em valores absolutos, foi menor
que na populacdo com NF1, principalmente para as mulheres.

E contraditério, em um primeiro momento, que o consumo energético seja
insuficiente em 71,7% dos pacientes e 0 excesso de peso esteja presente em 31,7%
da amostra. Porém, como discutido anteriormente, o excesso de peso nessa
populacao é inferior a média da populacdo em geral, e entre as mulheres com NF1

essa prevaléncia de excesso de peso é ainda menor.

Algumas hipéteses podem justificar essa contradicdo. Uma delas € a possibilidade
de que as férmulas EER esteja superestimando o consumo entre os pacientes com
NF1, uma vez que sao férmulas elaboradas para populacdo americana e
canadense. Outra hipétese € que esses pacientes possam apresentar uma taxa
metabdlica basal (TMB) menor. A TMB n&o foi avaliada nesse estudo e representa
mais uma opgao de investigacdo na NF1.

Em relacdo aos macronutrientes, os valores percentuais médios de consumo foram
considerados adequados comparados aos valores de AMDR. Os homens
consumiram maior quantidade de carboidrato e proteina que as mulheres com NF1,
0 que pode contribuir para o maior peso e maior massa livre de gordura
apresentados pelo sexo masculino nesse estudo.

A andlise dietética detectou uma ingestdo insuficiente de acidos graxos
monoinsaturados em 91,7% dos pacientes avaliados. Isso ocorreu porque grande
parte dos voluntarios ndo consumia alimentos fontes de monoinsaturados, como
azeite, abacate e oleaginosas (castanhas, nozes, améndoas). Deve ser ressaltado
gue o consumo desses alimentos também é baixo na populagdo saudavel brasileira
(IBGE, 2011b).
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O consumo adequado de acidos graxos monoinsaturados estd diretamente
relacionado a melhora do perfil lipidico (ZIVKOVIC; GERMAN; SANYAL, 2007).
Nesse estudo, os niveis de LDL médios, tanto para homens quanto mulheres,
estavam acima dos valores de referéncia. Além disso, o consumo de gordura
saturada também é relacionado com o aumento das concentragdes séricas de LDL e
aumento do risco de doencga coronariana (SANTOS et al., 2006). Nesse estudo, o
consumo de acidos graxos saturados foi considerado alto (acima de 10% do VET)
em 76,7% dos pacientes, sem diferencas na comparagcdo dos sexos, €
provavelmente contribuiu para o consumo excessivo de lipidios nos pacientes

inseridos nessa classificacao.

O consumo de acidos graxos poli-insaturados foi considerado adequado em 75%
dos pacientes, e acima do valor percentual recomendado em 23,3% da amostra. As
mulheres com NF1 consumiram mais acidos graxos poli-insaturados em valores
percentuais relativos ao VET. Além disso, as principais familias de poli-insaturados,
acido linolénico (n-3) e acido linoleico (n-6), apresentaram consumo acima dos
valores Al recomendados para a maioria dos pacientes. Isso ocorreu provavelmente
em funcao do alto consumo de 6leos vegetais, importantes fontes de acidos poli-
insaturados, principalmente dmega-6, como o 6leo de soja. Segundo o IBGE, o
consumo de 6bleos vegetais é grande, principalmente na regido sudeste do Brasil
(IBGE, 2011b).

A ingestao média de émega-6 foi cerca de 8 a 8,5 vezes maior que a ingestdo média
de dmega-3 nos voluntarios. Segundo os estudos mais recentes, existe uma
convergéncia para que essa relagao n-6/n-3 fiqgue em torno de 4:1 a 5:1. Aumentos
nessa relacdo, comum em dietas ocidentais, estao relacionados com a patogénese
de muitas doengas, como doencas cardiovasculares, cancer, doencas inflamatérias
e autoimunes (SIMOPOULQS, 2008).

O 6mega 3 pode ser importante na NF1. Mashour et al. (2005) demonstrou in vitro
que a utilizacdo de acidos graxos, principalmente acido docosahexaendico (DHA) e
acido araquidonico, pode representar possiveis reguladores do desenvolvimento de
tumores malignos da bainha do nervo periférico, caracteristica comumente

encontrada na NF1.
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Comparado aos dados da POF 2008-2009 (IBGE, 2011b), os pacientes com NF1
consumiram valores maiores de acidos graxos que a populacdo saudavel da regido
sudeste do Brasil. Isso aconteceu para todos os tipos de acidos graxos avaliados
nesse estudo: saturados, monoinsaturados, poli-insaturados, acido linolénico e acido
linoleico. As diferencas maiores foram observadas para os acidos graxos poli-

insaturados e acido linoleico (n-6).

