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RESUMO

Introducéo: Epidermdlise Bolhosa engloba grupo de desordens hereditarias,
caracterizadas pela ocorréncia de bolhas na pele e membranas mucosas como
resultado de minimo trauma mecéanico. Comprometimento nutricional do portador
esta relacionado com a gravidade das complicacdes, sendo as necessidades
nutricionais do portador um reflexo da idade, extensdo das bolhas, presenca de
infeccdo, necessidade de crescimento e manifestacdes clinicas. Objetivo: Investigar
a adequacao do consumo alimentar habitual de energia, da contribuicdo percentual
de macronutrientes na dieta, da quantidade de proteinas, de ferro, zinco e fibra
alimentar, bem como, a evolugdo antropométrica e as principais manifestacdes
clinicas que afetam o consumo alimentar de dez portadores de Epidermdlise
Bolhosa, menores de 19 anos de idade, acompanhados nos ambulatérios de
nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia. Método:
Trata-se de um estudo transversal analitico, do tipo estudo de uma série de casos,
de uma coorte clinica de portadores de dois tipos diferenciados de epidermélise
bolhosa a simples e a distrofica recessiva. E um recorte longitudinal de dados
antropométricos desde a primeira consulta até maio de 2013. A primeira etapa do
estudo refere-se a revisédo de literatura acerca dos principais conceitos e aspectos
do tratamento nutricional na EB. Foram coletados dados antropométricos, de
consumo alimentar e informacbes complementares quanto as condicbes do
nascimento, da alimentacéo no primeiro ano de vida e de manifestacdes clinicas que
afetam o consumo alimentar, bem como identificacdo do percentual da superficie
corporal atingida por bolhas. Elaboradas curvas de crescimento de acordo com 0s

padrées da Organizacdo Mundial da Saude. O meétodo de avaliacdo do consumo



alimentar foi o registro alimentar de 07 dias consecutivos. Aplicado as Dietary
Reference Intakes na avaliacdo da adequacdo do consumo habitual de proteinas em
gramas/dia, de ferro, de zinco e de fibra alimentar. Utilizado equacao especifica para
portador de EB e percentual da necessidade média para se estimar a necessidade
energética. E utilizado os intervalos aceitaveis de distribuicdo de macronutrientes
para avaliacdo da adequacédo da contribuicdo percentual de macronutrientes no total
de energia da dieta. Resultado: Produzido artigo de reviséo intitulado “Aspectos
nutricionais de criancas e adolescentes portadores de epidermolise bolhosa: revisédo
de literatura”. No estudo de uma série de casos, todos nasceram a termo, 90% com
peso de nascimento adequado. Idade do diagndstico variou entre primeiro dia até
apos primeiro ano de vida. Maior parte dos casos (90%) recebeu aleitamento
materno. Intercorréncias na introducéo da alimentacdo complementar ocorreram em
mais da metade dos casos dos portadores da epidermolise do tipo distrofica
recessiva. Manifestacdes clinicas se mostraram presentes em todos os pacientes. A
microstomia atingiu 70% dos casos, bolhas na cavidade oral, 60% dos casos.
Disfagia, dificuldade de mastigacdo, anquiloglossia, odinofagia e refluxo
gastroesofagico também identificados. Todos pacientes se alimentaram por via oral
e a consisténcia da alimentacao variou de liquida a normal. Sobre as curvas de
crescimento, um portador da epidermélise do tipo simples, apresentou percentil igual
ou acima do 85. Todos portadores da epidermdlise distréfica recessiva
apresentaram curva de crescimento de peso e de altura por idade com valores
abaixo do 3°em grande extensdo da curva. Adequacdo do consumo energeético
segundo equacao especifica para estimativa das necessidades energéticas do
portador, apresentou-se deficiente para mais da metade dos portadores de

epidermolise distréfica recessiva. Com relacédo a proteinas o resultado foi de baixa



probabilidade de consumo inadequado para 90% dos casos. Consumo habitual de
ferro e zinco se mostrou adequado para 90% dos casos. Adequacdo do consumo
habitual de fibras apresentou-se inconclusiva para 90% dos casos. Conclusao:
Dados do primeiro ano de vida irdo contribuir para delineamento do perfil nutricional
do portador. Monitoramento do peso e da altura deve ser feito em curto intervalo a
fim de intervir em tempo oportuno. Estabelecimento das necessidades energéticas
parece ser o maior desafio, devido a interacdo entre aumento das necessidades
nutricionais pela atividade da doenca, ao surgimento de manifestacdes clinicas que

afetam o consumo alimentar e a necessidade de crescimento.

Palavras-chave: epidermolise bolhosa; crianca; adolescente; estado nutricional;

consumo de alimentos.



ABSTRACT

Introduction: Epidermolysis bullosa is composed of a group of inherited disorders
characterized by the occurrence of blisters on the skin and mucous membranes as a
result of mechanical trauma. Nutritional impairment carrier is associated with the
severity of complications, and the nutritional requirements of patients reflects the
age, extent of blistering, presence of infection, catch up growth and clinical
manifestations. Purpose: Analyze habitual food intake, growth curves and main
clinical manifestations that affect food consumption of ten patients with epidermolysis
bullosa less than nineteen years followed at Hospital Universitario de Brasilia
between 2004 and 2013. Methods: This is an analytical cross-sectional study,
comprises a series of cases study of a clinical cohort of patients with two different
types of epidermolysis bullosa: simple and recessive dystrophic. In addition, there is
a longitudinal cut of anthropometric data from the first visit until May 2013. The first
stage of the study refers to the literature review of key concepts and aspects of
nutrition therapy in EB. In the second stage, anthropometric data, food consumption
and additional information regarding the conditions of birth, feeding in the first year of
life and clinical manifestations that affect food consumption, as well as identifying the
percentage of body surface affected by bubbles were collected. Then, growth curves
prepared in accordance with the standards of the World Health Organization. The
measurement of food intake was the dietary record of seven consecutive days. It was
applied the Dietary Reference Intakes in assessing the adequacy of habitual protein
intake in grams per day of iron, zinc and dietary fiber. Specific equation was used for
EB patient and percentage of average need for estimating energy requirement. It
was also used the acceptable macronutrient distribution ranges for evaluating the
adequacy of the percentage contribution of macronutrients in total dietary energy.
Results: Production of a review article entitled " Nutritional aspects of children and
adolescents with epidermolysis bullosa: a literature review ". In a series of cases, All
the patients were born at term, 90% with adequate birth weight. Age at diagnosis
ranged from birthday until after the first year of life. Most patients (90%) received
breastfeeding. Complications in the introduction of complementary foods were found
in over half the cases of patients with dystrophic epidermolysis of the recessive type.

Clinical manifestations were present in all patients. Microstomy reached 70% of the



cases and blistering in the oral cavity 60% of cases. Dysphagia, chewing problems,
ankyloglossia, odynophagia and gastroesophageal reflux also were identified. All
patients were fed orally and the consistency of supply ranged from normal until liquid.
As for the growth curves, a carrier of epidermolysis simplex type grew at or above the
85th percentile. All carriers of recessive dystrophic epidermolysis had growth in
weight and height for age with values below the 3rd percentile, large on the bow
curve. Adequacy of energy consumption in specific equation to estimate the energy
requirements of patients showed deficient for more than half of patients with
recessive dystrophic epidermolysis. Habitual protein intake showed a low probability
of inadequate intake to 90% of cases. Habitual consumption of iron and zinc was
adequate for 90% of cases. Adequacy of usual dietary fiber intake was inconclusive
in 90% of cases. Conclusion: Data from the first year of life will help to design the
nutritional profile of the carrier in the first year of life. Monitoring of weight and height
should be done in a short period in order to intervene in a timely manner.
Establishment of energy needs seems to be the biggest challenge, due to the
interaction between increased nutritional needs for disease activity, the appearance
of clinical symptoms that affect food consumption and the need for growth.
Keywords: epidermolysis bullosa, child, teenager, nutritional status, food intake.
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1 INTRODUCAO

A epidermdlise bolhosa (EB) € pouco conhecida pelos profissionais de saude,
em geral, especialmente quanto a particularidades do tratamento e monitoramento
dietético e nutricional de seus portadores. Muitos subtipos de EB possuem, além das
manifestacbes cutaneas, as manifestacdes clinicas extracutaneas, incluindo as
digestivas e nutricionais, que potencializam sua morbidade e, em alguns casos,
levam a morte. Dessa forma, seu tratamento requer a acdo de uma equipe

multiprofissional capacitada em todos os aspectos indispensaveis ao seu cuidado.

Considerando a escassez de informagcfes académicas na area, o tema da
pesquisa se justifica devido a necessidade de compreender melhor os aspectos
nutricionais relacionados as criancas e adolescentes portadores de EB. Este
trabalho buscou investigar a adequacéo do consumo alimentar habitual de energia,
da contribuicdo percentual de macronutrientes na dieta, da quantidade de proteinas,
de ferro, zinco e fibra alimentar, bem como a evolucdo antropométrica e as principais
manifestacfes clinicas que afetam o consumo alimentar de dez portadores de
Epidermdlise Bolhosa, menores de 19 anos de idade, acompanhados nos
ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de
Brasilia entre os anos de 2004 e 2013. A partir de seus resultados pretende
colaborar com mais informacfes que permitam auxiliar no estabelecimento da
melhor conduta para o cuidado nutricional, e consequente melhoria da qualidade de

vida, dos portadores de EB.
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2 REVISAO DA LITERATURA

2.1 EPIDERMOLISE BOLHOSA

O termo epidermoélise bolhosa foi introduzido no ano de 1886 e se refere a um
grupo de doencas hereditarias bolhosas, distinguidas pela formag¢do de bolhas na
pele e mucosas, como resultado de minimo trauma mecéanico. Tem como causa a
ocorréncia de mutacdes nos genes que codificam qualquer um dos componentes
estruturais dos queratindcitos e da juncao dermo-epidérmica (1, 2). As mutacdes
provocam alteracdes das proteinas que séo responsaveis pelos defeitos de adeséo

entre as estruturas que constituem a pele, levando a formacéao das bolhas (3).

2.1.1 Classificacéo

Atualmente a EB é classificada em quatro grupos principais com base na
localizacdo da clivagem da pele, isto é, em diferencas distintas no nivel
ultraestrutural em que as bolhas se desenvolvem (Figura 01). Os tipos
epidermoliticos que abrangem a epidermdlise bolhosa simples (EBS), com clivagem
intraepidérmica (proteinas envolvidas queratina 5 e 14) e a epidermdlise bolhosa
juncional (EBJ), com clivagem intralamina lacida (proteinas envolvidas laminina 332,
colageno tipo XVII e integrina a6B4), um tipo dermolitica que se refere a
epidermolise bolhosa distréfica (EBD), com clivagem intralamina densa (proteina
envolvida colageno tipo VII) e um tipo misto que se refere a sindrome de Kindler com
clivagem nas laminas lucida e densa (proteinas envolvidas colagenos tipo VII e
Kindlina I) (2). Também ha uma forma de EB adquirida, que se desenvolve durante a
quarta ou quinta década de vida e € causada pela producédo de anticorpos contra o

colageno VII.
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Figura 01 Ultraestrutura da zona de membrana basal e proteinas envolvidas na EB

Adaptado de Intong LRA, Murrell DF. Inherited epidermolysis bullosa: new diagnostic criteria and classification. Clinics in
Dermatology 2012; 30: 70-7.

Os quatro tipos de EB sé&o divididos em subtipos que sao determinados de
acordo com o modo de transmissdo genética, a presenca ou auséncia de achados
cutdneos e extras cutaneos especificos, conforme as recomendacbes do Il
Consenso Internacional sobre Diagndstico e Classificacdo da EB. Pelo menos 30
diferentes fenétipos de EB ja foram descritos, cada um resultante de mutacdes nos
genes moleculares que codificam proteinas estruturais da pele (2).

Com relacdo ao modo de transmissdo da heranca genética, esta varia de
acordo com o tipo e subtipo de EB. A EBS apresenta, na maioria dos subtipos,
modo de transmissdo autossomico dominante. A EBJ apresenta modo de
transmissdo autossdmico recessivo, embora, recentemente, uma forma autossdémica
dominante foi relatada. A EBD apresenta a forma dominante e a forma recessiva,
esta Ultima com quadro clinico bem severo. E a Sindrome de Kindler apresenta

modo de transmisséo autossomico recessivo (1).
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2.1.2 Incidéncia e Prevaléncia

A incidéncia da EB néo é afetada pela raca e a doenca atinge os dois sexos
de maneira igual. O percentual real de criangas nascidas com EB é desconhecido
(6). A prevaléncia e a incidéncia da EB tém sido estimadas por diferentes técnicas
de amostragem em todo o mundo, mas as mais rigorosamente obtidas sdo as do
National EB Registry, um estudo transversal dos portadores de EB em todos os
Estados Unidos da America (EUA). Entre esta populacao do estudo, a prevaléncia e
incidéncia de EB foram estimadas em cerca de oito por um milhdo da populacéo e
19 por milhdo de nascidos vivos, em 1990, e entre 1986-1990, respectivamente (7).

Com relacédo aos dados de prevaléncia e incidéncia na Franca, o Maladies
Genetiques a Expression Cutanée (MAGEC), que € o centro de referéncia em EB na
Franca, declarou que os dados franceses ainda ndo estdo totalmente disponiveis.
Um banco de dados epidemiolégicos para as doencas raras foi recentemente
construido, mas os dados de EB ainda n&o foram consolidados. O centro de
referéncia MAGEC da Franca tem acompanhado aproximadamente 200 pacientes
com EB, sendo que 150 deles ainda estéo vivos e sdo acompanhados regularmente
(8). No México, a prevaléncia de EB ainda é desconhecida, e o problema principal €
a falta de um laboratério de imunomapeamento para o diagnostico da EB. No ano de
1998 foi criada a Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association (DebRA)
no México, e no ano de 2010 tinha em sua clinica as informacdes de registro a
seguir: 6 (4%) casos de EBS, 2 (1,3%) EBJ, 41 (27%) EBD dominante, 74 (50%)
EBDR, e 23 (15%) sem diagndstico (9). No Brasil os dados nédo estdo consolidados,
ndo ha registros em publicacbes indexadas e o que se tem disponivel séo
informacdes isoladas de associacdes de portadores de EB de alguns estados, como
a associacao de parentes, amigos e portadores de epidermdlise bolhosa congénita
no Distrito Federal a associacdo catarinense dos parentes, amigos e portadores de
epidermoélise bolhosa e a associacdo mineira dos parentes, amigos e portadores de

epidermdlise bolhosa.
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2.1.3 Diagnéstico e Progndstico

O diagnéstico de EB comeca com exame fisico e histéria completa e é
sempre importante levar em consideracdo a historia familiar e a consanguinidade
dos pais (1,3,5). Além da apresentacdo clinica, o diagnostico € feito com base na
microscopia eletrbnica e no imunomapeamento. A microscopia eletrénica ira
determinar o nivel da formacéo das bolhas, bem como fornecer informagdes sobre a
morfologia dos filamentos intermediarios, hemidesmossomas e fibrilas de
ancoragem. O imunomapeamento, uma técnica de imunofluorescéncia, além de
fornecer informacdes sobre o nivel da formacéo das bolhas e identificar as proteinas
envolvidas, apresenta alta sensibilidade e especificidade no diagndstico da EB (1,5).
E valido ressaltar a importancia de classificar o subtipo de EB para se determinar o
risco de comprometimento mucoso, de desenvolvimento de neoplasias, de morte

prematura e também para o aconselhamento genético (3).

A maioria dos pacientes com EBS tem um bom progndstico e qualidade de
vida relativamente boa, desde que o adequado tratamento seja instituido. Os
subtipos raros, como a letal EBS acantolitica, EBS com distrofia muscular, e EBS
com atresia pilérica, tém pior progndstico e podem levar a morte precoce. A EBJ
apresenta o subtipo Herlitz que € fatal, os bebés geralmente tém grandes areas de
erosdes e tecido de granulacdo em torno de suas areas periorificiais (boca, nariz e
olhos) e apresentam envolvimento ocular, traqueal, gastrointestinal, do trato
geniturinario e renal. Os bebés portadores dos outros subtipos da EBJ costumam ter
um prognostico melhor (1). A idade do inicio do aparecimento dos sintomas é
variavel, os casos mais graves da EBS se manifestam ao nascimento e para 0s
menos graves a primeira aparicdo de sintomas pode ocorrer durante a segunda ou
terceira década de vida. A melhoria progressiva com a idade € comum e a
temperatura ambiente elevada e sudorese € muitas vezes fator agravante (4).

A EBD do tipo dominante geralmente tem um bom progndstico e qualidade de
vida relativamente boa. As bolhas ocorrem em éareas de trauma, resultando em
cicatrizes, perda de unhas e pode ser observada em alguns casos a presenca de
estenose de esb6fago. Ja a EBD recessiva (EBDR) apresenta um dos subtipos

denominado EBD generalizada severa ou Hallopeau-Siemens que apresenta bolhas



25

generalizadas desde o0 nascimento que resultam em extensas cicatrizes e
pseudosindactilia (condicdo na qual o crescimento das cicatrizes causa a perda do
movimento dos dedos do paciente, evoluindo para uma distrofia, especialmente nas
maos). Este é o mais grave dos subtipos EBD recessiva, pois € muitas vezes
causada pela completa perda de expressdo do colageno tipo VII. Os pacientes
desenvolvem muitos problemas como resultados da formacao de bolhas, como o
extenso envolvimento das membranas mucosas, especialmente a cavidade oral,
esbfago e regido anal. Devido a perda crénica de sangue, inflamacdes, infeccbes e
desnutricdo, os pacientes desenvolvem anemia, atraso puberal e osteoporose. Estes
pacientes, muitas vezes, sobrevivem apenas até os 30 anos de idade, devido a
graves complicacdes renais ou carcinoma de células agressivas espinocelular que
surgem em suas erosdes e nas areas de repetidas cicatrizes. E importante ressaltar
que a inteligéncia ndo é afetada e a qualidade de vida foi considerada a mais baixa
nesta forma de EB quando utilizado questionario de avaliagdo de qualidade de vida
do portador de EB. No caso da sindrome de Kindler, que foi recentemente
classificada como um tipo de EB, os pacientes apresentam bolhas generalizadas ao
nascimento, com certa quantidade de cicatrizes, queratodermia, atrofia da pele,
poiquilodermia, fotossensibilidade e, raramente s&o observados, retardo mental e
anomalias 6sseas. Hiperplasia gengival, colite, esofagite, ectropio e estreitamento

uretral foram também relatados (1,2,7).

2.1.4 Assisténcia em Saude

A assisténcia em saulde para o cuidado da pessoa portadora de EB varia
entre 0s paises, desde servicos bastante especializados a outros com pouco
conhecimento sobre a doenca. Nos EUA ha quatro grandes centros interdisciplinares
de referéncia para tratamento da EB e ainda ha um programa de EB na
Universidade de Miami. E todos os quatro centros possuem as especialidades de
dermatologia, enfermagem para EB, gastroenterologia, nutricdo, manejo da dor,
terapia ocupacional, fisioterapia e assisténcia social (10). Na Franca, ha o centro de
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referéncia MAGEC, criado no ano de 2004 com trés departamentos dermatolégicos
em Paris, o Necker Enfants Malades Hospital, o St Louis Hospital e o Avicenne
Hospital. E nos anos de 2005 e 2006, dois outros centros de referéncia foram
identificados para genodermatoses (Bordeaux-Toulouse for EB e Nice). A
organizacdo do Necker Enfants Malades Hospital consiste em um grupo formado por
médicos especializados, enfermeiro especializado nos cuidados para EB e
terapéutica educacional, assistente social, nutricionista, fisioterapeuta, terapeuta
ocupacional, cirurgiao plastico, psicélogo, entre outros profissionais (8).

Em Londres, o Great Ormond Street Hospital € o centro de referéncia
nacional, e trata mais de 150 criangcas com todos os tipos de EB. A equipe
muldisciplinar € composta por dermatologista pediatrico, enfermeiro especializado e
nutricionista exclusivo para estes pacientes. E outros especialistas como, cirurgiao
dentista, fisioterapeuta, psicologo, terapeuta ocupacional, fonoaudiblogo,
gastroenterologista, oftalmologista e geneticista, sdo requisitados quando necessario
(11). No México a EB é uma doenca ainda pouco conhecida pela maioria dos
profissionais de salde. Muitos pacientes sao tratados sem o especialista que
necessitam e em alguns casos recebem tratamento e diagnéstico errado. E o servigco
nacional de saude ndo cobre todos os custos e 0s seguros privados ndo incluem a
cobertura para a doenca. A equipe do DebRA México € composta de pediatra;
gastroenterologista pediatrico; uma equipe de cirurgia plastica, geneticista,
psicologo, nutricionista e fisioterapeuta, todos trabalhando como voluntarios. A
DebRA México desenvolve atividades com apoio, de quatro hospitais: Centro
Dermatoldgico Doutor Ladislado de la Pascua, Instituto Nacional de Pediatria,
Instituto Dermatologico de Jalisco e Hospital Universitario UANL em Monterrey (9).