Com relacao aos micronutrientes que possuem EAR, tantos os homens quanto as
mulheres, apresentaram inadequacao de consumo elevada, em valores percentuais,
para os seguintes nutrientes: magnésio (87,28% e 85,00%), vitamina D (85,19% e
90,37%), calcio (73,02% e 88,40%) e piridoxina (61,13% e 83,44%). Assim, o0
consumo desses nutrientes foi entdo bastante inferior ao recomendado pelas DRIs.
Segundos dados do IBGE, na Pesquisa de Orcamento Familiar — POF 2008-2009, a
inadequacdo de consumo desses nutrientes foi, para homens e mulheres, de:
magnésio (74,8% e 74,6%), vitamina D (99,6% e 99,8%), célcio (83,5% e 90,3%) e
piridoxina (15,9% e 29,3%). Nessa comparacgéo, percebe-se que a inadequacéo do
consumo de magneésio e piridoxina foram maiores que os valores nacionais segundo
pesquisa do IBGE (2011b).

Ao discutir a deficiéncia de micronutrientes na sequéncia € preciso ressaltar que a
inadequagdo do consumo de nutrientes ndo é causa Unica dessa deficiéncia,
realizada na maioria dos estudos em niveis plasmaticos dos nutrientes, mas pode
representar uma causa importante se a inadequacéo for alta. A biodisponibilidade de
nutrientes, ou seja, a fracdo de qualquer nutriente ingerido que tem o potencial para
suprir demandas fisiolégicas em tecidos-alvo, pode ser influenciada por fatores como
idade, sexo, estado nutricional, fatores genéticos, interagdes entre nutrientes e

quantidades consumidas na refei¢do, entre outros (COZZOLINO, 2009).

A piridoxina, ou vitamina B6, € uma vitamina hidrossoluvel que atua como cofator em
mais de 100 reacbes enzimaticas, incluindo reacées do metabolismo de
aminoacidos e proteinas como hemoglobina, serotonina, horménios e
prostaglandinas (HELLMAN; MOONEY, 2010). Essa vitamina pode atuar no

aumento de massa e forca muscular, caracteristicas importantes na NF1, conforme
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discutido anteriormente. A deficiéncia de vitamina B6 pode levar a deficiéncia de
magnésio (RODRIGUEZ-RODRIGUEZ et al., 2008), também reduzido nos pacientes

dessa estudo.

O magnésio esta envolvido em muitas reagdes bioldgicas. Dentre as suas principais
funcdes destacam-se: sintese de acidos graxos, ativacdo de aminoacidos, sintese
de proteinas, transporte de ions potassio e calcio e estabilizagdo da estrutura do
ATP no musculo e nos tecidos moles, entre outras funcées (WOLF; TRAPANI,
2008). A deficiéncia de magnésio esta relacionada a uma série de intercorréncias,
como hipocalemia, anorexia, formacao inadequada da matriz 6ssea, diminuicdo do
crescimento 6sseo, diminuicdo do numero de osteoblastos, aumento do niumero de
osteoclastos, hipertensao arterial e aumento de doencas cardiovasculares (RUDE et
al., 2003; ABBOTT et al., 2003).

Nesta pesquisa foi detectado reducao da ingestdo de magnésio. Um outro estudo
avaliou os efeitos da reducéao dietética de magnésio sobre o metabolismo mineral e
0sseo. A deplecdo de magnésio diminuiu os niveis séricos de calcio, do volume
trabecular ésseo, do conteudo mineral 6sseo no fémur distal e um aumento do
namero de osteoclastos (RUDE et al., 2006). Na NF1, alguns estudos tém relatado
menor densidade mineral éssea (STEVENSON et al., 2005; STEVENSON et al.,
2007), assim como menores niveis de vitamina D (250HD3) (LAMERT et al., 2006;
TUCKER et al.,, 2009). Além disso, o magnésio também é necessario para a
transformacao da vitamina D3 em sua forma ativa, a 1,25-dihidroxivitamina,
participando assim da regulacdo do metabolismo do calcio para a adequada
formacao da matriz 6ssea (TAHARA; NISHZAWA, 2007; YUAN et al., 2007).

A vitamina D é outro nutriente cuja inadequacado de consumo nos pacientes desse
estudo ultrapassou 85% e 90%, para homens e mulheres respectivamente. Embora
essa inadequacao seja também alta na populacdo em geral, essa situacdo merece
atencao, uma vez que a deficiéncia de vitamina D ja foi relatada na NF1 (LAMERT et
al., 2006; TUCKER et al., 2009). A vitamina D est4 envolvida no metabolismo do
célcio, na diferenciacao celular e funcao imune, risco de sindrome metabdlica, e tem
influéncia na secrecao de insulina e na funcdo muscular (MUSZKAT et al., 2010;
CHUNG; HONG, 2013).
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A deficiéncia de vitamina D nos pacientes com NF1 pode apresentar diferentes
causas, como incidéncia de raios solares de acordo com a localizagdo geografica,
menor exposicdo solar relacionada ao desejo de ndo expor os neurofibromas
publicamente, além da ingestdo insuficiente, como demonstrado nesse estudo. Os
niveis mais baixos de vitamina D associado com a presenca frequente de displasias
0sseas e de menor densidade da matriz mineral na NF1, relatados anteriormente,
constituem razao para que medidas preventivas (dietéticas e de habitos de vida)
sejam reforcadas nestes pacientes.

Os pacientes com NF1 dessa pesquisa apresentaram alta inadequacao do consumo
de célcio. Esse mineral estd envolvido em processos importantes, como contracdo
muscular, coagulacdo sanguinea, permeabilidade vascular, transmissdo nervosa e
formacao de ossos e dentes (STRAUB, 2007). Assim como 0 magnésio € a vitamina
D citados anteriormente, o calcio também pode influenciar a menor densidade

mineral 6ssea nos pacientes com NF1.

A andlise qualitativa da vitamina A apresentou 75% dos pacientes com ingestao
inadequada dessa vitamina, e apenas um paciente ultrapassou a UL. Esse consumo
excessivo por um paciente ocorreu devido ao consumo de figado bovino em dois
dias avaliados. De acordo com esse paciente, essa ingestdo é um habito frequente
por preferéncia alimentar e custo. Segundo o IBGE (2011b), o consumo de visceras,
embora seja pequeno, pode causar consumo excessivo de vitamina A, entre outros

nutrientes.

O consumo insuficiente de fibras nesse estudo foi maior que o consumo da
populacao brasileira, de acordo com os dados do IBGE para a POF 2008-2009. Na
pesquisa nacional, o consumo médio da regiao sudeste foi de 23,4g e 18,2 g/dia e a
inadequacdo do consumo de fibras foi de 71% e 75% para homens e mulheres,
respectivamente (IBGE, 2011b). Na andlise dessa pesquisa, apenas 3,4% dos
homens e 16,1% das mulheres desse estudo atingiram os valores Al para o
consumo de fibras. Esse fato pode ser provocado por um baixo consumo de
alimentos-fonte desse componente, como frutas, hortalicas e cereais integrais.

Embora a inadequacdo do consumo ndo possa ser definida para nutrientes com Al
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cuja ingestao nao atinja esse parametro, ainda sim merece atencéo o fato de 96,6%
dos homens com NF1 e 83,9% das mulheres ndo terem alcancado os valores
recomendados de consumo de fibras. As fibras dietéticas consumidas de forma
adequada estdo relacionadas com menor risco de doencas cardiovasculares,
diabetes, hipertensdo, obesidade e doencas gastrointestinais (ANDERSON et al.,
2009; KACZMARCZYK; MILLER; FREUND, 2012; SATIJA; HU, 2012).

Recentemente, Pedersen e colaboradores (2013) investigaram a constipacao
intestinal em criangas com NF1, fato também observado em alguns voluntérios
dessa pesquisa. Essa situacdo deve ser melhor investigada, considerando as
diversas causas deste sintoma, entre elas o0 menor consumo de fibras dietéticas
(SRIDHAR et al., 2013; PEDERSEN et al., 2013).

A andlise da ingestao de sodio é muitas vezes subestimada em estudos nutricionais,
pela dificuldade de se calcular o sal de adicdo. Em muitos estudos utiliza-se apenas
0 sédio contido nos alimentos. Como a maioria dos pacientes nao sabia informar a
quantidade de sal de cozinha utilizado nas preparacdes, foi acrescentado em cada
um dos 3 dias de alimentagdo avaliados a quantidade média utilizada pela
populacao brasileira, segundo o IBGE na POF 2008-2009. Segundo essa pesquisa
nacional, cada brasileiro consome em média 11,38 gramas de sal por dia. Dentre
esse valor de sal diario estdo contidos o sal presente em alimentos in natura, nos
industrializados, no pao francés e no sal de cozinha. O sal de cozinha é o que mais
contribui dentre esses constituintes e cada brasileiro consome em média 8,13
gramas de sal de cozinha por dia segundo o IBGE (2011b). A quantidade de 8g de
sal de cozinha foi entdo acrescentada em cada recordatério com o intuito de estimar
o verdadeiro consumo de sédio e potassio nos pacientes com NF1.

Nesse estudo, o consumo mediano de sddio foi de 3,36 e 3,35 g/dia para homens e
mulheres, respectivamente, e se aproxima dos valores encontrados na POF 2008-
2009 (IBGE, 2011b). Todos os pacientes avaliados ultrapassaram o limite maximo
toleravel de ingestao para esse nutriente.

Além dos impactos de cada nutriente no organismo citados anteriormente, sabe-se

que a alimentagédo saudavel e o estado nutricional exercem influéncia na qualidade
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de vida de um individuo (MAIJO et al., 2013; OLSZANECKA-GLINIANOWICZ et al.,
2013). Alguns estudos demonstraram que a gravidade clinica, a visibilidade e
representacdes sociais da NF1 tém correlacdo com a qualidade de vida informada
pelos portadores de NF1 e seus familiares (WOLKENSTEIN et al., 2001; PAGE et
al., 2006; CERELO; GIANORDOLI-NASCIMENTO; REZENDE, 2013).

A avaliacdo da inadequacao de consumo de nutrientes é importante para a
epidemiologia nutricional. Porém, como o0s nutrientes ndo sao ingeridos
isoladamente, essa avaliacdo nado permite uma andlise global da dieta como a
andlise do padrdo de consumo de alimentos. Cada alimento possui diversos
nutrientes interagindo entre si, e modulando a absorcdo e atividade de cada um
dentro do organismo (PRENTICE, 2006). Além disso, em algumas situacoes,
alimentos fontes de nutrientes essenciais podem carrear também nutrientes cujo
consumo excessivo pode ser nocivo a saude, por exemplo so6dio ou gordura

saturada.