As doencas bolhosas da pele estdo associadas a significante mortalidade e
morbidade (12). Com a EB né&o é diferente, ainda ndo ha cura definitiva, a depender
do tipo/subtipo da EB pode ser fatal e o objetivo do tratamento é aliviar os sintomas
e fornecer medidas de apoio. O tratamento é focado nas lesdes e suas
complicagcbes e nas manifestacdes clinicas e o melhor manejo da doenca pode ser

alcancado apenas com o trabalho de uma equipe multidisciplinar (6).



27

2.1.5 Potenciais ManifestacGes Clinicas Extracutadneas que Afetam o Estado

Nutricional do Portador de EB

A gravidade da EB varia de leve a severa e 0 envolvimento da pele pode ser
localizado ou generalizado. Os achados cutaneos podem incluir bolhas, cicatrizes,
alteracbes de pigmentacédo, alopecia, unhas ausentes ou distroficas, e deformidade
da méo ou do pé (13). O portador de EB, a depender do tipo de EB, esta em risco
para o desenvolvimento de manifestacdes clinicas extracutaneas (2). Os olhos,
dentes, mucosa oral; sistemas genito-urinario, sistema gastrointestinal, vias
respiratérias e sistema musculo-esquelético podem estar envolvidos (5).

As manifesta¢des gastrointestinais sdo comuns em diferentes tipos de EB e
resultam em morbidade, com severo comprometimento nutricional, levando a anemia
refrataria, hipoalbuminemia, problemas absortivos e deficiéncia de crescimento. As
complicagbes podem ser observadas em locais diferentes do trato gastrointestinal,
incluindo formacao de bolhas e estenose no eséfago, refluxo gastroesofagico (RGE),
hérnia de hiato, gastrite, Ulcera péptica, enteropatia perdedora de proteinas, fissura
anal, megacolon, doenca inflamatéria intestinal, constipacdo entre outras
complicagbes. Dentre estas complicagdes, vale salientar a estenose de esoéfago que
limita a consisténcia dos alimentos ingeridos, sendo que no inicio da manifestacédo
se observa a disfagia para alimentos de consisténcia normal, em seguida, para
alimentos pastosos e, eventualmente, para liquidos que, sem intervencao adequada,
pode, em Ultima instancia, comprometer a degluticdo da saliva (2).

Estudo restrospectivo realizado em Londres, com 223 criangas portadoras de
véarias formas de EB e atendidas em centro de referéncia nacional, foi observado
gue as complicacdes gastrointestinais estavam presentes em 58% pacientes. Na
EBS, constipacado e refluxo gastro-esofagico foram freqlientemente observados. Na
EBJ, o déficit de crescimento e enteropatia perdedora de proteinas foram as
manifestacbes mais observadas. A constipacdo foi comum em pacientes com EBD,
exigindo o uso de laxantes e a suplementacado de fibra. O RGE afetou trés quartos
das criancas com EBDR, dois tercos também apresentaram quadro de estenose
esofagica significativo. Em mais da metade dos pacientes com EBDR, foi necessaria

a insercdo da gastrostomia. A diarréia afetou uma proporcdo pequena, mas
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significativa de criangas com EBDR, com alteracbes macroscopicas e/ou
microscopicas de colite na maioria (14).

A constipacdo é uma das mais comuns manifestacdes clinicas no portador de
EB, sendo relatada em todos os tipos de EB e especialmente na EBDR, que ocorre
em 40% a 75% dos casos. A constipacdo muitas vezes surge quando a defecacao
causa dor devido as bolhas e fissuras perianais, isto leva a uma retencéo de fezes e
um aumento da constipacdo. Dificuldade de mastigacdo e degluticdo leva a uma
dieta pobre em fibras que aliadas a reducdo na atividade fisica e ao uso de
suplementos a base de ferro, que sao frequentemente necessarios para o portador
de EB, podem exacerbar a constipagdo. A impactacéo fecal pode resultar em morte
devido a perfuracéo do célon e peritonite. Estenose anal, prolapso retal, megacélon,
fistulas perianais, sindrome do colon irritdvel, doenca diverticular e hemorroidas
também tém sido descritas como manifestagfes clinicas do portador de EB (2). Pais
de criancas portadores de EB, se nao forem questionados cuidadosamente omitem
que seus filhos evacuam a cada cinco a sete dias, acompanhados de dor e
sangramento retal. Isto se deve ao pensamento dos pais que esta condicdo €&
intratdvel e por isso deixam de solicitar a ajuda profissional (11). O tratamento
medicamentoso inclui 0 uso de laxantes, supositorios e 6leo mineral, que tem se
mostrado eficaz, contudo o O6leo mineral reduz a absorcdo das vitaminas
lipossollveis e ndo deve ser consumido no momento das refeicdes (15), e caso o
paciente apresente risco de aspiracao o 6leo mineral ndo é indicado (2).

As cavidades oral e esofagica também podem estar comprometidas em
portadores de EB em funcdo da formacdo de bolhas severas na mucosa oral,
seguidas por cicatrizes que resultam em microstomia (reducdo da dimensdo do
orificio bucal) e anquiloglossia (fusdo da lingua com o pavimento da boca), que
restringem severamente o consumo de alimentos (16). Os dentes podem ser
estruturalmente defeituosos, muitas vezes com ma qualidade do esmalte, o que
causa dentes fracos com maior probabilidade para se deteriorar. Também as
doencas da gengiva e grande perda da superficie dentaria pela erosdao, podem
comprometer o consumo alimentar (17).

A anemia € uma frequente e grave complicacdo nos tipos severos de EB
como na EBDR e a EB juncional. Valor de hemoglobina inferior a 10g/dl faz com que

a cicatrizacdo das feridas seja prejudicada em pacientes com Uulceras venosas
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decorrentes da reducdo da oxigenacdo do tecido. Entretanto, a literatura ndo
identifica um manejo ideal para a anemia nesses casos. Cuidados adequados com a
pele, prevencdo e tratamento da infeccdo podem minimizar as perdas de sangue
através da pele. Suplementacdo oral de ferro para a correcdo da anemia é
amplamente utilizada, mas a eficacia individual varia. Além disso, os transtornos
gastrointestinais sédo razbes para a ndo adesdo. Transfusbes devem ser
consideradas para casos em que o0s niveis de hemoglobina estdo constantemente
abaixo de 8g/dl e para os pacientes sintomaticos que ndo respondem a outras
medidas (18).

2.2 ASPECTOS NUTRICIONAIS E DIETETICOS NA EB

O comprometimento nutricional do portador de EB estd diretamente
relacionado com a gravidade das complicacdes associadas, ou seja, quanto mais
grave o tipo de EB maior o comprometimento nutricional do paciente. Criancas e
adolescentes portadores de EB dos tipos juncional e distrofica recessiva, tém um
significante risco para comprometimento nutricional assim como no Dowling-Meara,
subtipo da EB simples (19). Os principais fatores responsaveis pelo
comprometimento nutricional (Figura 02) sdo as complicacbes orais, faringeas,
esofagicas e gastrointestinais que limitam o consumo e a absorcao de alimentos e o
hipermetabolismo promovido pelos processos inflamatérios das lesGes de pele. As
interacOes entre estes e outros fatores, sdo um desafio para o estabelecimento da

melhor conduta e a priorizagédo das intervenc¢des torna-se muito dificil (19).
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Figura 02 Interacdes entre causas e efeitos do inadequado consumo nutricional dos
portadores de EB dos tipos graves.

Adaptado de Haynes L. Nutrition for Children with Epidermolysis Bullosa Dermatol Clin 2010; 28: 289—
301.

Como a crianca portadora de EB apresenta varias manifestacfes extra-
cutdneas que podem afetar o estado nutricional, uma ferramenta especifica para
ajudar a identificar o comprometimento nutricional na EB (THINC) foi proposta pela
equipe do Great Ormond Street Hospital for Children de Londres referéncia no
tratamento da EB. THINC é um método abrangente para avaliar o risco de
comprometimento nutricional atual ou potencial em criangas menores ou maiores de
dezoito meses que compreende um rapido e simples sistema de pontuacédo, que
destaca os problemas relacionados com a nutricdo atual e sugere medidas

adequadas de acordo com a pontuacao de comprometimento nutricional (19).
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2.2.1 Necessidades Nutricionais

E pouco provavel que as necessidades nutricionais de criancas e
adolescentes com minimas bolhas e pouco, ou nenhum comprometimento
gastrointestinal, sejam mais elevadas do que as dos seus pares saudaveis, em
idade e sexo. Nas formas graves da EB, é dificil quantificar as necessidades
nutricionais devido a uma série de fatores, quais sejam: 1. Natureza multissistémica,
inflamatoria e infecciosa da doenca; 2. Necessidade nutricional variavel sendo um
reflexo da idade, da extenséo das bolhas, da presenca de infeccdo, da necessidade
de velocidade de crescimento acelerado apés periodo transitorio de inibicdo de
crescimento (catch up growth) entre outros; 3. Dificuldades associadas a estimativa
do ganho de peso desejavel quando a altura esta comprometida devido a inflamacao
crdnica, dor, contraturas articulares e osteoporose e 4. Dificuldades associadas a
realizacdo de ensaios clinicos devido ao numero tdo pequeno de pacientes (20).

2.2.1.1 Energia e Proteinas

A fim de se avaliar as necessidades energéticas do portador de EB é
recomendado o acompanhamento nutricional regular, onde deve ser incluida a
calorimetria (18). A necessidade energética de criancas com EB é comparavel a de
criancas queimadas, considerando o aumento nos niveis metabdlicos e as
necessidades energéticas corresponderem a porcentagem da superficie corporal
afetada. A estimativa da necessidade energética para a crianca queimada pode ser
obtida a partir de equacdo onde a considera-se o percentual de superficie corporal
gueimada e as necessidades para a manutencdo do crescimento (16). Esta equacéo
ja foi utilizada de forma adaptada para portadores de EB.

A estimativa de energia para a crian¢a e o adolescente portadores de EB que
estdo em risco nutricional, especialmente os portadores dos tipos juncional e
distrofica pode ser realizada utilizando-se equacdo que considera um conjunto de

fatores para o calculo: peso, Kkilocalorias por quilograma de peso atual
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correspondente a idade na altura do 25°, percentual de &rea corporal afetada por
bolhas, presenca de infeccdo e necessidade catch up growth (Figura 03). Esta
equacao apesar de ter sido divulgada para a comunidade cientifica no ano de 1995
(15), ainda é citada em artigos mais recentes (19, 20). A equacgdo pode fornecer até
duas vezes o consumo habitual de energia da crian¢ca, de modo que deve ser
aplicada com grande cautela para evitar as intercorréncias na aceitagdo do
incremento da dieta ou as graves complicacbes da sindrome de realimentacéao.
Recomenda-se a avaliacdo do consumo alimentar habitual e o total de energia a ser
fornecido deve ser um valor intermediario entre o consumo habitual e o valor

determinado a partir da férmula (20).

~£ Calculo da Necessidade Energética J—

* Peso (kg) x (kcal/Kg para a idade
correspondente a altura no 252) x [1 + (soma
de 3 fatores adicionais)]

e Fatores Adicionais

Percentual de
superficie corporal Sepse
atingida por bolhas

Catch-up growth

*20%=0.19
*40%=0.50
*100%= 0.95

*leve=0.2
* Moderada = 0.4
*Severa =0.8

*0.1
*0.2

Figura 03 Estimativa da necessidade de energia para portadores de EB

Adaptado de Haynes L. Clinical Practice guidelines for nutrition support: in Infants and Children with
Epidermolysis Bullosa (EB). Great Ormond Street Hospital. London; 2007. [acesso em 13 ago 2012]
Disponivel em: http://www.debra.org.uk/uploads/resources/EB_Guidelines Final for web.pdf

Contudo, algumas consideragbes foram levantadas quanto ao uso desta
equacao, tendo sido considerada subjetiva e, ainda, que as criangas portadoras de
EB, apos o periodo de catch up growth, mantém um crescimento sustentado com a
ingestdo de energia comparavel a necessidade energética estimada (EER), que € a

recomendacdo internacional de energia para humanos saudéveis. Esta informacao
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parece contradizer estudos que sugerem o consumo alimentar similar aos propostos
para os pacientes queimados (11,19).

Outro método, mais simplificado, para a estimativa da necessidade energética
para criancas e adolescentes portadores de EB consiste no fornecimento entre
100% e 150% EER. Implementada a dieta e caso a avaliagao regular do crescimento
ndo apresente resultado satisfatério, deve ser iniciado um incremento gradual na
oferta de energia (20).

Para as criancas e adolescentes que ndo apresentam risco nutricional,
orienta-se para uma possivel redu¢cdo no consumo de energia, devido a um
potencial risco de sobrepeso. Este risco pode ser aumentado em fungédo de, por
exemplo, presenca de bolhas nos pés que reduzem a atividade motora e a
habilidade para o exercicio fisico, levando a reducédo das necessidades energéticas.
Nessas situagbes, caso 0 consumo energético ndo seja ajustado para a
necessidade, ocorre 0 aumento de peso e 0 aumento na pressao nos pés. Portanto
0 consumo energético deve ser ajustado para que o paciente alcance ou mantenha

0 peso adequado para a altura (15).

A necessidade proteica para os portadores de EB € maior do que a
necessidade dos seus pares saudaveis, em sexo e idade, devido a grande perda de
proteinas através das bolhas, a necessidade constante de sintese de pele e as
infeccbes recorrentes (20). Apesar da auséncia de informacdes acerca da
mensuracao da perda cutanea de proteinas nos portadores de EB, sugere-se que é
bastante significativa, o que reduz a possibilidade de manutencdo de balanco
nitrogenado positivo (16). Com o objetivo de estimar a necessidade proteica para o
portador de EB, propfe-se a oferta de 115-200% da referéncia de ingestdo de
nutrientes para proteinas (RNI) para a idade cronoldgica (11). A RNI é o padrao de
recomendacdo do Reino Unido, pais de onde se originou esta referéncia, e equivale
a ingestado dietética recomendada (RDA), componente dos valores de referéncia de

ingestao de nutrientes (DRI) padréo utilizado no Brasil.
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2.2.1.2 Micronutrientes

Com relacdo aos micronutrientes, nao foram identificadas diretrizes
especificas que orientem acerca da recomendacdo de consumo para 0s portadores
de EB, tornando a conduta, neste caso, empirica. (20).

Também para micronutrientes, sugere-se que as nhecessidades de
micronutrientes em criancas e adolescentes com minimas bolhas e pouco, ou
nenhum, comprometimento gastrointestinal, sdo pouco provaveis que sejam maiores
do que as dos seus pares saudaveis, em idade e sexo. As referéncias dietéticas de
consumo (DRI) podem ser utilizadas como base para a avaliacdo da adequacgao
nutricional, com o conhecimento de que estes valores foram elaborados a partir de
estudos com grupos populacionais saudaveis e nao refletem um Unico individuo
(20).

As deficiéncias de micronutrientes, no portador de EB, resultam de perdas de
pele, inflamac&o cronica e consumo inadequado. Em estudo realizado com 73
pacientes portadores de EB de varios tipos, cujo objetivo foi avaliar os niveis
plasmaticos ou eritrocitarios de dez micronutrientes (vitaminas A, C, B6 e B12; folato,
tiamina, riboflavina, zinco cobre e ferro), foram encontrados baixos niveis de ferro e
zinco no plasma (EBJ e EBDR), vitamina C (principalmente em EBS), vitamina A
(EBJ e EBDR), vitamina B12 (principalmente em EBS), e vitamina B6 (especialmente
em EBDR). Com excecéo do ferro e do zinco na EBJ e EBDR, apenas uma minoria
dos doentes em qualquer dos subgrupos de EB tinham baixos niveis da maioria dos
outros micronutrientes, e uma correlacdo aparente com ma absorcao era possivel
somente com nutrientes selecionados. Niveis normais de tiamina, riboflavina, folato
e cobre foram encontrados em todos os pacientes examinados independente do tipo
de EB e da extensdo das manifestagcbes cutaneas e extracutaneas. Os autores
concluiram que, baseado nos niveis plasmaticos normais da maioria dos nutrientes
avaliados, o uso excessivo de suplementos vitaminicos € desnecessario para a
maioria dos pacientes com EB, especialmente para os portadores de EBS e EBD
dominante, onde a ingestao oral adequada ainda é possivel. Porém, considerando o

nivel diario de ingestao segura de vitaminas, pode ser uma pratica prudente para 0s
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pacientes com as formas mais severas a EBJ e a EBDR, uma vez que estes
apresentam um maior envolvimento gastrointestinal (21).

Entretanto, caso haja incerteza acerca da adequacdo no consumo de
vitaminas, a partir da avaliagdo da ingestdo dietética, recomenda-se 0 uso de
férmula nutricional especializada ou um multivitaminico apropriado para a idade,
desde que o consumo total ndo exceda o nivel superior de ingestéo toleravel, (UL),
componente da DRI. Criancas e adolescentes que consomem significativa
quantidade de férmulas nutricionais especializadas recebem quantidades de
vitaminas a partir destes. Contudo se é observado que a ingestdo de vitaminas €
regularmente inferior a 150% das referéncias de consumo um multivitaminico deve
ser prescrito (20).

O ferro e 0 zinco s&o micronutrientes que merecem particular atengéo quando
se trata de portadores de EB com grande extensdo da pele atingida por bolhas e,
especialmente, quando infeccionadas. O cuidado com a adequada ingestdo de ferro
se deve, entre outros fatores, a grande perda de fluidos pela pele que pode
favorecer a anemia. Quanto ao zinco, o cuidado com sua adequada ingestédo
justifica-se por atuar como cofator em diversas reacdes metabdlicas relacionadas a
cicatrizacdo e imunidade. Dessa forma, sua deficiéncia pode aumentar a
susceptibilidade a infec¢cdes e contribuir para a cicatrizacdo deficiente das feridas
(2).

Apesar das lesdes severas nas formas de EB do tipo grave apresentarem
semelhancas com as queimaduras térmicas, a extrapolacdo das necessidades de
nutrientes dos pacientes queimados ndo deve ser aplicada automaticamente para o
paciente portador de EB do tipo grave, pois megadoses de alguns micronutrientes
sdo destinados somente por curto prazo de tempo e o portador de EB apresenta
lesbes na pele de forma constante. Na auséncia de dados especificos para o
portador de EB, a concepcdo da conduta dietética com relagdo as necessidades
nutricionais envolve: 1. A avaliacdo dos fatores que afetam o consumo de alimentos
e absorcdo de nutrientes; 2. A avaliacdo bioquimica, embora a interpretacdo dos
resultados seja dificil devido ao efeito da resposta inflamatéria que altera a
concentracdo de micronutrientes; 3. Determinacdo da necessidade nutricional das
criancas e adolescentes portadores de EB das formas graves em equiparado com as

necessidades dos individuos sadios do mesmo sexo e idade correspondente a altura
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com adicdo de fatores a fim de permitir o0 aumento das necessidades energéticas e
proteicas (20).

2.2.2 Terapia Nutricional

A primeira opcao para a terapia nutricional € a que se utiliza da via oral uma
vez que € mais simples, fisiolégica, apresenta menor risco de complicacdes e €&
psicologicamente melhor aceita pelo paciente. Entretanto, ha situacdes nas quais a
oferta de energia e nutrientes, via oral, torna-se insuficiente frente as necessidades
e/ou complicacbes apresentadas pelo paciente. Nesses casos vias alternativas
podem ser utilizadas como, por exemplo, a gastrostomia, técnica mais citada na
literatura para portadores de EB (18, 20, 22).

Os objetivos da intervencdo dietética para a crianca e o adolescente
portadores de EB sé&o aliviar as tensdes para alimentacdo, minimizar as deficiéncias
nutricionais, melhorar a funcédo intestinal, melhorar o estado imunoldgico, otimizar a
cicatrizacdo de feridas, promover a composicdo corporal normal e o crescimento
adequado e promover o desenvolvimento puberal e sexual (20). Em vista do
prognostico grave de alguns subtipos de EB Herlitz, estes objetivos devem ser
modificados de acordo com a situacdo do paciente, com énfase na qualidade de
vida.

Em outros subtipos graves de EB, apesar da intervencado dietética, poucas
criangas experimentam melhoria significativa nas taxas de cicatrizagéo de feridas, e
este fato é decepcionante, mas ndo surpreendente, considerando o grande
acometimento da pele, o efeito potencial do consumo nutricional adequado € mais
abrangente (20).