Os alimentos mais consumidos pelos pacientes com NF1 (arroz, feijao, café e pao
francés) apresentaram prevaléncia semelhante com o consumo da populagcédo
saudavel da regidao sudeste do Brasil, segundo dados da POF 2008-2009 (IBGE,
2011b). O consumo de refrigerante, frango, leite integral, queijos, carne suina,
salgados fritos e assados foi maior na NF1 comparado com os individuos da regiao
sudeste brasileira e pode contribuir para a maior ingestdao de gordura saturada e
lipidios observado entre os pacientes desta populacéo.

O baixo consumo de frutas e verduras também pode estar relacionado com a
inadequacao de consumo de nutrientes, uma vez que é conhecida a importancia

desse grupo de alimentos como fontes de vitaminas e minerais.

De uma maneira geral, o perfil alimentar dos pacientes com NF1 desse estudo
assemelha-se com a populagdo brasileira como um todo, principalmente com
relacdo ao consumo de macronutrientes e inadequacdo de consumo de alguns
nutrientes. Ao mesmo tempo, diferencia-se em outros aspectos como um maior
consumo de lipidios e de todos os acidos graxos avaliados e menor consumo de
vitamina A e fibras do que a média da populagéo brasileira da regido sudeste.
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A NF1 é uma doenca imprevisivel e o paciente sofre com essa situagdo. O
profissional de saude, independente de sua area de atuacgao, precisa ter esse olhar
ao lidar com esses pacientes. Pensar no outro e buscar formas de garantir um
conforto ou simplesmente mudancas que tragam melhor qualidade de vida para
essa populagdo. Alguns efeitos podem n&o ser eliminados, mas atenua-los
representa um grande diferencial para o paciente. A nutricdo, assim como outras
areas da saude, pode fazer isso pelos pacientes com NF1. Isso € agir com
seguranca, pois segundo André Comte-Sponville (2003), filésofo francés
contemporaneo, "agir com segquranca é fazer o que depende de nds para enfrentar o

que ndo depende de nos”.
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7. CONCLUSOES

Os resultados desta pesquisa permitem concluir que:

1. Os pacientes com NF1 desse estudo apresentaram maior prevaléncia de

baixo peso e baixa estatura que a populacao brasileira em geral;

2. A prevaléncia de macrocrania foi de 23,3% e 0s homens apresentam

circunferéncia cefalica maior que as mulheres;

3. A area muscular do braco foi considerada baixa em 43,3% da amostra e as
mulheres apresentam valores menores de AMB e massa livre de gordura;

4. A maioria dos pacientes apresentou consumo insuficiente de energia,

vitamina A e fibras, e consumo excessivo em sodio e gordura saturada;

5. O consumo foi inadequado, principalmente, em vitamina D, célcio, magnésio e

piridoxina;

Em resumo, estes resultados permitem concluir que os pacientes com NF1 desse
estudo apresentam alteracbes importantes no estado nutricional, além de um
consumo alimentar inadequado. Portanto, pode-se afirmar que intervengdes
nutricionais nessa populacdo sdo necessarias, ndo somente para melhoria das
variaveis desse estudo, como também para garantir uma melhor qualidade de vida

aos pacientes com NF1.
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LIMITACOES DO ESTUDO

Em estudos nutricionais, existe a possibilidade de surgir um viés de selecdo, no qual
os voluntarios que aceitem participar da pesquisa sejam aqueles que apresentem
alguma necessidade nutricional, como obesidade, sobrepeso, ou doengas como
diabetes, anemia, entre outros. Isso pode ser uma limitacdo do estudo e contribuir
para o excesso de peso em 31,7% dos pacientes e o percentual de gordura alto em
outros pacientes. Para minimizar esse erro, todos os pacientes cadastrados no
CRNF-MG foram convidados a participar através de contato telefénico, endereco

eletrénico ou pessoalmente durante as consultas de rotina.

Avaliar o consumo alimentar de forma confiavel é dificil, em funcdo de possiveis
erros associados aos instrumentos de inquérito alimentar utilizados e também pela
variacao intrapessoal de consumo no dia-a-dia. Viés de memdria ou ainda omissdes
ou modificacbes da alimentacdo habitual (viés de relato) podem representar
limitac6es desse estudo. Para minimizar esses possiveis erros, optou-se por utilizar
dois instrumentos diferentes, o0 R24h e o RA. O R24h depende da memdria do
entrevistado, mas a entrevista é conduzida pelo pesquisador, que bem treinado,
consegue conduzir as perguntas, lembrar detalhes, sem induzir respostas. O RA nao
depende da memoria, uma vez que o paciente anota as refeicbes logo apds o
consumo. Para evitar erros, ao receber os registros alimentares dos pacientes do
estudo, o pesquisador realizou a leitura e melhorou o detalhamento de possiveis
fatores de confuséao.

Embora esse estudo também apresente limitagbes como a amostra por
conveniéncia, possiveis omissées por parte dos pacientes e erros associados aos
métodos utilizados, ja discutidos anteriormente, trata-se de um estudo inicial que
permitiu conhecer o perfil nutricional dos pacientes com NF1 atendidos no CRNF-
MG e que deve ser complementado com estudos posteriores.
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PROPOSICOES DO ESTUDO

Como uma investigacao inicial dos aspectos nutricionais na NF1, esse estudo
apresentou caracteristicas importantes nesses pacientes que poderdo ser
investigadas em estudos posteriores.

Uma dessas possibilidades é avaliar as caracteristicas musculares na NF1. Assim
como a AMB e a forca muscular foram reduzidas nessa populacado, e descritas no
grupo de pesquisa do CRNF-MG, as relacbes entre essas caracteristicas,
associagcao entre essas variaveis, e a contribuicdo da alimentagdo nesses achados
precisa ser investigada.

Outra possibilidade € avaliar a constipacao intestinal na NF1 de forma sistematizada,
em todas as faixas etarias, uma vez que existem relatos na literatura, queixas de
pacientes, e baixa ingestdo de fibras e nutrientes. Nesse aspecto, pode ser
interessante avaliar o papel e os efeitos da dieta nessa constipacao, além de avaliar
outras possiveis causas, como disbiose intestinal, permeabilidade intestinal,

caracteristicas anatémicas.

Intervengdes nutricionais podem ser realizadas na NF1 com o intuito de melhorar a
adequacao de consumo dos nutrientes e caracteristicas antropométricas, como peso
e composicao corporal. Estudar as correlagdes entre ingestdo de nutrientes e niveis

séricos de vitaminas e minerais também é uma possibilidade de estudo.
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APENDICE A: Protocolo de Atendimento Nutricional

CENTRO DE REFERENCIA EM

NEUROFIBROMATOSE

DE MINAS GERAIS

Avaliacao Inicial: / / Nutricionista responsavel:

Identificacdo do paciente

Nome: Numero Prontuério CRNF:

Data de nascimento: _ /__/

— | Idade (anos completos): | Sexo: (1) Masculino (2) Feminino

Naturalidade: Nacionalidade:

Endereco:

Telefone:

Email:

Profissao: Escolaridade (anos estudados completos):
012345678910 11 12 >13

Como vocé define sua cor (raga)? (1) Branco (2) Pardo (3) Negro (4) Asiatico

Numero total de pessoas na residéncia:

Renda familiar (total de rendimento da familia):

Histdria Clinica

Outra patologia: (1) Sim (2) Nao

Se sim, qual?
(0) Nenhuma (1) DM (2) Obesidade (3) HAS (4) Hipotireoidismo (5) Hipercolesterolemia (6) Outras

Tempo de Amamentacgéo (apenas para pacientes até 5 anos):

Uso de Medicamentos: (1) Sim (2) Nao

Se sim, qual?

Uso de Suplementacdo: (1) Sim (2) Nao

Se sim, qual?

Habitos Gerais

Acompanhamento nutricional anterior: (1) Sim (2) Nao

Tabagismo: (1) Sim (2) Sim, no passado (3) Nunca fumou

Bebida Alcéolica (1) Sim (2) Nao  Frequéncia:
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Atividade fisica:

Nivel atividade fisica (calculado pelo simulador do NIDDK):

Descreva sua atividade fisica no trabalho (incluindo trabalho em casa, licenga doenca e tarefa escolar):
(1) Muito leve, ex. sentado ao computador na maioria do dia ou sentado & uma mesa
(2) Leve, ex. trabalho industrial leve, vendas ou escritorio, que inclui atividades de trabalho leve
(3) Moderado, ex. limpeza, cozinha, ou entrega de correspondéncia a pé ou biclicleta
(4) Pesado, ex. trabalho industrial pesado, construcao ou fazenda

Descreva sua atividade fisica nas horas de lazer (se variar entre verao e inverno, tente estimar uma média)

(1) Muito leve: praticamente sem atividade de lazer

(2) Leve: ex. caminhando, ciclismo nao extenuante ou jardinagem uma vez por semana

(3) Moderado: atividade regular pelo menos uma vez por semana, ex. caminhar ou pedalar (incluindo
para o trabalho), ou jardinagem

(4) Ativo: atividades regulares mais que uma vez por semana, ex. caminhada intensa, ou bicicleta ou
esportes

(5) Muito ativo: atividades extenuantes varias vezes por semana

Habitos Alimentares

Horario das refei¢des: (1) fixos (2) irregulares

Local das refeicoes:
(1) em casa (2) em restaurante (3) no trabalho (leva sua comida) (4) no trabalho (fornecido pela empresa)

Hidratagao diaria (em copos de 250 mL de agua) — considerar apenas agua:
(1) (2) (3) (4) (5) (6) (7) (8) (9) mais de 8 copos por dia

Quais sao seus alimentos preferidos?

Quais alimentos vocé ndo gosta?

Intolerancias alimentares: (Algum alimento é indigesto ou causa alergia?)