Apesar da intervencao nutricional ndo estar associada a prevencéo de novas
bolhas, seu efeito pode ser observado a partir de melhora na imunocompeténcia,
normalizacdo dos niveis bioquimicos das proteinas séricas e ressalta a aceleracéo

da cicatrizacéo das feridas e prevencao da infec¢ao bacteriana secundaria.
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Apesar da avaliacdo e intervencdo dietética precoce possibilitarem
substanciais melhorias no estado nutricional e no crescimento, beneficiando varios
aspectos da qualidade de vida e reduzindo a morbidade e mortalidade, em muitos
casos, ndo é possivel, atingir as necessidades nutricionais e promover o
crescimento satisfatério. Em condicdo multissistémica, como é a EB, 0 sucesso da
intervencdo dietética depende invariavelmente do manejo satisfatorio das
manifestacdes clinicas da doenca (11).

Outro importante aspecto a ser considerado no processo de cuidado
nutricional refere-se ao consumo de fibras dietéticas. O baixo consumo de fibras
contribui para a constipagao intestinal no portador de EB e um consumo adequado
favorece um ritmo intestinal regular. Contudo, para muitas criancas, um incremento
de fibras através de alimentos convencionais ndo € apropriado ou € mal sucedido.
Essa situacdo pode ser observada nos portadores de EB que apresentam lesdes
orais ou estenose esofagiana que impedem a ingestao; naquelas que necessitam de
maior densidade de nutrientes que alguns alimentos permitem; nas que nao estao
propensas a consumir certos alimentos em quantidades suficientes para beneficiar a
constipacdo (criangas menores de cinco anos) e as com lesfGes perianais cuja
evacuacao é extremamente dolorosa. Nestes casos, 0 uso de formulas nutricionais
especializadas contendo alta proporcédo de fibras insoluveis tém sido benéficas em
aliviar a constipacdao croénica (11).

O aumento energético na dieta da crianca e do adolescente portador de EB
pode ser alcancado com alimentos, com férmulas especializadas para a terapia
nutricional oral, com alimentacéo via gastrostomia ou ambos. A depender do tipo de
EB e das complicacdes relacionadas, muitas criancas ndo sdo capazes de manter
continuamente o incremento energético apenas com o consumo de alimentos,

devido as inumeras complicacdes da EB (20).

N&o é indicado, como rotina, o uso da alimentacao via sonda nasogastrica e
nasoenteral para o portador de EB por levar a traumas internos e externos e
cicatrizes que podem interferir com a aceitacdo da alimentacdo via oral. E as
evidéncias sugerem que o uso da sonda esta associado ao desenvolvimento de
estenose esofagica. A alimentacdo via sonda pode ser utilizada como medida
provisoria na crianga, que poderia se beneficiar pela colocacdo de uma
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gastrostomia, mas cujos cuidadores precisam de evidéncias da melhora do estado
nutricional e consequente melhora do estado geral, para que concordem com a
cirurgia para colocacdo da gastrostomia. E um periodo de seis a oito semanas de
uso de sonda pode ser suficiente para mostrar beneficios. O uso prolongado da
sonda além dos motivos citados acima é bastante antiestético, atrai mais atencao
para a crianga, causando angustia adicional aos cuidadores (20).

Estudo retrospectivo, avaliou a terapia nutricional enteral via gastrostomia a
longo prazo incluindo informacgdes sobre as necessidades de energia e de proteina,
tolerancia a alimentacdo via gastrostomia, crescimento e desenvolvimento puberal
em pacientes jovens com EBDR. Foi verificado que a quantidade de energia e
proteinas necessarias para provocar catch-up growth com a alimentacdo via
gastrostomia devem ser superiores as referéncias dietéticas de consumo para a
populacdo saudavel. A oferta média de proteina via gastrostomia representou 180%
das referéncias dietéticas de consumo e a oferta de energia, 129% (22). Os
pesquisadores concluiram que a alimentacdo via gastrostomia deve ser iniciada
antes do inicio da desnutricdo para otimizar a recuperacao do crescimento, e antes
dos dez anos de idade para permitir o desenvolvimento puberal, o qual tem impacto

psicoldgico positivo.

2.3 CRESCIMENTO DE CRIANCAS E ADOLESCENTES PORTADORES DE EB

Devido as complicagBes da EB variarem em numero e intensidade ao longo
do tempo, é muito dificil avaliar a adequacéo do crescimento e estado nutricional de
seus portadores. A monitorizacdo do peso e da velocidade de crescimento sdo
instrumentos bem reconhecidos para avaliagdo da adequacdo do crescimento de
criancas e adolescentes sadios e enfermos, contudo a comparacao para as criangas
portadoras de EB tem valor limitado (20). Apesar desta limitacdo, a utilizagcdo da
curva de crescimento para a crianca e o adolescente portador de EB é uma
abordagem mais pratica do que outros métodos invasivos, tais como a dosagem da
concentracdo de albumina no sangue, que é um indicador a longo prazo do estado
nutricional e esta associada a comprometimento na cicatrizacdo quando em

concentragcbes inferiores ao normal. N&o obstante, a coleta de sangue nos
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portadores de EB é dificil, resultado de um mau acesso venoso, portanto uma
abordagem mais pratica para avaliar o estado nutricional geral € o monitoramento

das curvas de crescimento em criancas e adolescentes (18).

2.3.1 Curvas de Crescimento

O processo de crescimento € complexo e multifatorial, englobando dentre
outros, fatores genéticos, hormonais, nutricionais e psicossociais. O crescimento
ocorre de maneira variada em cada fase da vida. A fase intra-uterina é caracterizada
por intensa velocidade de crescimento em curto periodo de tempo. Na fase do
lactente a velocidade do crescimento também continua elevada, porém € menor que
na fase intra-uterina, nesta fase a crianca triplica o seu peso de nascimento,
enquanto o comprimento aumenta em 50%. A fase pré-pubere, periodo entre o
terceiro ano de vida e o inicio da puberdade, caracteriza-se por crescimento mais
estavel, de aproximadamente 5-7 cm/ano. E por fim, a fase puberal, que é o
segundo periodo de vida extra-uterina, onde o crescimento tem sua velocidade
maxima (23).

Apesar do crescimento ndo se restringir ao aumento de peso e altura, a
avaliacdo das medidas antropométricas é o instrumento mais utilizado para se
avaliar o crescimento de criancas e adolescentes, devido a simplicidade, a facilidade
e a rapidez na coleta e interpretacdo dos dados, a boa aceitabilidade e ao baixo
custo (23).

Em 2006, foram publicadas, pela Organizacdo Mundial de Saude (OMS), as
Curvas para Avaliacdo do Crescimento da Crianca de menores 5 anos (24). A
recomendacdo para a elaboracdo de novas curvas foi aprovada pela Assembleia
Mundial de Saude da OMS em 1994, e desde entdo, o Programa de Nutricdo da
OMS coordenou um estudo mundial que teve inicio em 1996 com a participacdo de
paises representativos das seis principais regidées geograficas do mundo, incluindo o

Brasil.

As curvas de crescimento da OMS possibilitam acompanhar o crescimento de
criancas e adolescentes através dos indicadores peso por idade (P/l); peso por

altura (P/A), altura por idade (A/l) e indice de massa corporal por idade (IMC/I),
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sendo que estes padrdes estabelecidos pela OMS para criancas e adolescentes séo

referéncia da condicao ideal de crescimento (23).

Os padrdes da OMS sdo apresentados em tabelas e graficos sob a forma de
percentil e de escore z (24). A distribuicdo em percentil € a apresentacdo em cada
idade, para ambos os sexos, dos valores ordenados de maneira crescente, como se
fossem 100 valores, independentemente do tamanho da amostra a partir da qual
foram estimados. Dessa ordenacao resulta um valor de parametro (em quilos,
metros, centimetros, etc.) para cada percentil, desse modo, uma criangca que tem
seu peso classificado na posi¢céao do percentil 50 significa que, entre criancas de seu
sexo e sua idade, a metade (50%) tem peso superior ao seu, enquanto a outra
metade tem peso inferior. Se a classificacéo correspondesse ao percentil 95, e ndo
ao percentil 50, isso significaria que, para seu sexo e idade, apenas 5% das criancas
apresentam peso maior do que o avaliado, enquanto 95% tém peso menor. Essa
caracteristica proporciona a quem utiliza a classificacdo em percentil uma percepc¢éo
quase intuitiva do risco de anormalidade, ou de normalidade, do valor observado em
determinada crianca ou adolescente. A desvantagem da classificacdo em percentil é
que, por ser uma ordenacdo de valores, no caso de grupos de criancas nao é
passivel de tratamento aritmético. Isso inviabiliza o calculo da média e da
variabilidade daquele parametro no grupo (25).

A distribuicdo em escores z € a apresentacdo em tabelas e graficos dos
valores de cada parametro de acordo com a sua diferenca em relacdo ao valor
mediano estimado para aquele sexo e aquela idade. Essa distancia da mediana é
avaliada em unidades (ou fracdes) de desvios padrao, considerando-se que cada
desvio padrdo de diferenca a mediana corresponde a uma unidade de escore z.
Embora um pouco mais trabalhoso do que a classificacdo em percentil, o escore z
tem vantagem quando € necessario obter um valor preciso, além de permitir a
realizacdo de calculos aritméticos, como média e desvio padrdo. Essa possibilidade
de tratamento aritmético é muito Gtil quando se avaliam ou é preciso comparar
estatisticamente grupos de criangas ou adolescentes (25).

No caso de criangas e adolescentes portadores de doencas crbnicas, o
crescimento é afetado, e a avaliacdo do crescimento ideal torna-se dificil por ndo

haver parametros, na maioria dos casos. Contudo é de conhecimento que as
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criangas e adolescentes passam por uma fase de crescimento rdpido, chamada de
catch up (CU) growth, que é definido como a velocidade de crescimento ou de
maturacdo acima dos limites estatisticos normais para a idade durante um periodo
de tempo definido, ap6s um periodo transitério de inibicdo do crescimento. A
condicdo de inibicdo do crescimento é seguida por um CU de crescimento
espontaneo e, dependendo da idade da crianca, pode conduzir a correcao do
crescimento. Um excelente exemplo de CU esta na doenca celiaca na infancia.
Nestas criancas, existe um CU notavel logo apds o inicio de uma dieta isenta de

glaten (26).

2.3.2 Risco e Perfil Nutricional do Portador de EB

O risco nutricional do portador de EB estd diretamente relacionado a
gravidade da doenca e suas complicacdes, ou seja, quanto mais grave o tipo de EB
maior o risco nutricional do paciente. Os pacientes portadores de EB, especialmente
aqueles com a EB dos tipos juncional e distréfica recessiva, tém um significante risco
para comprometimento nutricional. Isto se deve as inUmeras intercorréncias,
explicitadas em capitulo anterior, como as bolhas e ulceracdes orais, mobilidade
comprometida do esb6fago, estenose esofagica, disfagia, problemas odontolégicos,
problemas digestivos e absortivos, erosdes anais, fissuras e constricdo retal
resultando em constipacao crénica, perda de sangue e proteina através das bolhas,
hipermetabolismo resultante do aumento da perda de calor e do turnover de
proteinas, especialmente na ocorréncia de infeccdo. Estas complicacfes tém o seu
maior significado em criancas e adolescentes devido a grande necessidade
nutricional para o crescimento (12). Portanto, a determinacdo da taxa de
crescimento ideal para criangas com EB, especialmente dos tipos mais graves, €
dificil e deve ser sempre considerada no contexto do individuo e da gravidade da

doenca (20).

Com relacdo as medidas antropométricas para se determinar 0 risco

nutricional dos portadores de EB, medidas como peso, altura e pregas cutaneas a



42

depender do tipo de EB podem se tornar de dificil afericdo. A medida da prega
cutanea nao é indicada por ser um procedimento invasivo para o portador de EB
uma vez que a compressao do adipdmetro possibilita o surgimento de bolhas. A
depender do tipo de EB o0 paciente apresenta contraturas dolorosas e sem
mobilidade nas articulacbes e osteoporose o que torna a medida da altura dificil ou
impossivel, a utilizacdo de régua antropométrica, onde o paciente € medido deitado,
pode ser viavel ou a medida corporal por seguimentos pode ser mais pratica. O
indice de massa corporal nos fornece uma relagcdo do peso com a altura, mas nao
diferencia o tecido adiposo e a massa magra e ndo é rotineiramente utilizado (20).
O perfil nutricional do portador de EB mostra desnutricdo com comprometimento da
altura, especialmente nos portadores da EBJ e da EBDR (20). Niveis variados de
retardo do crescimento comumente ocorrem em pacientes portadores de EB mais
severamente afetados, a maioria € paciente portador da EB do tipo distréfica
recessiva Hallopeaue-Siemens e Juncional Herlitz, sendo que muitas crian¢as nao
atingem o percentil 5 de peso/altura (2). Em estudo realizado com oitenta pacientes
com diferentes tipos de EB, para analisar o risco nutricional e os parametros de
crescimento, das dezoito criangas portadoras da EB simples, 22% estavam em risco
para desnutricdo, enquanto que 57% das criangas portadoras de EB juncional e 77%
das criancas portadoras de EB distrofica apresentaram risco nutricional. O
comprometimento da altura que normalmente é atribuido a desnutricdo energético-
proteica cronica, foi observado em 11% das criangcas com EB simples, 29% das
criancas com EB juncional e 60% das criancas com EB distrofica. Foram
encontrados 86% dos adultos portadores da EB distréfica com baixo peso,
mostrando que o risco nutricional se estende pela vida adulta. Para os adultos
portadores de EB simples 62% apresentaram sobrepeso (15). Na EB simples o
excesso de peso é frequentemente observado em criancas e adolescentes, pois as
lesBes estao principalmente confinadas nos pés e os pacientes tém um estilo de vida
predominantemente sedentario, e adicionalmente, os fatores que na primeira

infancia haviam causado a ingestao oral deficiente, diminuem (20).

Com relacdo ao peso de nascimento, foi realizada pesquisa em pacientes
ingleses a fim de comparar o peso ao nascer das criancas afetadas por EBDR e

seus pares mais proximos nao afetados por EBDR. Observou-se que criangas com
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EBDR apresentam significantemente menor peso, demonstrando que o0
comprometimento do crescimento comeca no utero (27). Outro estudo contradiz
estes achados e informa que geralmente, criancas portadoras de EB nascem a
termo e com peso e altura adequados, contudo apés o nascimento as manifestacdes
da doenca comprometem o consumo alimentar e aumentam as necessidades
nutricionais, levando ao comprometimento do crescimento (15).

No primeiro ano de vida, o crescimento satisfatorio de portadores de EB,
pode ser alcan¢cado como resultado do uso de férmulas infantis fortificadas, a tardia
introducdo da alimentacdo complementar e os métodos rotineiros de concentragao
de nutrientes, sendo que estes niveis raramente sdo sustentados nas criangas
severamente afetadas. O ponto critico comeca durante a fase de denticdo e doencas
intercorrentes, e mais tarde, quando a crianca entra na escola deixando menos
oportunidade para a alimentacéo durante o dia (11).

O atraso do crescimento na adolescéncia € muitas vezes considerado como
uma consequéncia da doenca e especial atencdo deve ser dada a esta fase da vida
uma vez que ocorre maior velocidade de crescimento e, por conseguinte, 0s mais
elevados requisitos nutricionais caracterizam este periodo e as consequéncias da
inadequacao da ingestdo de nutrientes levam ao atraso puberal, a baixa estatura e
massa 0ssea insuficiente (22, 28).

As criancas e adolescentes portadores da EB dos tipos mais graves
apresentam uma significante mudanca na composicéo corporal com perda de massa
adiposa e muscular. As infec¢des cronicas sdo uma causa da desnutricdo e do
retardo do crescimento e é altamente provavel que os efeitos inibitérios das citocinas
pré-inflamatérias sobre o crescimento, quadro este observado nas doencas
inflamatoérias crénicas em pediatria, como a doenca de Crohn e a Artrite Juvenil,
possa ser visto no portador de EB grave, pois a cascata de eventos mediados por
citocinas leva ao catabolismo (20, 28).

A maioria das criancas e adolescentes com tipos graves de EB tém
crescimento anormal. Pacientes do Great Ormond Street Hospital em Londres, com
tipos graves de EB e atraso do crescimento na adolescéncia, apresentaram
hipogonadismo com niveis reduzidos de concentracdo dos hormonios luteinizante e
foliculo-estimulante no soro, estes hormdnios sdo responsaveis por estimular a

atividade dos ovérios e testiculos. Também foram observadas, nos pacientes,
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concentracdes reduzidas de insulin-like growth factor-1 e IGF-binding protein-3,que
sdo proteinas produzidas e secretadas pela glandula hipoéfise, que participam das
acOfes para o aumento das células em volume e ndmero, propiciando um
crescimento dos tecidos, dos érgaos e, consequentemente, o crescimento corporal.
Estes mesmos achados sao observados em pacientes com doengas cronicas.
Embora o sistema hormonal ndo tenha sido completamente avaliado em pacientes
com EB, a desnutricdo desempenha um dos principais papeis no seu déficit de
crescimento (28). Também infeccdes bacterianas secundarias tém sido relatadas em
pacientes com EB que podem ser devido a deplecdo nutricional e a desnutricdo
proteico caldrica que resultam em alteragdo da imunocompeténcia (16).

A crianca portadora de EB que apresenta baixissimo peso para estatura pode
apresentar menos mobilidade e maior tendéncia a depender de uma cadeira de
rodas. E importante manter um equilibrio entre mobilidade, crescimento e estado
nutricional, porque estes trés aspectos estdao inter-relacionados e sao
interdependentes. O baixissimo peso e a dependéncia de cadeira de rodas
agregados a baixa massa 6ssea que é frequente em criancas com EBDR e EBJ
levam a uma maior probabilidade para dor 6ssea e fraturas e imobilidade adicional.
Contudo criangas desnutridas podem nao atingir a puberdade e se beneficiarem do
efeito hormonal protetor sobre a saude 6ssea (20). Estudo retrospectivo realizado
na Franca, com pacientes jovens com EBDR alimentados via gatrostomia, constatou
que o retardo no crescimento ocorre no inicio do curso da EBDR, média de 3 anos
para peso e 4,9 anos para a altura, apesar do acompanhamento (22).

Portanto o perfil nutricional da crianca e do adolescente portador de EB esta
diretamente relacionado com o tipo de EB e suas manifestacdes cutaneas que irdo
alterar as necessidades de energia e nutrientes e as manifestacdes extra-cutaneas

que vao influenciar no consumo e aproveitamento alimentar.
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2.4 CONSUMO ALIMENTAR HABITUAL

A avaliac@o do consumo alimentar em individuos tem o objetivo de identificar
se a ingestdo de alimentos estd adequada ou ndo e também identificar hébitos
alimentares inadequados. Fatores tais como o estado geral do individuo, evolugéo
da condicao clinica e os objetivos do tratamento dietético direcionam a escolha do
meétodo de avaliagdo do consumo alimentar, e a depender dos fatores e do objetivo
do tratamento dietético pode-se avaliar o consumo de alimentos ou grupos de
alimentos, o padréo alimentar ou quantitativamente o consumo de nutrientes (29).

O consumo habitual de nutrientes ou de alimentos € interesse de muitos
estudos epidemioldgicos, visto que uma consideravel parte dos efeitos da dieta na
saude humana nédo ocorre em curto prazo (30). Entende-se por consumo habitual, o
consumo médio de nutrientes ou alimentos referente a um periodo de tempo longo
de meses ou anos (31).

Pesquisas de consumo alimentar em individuos sdo normalmente realizadas
para uma das trés razfes: l.comparar a média de ingestdo de nutrientes de
diferentes grupos; 2.classificar os individuos dentro de um grupo e 3.avaliar o
consumo alimentar habitual de uma pessoa. No momento do planejamento da
pesquisa, € essencial saber o numero de dias que deverdo ser coletados o0s
registros alimentares para que os resultados sejam suficientemente precisos para
efeitos do estudo (32). E necessario ressaltar que a estimativa do consumo
alimentar habitual ndo pode ser utilizada isoladamente para a avaliacdo do estado
nutricional de um individuo, caso a avaliacdo do consumo habitual indique
inadequacdo com relacdo a ingestdo de algum nutriente é recomendado a
realizacdo de avaliacdo clinica e bioquimica para complementar a avaliagdo do
estado nutricional (33).