Exames Bioquimicos

Exames Datas Exames Datas
[/ [ [ [/ [ [

Albumina Colesterol Total
Globulina HDL
Proteinas Totais LDL
Relacdo A/G VLDL
Hemécias Triglicérides
Hemoglobina Glicemia Jejum
Hematécrito Insulina Jejum
VCM TSH
HCM T3 livre
CHCM T4 livre
RDW
Leucdcitos
Neutrofilos
Linfocitos
Mondécitos
Eosinodfilos
Basdfilos
Plaquetas
CTL (calculado)




Antropometria
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Peso Habitual:

Peso Atual:

Alteragao de peso nos ultimos 6 meses?

Altura () Estimada ( ) Aferida:

% de alteracao de peso: IMC atual:

P/I (percentil): E/l (percentil): P/E (percentil):

CB: PCT: CMB: AMB:
Peso tedrico minimo: Peso tedrico médio: Peso te6rico méximo:
Perimetro Cefalico: Perimetro Toracico: Relacao PC/PT:

Cintura (cm): Quadril (cm): Relacao C/Q:

Abdome (cm):

Dobra Cutanea Abdominal (mm):

Prega Biceps (mm):

Triceps (mm):

Subescapular (mm): Suprailiaca (mm):

% Gordura (4 dobras):

Classificacdo segundo % gordura:
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APENDICE B: Termos de Consentimento Livre e Esclarecido

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO PARA PARTICIPACAO EM PESQUISAS
CLINICAS

Vocé, no momento deste atendimento, esta CONVIDADO (a) a participar de projeto de
pesquisa em NEUROFIBROMATOSE, a ser desenvolvido pelo CENTRO DE REFERENCIA EM
NEUROFIBROMATOSE DE MINAS GERAIS.

Titulo: Avaliacao do estado nutricional em pacientes com Neurofibromatose tipo 1 e sua
correlacao com a ingestao alimentar

A Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG), através do
Centro de Referéncia em Neurofibromatose de Minas Gerais e do Programa de Pés-graduagdo em
Ciéncias aplicadas a Saude do Adulto, além do atendimento multidisciplinar, pretende realizar
pesquisas sobre Neurofiboromatose. Ao concordar em participar também de pesquisas, vocé sera
incluido no protocolo normal de atendimento do centro. N&o serd realizado nenhum exame que nao
faca parte da rotina de atendimento sem o seu consentimento.

Além da avaliacao de rotina, a pesquisa consistira em avaliagao nutricional completa, com a
realizagao de questionario de ingestao alimentar, exame fisico de medidas e circunferéncias e andlise
de exames bioquimicos. Serdo também realizados exames laboratoriais, quando aproximadamente
1,5 a 3,0 mL de sangue serdo coletados para realizagdo de exames de sangue especificos. Vocé
poderd se recusar a participar destas avaliagdes ou retirar seu consentimento em qualquer momento,
sem nenhum prejuizo para o seu tratamento.

Toda informacao obtida com os testes realizados é armazenada no seu prontudrio e os dados
sao confidenciais, aos quais vocé podera ter acesso. Os relatérios e resultados deste estudo poderao
ser publicados na forma de textos, tabelas, gréaficos e figuras, sem nenhuma forma de identificacao
individual, ou seja, sua identificagao nao sera tornada publica.

Para maiores informagdes, vocé podera se comunicar com o investigador responsavel, Prof.
Dr. Nilton Alves de Rezende pelo telefone (31) 9978-9545, ou Prof. Dr. Luiz Oswaldo Carneiro
Rodrigues, pelos telefones (31) 3491-9460 ou (31) 9971-0622 no horario de 8 as 18 horas, de
segunda a sexta-feira, ou com o pesquisador Marcio Leandro Ribeiro de Souza (31) 9907-7008, ou
com o Comité de Etica e Pesquisa da Universidade Federal de Minas Gerais pelo telefone (31) 3409-
4592. Vocé pode e deve fazer todas as perguntas que julgar necessérias, assim como recorrer ao
médico que o encaminhou para atendimento para maiores informacgdes.

Sua participagao é totalmente voluntéria e ndo sera remunerada. Ao participar desse estudo,
vocé ajudard no melhor conhecimento da doencga, o que pode facilitar o manejo dos pacientes no
futuro.

Declaro que li e entendi as informagdes relativas a este atendimento. Concordo em participar
voluntariamente desta pesquisa.

Nome:
Belo Horizonte, de de20 .
Assinatura do participante ou responsavel Assinatura do entrevistador

Telefone do Comité de Etica em Pesquisa da UFMG (COEP-UFMG): (31) 3409 4592.
Endereco: Avenida Anténio Carlos, 6627 — Unidade Administrativa — 2 andar — Sala 2005.
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APENDICE C: Recordatorio 24 horas
CENTRO DE REFERENCIA EM

NEUROFIBROMATOSE

DE MINAS GERAIS PESQUISA RECORDATORIO 24h

Nome do paciente:

Data: / / Diadasemana: ( ) Seg( ) Ter( )Qua( )Qui( ) Sex( ) Sab ( ) Dom

Horario Local Preparagdes Detalhamento Quantidade

Observagao: Se vocé precisar de mais espago, vocé pode usar uma outra folha de papel e anotar
tudo. Apenas lembre-se de colocar o nome e a data que vocé anotou no alto da folha. Se tiver
dificuldades em preencher esse quadro, ndo se preocupe. O mais importante é vocé anotar tudo o
gue vocé comeu nesses dias, com os horarios e as quantidades.
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APENDICE D: Registro Alimentar

CENTRO DE REFERENCIA EM

NEUROFIBROMATOSE

DE MINAS GERAIS PESQUISA REGISTRO ALIMENTAR

Nome do paciente:

Instrugcoes para o preenchimento do Registro Alimentar

O objetivo desse Registro Alimentar sera o de avaliar a sua alimentacao, portanto, € importante que
vocé nao modifique a sua alimentacdo em funcao do preenchimento de todos os dias. Vocé deve
continuar se alimentando como faz todos os dias, mesmo achando que esta correto ou errado. Com
esse registro iremos calcular tudo que o que vocé comeu nesses dias para saber se vocé atingiu as
suas necessidades ou ndo._Ndo minta e ndo invente nada. Nosso objetivo é conhecer a alimentagao
dos pacientes com Neurofibromatose Tipo 1 de uma forma geral. Ndo iremos julgar cada um
individualmente. Essa pesquisa ird permitir conhecer melhor a doenga, buscando melhores
tratamentos e qualidade de vida para todos.

Tenha sempre o Registro Alimentar com vocé para anotar tudo logo apds fazer qualquer refeigéo ou
bebida. Leve-o dentro da bolsa ou mochila e anote. Assim vocé ndo esquecera de nada. Assim que
comer, anote.

Qualquer tipo de alimento ou bebida consumidos durante o transcorrer do dia deve ser anotado,
incluindo cafezinhos, balas, sucos, etc.

Descreva os alimentos consumidos com o maior numero de informagdes possivel para que o
resultado seja o mais fiel que puder. Escreva as marcas, tamanhos, quantidades, se usou agucar,
adocante, catchup, ou seja, quanto mais informagdes vocé escrever, melhor vai ser o resultado.

O Registro Alimentar é composto por 5 colunas:

1) Horario: descreva o horario em que o alimento e/ou bebida foi consumido. Exemplo: 16h, 09:25,
12:00, etc.

2) Local: descrever o local onde foi realizado o consumo. Exemplos: na padaria, em restaurante, em
casa, na pizzaria, etc.

3) Preparacéo: indicar o tipo de preparacdo consumido. Exemplos: café com leite e adocante,
banana prata amassada com aveia, salada de tomate com alface, etc.

4) Detalhamento: Nesse campo vocé deve descrever com muitos detalhes o tipo de cada alimento
consumido anotando um alimento em cada linha.

Exemplo:

Preparacéo Detalhamento
Banana Prata
Banana prata amassada com aveia e mel | Aveia flocos finos
Mel de abelha

Além disso vocé também tem que descrever no Detalhamento o tipo de preparagédo. Exemplo: batata
frita palito. E também deve especificar o tipo, sabor e marca de alimentos industrializados. Exemplo:
bolacha recheada sabor chocolate marca XXX.

Quantidade consumida: Descreva a quantidade consumida com base nos utensilios utilizados em
casa, detalhando as medidas usuais. Exemplo: 2 colheres de sopa cheias, 1 copo de requeijao.
Descreva o tamanho das por¢des consumidas utilizando 3 referéncias:

Unidade: tamanho pequeno, médio e grande.

Fatias: fina, média e grossa.

Outra questao importante: Vocé ira anotar esse Registro Alimentar durante 3 dias ndo consecutivos,
ou seja, ndo pode ser dias seguidos. Vocé ira anotar dias alternados, sendo necessario 1 dia do final
de semana (sabado ou domingo) e outros 2 dias durante a semana (de segunda a sexta-feira).
Exemplo: vocé pode anotar sabado, segunda-feira e quinta-feira.
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Verifique o exemplo de Registro Alimentar a seguir para vocé ter uma idéia de como ira preencher o
seu. Lembre-se: vocé precisa anotar tudo o que vocé consumir de alimentos e bebida.

Qualquer duvida que vocé tiver vocé pode ligar para o nutricionista Marcio Souza do CRNF-MG pelo
telefone (31) 9907-7008 ou pelo e-mail: marcionutricionista@yahoo.com.br

Modelo de Registro Alimentar

CENTRO DE REFERENCIA EM

NEUROFIBROMATOSE

Nome do paciente:

DE MINAS GERAIS

PESQUISA REGISTRO ALIMENTAR

Data: / Dia da semana: Dia 01
Horario Local Preparacdes Detalhamento Quantidade
Café sem agucar 1/3 copo requeijao
07h Em casa Café com Leite Leite Desnatado | 2/3 copo requeijao
marca ltambé
Pao com Requeijao Pao francés 1 unidade
Requeijao  cremoso | 1 colher sobremesa
marca ltambé
Arroz Branco 1 colher de arroz cheia
12h Em Arroz com Feijao Feijao Cozido (caldo | 1 concha pequena
restaurante e graos)
Frango assado Sobrecoxa 1 unidade pequena
Salada de Alface com | Alface lisa 3 folhas grandes
Tomate Tomate 2 rodelas médias
Oleo para temperar 1 colher de cha
Sal 1 pitada
Pagoquinha Pagoquinha 1 unidade pequena
16h Na rua Chocolate Suflair da Nestlé 1 barra de 50g
19h Pizzaria Pizza Mussarela 1 fatia
Atum 1 fatia