A avaliacdo do consumo alimentar habitual é importante tanto na prética
clinica como em pesquisas. Em epidemiologia nutricional nos estudo das relacdes
entre a dieta e saude, os resultados s60 podem ser alcancados por grupos de
classificacdo de individuos de acordo com o nivel habitual de ingestdo do nutriente

de interesse (34).
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2.4.1 Métodos de Inquérito Alimentar

O questionario de frequéncia alimentar (QFA) é um método amplamente
utilizado em estudos epidemiolégicos que investigam a associa¢do entre o consumo
alimentar e a ocorréncia de desfechos clinicos, em geral relacionados as doencas
cronicas nédo transmissiveis. O QFA é composto por lista de alimentos predefinida e
uma secéo com a frequéncia de consumo isto €, o niumero de vezes que o individuo
consome determinado alimento por dia, semana, més ou ano. E a escolha dos
alimentos que fardo parte da lista é orientada dentre outros, pela hipétese da
pesquisa. O QFA avalia qualitativamente a alimentacdo, mas, quando se inclui a
guantidade consumida é chamado de questionario quantitativo de frequéncia
alimentar. N&o possui acuracia suficiente quando se pretende estabelecer niveis de
adequacao de ingestdo, uma vez que ndo ha uma avaliacdo quantitativa direta das
porcdes individuais consumidas. Portanto o instrumento ndo é indicado quando se
pretende avaliar quantitativamente a ingestdo de nutrientes (29).

Além do QFA, a histéria alimentar configura-se como um método que também
fornece dados qualitativos do consumo de alimentos. Consiste na realizagédo de
entrevista que visa coletar informacdes sobre os habitos alimentares atuais e
passados, onde o entrevistado fornece informacgdes sobre o niamero de refeicbes
diarias, local onde as refeicGes séo realizadas, preferéncias e aversfes alimentares,
uso de suplementos nutricionais e outras informacdes adicionais do cotidiano.
Também sé&o coletadas informacgdes sobre a alimentagdo diaria, com quantidades e
alimentos habitualmente consumidos em cada refeicdo. Contudo, ha a dependéncia
da memoéria do entrevistado, o tempo de entrevista € longo e o método procura
avaliar o padrao alimentar ndo sendo indicado quando se pretende avaliar
quantitativamente a ingestao de nutrientes (29).

Para a avaliacdo quantitativa do consumo de nutrientes sd80 necessarios
dados sobre a ingestdo dos nutrientes e uma posterior comparacado dos valores
obtidos com as necessidades individuais (29). Em relacdo ao consumo de
nutrientes, os dados devem refletir o consumo habitual, pois € de conhecimento que
os efeitos do consumo inadequado surgem apds uma exposi¢cao prolongada a uma

situacao alimentar de risco. Em relagéo as necessidade, sédo utilizadas tabelas de
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recomendagdes nutricionais de nutrientes elaboradas a partir de estudos
populacionais (35). Portanto quando se deseja quantificar e avaliar a ingestdo de
nutrientes, os instrumentos mais indicados sédo aqueles que possibilitam a coleta de
informagao detalhada sobre o consumo no que se refere ao alimento e a sua
quantidade. Os métodos mais utilizados com este fim sdo o recordatério de 24 horas
(R24hs) e o Registro Alimentar (29).

O R24hs é o método que consiste em identificar detalhadamente o tipo e a
guantidade de alimentos ingeridos em um periodo de vinte e quatro horas antes da
entrevista. A fim de facilitar a recordacao, geralmente é questionada a alimentacéo
do dia anterior da entrevista com o auxilio de parametros da rotina diaria do
individuo como, horario que acordou ou que levantou ou rotina do trabalho. A
qualidade da informacdo depende da memodria e cooperacdo do entrevistado e da
habilidade do profissional nutricionista. A capacidade de recordar do
entrevistado/paciente esta diretamente ligada, entre outros fatores, a idade, sexo e 0
nivel de escolaridade. E a idade é um dos fatores que mais influéncia as respostas,
principalmente nas idades extremas quando é necessario um responsavel para
relatar as informagdes (29).

A memoria com relacdo aos alimentos ingeridos comeca a diminuir uma hora
apos a refeicdo, entretanto ha procedimentos para minimizar esta falha, como
coletar uma breve histéria sobre as atividades do dia anterior, antes de iniciar
perguntas sobre a ingestdo de alimentos,facilita a meméria e auxilia a estabelecer
estagios para perguntas especificas, como por exemplo, “ vocé comeu alguma coisa
na casa do seu amigo?”. Baseado em principios cognitivos e experiéncia pratica o
Departamento de Agricultura dos Estados Unidos desenvolveu método que emprega
cinco passos sequenciais para a entrevista Automated Multiple-Pass Method
(AMPM). S&o eles: 1.Perguntando ao entrevistado, uma rapida lista dos alimentos
consumidos no dia anterior (sem considerar uma sequencia cronoldgica); 2.
Perguntando sobre algum alimento esquecido dentro de uma lista de nove grupos de
alimentos mais consumidos; 3. Perguntando o horario e a ocasido de consumo de
cada alimento; 4. Sondando especificos detalhes dos alimentos, quantidade
consumida, alimentos ingeridos entre os eventos alimentares citados e 5. Sondando
se algo foi esquecido. Estudos comprovaram que o consumo de energia e de

macronutrientes ndo € significativamente diferente entre o método AMPM para
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coleta do R24hs e mensuracao direta dos alimentos ingeridos (36). Umas das
vantagens do R24hs sdo ser um método de rapida aplicacéo e periodo de coleta de
dados préximo ao evento o que facilita a recordacdo e predispdem a maior
participagdo do entrevistado/paciente (29). Da mesma maneira que o R24hs, o
Registro Alimentar coleta informag¢des sobre o consumo atual do individuo. O
método consiste que o paciente ou responsavel registre em formulério especifico
todos os alimentos consumidos ao longo do dia. Devem ser registrados de forma
detalhada o nome da preparacdo, os ingredientes que a compdem, a marca do
alimento e a forma de preparacdo, bem como informacdes sobre a adicdo de sal,
acucar, 6leo e molhos, se a casca do alimento foi ingerida e também se o alimento
ou bebida consumido era regular, diet ou light. O registro no momento do consumo &
caracteristica importante do método, pois o viés de memadria € minimizado (29). O
método deve ser aplicado durante trés, cinco ou sete dias, pois periodos maiores
gue estes podem comprometer a aderéncia e fidedignidade dos dados (37).

O uso do registro alimentar e do recordatorio de 24 horas oferecem
flexibilidade consideravel na analise dos dados, possibilitando a analise por
nutrientes, alimentos ou refeicbes. Avaliam a dieta atual e estimam valores
guantitativos sobre a ingestdo de energia e nutrientes (36). Comparando o registro
alimentar com o R24hs o problema da omissdo de alimentos € reduzido, pois no
primeiro o registro € feito no momento do consumo. Além disso, a medi¢cdo das
quantidades de alimentos consumidos em cada ocasidao fornece por¢gdes mais
precisas ao invés do entrevistado ir recordando porcdes dos alimentos ingeridos
anteriormente (37). Tanto o R24hs como o registro alimentar podem apresentar
dados subestimados ou superestimados, pois os individuos influenciados pela
percepcao de alimentos bons para a salde podem direcionar suas respostas (no
caso do R24hs) ou sua ingestéo (no caso do registro alimentar) (29).

Portanto, algumas perguntas devem ser respondidas a fim de se determinar
qual o método mais adequado para se avaliar uma dieta para uma pesquisa em
particular. Estas perguntas incluem: se a informacdo necessaria se refere aos
alimentos, nutrientes, outros constituintes alimentares ou comportamento dietético
especifico; o que se quer avaliar € o consumo médio de um grupo ou a ingestéo de

cada individuo; se ha interesse no periodo de tempo; quais sédo as restricbes da
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pesquisa em termos de tempo, dinheiro, pessoal e caracteristicas do entrevistado e

o nivel de precisédo necessario (37).

Para muitos estudos epidemiolégicos a avaliacdo do registro alimentar
coletado por um longo periodo é melhor do que a avaliacdo do registro alimentar em
um dia especifico ou durante alguns dias, pois a avaliagdo por maior nimero de dias
€ conceitualmente mais relevante. O periodo de tempo pode variar de anos em
estudos que avaliam fatores relacionados ao cancer ou um periodo critico de poucas
semanas em estudos de nutrientes que influenciam, por exemplo, a malformacao
fetal. Em estudos onde se deseja avaliar componentes fisiolégicos como o lipidio
plasmético, a ingestdo alimentar de alguns dias, semanas ou meses é suficiente
(30).

Outro fator importante a considerar, na avaliacdo do consumo alimentar, é a
compreensao da variacdo do dia-a-dia que é essencial para a escolha do método
para avaliar a dieta e para interpretar os dados coletados. Muitos fatores como o dia
da semana ou a estacdo do ano, podem contribuir para a variagcdo diaria no
consumo alimentar. A magnitude destas influéncias € largamente influenciada por
fatores culturais e ecolégicos. A variagdo de consumo difere de acordo com o
nutriente. O total de calorias consumido é regulado por mecanismos fisioldgicos e
assim tem a menor variacdo do dia-a-dia dentre os nutrientes. O consumo dos
macronutrientes, devido a sua grande contribuicdo para o consumo calérico total,
também é um pouco limitado, e consequentemente tem um grau moderado de
variagdo no dia-a-dia. Devido aos micronutrientes estarem concentrados em
determinados alimentos, o consumo pode ser muito baixo ou muito alto a depender
da escolha do alimento e podera apresentar grande variacdo entre os dias (30).

Com relacdo ao numero de dias necessarios para estimar o consumo
alimentar habitual de um individuo, é realidade que raramente é possivel medir um
grande numero de dias de ingestdo e também a avaliacgdo de um Unico dia de
ingestao dietética fornece uma estimativa pobre sobre o consumo alimentar habitual.
Contudo, a estimativa pode ser melhorada utilizando a média de mdltiplos dias do
individuo. O numero de dias depende do grau de precisdo necessario e a

variabilidade do nutriente em questéo (30).



50

O numero de dias para se avaliar a ingestdo de calorias e de nutrientes, de
um grupo de individuos, € a razao entre a variacao de ingestao do individuo com ele
mesmo (variacdo intrapessoal) e a variacdo de ingestdo entre os individuos da
pesquisa (variacao interpessoal) (32). E a menor razdo esta relacionada com o
menor numero de dias de registro alimentar para se avaliar o consumo habitual de
determinado nutriente. Em adulto o consumo alimentar apresenta maior alteragao no
gue se refere a variacao intrapessoal e isto € um reflexo da diversidade de alimentos
consumidos na vida adulta. Contrariamente, para lactentes e criancas até os dois
anos de idade a alteracdo pode ser maior no que se refere a variagdo interpessoal,
pois, 0 consumo alimentar nesta faixa etaria costuma ser menos diversificado (34).

No inicio da infancia as necessidades dietéticas sdo basicamente atendidas
pelo leite materno ou formula infantii e pelos alimentos da alimentacéo
complementar padrdo do pais. Esta maneira uniforme da dieta das criancas na
primeira infancia oferece subsidios para prever que a variacdo intrapessoal no
consumo alimentar das criangas na primeira infancia € menor que a variacao
interpessoal. Estudo realizado em Londres com setenta e duas criancas, com idade
entre seis meses e dois anos de idade, com o objetivo de determinar o nimero de
dias de registro alimentar necessarios para se avaliar o0 consumo alimentar habitual
com um nivel de exatiddo aceitavel, mostrou que cinco dias de registro alimentar
foram suficientes e ainda indicou que alguns macronutrientes e micronutrientes
poderiam necessitar de menos quantidades de dias (34). Ressalta-se a dificuldade
em validar o nimero de dias adequado para avaliar o0 consumo de nutrientes em
criancas e adolescentes, uma vez que o0 método utilizado como padrdo de
comparacao € a pesagem diaria dos alimentos e este método nédo € perfeito.

Pesquisa que analisou seis estudos realizados com o propésito de se
determinar o niumero necessario de dias de registro alimentar a fim de se obter o
consumo alimentar habitual de energia e de vinte e oito nutrientes, o resultado
indicou que houve maior variacdo para os individuos da faixa etaria entre cinco e
dezessete anos de idade, menor variacédo para os individuos na faixa etaria entre um
e quatro anos de idade e variacdo intermediaria entre os individuos adultos (32).
Com relagdo aos nutrientes os resultados indicaram que para criangas na faixa
etaria entre um e quatro anos de idade, sete dias de registro alimentar sao

provavelmente adequados para se avaliar o consumo de quase todos 0s vinte e oito
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nutrientes avaliados, com excecdo do cobre, retinol, caroteno, vitamina B12,
vitamina E e fracdes de gorduras. Para adultos o registro alimentar durante sete dias
foi suficiente para se avaliar o consumo habitual de energia, proteina, gordura,
carboidratos, célcio, magnésio, fosforo e gordura saturada. Porém com relacédo a
faixa etaria entre cinco e dezessete anos de idade, os resultados indicaram que sete
dias de recordatorio alimentar parecem ser insuficientes para se avaliar o consumo
habitual com um nivel alto de precisdo, sendo o numero de dias necessarios
dependente do tipo de nutriente que se quer avaliar. Os pesquisadores concluiram
que apesar de sete dias de registro alimentar ndo classificar individuos com o grau
de precisdo comumente assumido isto ndo quer dizer que sete dias néo tenha valor.
Todos os autores indicaram que o consumo habitual pode ser determinado, contudo
nenhum deles abordou a questédo de saber se o consumo habitual varia ao longo de
periodos de meses ou anos. Embora trés estudos longitudinais tenham sido
incluidos na andlise , o efeito do tempo foi removido e apenas a variacdo em curto
prazo foi considerada.

A duracdo do periodo de tempo durante o qual a dieta deve ser registrada
para se obter resultados suficientemente precisos sobre o consumo habitual de um
individuo € uma questao especialmente dificil em estudos prospectivos entre as
criancas. Em estudo realizado com o objetivo de descrever a variabilidade da
ingestdo de nutrientes em pré-escolares (01 ano, 03 anos e 06 anos de idade) e
determinar o numero de dias de registro alimentar necessarios para estimar o
consumo habitual de energia e de trinta e dois nutrientes, foram avaliados trés dias
de registros alimentares diarios consecutivos, incluindo um dia de final de semana
em 1.639 criancas participantes na coorte de nascimentos de uma base
populacional da Finlandia. O estudo demonstrou que o grupo que necessitou de
menor numero de dias de registro alimentar foi o de meninos com 01 ano de idade e
0 grupo que necessitou de maior niumero de dias de registro alimentar foi o de
meninas com 06 anos de idade. Para as criancas de 01 ano de idade, trés dias de
registro alimentar foram razoaveis para se obter o consumo habitual de energia e de
nutrientes. Para os pré-escolares com 03 anos de idade, foi necessario 08 dias de
registro para se obter o consumo habitual de energia e 11 dias para os pré-escolares
com 06 anos de idade. Para as criancas de 03 e 06 anos de idade, sete dias de

registro alimentar foi suficiente para se obter o consumo habitual da maioria dos
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nutrientes avaliados com excec¢ao para a vitamina A e caroteno. E em todos os
grupos o consumo de fibras e proteinas necessitou do menor nimero de dias de
registro alimentar. O estudo também demonstrou que a necessidade de maior
namero de dias de registro alimentar aumenta com a idade e séo ligeiramente mais
elevados para as meninas (38).

Portanto um Unico dia de coleta de informagdo ndo representara o consumo
alimentar habitual de um individuo, e esta limitacdo esta relacionada a variacdo na
ingestdo de nutrientes em diferentes dias. E valido ressaltar que ndo existe método
de avaliacdo do consumo alimentar habitual livre de erro, e que nem é factivel obter
estimativas de consumo de um grande numero de dias, por problemas diversos

dentre eles, adeséo dos participantes, tempo e custo (33).

2.4.2 Aplicacado das Dietary Reference Intakes na Avaliacdo da Adequacéao do
Consumo Habitual de Nutrientes para Individuos

H& muito tempo o homem sabe que a saude e o bem-estar fisico dependem
da dieta, esta associacao se iniciou através da observacdo do homem, seus habitos
e costumes, contudo as informacgfes relativas & dieta e doenga eram apenas
crencas. No ano de 1862 o primeiro padrdo dietético recebeu uma condicao oficial, o
padrao pretendia prevenir doencas devido a inani¢édo e tinha o objetivo de avaliar as
ingestbes estimadas no primeiro levantamento dietético conduzido na Inglaterra.
Desde esta época muito se produziu e esta sendo produzido e o uso dos padrdes
dietéticos passou por uma série de propdsitos ao longo dos anos, desde a
determinacdo de padrfes dietéticos para prevenir a inanicdo como ja citado,
passando como propésitos de determinar um gasto alimentar semanal minimo, servir
como guia para o planejamento de dietas adequadas para toda pessoa normal da
populacdo, oferecer recomendacOes dietéticas que pudessem auxiliar a prevenir
doencas cronicas, reavaliar o papel dos elementos traco na saude e nutricdo
humana, dentro muitos outros (39).

Atualmente nos é apresentada a DRI que trabalha com quatro valores de
referéncia para avaliar e planejar dietas e outros propositos. A avaliacdo dietética
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visa a determinacdo da provavel adequacao ou inadequacgédo do consumo alimentar
e 0 planejamento dietético visa 0 uso dos padrées de referéncia para desenvolver
recomendacdes dietéticas com relacdo a como deve ser o consumo de alimentos.
Na elaboracdo da DRI foi incluso dados especificos de seguranca e eficacia para
reducao do risco de desenvolvimento de doencga cronica degenerativa e ndo apenas
a auséncia de sinais de deficiéncias nutricionais. Foram estabelecidos niveis
superiores de consumo onde ha uma relacdo com o risco de efeito adverso a saude.
Também alguns componentes ndo considerados nutrientes, mas que apresentam
efeito sobre a saude, foram considerados. Bem como, critérios para determinados
nutrientes que foram estabelecidos levando-se em conta os estagios da vida (35).

Os valores de referéncia estdo divididos em necessidade média estimada
(EAR), ingestdo adequada (Al), quantidade dietética recomendada (RDA) e nivel
superior de ingestao toleravel (UL). A EAR se refere ao nivel de ingestdo médio
diario de nutrientes para atender metade dos individuos saudaveis em uma
determinada fase da vida e grupo de género. A Al se refere ao nivel de ingestéao
meédio diario de nutrientes baseado em determinacao observada ou experimental ou
estimativa de ingestdo de nutrientes por grupos de pessoas aparentemente
saudaveis. A RDA se refere ao nivel de ingestéo diario de nutrientes suficiente para
atender a necessidade de 97 a 98% dos individuos sadios em patrticular fase da vida
e grupo de género. E a UL se refere ao nivel de ingestdo toleravel ao maior
consumo médio diario de nutrientes com auséncia de perigo a efeitos adversos a
saude para quase todos os individuos na populacao geral (33,35).

Devido a EAR ser uma média de ingestdo e a possibilidade de exceder a
ingestao necessaria € menor do que quando se utiliza a RDA, se opta pela utilizacédo
da EAR para a avaliacdo do consumo habitual de nutrientes de individuos (35). A
EAR nao foi ainda estabelecida para todos os nutrientes, quando ndo ha o valor de
EAR para determinado nutriente e apenas o valor de Al esta disponivel € possivel
apenas determinar quantitativamente se o consumo habitual esta acima da Al, e
certamente adequado, contudo nenhuma conclusdo pode ser feita se o consumo
habitual do nutriente estiver abaixo da Al. Isto se deve a Al representar uma
ingestdo, e ndo uma necessidade, que provavelmente excede a verdadeira, mas
desconhecida necessidade de quase todos os individuos saudaveis dentro de um

determinado grupo (33). Com relacdo a interpretacdo do consumo relativo a UL &
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possivel classificar qualitativamente: 1. Valores de consumo habitual acima ou igual
a UL sugerem potencial risco de efeitos adversos a saude e 2. Valores de consumo
habitual abaixo da UL séo provavelmente seguros (35).

Os intervalos aceitaveis de distribuicdo de macronutrientes (AMDR) para
individuos foram definidos para carboidratos, lipidios, &cidos graxos
polinsaturados 6mega-3 e 6mega-6 e proteinas, com base na evidéncia para sugerir
um papel protetor para o desenvolvimento de doencas cronicas, bem como
informacéo para garantir doses suficientes de nutrientes essenciais. Uma AMDR é
definida como uma gama de doses para uma particular fonte de energia que esta
associada a reducdo do risco de doencas crbnicas, proporcionando a ingestdo
adequada de nutrientes essenciais. A AMDR é expressa como uma percentagem
do consumo total de energia, porque 0 seu requerimento, no sentido classico, ndo é
independente de outras fontes de combustiveis energéticos ou a necessidade de
energia total do individuo. A AMDR é apresentada de acordo com a faixa etaria e o
sexo e uma caracteristica fundamental de cada AMDR é que tem um limite inferior e
superior, se um individuo consome abaixo ou acima desta gama, existe um potencial
risco para o desenvolvimento de doengas cronicas, bem como o aumento do risco
de ingestéo insuficiente de nutrientes essenciais (40).