Observagao: Se vocé precisar de mais espago, vocé pode usar uma outra folha de papel e anotar
tudo. Apenas lembre-se de colocar o nome e a data que vocé anotou no alto da folha. Se tiver
dificuldades em preencher esse quadro, ndo se preocupe. O mais importante & vocé anotar tudo o
gue vocé comeu nesses dias, com os horarios e as quantidades.
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ANEXO A: Aprovacao do COEP-UFMG

Plataforma Brasil - Ministério da Satde

Universidade Federal de Minas Gerais

PROJETO DE PESQUISA

Titulo: Avaliagdo do estado nutricional em pacientes com Neurofibromatose tipo 1 e sua correlagéo
com a ingestdo alimentar

Area Tematica:

Pesquisador: Nilton Alves de Rezende Verséo: 1

Instituigdo: Hospital das Clinicas - Universidade Federal de CAAE: 03005812.6.0000.5149
Minas Gerais

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

Namero do Parecer: 81497
Data da Relatoria: 01/08/2012

Apresentacdo do Projeto:

A neurofibromatose do tipo 1 (NF1) é uma doenga genética autossémica dominante causada por mutagées
herdadas ou novas no cromossomo 17 e suas manifestages mais comuns sdo manchas café-com-leite e
neurofibromas cuténeos, que geralmente surgem na infancia e se acompanham de desordens cognitivas e
esqueléticas. Durante atendimento clinico de pacientes com NF1 é comum o relato de dificuldades em aceitar
determinados

tipos de alimentos e alteragdes do apetite. Estudos anteriores mostraram a ocorréncia de baixa estatura, baixo
peso e macrocrania como caracteristicas comuns da NF1. No entanto, néo se sabe a contribuigdo do estado
nutricional e da ingest&o alimentar nesses fenotipos. O projeto em quest&o pretende avaliar o estado nutricional
dos pacientes portadores de NF1, atendidos no Centro de Referéncia em Neurofibromatoses de Minas Gerais,
para verificar a correlagéo entre o estado nutricional, ingestéo alimentar,

parametros bioquimicos e a gravidade da doenga, classificada na avaliagdo médica segundo a escala de
Riccardi.

Objetivo da Pesquisa:

Objetivo Primario:

Avaliar o estado nutricional e a adequagéo da ingestdo alimentar de macronutrientes e micronutrientes dos
pacientes portadores de NF1, atendidos no Centro de Referéncia em Neurofibromatose de Minas Gerais no
Hospital das Clinicas da UFMG.

Objetivos Especificos:

Determinar o estado nutricional de pacientes com NF1;

Avaliar os pardmetros bioquimicos relacionados ao estado nutricional;

Verificar associagdes do estado nutricional dos pacientes com NF1 com a gravidade da doenca (classificada
pela escala de Riccardi), parametros bioquimicos e ingestéo dietética;

Quantificar a ingestao dietética de macronutrientes e micronutrientes em pacientes com NF1;

Correlacionar a ingestéo dietética com o gasto energético total dos pacientes com NF1 e com os parédmetros
bioquimicos dosados.

Avaliagao dos Riscos e Beneficios:

Riscos:

Os riscos relacionados & pesquisa estdo relacionados a coleta de sangue para exames bioquimicos. Para a
coleta de sangue, o paciente devera ficar em jejum de 8 horas, o que pode causar tonteira, além de estresse,
principalmente em criangas. A coleta de sangue pode provocar dor, pequenos sangramentos ou hematomas.
Para minimizar o desconforto, a coleta sera realizada em laboratério especializado por equipe treinada e com
materiais estéreis e descartaveis.

Beneficios:

O estudo ¢ apenas observacional e nenhuma interveng&o sera realizada. No entanto, uma avaliagdo nutricional
dos pacientes com NF1 permitira a identificagdo de possiveis deficiéncias nutricionais que podem interferir na
evolugdo da doenca. Se essas deficiéncias forem identificadas, poderdo ser corrigidas, podendo repercutir
favoravelmente na evolugéo e na qualidade de vida aos pacientes.



Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:
Trata-se de estudo relevante do ponto de vista cientifico, com metodologia adequada aos objetivos da

pesquisa, envolvendo riscos minimos aos seus participantes e com potencial de gerar conhecimento e
beneficiar pacientes portadores de NF1.

Consideragoes sobre os Termos de apresentagéo obrigatoéria:
Os termos de apresentag&o obrigatéria estdo disponiveis para avaliagdo. O termo de consentimento livre e
esclarecido esta bem elaborado, tem linguagem clara e fornece as informagdes necessarias aos sujeitos e seus
responsaveis.

Recomendagoes:

Nenhuma.

Conclusoes ou Pendéncias e Lista de Inadequagodes:

Sou pela aprovacéo do projeto

Situacéo do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciagdo da CONEP:

Nzo

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Aprovado conforme parecer.

BELO HORIZONTE, 24 de Agosto de 2012

Assinado por.
Maria Teresa Marques Amaral
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