O Institute of Medicine de Washington através do Subcommittee on
Interpretation and Uses of Dietary Reference Intakes and the Standing Committee on
the Scientific Evaluation of Dietary Reference Intakes Food and Nutrition Board,
estabeleceu trés passos para se obter a informacao sobre a adequag¢ao do consumo
habitual de individuos: 1. Obter informacdes, as mais precisas possiveis, sobre o
consumo de alimentos (discutido nos capitulos 5.1 e 5.2); 2. Escolher a DRI
apropriada para usar como referéncia (discutido no capitulo 5.3) e 3. Interpretar os
dados de consumo para se responder se o consumo alimentar habitual esta
adequado e com baixo risco para efeitos adversos a saude (35).

A DRI foi estabelecida em niveis populacionais e a determinacdo das
necessidades de um individuo exige um ambiente de laboratério, onde o individuo
fosse alimentado com doses variaveis do nutriente estudado e fossem realizadas
medidas bioquimicas e fisiolégicas. Dessa forma se conclui que ndo é possivel
determinar com acuradcia nem o real consumo e nem a real necessidade de

nutrientes (33). Contudo métodos estatisticos e softwares vém sendo desenvolvidos
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onde consideram, entre outros, a variabilidade na ingestao dos individuos no seu dia
a dia.

Antes de se obter o consumo habitual de nutrientes € necessario que se
realize o célculo de nutrientes de todos os dias de consumo alimentar coletados
atraves do registro alimentar ou do R24hs. O célculo deve ser realizado utilizando-se
tabelas de composicdo de alimentos e software de avaliacdo dietética (33). Com os
dados do consumo alimentar coletados através do registro alimentar ou R24hs e
obtido o quantitativo de nutrientes consumido em cada dia de coleta, parte para a
determinacdo do consumo alimentar habitual. Para esta determinagdo é importante
considerar a variacdo da ingestao de nutrientes devido a variabilidade do consumo
alimentar, caso a variacdo nao seja considerada os valores podem ser subestimados
ou superestimados. A prépria avaliacdo de dois ou mais dias nos fornece uma
medida da variabilidade intrapessoal. O Subcomité para Uso e Interpretacédo das
DRIs recomenda que seja utilizada a estimativa desta variabilidade obtida em
estudos de consumo alimentar em popula¢cées. Contudo, ainda ndo ha estudos que
permitam ter uma avaliacdo confiavel da variancia intrapessoal, obtida de registros
dietéticos individuais, e no Brasil, ndo ha estudo de base populacional publicado
com medidas repetidas de inquéritos alimentares (33). Portanto, a média de
consumo de trés, sete ou mais dias (a depender da faixa etaria e do nutriente que se
quer avaliar) de registro alimentar ou R24hs pode ser utilizada para se obter o
consumo alimentar habitual de um individuo.

Avaliacdo do consumo alimentar, bem como, o0 acompanhamento da evolucao
dos dados antropométricos de criancas e adolescentes sdo importantes como
indicadores indiretos e diretos respectivamente, do estado nutricional. Avaliar a
ingestédo de nutrientes de forma quantitativa e conhecer como ocorre o crescimento
das criancas e adolescentes portadores de EB é fundamental para promover

mudancgas no estado nutricional e melhorar a qualidade de vida destas pessoas.
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3 OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Investigar a adequacdo do consumo alimentar habitual de energia, da
contribuicdo percentual de macronutrientes na dieta, da quantidade de proteinas, de
ferro, de zinco e de fibra alimentar, bem como a evolugdo antropométrica e as
principais manifestacdes clinicas que afetam o consumo alimentar de dez portadores
de Epidermolise Bolhosa, menores de 19 anos de idade, acompanhados nos
ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de
Brasilia.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Revisar a literatura acerca dos principais conceitos e aspectos do tratamento
nutricional na epidermolise bolhosa;

- Delinear a evolucdo do comprimento, estatura e peso no periodo do estudo;

- ldentificar as principais manifestacdes clinicas que influenciam o consumo
alimentar atual;

- Estimar a necessidade energética atual;

- Avaliar a adequacdo entre o consumo habitual de energia e a necessidade
energética atual;

- Avaliar a adequacédo da distribuicdo percentual dos macronutrientes no total de
energia da dieta;

- Avaliar a adequacéo do consumo habitual de ferro, zinco e fibra alimentar.
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4 METODOS

4.1 DESENHO DO ESTUDO

Trata-se de um estudo transversal analitico, do tipo estudo de uma série de
casos, de uma coorte clinica, com dados coletados em més de maio de 2013. E um
recorte longitudinal de dados antropométricos desde a primeira consulta até maio de
2013. A primeira etapa do estudo refere-se a revisdo de literatura acerca dos
principais conceitos e aspectos do tratamento nutricional na EB. Seguida de
pesquisa documental, com consulta em prontuarios, fichas de avaliagcdo e
reavaliacdo nutricional, aplicacdo de questionario estruturado, formulario para a
identificacdo da superficie corporal atingida por bolhas e registro alimentar. Logo

apos a coleta de dados, ocorreu a andlise de dados.

4.2 POPULACAO E LOCAL DO ESTUDO

Foram participantes dessa pesquisa, todos os casos de portadores de EB,
menores de 19 anos, atendidos nos ambulatorios de nutricAo pediatrica e de
dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia entre os anos de 2004 e 2013.
Destes, h& trés casos de portadores EBS e sete casos de portadores de EBDR,
totalizando dez casos. O Hospital Universitario de Brasilia (HUB) é instituicdo de
salude que atende pacientes Portadores de Epidermoélise Bolhosa do Distrito
Federal, entorno e de outros estados da regido centro-oeste do Brasil, que procuram
a profissionais especializados como Dermatologista, Nutricionista, Odontélogo,
Endocrinologista, Assistente Social, e que por muitas vezes acabam por fixar

residéncia no Distrito Federal a fim de obter melhor acesso a assisténcia em saude.



58

4.3 CRITERIOS DE INCLUSAO

Os critérios de inclusdo do estudo foram: ser portador de Epidermélise Bolhosa,
independentemente do tipo; ter idade inferior a 19 anos de idade; estar em
acompanhamento nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do
Hospital Universitario de Brasilia e concordar em participar do estudo, conforme

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

4.4 ASPECTOS ETICOS

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Faculdade de Ciéncias Saude da Universidade de Brasilia, sob o ndmero de
inscricdo 120/2012 (Anexo A). Os pais ou responsaveis legais dos menores foram
apresentados a pesquisa e seus filhos ou tutelados foram convidados a participar, 0s
gue aceitaram, assinaram o termo de consentimento livre e esclarecido (Apéndice
A).

4.5 COLETA DE DADOS

A coleta dos dados foi realizada pelo proprio pesquisador com auxilio de um
estudante do curso de graduacdo em nutricdo. Foi realizada em duas etapas: a
coleta de dados para a elaboracdo da revisédo de literatura e a coleta de dados para
se avaliar o consumo alimentar habitual, a evolucdo antropométrica e as
manifestagdes clinicas que afetam o consumo alimentar.

A partir da revisédo de literatura, elaborou-se um artigo intitulado “Aspectos
Nutricionais de Criangas e Adolescentes Portadores de Epidermdlise Bolhosa:
revisdo de literatura”, submetido em outubro de 2013 aos Anais Brasileiros de

Dermatologia. Segue abaixo o método utilizado para a reviséo de literatura do artigo:
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- Foram consultadas as bases de dados eletronicas: PubMed, SciELO, Lilacs e
MedLine sendo as duas ultimas pela Biblioteca Virtual em Saude. A busca foi
dividida em quatro etapas:

- Levantamento de artigos e manuais e a busca em todos os indices das palavras-
chave “Epidermolysis Bullosa/ Epidemdlise bolhosa”, combinadas com o operador

no @

l6gico "and" “ Child Nutrition” e “Adolescent Nutrition”, cadastradas nos descritores
em ciéncias da saude. E o limite de busca ativado foi o periodo cronoldgico entre os
anos de 2007 e 2013, sendo encontrados 47 artigos: 28 na PubMed, 01 na SciELO e
18 na Lilacs;

- Leitura dos titulos dos estudos encontrados, sele¢cdo dos artigos potencialmente
elegiveis para a revisao e descarte daqueles considerados inadequados ao objetivo;
- Identificacdo de duplicidade de artigos nas bases de dados, sendo descartados
aqueles que se repetiam, chegando a um total de 12 artigos. Devido ao ndamero
pequeno de artigos encontrados foram levantadas as referéncias citadas nos artigos
pesquisados onde foi possivel encontrar 6 artigos com temas bem especificos da
pesquisa, e que também foram incluidos.

- Dessa forma chegou-se a um total de 18 artigos considerados adequados a
revisdo. Os artigos sobre criancas e adolescentes portadores de EB foram
analisados sob o0s seguintes aspectos: (1) potenciais manifestacbes clinicas
extracutaneas que afetam o estado nutricional, (2) comprometimento e
necessidades nutricionais e (3) crescimento.

Na segunda etapa foi realizada uma pesquisa documental com consulta em
prontudrios, cartdo da crianca e fichas de avaliacdo e reavaliacdo nutricional, onde
estdo descritas as medidas antropométricas dos pacientes desde a primeira
consulta. As informac@es coletadas foram inseridas em banco de dados do Microsoft
Office Excel. Foi aplicado um questionario estruturado para se obter dados quanto a
idade do diagnostico, alimentacdo no primeiro ano de vida e quanto as
manifestacbes que afetam o consumo de alimentos. E os pais preencheram o
registro alimentar de 07 dias e o formulario para identificacdo da superficie corporal

atingida por bolhas.
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4.5.1 Variaveis do estudo

SR N N N N Y R NI NN

NN N N N N N T N N O N NN

Identificagéo do paciente;

Sexo;

Idade;

Tipo de Epidermdlise Bolhosa,;

Idade do diagndstico;

Peso ao nascer;

Comprimento ao nascer;

Classificacdo quanto a idade gestacional do nascimento;

Tempo de aleitamento materno exclusivo;

Intercorréncias na introducdo da alimentagcdo complementar (dificuldade para
mastigar e engolir, vémitos com sangue e dificuldade na evolucdo da
consisténcia da alimentacao);

Peso e altura registrados no prontuario do paciente nas consultas no
ambulatério de dermatologia e de nutricdo pediatrica desde a primeira consulta
no servico até a consulta realizada no més de maio de 2013;

Idade correspondente a altura no percentil 25;

Frequéncia das evacuacoes;

Uso de laxante;

Presenca de dor e dificuldade para evacuar;

Presenca de disfagia;

Presenca de odinofagia;

Presenca de microstomia;

Presenca de dificuldade para mastigar;

Presenca de bolhas na cavidade oral,

Presenca de anquiloglossia;

Presenca de refluxo gastroesofagico;

Presenca de inapeténcia;

Presenca de deformidade nas méos;

Via de ingestédo da alimentacéo;

Consisténcia da alimentacéo;
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Uso de férmula nutricional especializada,;

Necessidade energética segundo férmula especifica para EB;

Necessidade energética segundo faixa de 100 a 150% da EER;

Consumo habitual de proteinas segundo percentual do valor energético total
da dieta;

Consumo habitual de lipidios segundo percentual do valor energético total da
dieta;

Consumo habitual de carboidratos segundo percentual do valor energético
total da dieta;

Consumo habitual de proteinas em gramas por dia;

Consumo habitual de fibra alimentar;

Consumo habitual de ferro;

Consumo habitual de zinco;

Adequacdo do consumo energético habitual segundo formula especifica para
EB;

Adequacéo do consumo energético habitual segundo a faixa de 100 a 150%
EER;

Adequacéao do consumo de habitual de proteinas segundo percentual do valor
energético total da dieta;

Adequacdo do consumo habitual de lipidios segundo percentual do valor
energético total da dieta;

Adequacéo do consumo habitual de carboidratos segundo percentual do valor
energético total da dieta;

Adequacédo do consumo habitual de proteinas segundo 115 a 200% da RDA,;
Adequacgéo do consumo habitual de ferro;

Adequacgéo do consumo habitual de zinco;

Adequacéo do consumo habitual de fibra alimentar.
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4.5.2 Dados Antropométricos

O peso do nascimento foi coletado do cartdo da crianga e os dados de peso e
altura subsequentes foram coletados do prontuario do paciente a partir da primeira
consulta no ambulatério de dermatologia e de nutricdo pediatrica. Optou-se por
coletar as medidas de peso e altura, excluindo-se a medida das pregas cutaneas
pelo potencial invasivo para o portador de EB. A padronizagdo para coleta das
medidas de peso e altura adotada no ambulatério de nutricdo em pediatria do
servico o qual os pacientes sdo acompanhados é a preconizada pelo Ministério da
Saude, por meio da Coordenacédo Geral da Politica de Alimentagdo e Nutricdo (41).
Para a afericdo do peso dos pacientes menores de 2 anos ou com até 16 kilogramas
foi utilizado balanca pediatrica digital com precisdo de dez gramas e para 0S
pacientes maiores de 2 anos e adolescentes foi utilizado balanca tipo plataforma
digital com precisdo de cem gramas. Para a afericdo do comprimento de menores
de dois anos foi utilizado infantbmetro de madeira e para a afericdo da altura dos
maiores de 2 anos e adolescentes foi utilizado antropémetro vertical de madeira.

Devido a dificuldade em se obter medidas antropométricas corretas de
pessoas com limitacdes fisicas, devido a deformacao 6ssea, contraturas e distrofia,
em um dos sujeitos da pesquisa, a determinacdo da altura e peso pelos métodos
convencionais ndo foi possivel. Da mesma forma, a determinacdo da altura pelo
método de estimativa de altura através das medidas dos segmentos, também néo foi
possivel devido a anquiloses e aderéncia dos membros inferiores e também por que
este método necessitava de manipulacdo do paciente, o que ndo era viavel. Portanto
o paciente com limitacdes fisicas severas teve seu peso aferido com método
alternativo. O peso foi determinado através da afericdo do peso da crianca no colo
da mée, depois a afericdo do peso da méae e realizando a subtracdo dos dois pesos.
Para a altura, devido as grandes dificuldades em aferir e a inexatiddo do resultado,
foi realizada apenas uma afericdo para poder auxiliar no célculo da necessidade
energeética. A estimativa da altura foi realizada com a crianca deitada, em decubito
dorsal e sem a extensdo forcada dos membros inferiores, marcando com régua o
topo da cabeca e os pés e apds com a utilizacdo de uma fita métrica inextensivel,

medindo a distancia entre estas duas extremidades.
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4.5.3 Questionario

Foi aplicado um questionario estruturado, elaborado especificamente para
esta finalidade (Apéndice B), a mde ou a um responsavel pelo paciente, para a
obtencédo de informacgfes do nascimento, da alimentacdo no primeiro ano de vida,

sintomas gastrintestinais e fatores intervenientes sobre o consumo de alimentos.

4.5.4 Registro Alimentar

Para a determinacdo do consumo alimentar habitual o primeiro passo foi a
obtencdo de dados do consumo de alimentos. Os dados foram coletados através do
método de registro alimentar de sete dias consecutivos.

O formulario para registro alimentar (Apéndice C), foi elaborado a partir das
orientacdes contidas em documento sobre avaliacdo do consumo alimentar e da
ingestdo de nutrientes na pratica clinica (29) e consta de tabela com trés colunas: a
descricdo do horario da refeicdo, os alimentos consumidos em cada refeicao/tipo de
preparacdo e a quantidade de cada alimento, além dos dados de identificacdo do
paciente e data do registro. Os dados foram registrados pelos pais, que receberam
orientacdo escrita com instrucbes gerais, um exemplo de registro alimentar,
imagens, nomes de medidas caseiras e recipientes habitualmente utilizados para
alimentacdo. E em dias alternados, foi realizado contato telefénico a fim de
esclarecer eventuais duvidas e controlar o efetivo registro alimentar diario.

Alguns pacientes do estudo tém prescricdo para uso de férmula nutricional
especializada para terapia nutricional oral hipercaldrica e hiperproteica, rica em
vitaminas e minerais, portanto os pais foram orientados a fazer o registro do

consumo no formuléario para registro alimentar.
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4.5.5 Formulario para Identificacdo do Percentual da Superficie Corporal
Atingida por Bolhas

Também foi preenchido pelos pais, o formulario para identificagdo do
percentual da superficie corporal atingida por bolhas (Anexo B). O férmuléario
utilizado foi o constante no guia pratico para suporte nutricional em criancas com EB

elaborado pelo Great Ormond Street Hospital de Londres (19).

A determinacdo do percentual de superfice corporal atingida por bolhas, se
faz necessaria, pois € utilizada na equacdo para o célculo da necessidade
energética de criancas e adolescentes portadores de EB. O formulario apresenta a
imagem de uma crianca de costas e de frente, onde o corpo aparece subdividido em
cem caixas, onde cada caixa representa 1% da superficie corporal. Os pais foram
orientados a pintar as areas que estavam atingidas por bolhas com lapis de cor rosa

e as areas com bolhas infeccionadas de cor amarela.

4.6 ANALISE DOS DADOS

4.6.1 Dados Antropomeétricos

O peso e altura foram avaliados utilizando-se os referenciais em percentis
propostos pela OMS para menores de 5 anos e para maiores de 5 anos e
adolescentes, segundo o sexo, A/l, P/l e IMC/I (42). As curvas de crescimento de
A/l, P/l e IMC/I da OMS foram escolhidas por serem utilizadas em todo o Brasil,
constam no cartdo da crianca elaborado pelo Ministério da Saude que € utilizado
pelo Sistema Unico de Saude. A fim de auxiliar na andlise dos referenciais
antropométricos de cada paciente, foi utiizado o OMS AnthroPlus que € um
programa informatico para a aplicagcdo da referéncia da OMS de 2007, para
acompanhar o crescimento de criancas e adolescentes em idade escolar (5-19 anos)
(43) e 0 OMS Anthro versao 3.2.2 que € um software para aplicacdo dos padrbes de

crescimento infantil de criangcas menores 5 anos de idade (44). Os programas
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registraram graficamente os resultados e a evolugéo individual dos referenciais

utilizados.

4.6.2 Questionario Estruturado

Para a melhor analise dos dados coletados algumas varidveis coletadas a
partir do questionario estruturado necessitaram ter seus resultados padronizados
(Tabela 01).

Tabela 01 - Padronizacdo dos dados coletados a partir do questionario estruturado
dos pacientes portadores de EB menores de 19 anos de idade atendidos nos
ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de
Brasilia, entre os anos de 2004 e 2013, Brasilia, DF

VARIAVEL DO ESTUDO PADRONIZAGAO

Identificagdo do paciente > Primeira letra do sexo seguida do nimero de
ordem de atendimento no dia da coleta dos
dados (exemplo: FO1)

Idade do diagnéstico > Fase neonatal precoce (primeira semana de
vida);
> Fase neonatal tardia (8 a 29 dias de vida);
> Fase pds neonatal( 30 dias a um ano de vida);
> Fase infantil (acima de um ano de vida).
Idade gestacional do nascimento > Pré termo: idade gestacional do nascimento
menor que 37 semanas
> A termo: idade gestacional do nascimento entre
37 e 41 semanas
> Pés termo: idade gestacional do nascimento

igual ou acima de 42 semanas

Peso ao nascer > Peso adequado: 2 2.500 g
> Baixo peso: < 2.500 g
Frequéncia das evacuagdes > 2 ou mais vezes por dia (regular)
> 1x/dia (regular)
> a cada 03 dias (irregular)
> entre 3-7 dias (irregular)
> acima de 7 dias (irregular)
Dor para evacuar, disfagia, odinofagia, microstomia*, > (+) presente
dificuldade de mastigagéo, bolhas na cavidade oral, > (-) ausente
anquiloglossia**, refluxo gastroesofagico e inapeténcia
Uso de laxante > Sim
> N&o
Consisténcia da alimentacéo > Normal
> Pastosa
> Liquida pastosa
> Liquida

* reducdo da dimensdao do orificio bucal ** fusédo da lingua com o pavimento da boca
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4.6.3 Estimativa da Necessidade Energética

As necessidades energéticas de cada paciente foram estimadas através de
dois métodos propostos para portadores de EB menores de 19 anos.

4.6.3.1 Equacao

A equacgéo para portadores de EB (15) foi utilizada para todos os portadores
de EBDR. A equacdao utiliza como itens para calculo o peso atual, as calorias para a
idade correspondente a altura atual no percentil 25, e fatores adicionais, a saber:
percentual da superficie corporal atingida por bolhas, sepse e exigéncia de catch-up
growth, sendo que cada um destes fatores possui valores correspondentes a serem
inserido na equacao, conforme o nivel que o paciente se encontra. Vale ressaltar
gue a primeira publicacdo encontrada sobre esta equacéao que data do ano de 1995
e as publicacbes posteriores, ndo apresentam justificativa para a utilizacdo do
percentil 25°, como parametro para a determinacdo da idade correspondente a
altura.

Para a ultilizacdo da equacdo, primeiramente foi determinada para cada
paciente, através das tabelas da OMS (42), a idade correspondente a altura no 25°.
Vale ressaltar que na época em que foi divulgada a equacéo o padréo utilizado para
avaliacdo de peso e altura de criancas e adolescentes era o do National Center of
Health Statistics dos Estados Unidos, e para o presente estudo foram utilizados os
novos padrées da OMS. Apd6s determinada a I/A 25° foi identificada, nas tabelas da
Food and Agriculture Organization of the United Nations (FAO) (45), a necessidade
de caldrias/kg de peso segundo sexo e idade corresponde (I/A 25°). Em seguida foi
efetuada a determinacdo do percentual da superficie corporal atingida por bolhas
(SCB), através do somatorio do numero de caixas que foram coloridas com lapis de
cor rosa. E entédo, escolhido umas das opc¢des de niveis pré-determinados a serem
inseridos na equacgao, sendo: até 20% SCB = 0.19; até 40% SCB = 0.5 e até 100%
SCB = 0.950. Para se determinar o grau de sepse foi efetuado o somatorio das
areas coloridas de lapis de cor amarela e foram considerados trés niveis de sepse

com respectivos valores: leve = 0.2, moderado = 0.4 e severo = 0.8. Quanto ao valor
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para determinacdo da exigéncia de catch-up growth, a equacédo disponibiliza os
valores 0.1 ou 0.2, mas nao orienta como deve ser a escolha de um ou outro valor.
Devido a dificuldade em se estabelecer o valor para cada caso, pois, as criancas e
adolescentes do estudo apresentam necessidade constante de aumento de
velocidade de ganho de peso acima do esperado devido ao baixo peso e as
necessidades nutricionais aumentadas, foi padronizado o valor 0.2 para todos os

casos em que a equacao foi utilizada.

4.6.3.2 100 a 150% da EER

O célculo da necessidade energética segundo a EER foi utilizado para todos
0s casos. Para os pacientes que apresentaram P/l abaixo do 3°, a necessidade
energética foi estimada para um intervalo entre 100 a 150% da EER e para os
pacientes que apresentaram P/l acima do 3°, a necessidade energética foi estimada
em 100% da EER. Primeiramente foi identificada, nas tabelas FAO (45), segundo
sexo e idade atual a necessidade de caldrias/kg de peso de cada paciente e
multiplicado pelo peso atual se estabelecendo o 100% da EER e depois procedendo

ao célculo para 150% do valor da EER.

4.6.4 Necessidades Nutricionais de Proteinas, Ferro, Zinco, Fibras e do
percentual de macronutrientes do total de energia

A necessidade nutricional de proteinas, para todas as criancas e
adolescentes do estudo, foi estabelecida a partir de um intervalo de percentual da
RDA segundo o sexo e idade, uma vez que ndo foram determinados valores de EAR
para proteinas e a referéncia para portador de EB utiliza a necessidade de proteinas
em gramas por dia. Esta necessidade foi estimada utilizando-se a oferta de 115-
200% da RDA para a idade, padrao utilizado no Brasil e que corresponde a RNI que
€ 0 padrdo de recomendacdo do Reino Unido, padrdo do pais onde se originou a
referéncia da necessidade proteica para o portador de EB.

Na auséncia de referéncias especificas para a necessidade de contribui¢cdo

percentual de macronutrientes e de micronutrientes para individuos portadores de
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EB, utilizaram-se as referéncias da DRI. Para a determinacdo da contribuicao
percentual dos macronutrientes no total de energia, utilizou-se o intervalo de
distribuicdo aceitdvel AMDR, proposto pelo Institute of Medicine para ambos 0s
sexos (40), conforme a idade de cada paciente. Para a determinacdo das
necessidades nutricionais de ferro e zinco foi utilizada a referéncia de EAR e para a
determinacao da necessidade de fibra foi utilizado a referéncia da Al, ambas para a

idade e sexo correspondente.

4.7 CONSUMO ALIMENTAR HABITUAL

4.7.1 Registro Alimentar

Os calculos dos registros alimentares foram realizados através da utilizacao
do software NutWin desenvolvido pelo Departamento de Informatica em Salde da
Universidade Federal de Sdo Paulo UNIFESP, que utiliza como base de dados a
Tabela de Composicdo de Alimentos e a USDA Nutrient Database for Standard
Reference Release (46) e uma adicional base de dados foi criada a partir de dados
obtidos de roétulos de produtos industrializados e de formulas nutricionais

especializadas.

4.7.2 Estimativas e Andlise da Adequacao

Com os dados dos registros alimentares de cada paciente foi realizado o
calculo do consumo habitual para energia, percentual de macronutrientes do total de
energia consumida, proteina em gramas por dia, ferro, zinco e fibra, através da
meédia aritmética dos sete dias de registro alimentar. Os valores resultantes quando
se apresentaram com mais de uma casa decimal foram arredondados para cima e
apresentados com uma casa decimal. Com excecao para os resultados do consumo

habitual de energia, onde os valores foram arredondados para nimeros inteiros.
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A partir do conhecimento da necessidade de energia e do consumo habitual
de energia, da contribuicdo percentual de macronutrientes do total de energia, de
proteina em gramas/dia, fibra, ferro e zinco, foi possivel analisar adequacao do
consumo alimentar habitual.

Para a adequacdo do valor energético, por ndo haver parédmetros, para
avaliacdo de individuos, quanto a intervalos aceitveis abaixo ou acima de 100%, foi
considerado como deficiente quando os valores de consumo nao alcancaram 100%
da necessidade, adequado quando os valores de consumo alcancaram os valores
estipulados para a necessidade e excessivo quando os valores de consumo se
apresentaram acima de 100% dos valores estipulados para a necessidade de
energia.

A adequacédo da contribuicdo percentual de macronutrientes em relacdo ao
consumo alimentar habitual foi avaliada considerando o intervalo de distribuicdo
aceitavel AMDR, proposto pelo Institute of Medicine para ambos os sexos (40),
conforme a idade de cada paciente. Foi considerada como uma dieta com
distribuicdo adequada de carboidratos aquela que forneceu entre 45 e 65% para a
faixa etaria de 1 a 18 anos. Para as proteinas, a distribuicdo ideal se limitou na
contribuicdo entre 5 a 20% de energia proveniente do nutriente para a faixa etaria de
1 a 3 anos e 10 a 30% para a faixa etaria de 4 a 18 anos. E em relagéo aos lipidios,
a ingestdo adequada correspondeu de 30% a 40% para a faixa etaria de 1 a 3 anos
e 25 a 35% para a faixa etaria de 4 a 18 anos. Na descricdo da adequacédo dos
macronutrientes, os percentuais de distribuicdo que ndo alcancarem o intervalo de
recomendacao foram classificados como deficientes e os que ultrapassaram, como
excessivos.

Também foi avaliada a adequacao de consumo em relacédo a quantidade de
proteinas por dia, uma vez que as necessidades proteicas s&o particularmente
elevadas nas criancas e adolescentes portadores de EB devido ao hipermetabolismo
promovido pelos processos inflamatdrios das lesGes de pele, além de estarem em
fase de crescimento. A adequacdo do consumo foi avaliada em comparagcdo com o
intervalo da necessidade proteica de 115-200% da RDA para a idade e sexo, que
corresponde a 14,95 a 26 gramas de proteinas para a faixa etaria de 1 a 3 anos;
21,85 a 38 gramas de proteinas para a faixa etaria de 4 a 8 anos; 39,1 a 68 gramas

para a faixa etaria de 9 a 13 anos; 59,8 a 104 gramas para a faixa etaria de 14 a 18
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anos do sexo masculino e 52,9 a 92 gramas para a faixa etéria de 14 a 18 anos do
sexo feminino. Os valores dentro ou acima dos intervalos apresentados foram
interpretados como baixa probabilidade de consumo inadequado e os valores abaixo
do intervalo foram interpretados como inconclusivos.

Quanto a adequacédo do consumo alimentar habitual de ferro e zinco, os
valores que alcangcaram a EAR foram considerados como consumo adequado, 0S
gue nao alcancarem a EAR para a idade e sexo foram considerados como consumo
inadequado.

Para a andlise do consumo de fibra, foi tomado como base a Al, uma vez que
nao foi estabelecida EAR para fibra. A interpretacdo foi se o consumo habitual
estava igual ou acima da Al, e portanto com baixa probabilidade de consumo
inadequado, contudo nenhuma concluséo foi feita quando o consumo habitual do

nutriente se apresentou abaixo da Al.

5 RESULTADOS

A seguir estdo apresentados os resultados desta pesquisa, 0 artigo
submetido a periédico e o estudo de casos.

5.1 ARTIGO

O artigo de revisédo produzido é requisito do programa de pos-graduacao da
Faculdade de Ciéncias da Saude da Universidade de Brasilia para a marcacao da
apresentacao da dissertacdo para obetncao do titulo de Mestre. O artigo (Apéndice
D) intitulado “Aspectos nutricionais de criangcas e adolescentes portadores de
epidermdélise bolhosa: revisdo de literatura” foi submetido aos Anais Brasileiros de

Dermatologia em 17 de outubro de 2013.
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5.2 CONSUMO ALIMENTAR HABITUAL E EVOLUCAO ANTRQPOMETRICA DE
CRIANCAS E ADOLESCENTES PORTADORES DE EPIDERMOLISE BOLHOSA:
ESTUDO DE CASOS

Foram estudados dez casos de portadores de EB menores de 19 anos. Cada
paciente foi analisado e comparado com seus proprios dados, uma vez que se tratou
de um estudo de casos, com distribuicdo ndo homogénea, devido a raridade da

doenca.

5.2.1 Caracteristicas da Populacédo do Estudo

Os pacientes do estudo procederam do ambulatério de dermatologia onde
tiveram o diagnostico de EB. Como a EB é uma doenca com heranca genética,
neste estudo, alguns casos séo irmaos, os casos FO1 e M01, portadores de EBDR e
0s casos M03 e MO04 portadores de EBS. No grupo estudado ha um maior
percentual de pacientes do sexo feminino, correspondenndo a 60 % da populacao.
Dos quatro tipos de EB, a populacao foi constituida de 07 casos de portadores de
EBDR e 03 casos de portadores de EBS. A caracterizacdo dos casos estudados, por
sexo, idade e tipo de EB esta apresentada na tabela 02. A média de idade foi de 10

anos e 3 meses (lano e 3 meses a 18 anos e 11 meses), em maio de 2013.
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Tabela 02 — Caracterizagdo dos casos segundo sexo, identificagdo do paciente,
idade e tipo de epidermolise bolhosa, dos pacientes menores de 19 anos de idade
atendidos nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital

Universitario de Brasilia, entre os anos de 2004 a 2013, Brasilia, DF

Sexo Identificacdo do Idadeem Tipo de EB

paciente maio de
2013
F FOo1* 15a6m EBDR
F FO02 03al10m EBDR
F FO3 12a10m EBDR
F Fo4 09a4m EBDR
F FO5 10a5m EBS
F FO6 1la3m EBDR
M MO1* 12a EBDR
M MO02 18allm EBDR
M MO3** 10a EBS
M MO4** 8a3m EBS

*irm&os casos FO1 e MO1; ** irm&os casos M03 e M04
F=feminino; M= masculino; EB=epidermdlise bolhosa;
EBDR= epidermdlise bolhosa distréfica recessiva;

EBS= epidermélise bolhosa simples

5.2.2 Dados do Nascimento e da Alimentacao no Primeiro Ano de Vida

A pesquisa documental sobre os dados do nascimento, teve como resultado
que todos o0s casos hasceram a termo, isto €, com idade gestacional entre 372 e 412
semanas, sendo 09 casos com peso de nascimento igual ou acima de 2.500 gramas
e 01 caso com peso de nascimento abaixo de 2.500 gramas. A crianca que
apresentou baixo peso ao nascer (2.068 gramas) é portadora da EBDR. Das nove
criangas com peso de nascimento igual ou acima de 2.500 gramas, 06 sao
portadoras de EBDR. Todas as criangas com EBS tiveram o peso do nascimento

adequado.
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A idade em que a crianca recebeu o diagndstico variou entre o primeiro dia de
vida até apds o primeiro ano de vida, sendo 03 criangas na primeira semana de vida
(fase neontal precoce), 02 criancas entre 8 e 29 dias de vida ( fase neonatal tardia),
04 criancas entre 30 dias e um ano de vida (fase p6s-neonatal) e 01 crian¢a ap0s o
primeiro ano de vida (fase infantil).

Quanto aos dados da alimentagédo no primeiro ano de vida (Tabela 03), 09
criancas receberam aleitamento materno e 01 ndo recebeu devido a presenca de
bolhas na cavidade oral, manifestacdo clinica da EB. Das 09 criancas que
receberam AME, 03 receberam até o 6° més de vida, 03 receberam até o0 1° més de
vida, 01 até o 2°més de vida, 01 até o 3° més de vida e 01 até 1lano e 6 meses de
vida.

Intercorréncias na introducéo da alimentacdo complementar ocorreram em 04
criancas, todas portadoras da EBDR. E 06 criangas ndo apresentaram nenhum tipo
de intercorréncia, sendo 03 portadores da EBS, isto é, todos os casos de EBS nédo

apresentaram intercorréncias na introducéo da alimentagcdo complementar.

Tabela 03 - Alimentagdo no primeiro ano de vida dos pacientes portadores de EB
menores de 19 anos de idade atendidos nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e
de dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia, entre os anos de 2004 e 2013,
Brasilia, DF

Identificagdo Tipo Aleitamento Tempo de Intercorréncias
do de Materno Aleitamento Materno naintroducéo
Paciente EB Exclusivo Exclusivo da alimentacéo
complementar
FO1 EBDR SIM 1 més SiM?
FO02 EBDR SIM 1 ano e 6 meses SIM®
FO3 EBDR SIM 3 meses NAO
Fo4 EBDR SIM 1 més NAO
FO5 EBS SIM 6 meses NAO
F06 EBDR NAO - SIM®
MO01 EBDR SIM 1 més sIM¢
MO02 EBDR SIM 6 meses NAO
MO03 EBS SIM 6 meses NAO
MO04 EBS SIM 2 meses NAO

F=feminino; M= masculino; EB=epidermdlise bolhosa; EBDR= epidermélise bolhosa distréfica recessiva;
EBS= epidermolise bolhosa simples; ® dificuldade para mastigar e engolir; ® vémitos com sangue; © dificuldade na
evolugdo da consisténcia da alimentacéo; ¢ dificuldade para mastigar
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5.2.3 Manifestacdes Clinicas que Afetam o Consumo de Alimentos,
Caracteristicas da Alimentacao e Ritmo Intestinal

As manifestacdes clinicas que afetaram o consumo de alimentos em maio de
2013, se mostraram presentes em maior ou menor quantidade em todos os
pacientes (Tabela 04). A microstomia foi a manifestacdo mais observada, atingindo
70% (n=7) dos casos do estudo, sendo que todos portadores de EB do tipo distrofica
recessiva apresentaram a manifestacdo. Dos 07 pacientes portadores de EBDR,
apenas 01 nao apresentou bolhas na cavidade oral. A disfagia, dificuldade de
mastigacdo e anquiloglossia atingiram 40%, 30% e 40% dos pacientes
respectivamente e a odinofagia e o RGE atingiram 20% dos casos.

Quanto a via de alimentacéo, todos os pacientes se alimentaram por via oral,
a consisténcia da alimentacao variou de liquida a normal, sendo 01 paciente com
alimentacdo de consisténcia liquida, 01 paciente com alimentacdo de consisténcia
liquida pastosa, 02 pacientes com alimentacdo de consisténcia pastosa e 06
pacientes com alimentacdo de consisténcia normal. Vale ressaltar que os 03
pacientes portadores de EBS consomem alimentacdo de consisténcia normal. Em
relacdo a presenca de deformidade nas maos, manifestacdo clinica da EB que
também limita o consumo de alimentos devido a dificuldade em segura-los e da
impossibilidade da correta manipulacédo dos talheres e utensilios, foi identificada em
todos os 07 pacientes portadores de EBDR. E nenhum paciente com EBS

apresentou deformidade nas maos.
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Tabela 04 — Via de alimentacdo, consisténcia da alimentacdo e manifestacdes
clinicas que afetaram o consumo de alimentos dos pacientes portadores de EB
menores de 19 anos de idade atendidos nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e

de dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia em maio de 2013, Brasilia, DF

Identificacao Tipo Via de Consisténcia Deformidade  Microstomia Dificuldade Bolhas Anquiloglossia RGE
do de alimentacéo da nas maos* para na
Paciente EB alimentagéo mastigar cavidade
oral
FO1 EBDR Oral Liquida + + + + + +
pastosa
F02 EBDR Oral Normal + +
FO3 EBDR Oral Normal + + - + +
FO4 EBDR Oral Normal + + - +
FO5 EBS Oral Normal - - - - - +
FO6 EBDR Oral Liquida + + + +
Mo1 EBDR Oral Pastosa + + B + +
Mo02 EBDR Oral Pastosa + + + + +
MO03 EBS Oral Normal
MO04 EBS Oral Normal

* dificuldade em segurar os alimentos e prejuizo na correta manipulagdo dos utensilios e talheres para a alimentacédo
F=feminino; M=masculino; EB=epidermdlise bolhosa; EBDR=epidermdlise bolhosa distréfica recessiva; EBS=epidermolise
bolhosa simples; (+) presente; (-) ausente; RGE=refluxo gastroesofagico

A tabela 05 apresenta os resultados sobre o ritmo intestinal e fatores
relacionados. O ritmo intestinal apresentou-se irregular em 04 pacientes, destes, 03
pacientes apresentaram frequéncia de evacuacdo em intervalos de 3 a 7 dias e 0
quarto paciente apresentou frequéncia de evacuacdo com intervalos acima de 07
dias. Vale ressaltar que todos os pacientes que apresentaram ritmo intestinal
irregular sdo portadores de EBDR. A frequéncia de evacuacdo de 1 vez por dia foi
observada em 05 casos, sendo 03 pacientes portadores de EBDR e 02 pacientes
portadores de EBS. Um dos casos (M04), que é portador de EBS, apresenta
frequéncia de evacuacdo de 2 vezes ou mais por dia com queixa de fezes de
consisténcia liquida, este caso iniciou recentemente (agosto de 2013)
acompanhamento no ambulatério de gastroenterologia pediatrica.

Quanto a dificuldade e dor para evacuar, ndo foi observada em nenhum
portador de EBS, mas foi observada em 100% dos pacientes portadores de EBDR

(n=7), sendo que 04 fazem uso de laxante.



76

Tabela 05 — Frequéncia das evacuacdes e fatores relacionados ao ritmo intestinal
dos pacientes portadores de EB menores de 19 anos de idade atendidos nos
ambulatorios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de

Brasilia em maio de 2013, Brasilia, DF

Identificacdo do Tipo de EB Frequéncia das Dificuldade e dor Uso de laxante
Paciente evacuacOes para evacuar

FO1 EBDR 1x/dia + sim

F02 EBDR Intervalos de 3 a + sim
7dias

FO3 EBDR 1x/dia + nao

Fo4 EBDR 1x/dia + nao

FO05 EBS 1x/dia - nao

FO6 EBDR Intervalos de 3 a + sim
7dias

MO01 EBDR Intervalos de 3 a + sim
7dias

MO02 EBDR Intervalos acima de + nao
7dias

MO03 EBS 1x/dia - nao

MO04 EBS 2 ou mais vezes/dia - nao

EB=epidermdlise bolhosa; EBDR=epidermdlise bolhosa distroéfica recessiva; EBS=epidermdlise bolhosa simples
(+) presente; (-) ausente

5.2.4 Evolucdo Antropomeétrica

Os indices antropométricos entre peso, altura e idade foram apresentados em
curvas de crescimento segundo percentil. As curvas de crescimento de A/l, P/l e
IMC/I da OMS foram escolhidas por serem utilizadas em todo o Brasil e constam no
cartdo da crianca elaborado pelo Ministério da Saude. Nao foram elaboradas as
curvas de crescimento de A/l e IMC/I para o paciente FO1, devido a impossibilidade
de afericdo da altura. Devido a curva de crescimento de P/l avaliar até a idade de 10
anos os pacientes maiores de 10 anos tiveram a curva de crescimento elaborada até
esta idade ou idade mais proxima em que havia o dado do peso disponivel em
prontudrio.

Avaliando as curvas de crescimento observa-se que todos os portadores de

EBS, apresentaram curva de crescimento de P/I, ascendente e com resultados
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acima ou igual ao percentil 15, desde a primeira consulta nos ambulatérios de
nutricdo pediatrica e de dermatologia até o més de maio de 2013, sendo que um dos
pacientes apresentou percentil de P/l acima ou igual ao 85° e a partir dos 6 anos de
idade foi observado aumento para o 97°. Do total dos 07 pacientes portadores de
EBDR, 06 pacientes apresentaram curva de crescimento de P/l com valores abaixo
do 3° na primeira consulta, durante todo o periodo de acompanhamento e até a
altima avaliacdo em maio de 2013. Em 01 paciente foi observada curva de
crescimento igual ou acima do 3° apenas entre 0 segundo e terceiro ano de vida,
sendo que apoés o terceiro ano de vida até a ultima avaliagdo em maio de 2013 a
curva se manteve no mesmo padrao dos outros casos portadores de EBDR, isto €,
com valores abaixo do 3°.

As curvas de crescimento de A/l dos 03 portadores de EBS se apresentaram
ascendentes e com valor igual ou acima do percentil 3°. Quanto aos 07 pacientes
portadores de EBDR, foi observado para os pacientes FO2, FO3 e FO4 que a curva
de A/l se apresentou abaixo do 3° desde a primeira, sendo que a primeira consulta
ocorreu com a idade de 36 meses para o paciente F02, a idade de 48 meses para o
paciente FO3 e a idade de 24 meses para o paciente FO4. Foi observado na curva de
crescimento de A/l do paciente F06, percentil abaixo de 3, no periodo entre a
primeira consulta e os quatro meses de idade, sendo que aos 8 meses apresentou
A/l igual ou acima do percentil 3 e apds a curva se apresentou descendente e se
manteve até a ultima afericdo. O paciente MO1 apresentou curva de A/l abaixo do 3°
entre os 12 meses e 3 anos e 6 meses de idade, apés esta idade até os 11 anos e 3
meses a curva se manteve entre o 3° e 15°, quando se apresentou descendente. E o
paciente M2, também portador de EBDR, apresentou A/l entre o 15° e 50°, no
intervalo entre os 48 meses, idade da primeira consulta, até os 13 anos de 6 meses
guando apresentou curva descendente com valor de percentil abaixo de 3°.

A seguir sdo apresentadas as curvas de crescimento de P/I, A/l e IMC/I de

cada paciente (Figura 04 a Figura 13).
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Figura 04 Curva de crescimento de peso por idade do paciente FO1, portador de
epidermdlise bolhosa distrofica recessiva, a partir da primeira consulta nos
ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de
Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 05 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente FO2, portador de epidermdlise bolhosa distréofica recessiva, a partir
da primeira consulta nos ambulatorios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do

Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 06 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente FO3, portador de epidermdlise bolhosa distrofica recessiva, a partir
da primeira consulta nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do

Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 07 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente FO4, portador de epidermdlise bolhosa distrofica recessiva, a partir
da primeira consulta nos ambulatorios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do

Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 08 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por

idade do paciente FO5, portador de epidermodlise bolhosa simples, a partir da

primeira consulta nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do

Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 09 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente F06, portador de epidermdlise bolhosa distrofica recessiva, a
partir da primeira consulta nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de

dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 10 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente MO1, portador de epidermdlise bolhosa distréfica recessiva, a
partir da primeira consulta nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia

do Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 11 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente M02, portador de epidermdlise bolhosa distréfica recessiva, a
partir da primeira consulta nos ambulatorios de nutricdo pediatrica e dermatologia do
Hospital Universitario de Brasilia maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 12 Curvas de crescimento de peso por idade, altura por idade e IMC por
idade do paciente MO03, portador de epidermdlise bolhosa simples, a partir da
primeira consulta nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do
Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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Figura 13 Curvas de crescimento de peso por idade, a altura por idade e IMC por
idade do paciente MO04, portador de epidermélise bolhosa simples, a partir da
primeira consulta nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de dermatologia do

Hospital Universitario de Brasilia até maio de 2013, Brasilia, DF
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5.2.4.1 Avaliacdo do Comprimento ao Nascer e da Idade Correspondente a Altura no
Percentil 25

Devido a equacdo para a estimativa da necessidade energética para o
portador de EB requerer a inclusdo da quantidade de calorias por kilograma de peso
correspondente a idade na altura do 25°, foi realizada uma comparagao entre a
idade cronoldgica e a idade na altura do 25°(I1/A25°). Os resultados (Tabela xx)
mostram que dos 10 casos do estudo, 07 apresentaram diferenca entre a idade
cronoldgia e a I/A25°, sendo todos portadores de EB do tipo distrofica recessiva.

Com relacdo ao percentual de adequacéao entre a idade cronoldgica e a I/A25°
destes 07 pacientes, constatou-se que: 03 pacientes apresentaram percentual de
adequacéao = a 100%; 05 pacientes entre 70 e 90% e 02 pacientes abaixo de 69%
de adequacdo. Os dados estdo demonstrados em anos de diferenca entre a idade
cronoldgica e a I/A25°e também em percentual de adequacao a fim de padronizar os
resultados devido a diferenca de idade entre os pacientes. Portanto os resultados
mostram que o paciente F1 é a que apresenta menor adequacdo seguido do
paciente F2.

Quando realizada a avaliacao da A/l, o comprimento ao nascer se apresentou
igual ou acima do 3° em 09 pacientes e em 01 paciente néo foi possivel estabelecer
a relacdo A/l, pois nado foi encontrado registro do comprimento do nascimento no

cartdo da crian¢a, nem no prontuario e a mae também néo soube referir.
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Tabela 06 — Avaliagdo do comprimento ao nascer e da altura atual dos pacientes
portadores de EB menores de 19 anos de idade atendidos nos ambulatérios de
nutricdo pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia entre os
anos de 2004 a 2013, Brasilia, DF

Dados do Nascimento Dados Atuais
P Diferenca em
Identificacao )
do ¢ Tipo P i All Idade anos entre 0
. EB eso ao | Comprimento 16ai A 25° idad % de
Paciente ao cronolégica idade =
nascer ao nascer : P adequacao
nascer | (maio/2013) cronoldgica e
1/A25°

2.520

FO1 EBDR gramas 46 cm 3°-5° 15a6m 9a8m 5a10m 62,40%
2.700

F02 EBDR gramas SD SD 3al0m 2a7m la3m 67,40%
3.000

FO3 EBDR gramas 46 cm 3°-5° 12a10 10alm lallm 78,60%
2.900

FO4 EBDR gramas 49 cm 25°- 50° 9a4m 7a6m 1lal0m 80,40%
3.515

FO5 EBS  gramas 55 cm =2 90° 10a5m 10abm NI 2100 %
2.062

FO6 EBDR gramas 47 cm 10°-15° 0l1a3m 11m 4m 73,30%
3.020

MO01 EBDR gramas 50 cm 50° - 75° 12a 10a8m ladm 88,90%
3.050

M02 EBDR gramas 50 cm 50° - 75° 18allm 14a9m 4a2m 78%
3.835

MO03 EBS gramas 52 cm = 85° 10a 13a3m NI 2100%
3.650

M04 EBS  gramas 50 cm > 85° 8a3m 12a4m NI 2100%

EB=epidermdlise bolhosa; EBDR= epidermdlise bolhosa distréfica recessiva; EBS= epidermdlise bolhosa simples; cm=
centimetros; A/l= altura por idade; SD=sem dados F=feminino; M= masculino; I/A25° = idade correspondente & altura no
percentil 25; a = anos; m = meses; NI= ndo identificado

5.2.5 Consumo Alimentar Habitual

O tipo de alimento consumido pelos pacientes variou bastante de um
individuo para o outro. Todavia, quando observado a variagdo do consumo de
alimentos do paciente com ele mesmo, observou-se crianga com grande consumo
de leite, havendo dias que a alimentacdo foi basicamente lactea. Houve paciente
com consumo frequente de ovo (mais de 03 vezes na semana) e paciente com
consumo de feijdo liquidificado em grande volume. Também foram observados
pacientes com o0 consumo por dias consecutivos dos mesmos alimentos
liquidificados para as refeicbes do almoco e jantar. O iogurte e o sorvete foram
alimentos que constaram em grande parte dos registros alimentares. Por outro lado

alguns pacientes apresentaram consumo variado de vegetais e frutas diariamente.
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A alimentagao fora do lar foi pouco observada. Quanto ao fracionamento das
refeicbes ao longo do dia, a grande maioria realiza 05 a 06 refei¢cdes diarias, mas foi
observado que houve 02 dias que dois pacientes fizeram menos de 03 refei¢cdes. O
consumo de férmulas nutricionais especializadas, hipercaloricas e hiperproteicas
ricas em vitaminas e minerais, foi observado em 04 casos portadores da EBDR e 02
casos da EBS. Dois casos de portadores da EBDR, apesar de terem prescricao para
uso da formula, ndo estavam utilizando. Os pacientes em uso da formula o faziam
diariamente e em horarios fixos.

A seguir estdo apresentados os resultados de cada paciente quanto a
adequacado do consumo alimentar habitual com relacdo a energia, contribuicdo
percentual dos macronutrientes no total energético da dieta, proteinas em

gramas/dia, ferro, zinco e fibra alimentar.

5.2.5.1 Adequacéo do Consumo Habitual de Energia

Os resultados da adequacdo do consumo habitual de energia estao
apresentados na tabela 07, que contém a adequacdo do consumo habitual de
energia baseada na equacdo especifica para estimativa das necessidades
energéticas de portadores de EB e baseada em percentual acima da EER para
idade e sexo. Também consta na tabela a quantidade de vezes que a equacao
fornece de energia, acima da EER.

Com relacdo a adequacéo baseada na equacao especifica para portadores
de EB, trés pacientes do grupo ndo foram avaliados, pois a equa¢ao nao se aplica
aos portadores de EBS sem risco nutricional, constatado na época da obtencédo dos
dados. Portanto, foi realizada a adequacdo do consumo energético habitual dos sete
pacientes portadores de EBDR, onde foi observado que 05 destes pacientes
apresentaram consumo energético deficiente, 01 paciente com consumo energético
excessivo e 01 paciente com consumo energético adequado.

A adequacédo de consumo energético baseada no intervalo de 100 a 150%
da EER foi realizada para todos os pacientes do estudo. Um total de 04 pacientes
apresentou consumo energético deficiente, 04 pacientes apresentaram consumo

energético excessivo e 02 pacientes apresentaram consumo energético adequado.
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Com relacdo a adequacdo de consumo e o tipo de EB de cada paciente, foi
observado que, do total dos 07 pacientes portadores de EBDR, 04 apresentaram
consumo energético excessivo, 01 apresentou consumo energético deficiente e 02
apresentaram consumo energético adequado. Com relagdo aos 03 pacientes
portadores de EBS todas apresentaram consumo energético deficiente.

Quanto a quantidades de vezes que a estimativa da necessidade energética
segundo equacao especifica para portadores de EB esta acima da estimativa da
necessidade energética segundo 100% da EER, revelou que, se for tomado como
parametro 100% da EER, todos os pacientes terdo seu consumo energético
superestimado. A quantidade de vezes que a equacao especifica esta acima de
100% da EER foi de 22 vezes para os paciente FO1, FO3 e M2 e < de 2 vezes para
os pacientes F02, FO4, FO6 e MO1.
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Tabela 07 - Adequacdo do consumo habitual de energia, segundo equacéo

especifica para portadores EB e percentual da EER e quantidade de vezes que a

estimativa da necessidade energética segundo a equacao esta acima da EER nos

pacientes menores de 19 anos de idade atendidos nos ambulatorios de nutricdo

pediatrica e de dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia em maio de 2013,

Brasilia, DF
A0
Noesiddll b | N CBEEBD _
Coeuno| Bregdia | Geuno Fremtia oo | Quantickcedevers
\drtificaiol T Fﬁggd sg b OEHMJ ]%mb OEHGHH qeaﬁwcaoEB
st | o | S0 S Uhile S SEan
=~ | chHR
(ka/da) %aEB (/da) ) eIYER
il il s
3
FL HR T4 1%/ o ARkl ec 21\eres
10% HR 3Rl Y5 o &xlZ4A 1, /vezes
B HR 2Ab PRV & 151al/%7 ec 2\EZES
1o HR 2B 13 ec 1ale8 ec 1, Averss
1053 B 15 NA NA 5D o NA
165) HR & 9 cH 55a8h ec 16verss
ML HR 16¥ paiv o  MBaZIA o 16bverss
M2 HEHR 151 3157 o 123 ay 2276
MB B 18R NA NA 53 cH NA
MY B & NA NA 183 03] NA

Kcal= kilocalorias; EER= necessidade energética estimada def= deficiente; exc= excessivo; adeg=adequado; NA=n&o se aplica

*Peso (Kg) x (kcal/kg para a idade correspondente a altura no 25°) x [1 = (soma de 3 fatores adicionais)], fatores adicionais =

percentual de superficie corporal atingida por bolhas (20%= 0,19; 40%=0,50 e 100%=0.95); sepse (leve=0.2;moderada=0.4 e
severa=0,8) e catch up growth (0,1 e 0,2)
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5.2.5.2 Adequacéo da Contribuicdo Percentual dos Macronutrientes no Total
Energético da Dieta

Considerando que a energia dietética provem dos macronutrientes, avaliou-se
sua contribuicdo percentual na dieta de cada paciente. Conforme mostra a tabela 08,
em termos percentuais, a ingestdo de carboidratos e proteinas apresentou-se
adequada para 09 pacientes do estudo. Sendo que o paciente que apresentou a
contribuicdo percentual de carboidratos deficiente € o mesmo que apresentou a
contribuicdo percentual de proteinas excessiva.

JA a contribuicdo percentual de lipidios em relacdo aos outros
macronutrientes se mostrou adequada para 08 pacientes, deficiente para 01

paciente e excessiva outro.

Tabela 08 - Adequacdo da contribuicdo percentual de carboidratos, proteinas e
lipidios no total energético da dieta conforme recomendacdo em percentual para a
idade das ingestdes dietéticas de referéncia, dos pacientes menores de 19 anos de
idade portadores de EB atendidos nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de

dermatologia do HUB em maio de 2013, Brasilia, DF

Identificacdo  Tipo %CHO  Adequacdo %PTN  Adequacgdo %LIP Adequacao

do EB %CHO %PTN %LIP
Paciente
Fo1 EBDR 52,5 + 17 + 30,6 +
F02 EBDR 40,6 - 21,4 ++ 37,5 +
Fo3 EBDR 55,5 + 18,9 + 25,8 +
Fo4 EBDR 48 + 15,9 + 36,2 +
FO5 EBS 63,4 + 14 + 24 -
F06 EBDR 48,1 + 10,7 + 40,5 +
MO01 EBDR 49,9 + 16,5 + 41 ++
M02 EBDR 62,1 + 13,3 + 25,9 +
M03 EBS 45,7 + 21,5 + 38,2 +
MO04 EBS 46,8 + 21,1 + 32,3 +

%CHO= percentual de contribuigdo de carboidratos no total energético da dieta;
%PTN=percentual de contribuicio de proteinas no total energético da dieta; %LIP= percentual de

contribuigdo de lipidios no total energético da dieta; (+)= adequado; (-)= deficiente; (++)= excessivo
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5.2.5.3 Adequacéo do Consumo Habitual de Proteinas, Ferro, Zinco e Fibras

Os resultados quanto a adequagcdo do consumo habitual de proteinas em
gramas por dia (Tabela 09) se mostraram inconclusivos para 01 paciente, portador
de EBDR, e com baixa probabilidade de consumo inadequado para 09 pacientes.
Sendo que para os 03 pacientes portadores de EBS todos apresentaram baixa
probabilidade de consumo inadequado e para os 07 pacientes portadores de EBDR,
06 pacientes apresentaram baixa probabilidade de consumo inadequado de
proteinas.

A adequacédo no consumo de fibras mostrou-se inconclusivo para 9 pacientes
e para apenas 01 paciente apresentou baixa probabilidade de consumo inadequado
pois o consumo habitual atingiu a Al. O resultado da adequagdo no consumo
habitual do ferro e do zinco mostrou-se adequado para 09 pacientes. E valido
ressaltar que a inadequacéo de consumo de ferro foi identificada no paciente F2 e a

inadequacao do consumo de zinco foi identificada no paciente M2.
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Tabela 09 - Adequacao do consumo habitual proteinas, ferro, zinco e fibra, conforme

a ingestéao dietética de referéncia para a idade e sexo, dos pacientes menores de 19

anos de idade portadores de EB atendidos nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e

de dermatologia do HUB, em maio de 2013, Brasilia, DF

115a

pacente | TR0 | BT | Adeq | 200% | g | Ada | CHEe |, g | CHIN | gy g,
(grfaia) iy | @

FO1* EBDR 70 BPCI 53a92 15,3 INC 16,8 ADEQ 12,2 ADEQ
FO02 EBDR 32 BPCI 15a26 4,1 INC 2,4 INAD 3,5 ADEQ
FO3* EBDR 106 BPCI 40 a 68 27,1 BPClI 234 ADEQ 25,7 ADEQ
FO4* EBDR 96 BPCI 40 a 68 8,9 INC 25,2 ADEQ 30 ADEQ
FO5 EBS 54 BPCI 40 a 68 11,4 INC 12,6 ADEQ 7,6 ADEQ
FO6 EBDR 25 BPCI 22 a38 8,5 INC 5,4 ADEQ 4,8 ADEQ
MO1* EBDR 70 BPCI 22 a38 15,1 INC 17,1 ADEQ 12 ADEQ
M02 EBDR 52 INC 60 a 104 12,4 INC 11,7 ADEQ 6,6 INAD
MO03* EBS 96 BPCI 40 a 68 9,5 INC 21,2 ADEQ 26,4 ADEQ
MO04* EBS 88 BPCI 40 a 68 11,4 INC 18,9 ADEQ 22,9 ADEQ

C.H.PTN= consumo habitual de proteinas; Adg PTN=adequacdo do consumo habitual de proteinas; BPCIl=baixo

probabilidade de consumo

inadequado;

INC=inconclusivo;

RDA=quantidade dietética

recomendada;

C.H.=consumo

habitual; ADEQ=adequagdo de consumo; INC = inconclusivo; AD = consumo adequado, INAD = consumo inadequado;

gr/dia=gramas por dia;mg=miligramas; gr=gramas ; *paciente em uso de féormula nutricional especializada
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6 DISCUSSAO

EB é uma das doencas mais complexas em medicina, rara, com tipos graves
e com repercussdes no estado nutricional e efeitos na qualidade de vida e tempo de
vida dos afetados (7,18). O presente tem grande validade devido aos poucos
estudos na area de EB e nutricdo, e devido ao tema especifico da avaliacdo do
consumo alimentar e associacdo com as manifestacdes clinicas que afetam o
consumo de alimentos e a evolugdo antropométrica. O estudo avaliou as principais
manifestacdes clinicas que afetam o consumo de alimentos, o consumo alimentar
habitual e as curvas de crescimento de menores de 19 anos de idade portadores de
Epidermdlise Bolhosa acompanhados nos ambulatérios de nutricdo pediatrica e de
dermatologia do Hospital Universitario de Brasilia entre os anos de 2004 e 2013.
Apresentou uma populacdo heterogénea, composta de criancas e adolescentes de
ambos os sexos, com idade entre 1ano e 3 meses a 18 anos e 11 meses e com EB
de dois tipos diferenciados, a EBS e a EBDR.

Restringi-se a possibilidade de discussdo desta pesquisa por nao ter uma
literatura vasta a respeito dos aspectos nutricionais da EB, portando ndo se
pretendeu com os resultados apresentados responder nenhuma questdo, e sim,
comparar os resultados obtidos com os resultados da literatura, a fim de colaborar
com o0 conhecimento e auxiliar no estabelecimento da melhor conduta para o
cuidado nutricional, possibilitando a melhoria da qualidade de vida dos portadores de
EB.

Com relagdo ao peso ao nascer, 0s estudos encontrados fornecem
informacdes contraditérias. Em estudo realizado com pacientes ingleses observou-
se que criancas com EBDR apresentam significantemente menor peso de
nascimento do que seus pares saudaveis, sugerindo que o comprometimento do
crescimento comeca no utero (27). Outro estudo contradiz estes achados e informa
que, geralmente, criancas portadoras de EB nascem a termo e com peso e altura
adequados, e que o0 peso e a altura sdo afetados apdés o0 surgimento das
manifestacdes clinicas da doenca que comprometem o consumo de alimentos e
aumentam as necessidades nutricionais (15). Das 10 criancas estudadas todas

nasceram a termo, uma apresentou baixo peso ao nascer, sendo esta portadora de
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EBDR, as demais apresentaram peso ao nascer adequado. Concordando com o
segundo estudo.

Quanto a idade do diagnéstico da EB, os resultados obtidos foram bem
diversificados variando entre o primeiro dia de vida até apds o primeiro ano de vida.
Foi possivel observar entre os pacientes portadores de EBDR, que, apesar de haver
diferencas na idade do diagnostico da EB, todos apresentaram curva de crescimento
abaixo do 3° desde a primeira consulta até maio de 2013 ou, na maior parte do
periodo do acompanhamento ambulatorial. Devido ao pequeno nimero de casos do
estudo, ndo foi possivel estabelecer uma associacao entre a idade do diagnéstico e
0 estado nutricional, seria necessario um maior nimero de casos. N&o foi
encontrado na literatura consultada dados relacionados a idade do diagnéstico de
portadores de EB e estado nutricional. Apesar do progndstico da EB estar
relacionado com o tipo de EB (7), o diagnostico precoce da EB pode resultar em
melhor estado nutricional, caso o portador receba assisténcia especializada em
saude, possibilitando intervencdes nutricionais bem sucedidas.

Quanto a questdo do tempo de aleitamento materno exclusivo, ndo foram
encontrados na literatura consultada dados relacionados ao tema. Nove criangcas
apresentaram tempo de aleitamento entre 4 semanas a 6 meses de vida, deste total
de nove criancas, seis sdo portadoras de EBDR. Uma crianca ndo recebeu
aleitamento materno exclusivo devido as manifestacfes clinicas da doenca e esta
crianca é portadora de EBDR. E outra manteve aleitamento materno exclusivo por
mais de seis meses (até um ano e seis meses de idade) também devido as
manifestacdes clinicas da doenca que a impediram de aceitar a alimentagcao
complementar.

As intercorréncias na introducdo da alimentacdo complementar devido as
manifestacdes clinicas da doenca ocorreram em 04 criancas, todas estas portadoras
de EBDR. Dado semelhante foi encontrado sobre esta questdo, onde apds o
nascimento as manifestacdes da doenga comprometeram o consumo alimentar (15),
sendo que o0 ponto critico comeca durante a fase de denticdo e doencas
intercorrentes que ocorrem na fase da introducdo da alimentacdo complementar
(11).

Os fatores que afetam o consumo de alimentos se mostraram presentes em

maior ou menor quantidade em todos os pacientes do estudo. Estes achados séo
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semelhantes ao de outros estudos, que relatam formacgao de bolhas e estenose no
esb6fago, RGE, constipacdo dentre outras manifestacfes (2). Estudo retrospectivo
em Londres com 223 criangas portadoras de varias formas de EB apresentou como
resultado que o RGE foi frequentemente observado em portadores de EBS. O RGE
afetou trés quartos das criangas com EBDR e dois ter¢cos também apresentaram
quadro de estenose esofagica significativo (14).Outro autor também confirma
manifestacdes clinicas que afetam o consumo alimentar e relata que as cavidades
oral e esofagica podem estar comprometidas em portadores de EB em funcdo da
formacao de bolhas severas na mucosa oral, seguidas por cicatrizes que resultam
em microstomia e anquiloglossia (16). Estudo retrospectivo realizado no Brasil com
19 criancas portadoras de EB dos tipos distréfica e juncional relata que
manifestacfes gastrointestinais tiveram inicio, em todos os casos, até os dois meses
de vida, e as manifestacbes observadas foram vomitos e disfagia em 84,2% dos
casos e a odinofagia em 78,9% dos casos (47). Vale ressaltar que os autores nao
diferenciaram o tipo de EB em funcéo da manifestacéo.

No presente estudo, bolhas na cavidade oral foi uma manifestacdo bastante
observada, atingindo 60% dos pacientes, todos portadores de EBDR. Dos 07
portadores de EBDR, apenas um paciente ndo apresentou a manifestacdo podendo
ter apresentado ou vir a apresentar bolhas na cavidade oral em outro momento, ja
gue é uma manifestacdo da doenca. A disfagia, a odinofagia, sintomas da estenose
esofagica, bem como o RGE também foram observados.

A literatura faz referéncia quanto a presenca de microstomia, anquiloglossia
e dificuldade de mastigacdo em portadores de EB, sendo que a microstomia e
anquiloglossia é citada apenas em portadores de EBDR (16,20). No presente estudo
estas manifestacées foram observadas, sendo que microstomia foi a manifestacao
que atingiu 70% do total dos casos do estudo, e atingiu todos os portadores da
EBDR, n&o sendo encontrada a mesma manifestacédo nos portadores de EBS. Os
pacientes portadores de EBDR, também apresentaram as manifestacdes de
dificuldade de mastigacdo e anquiloglossia que atingiram 30 e 40% dos pacientes
respectivamente.

A constipacdo é uma das manifesta¢des clinicas mais comuns no portador de
EB, sendo relatada em todos os tipos de EB e especialmente na EBDR, que ocorre

em 40% a 75% dos casos (2). Estudo retrospectivo, que estudou 223
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criangas/adolescentes portadores de varias formas de EB, também apresentou
como resultado que a constipacao foi frequentemente observada em portadores de
EBS. E que foi comum em pacientes com EBDR, exigindo o uso de laxantes e a
suplementacdo de fibra. Estudo retrospectivo realizado no Brasil com 19 criancas
portadoras de EB dos tipos EBJ e EBDR relata que a constipacéo intestinal atingiu
73,7% dos casos (47). Os resultados do presente estudo se monstraram
diversificados para os portadores de EBDR, com frequéncia de evacuacao diaria até
intervalos de 7 dias ou mais. Quanto a dificuldade e dor para evacuar foi observada
em 70% dos casos, sendo todos os casos de portadores de EBDR. Isso pode ser
resultado da ingestéo reduzida de liquidos e fibras, como também pode decorrer da
perda aumentada de liquidos através das lesfes cutaneas. Somando-se a isso a
defecacdo € muitas vezes dolorosa, em consequéncia de bolhas e fissuras anais, 0
que pode vir a causar medo de evacuar (15).

A via de alimentag&do pode influenciar no estado nutricional dos pacientes.
Estudo que teve como objetivo fornecer informacbes sobre os beneficios da
alimentacéo enteral por gastrostomia concluiu que a gastrostomia é bem tolerada e
ajuda na recuperacdo do crescimento (22). A alimentagdo via gastrostomia
possibilita a oferta de maior aporte energético e a possibilidade de melhora no
estado nutricional. Existem centros de referéncia para tratamento da EB que o uso
da gastrostomia € um procedimento com critérios bem estabelecidos, como o French
Reference Centre for Genetic Skin Disorders em Paris, cujos critérios sdo: pacientes
gue ndo conseguem satisfazer suas necessidades nutricionais por via oral apesar de
orientacBes dietéticas regulares e que apresenta atraso de crescimento, com a
perda de pelo menos um desvio padrdo peso ou altura, em comparacdo com o seu
melhor nivel de crescimento (22). Neste estudo todos os pacientes tém a via oral
como Unica fonte de alimentacdo. Quando se observa, simultaneamente, as curvas
de crescimento e o consumo alimentar de cada um dos casos, verificam-se
crescimento insatisfatério e consumo energético deficiente, sugerindo que o0s
pacientes necessitam de avaliagdo para possivel insersao de gastrostomia.

A consisténcia da alimentacéo, que variou desde liquida a normal nos casos
estudados e a presenca de deformidade nas maos, encontrada em todos o0s
portadores de EBDR, demonstram a maior ou menor possibilidade que o paciente

apresenta para um adequado consumo alimentar. A consisténcia da alimentacéo
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pode indicar o quanto as manifestacdes clinicas da doenca afetam o consumo dos
alimentos. A presenca de deformidade nas méaos pode dificultar a manipulacdo de
utensilios, talheres e alimentos, demandando ajuda externa para alimentar-se.

Foi escolhida a curva de IMC/I ao invés da curva de P/A para avaliagéo, por
ser padréo utilizado em todo o Brasil, constar no cartdo da crianca elaborado pelo
Ministério da Salude e permitir o acompanhamento durante a infancia, a
adolescéncia e a vida adulta, isto é por toda a vida. A curva de IMC/I confirmou o
qguadro de obesidade de um dos pacientes, portador de EBS, que havia apresentado
curva de P/l com valor no 97° na ultima avaliagdo. Criangcas portadoras de EBS
podem vir a apresentar sobrepeso e obesidade, este risco se deve as bolhas nos
pés que reduzem a atividade e a habilidade para o exercicio fisico, levando a
reducdo das necessidades energéticas e quando o consumo energético ndo €
ajustado para a necessidade, ocorre 0 aumento de peso e 0 aumento na pressao
nos pés, o que favorece o surgimento de novas lesdes e consequentemente maior
inatividade (15, 20).

O comprometimento da altura ndo foi observado nos pacientes portadores
de EBS, contudo nos portadores de EBDR, foi observado percentil abaixo de 3
desde a primeira consulta até maio de 2013.

Dos 07 pacientes portadores de EBDR, todos (100%) apresentaram curva
de crescimento de P/l com valores abaixo do 3° na primeira consulta, durante todo o
periodo de acompanhamento e até a Ultima avaliacdo em maio de 2013 ou na maior
parte deste periodo. A curva de IMC/I para os portadores de EBDR confirmou o
quadro de magreza para 04 pacientes, e 02 pacientes apresentam curva igual ou
acima do 3°. Vale ressaltar que estes sao 0s dois pacientes mais jovens do grupo e
que ja apresentam déficit de peso e altura para a idade.

Outros estudos também observaram o alto percentual de portadores de EB,
dos tipos mais graves, com baixo peso e altura. Estudo realizado com 60 pacientes
portadores de EB do tipo simples, juncional e distréfica com idade entre 2 semanas
a 18 anos, mostrou que 35 pacientes eram portadores de EBDR sendo que 77%
apresentaram P/l abaixo do 5° e 60 % apresentaram A/l abaixo do 5° (15).
Avaliando 19 criancas portadoras de EB, sendo 14 portadoras de EBDR, 01
portadora de EBJ e 04 sem determinagdo do tipo, pesquisa identificou 63,1%

apresentavam peso e estatura inferiores ao percentil 2,5 (47).
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N&o foi encontrado na literatura dados que se referem a esta relagéo, de uma
maneira geral foi observado que os pacientes portadores EBDR apresentaram
diferenca entre a idade cronolégica e a idade correspondente a altura no percentil
25. Foi observado que a diferenca variou de 4 meses para 0 paciente mais novo e
de 4 anos e 2 meses para o0 paciente mais velho, e se for considerado o sexo a
maior diferenca esta no paciente do sexo feminino que foi de 5 anos e 10 meses.
Os casos do sexo feminino foram os apresentaram menor percentual de adequacéao.
O que se tem disponivel € o dado com relacdo a idade em que se inicia o
comprometimento da altura nos portadores de EBDR, 0 que confirma que realmente
ocorrre 0 comprometimento da altura para portadores de EB. E que o retardo no
crescimento ocorre no inicio do curso da EBDR, média 4,9 anos para a altura (22).
Entretanto, neste estudo de casos foi observado comprometimento da altura em 04
portadores de EBDR desde a primeira consulta e que correspondeu a idade de 36
meses para o paciente FO2, a idade de 48 meses para o paciente FO3, a idade de 24
meses para o paciente FO4 e 4 meses para o paciente FO6. Idades bem inferiores ao
citado na literatura. Como nos prontuarios ndao havia disponivel dados de altura
antes destas idades, ndo € possivel determinar com qual idade se iniciou o
comprometimento da altura, mas entende-se que ocorreu entre o periodo neonatal e
a idade da primeira consulta, uma vez que estes pacientes tiveram comprimento
igual ou acima do 3° ao nascer.

O percentual de adequacédo entre a idade cronoldgica e a I/A25° se mostrou
na faixa = 100% para 03 pacientes todos portadores de EBS, sendo que os
portadores de EBDR apresentaram percentual de adequacéo < 90%, confirmando o
comprometimento da altura.

A adequacdo do consumo energético segundo equacao especifica para
estimativa das necessidades energéticas do portador de EB (15), teve como
resultado um consumo energético deficiente para cinco dos 07 pacientes portadores
de EBDR. Quando comparado a necessidade energética segundo a equacao
especifica para portador de EB com a necessidade energética segundo a EER,
observou-se que a equagdo pode superestimar a necessidade energética de 1,6 a
2,2 vezes. Um autor apresenta dados semelhantes e uma orientagdo de precaucao
guanto ao uso desta equacao. A equacao pode fornecer até duas vezes 0 consumo

habitual de energia da crianca, de modo que deve ser aplicada com grande cautela
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para evitar as intercorréncias na aceitagcdo do incremento da dieta ou as grave
complicacbes da sindrome de realimentacdo (20). E indica que a avaliagdo do
consumo alimentar habitual deve ser realizada, e a recomendacédo energética inicial
deve ser um valor intermediério entre o consumo habitual e o valor determinado a
partir da formula.

Para os pacientes portadores de EBS foi utilizada como parametro para
adequacdo do consumo energético habitual apenas a faixa entre 100 a 150% da
EER e também foi encontrado consumo energético deficiente para os 03 pacientes.
Um possivel viés nesse resultado € a subestimacédo ou direcionamento da ingestao.

Outro importante aspecto a ser destacado a respeito da adequacao do
consumo habitual de energia segundo a equacéo especifica para portadores de EB,
€ que mesmo 0 paciente que apresentou consumo habitual de energia excessivo,
sua curva de crescimento P/l e A/l esta abaixo do percentil 3°, como 0s outros
pacientes que apresentaram consumo habitual de energia deficiente. Estes dados
apesar de nado permitirem conclusbes mais abrangentes, levantam algumas
possibilidades de viés no estudo, como: registro alimentar com dados sub ou
superestimados; formulario para determinacdo da superficie corporal atingida por
bolhas ndo preenchido corretamente; equacdo especifica para EB ndo conseguir
estimar realmente as necessidades de todos os portadores de EB.

Uma alimentacdo adequada constitui-se, entre outras coisas, no consumo
equilibrado de carboidratos, proteinas e lipideos, sendo condi¢édo essencial para que
sejam evitados disturbios nutricionais e garantidos 0 crescimento e o
desenvolvimento da crianca (23). A contribuicdo energética proveniente de
macronutrientes mostrou-se adequada na maioria dos casos, com excessao de um
caso que se apresentou deficiente em carboidratos e excessivo em proteinas. Este
paciente faz uso de leite de vaca varias vezes ao dia e em alguns dias o leite
acrescido de farinAceo chega ser a sua Unica fonte de alimentagdo. Nao foram
encontrados na literatura, dados sobre o consumo habitual de macronutrientes em
menores de 19 anos portadores de EB. Comparando os resultados, da contribuicéo
percentual de macronutrientes, do presente estudo com estudo realizado com
criangas saudaveis, observou-se que na faixa etaria de 1 a 3 anos, criangas
saudaveis podem apresentar consumo excessivo de proteinas e baixo de lipidios

(48). Estes resultados podem ser decorrentes de uma tendéncia crescente de
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consumo de alimentos com fonte de proteinas pela populacédo urbana do Brasil. H&
estudos que apontam o padrdo alimentar nos dois primeiros anos de vida como
predominantemente lacteo e consequentemente hiperproteico (49). O que também
foi observado no Unico paciente que apresentou consumo excessivo de proteinas.

Apesar da auséncia de informagdes acerca da mensuracéo da perda cutanea
de proteinas nos portadores de EB, sugere-se que a necessidade proteica para o
portador de EB € maior do que a necessidade dos seus pares correspondentes
saudaveis, em sexo e idade, devido a grande perda de proteinas através das bolhas,
a necessidade constante de sintese de pele e as infec¢Bes recorrentes (16). Em
estudo realizado em centro de referéncia em Paris, com criancas portadoras de
EBDR, para fornecer informacdes sobre os beneficios e a tolerancia da alimentacgéo
enteral por gastrostomia, as exigéncias de energia e proteina, o0 crescimento e
desenvolvimento puberal constatou-se catch up growth nos pacientes, através de
uma oferta proteica média de 180 % da RDA.

A grande maioria dos pacientes do presente estudo (90%) tiveram como
resultado do consumo habitual de proteinas a baixa probabilidade de consumo
inadequado quando utilizado como parametro a referéncia de 115 a 200% da RDA.
E possivel sinalizar que o consumo energético deficiente somado a provavel
utilizacdo da proteina alimentar como fonte energética podem ter sido uns dos
motivos para que 100% (n=7) dos pacientes portadores de EBDR apresentassem
curva de crescimento de P/l abaixo do percentil 3, durante todo o acompanhamento
no ambulatério ou durante a maior parte do periodo de acompanhamento.

A adequacado do consumo habitual de proteinas para os pacientes portadores
de EBS, também teve resultado de baixa probabilidade de consumo inadequado,
contudo néo foi observado nestes pacientes curva de crescimento de P/l abaixo do
percentii 3. Uma possivel explicacdo pode ser o tipo de EB que apresenta
manifestagdes clinicas mais brandas o que néo afeta tdo gravemente o consumo de
alimentos e a necessidade energética e proteica que ndo esta tdo aumentada
guando comparada as necessidades dos portadores de EBDR.

N&o ha diretrizes especificas que orientem a recomendacédo de consumo de
micronutrientes para os portadores de EB. As necessidades de micronutrientes em
criangas e adolescentes com minimas bolhas e pouco ou nenhum envolvimento

gastrointestinal sdo pouco provaveis que sejam mais elevadas do que as dos seus
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pares saudaveis correspondentes em idade e sexo (20). Para os pacientes com
grande extensdo da pele atingida por bolhas e com presenca de bolhas
infeccionadas as referéncias dietéticas de consumo podem ser utilizadas como base
para a avaliacdo da adequagdo nutricional, com o conhecimento de que estes
valores foram elaborados a partir de estudos com grupos populacionais e néo
refletem um determinado individuo (20).

O consumo habitual de ferro e zinco se mostrou adequado para 9 pacientes, é
importante ressaltar que 06 casos estavam fazendo uso de férmula nutricional
especializada enriquecida com ferro e zinco, na época do registro alimentar. A
inadequacao de consumo de ferro foi identificada no paciente F2 e a inadequacgéao
do consumo de zinco foi identificada no paciente M2, ambos nao fizeram uso da
férmula nutricional especializada na época do registro alimentar. A causa do
consumo habitual de ferro se apresentar inadequado pode ter sido a alimentacéo a
base de leite, visto que o leite de vaca contém apenas tracos de ferro e 0 ndo uso da
férmula nutricional especializada. Vale acrescentar que este foi 0 mesmo paciente
gue teve a introducao tardia da alimentacdo complementar devido as manifestacdes
clinicas da EB e o aleitamento materno exclusivo até 1lano e 6 meses de idade. A
inadequacgédo do consumo habitual de zinco foi identificada em paciente que também
nao fazia uso de férmula nutricional especializada, contudo este paciente nao
apresentou consumo inadequado de ferro. Possivel explicacdo para este resultado
pode ter sido o alto consumo de feijao liquidificado pelo paciente M02, uma vez que
o feijdo contém duas vezes mais ferro do que zinco em sua composicao. Portanto
para os casos estudados a férmula nutricional especializada pode ter auxiliado no
consumo adequado de ferro e zinco. Ressalta-se aqui a importancia da leitura de
rétulos de alimentos e férmulas nutricionais especializadas bem como a necessidade
do enriquecimento de alimentos e formulas para estes pacientes.

Mesmo o consumo habitual de ferro e zinco estando adequado para a
maioria dos casos deste estudo, a literatura diz que basear-se apenas na EAR para
se determinar a adequacado do consumo para os pacientes da EB dos tipos mais
graves nio é ideal como forma de intervencéo (20). E necessario a avaliacdo e o
acompanhamento individual e a avaliagdo do consumo pode ser um ponto de partida

para se avaliar se ha a necessidade de aumentar a oferta.
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Neste estudo verificou-se que apenas 01 paciente apresentou baixa
probabilidade de consumo inadequado de fibras e nos demais a adequacdo do
consumo habitual apresentou-se inconclusiva. Nao foi possivel concluir acerca da
adequacao de consumo dos casos inconclusivos, todavia pode-se destacar que 04
casos, todos portadores de EBDR, consomem dieta de consisténcia liquida a
pastosa o0 que pode diminuir a acdo esperada sobre o funcionamento intestinal.
Também € importante destacar que 04 pacientes que apresentaram resultado
inconclusivo fazem uso de laxante dos quais 3 tém frequéncia de evacuacdo em
intervalos de 3 a 7 dias. Estes dados podem confirmar os dados da literatura, de que
a constipacdo apresentada pelos pacientes portadores de EB é uma manifestacéo
da doenca e tem causa multifatorial (2, 20, 47).

Algumas limitacbes e pontos positivos do presente estudo devem ser
considerados na interpretacdo dos resultados. Com relacdo a coleta dos dados
antropomeétricos para a construcdo das curvas de crescimento, podem ter ocorrido
falhas na afericdo do peso e da altura, devido as dificuldades que a equipe do
ambulatério possa ter enfrentado nos pacientes com dores, bolhas infeccionadas e
dificuldade de extensdo dos membros inferiores e para manter a coluna e pescogo
retos. Apesar de serem procedimentos simples, devem ser aplicados
cuidadosamente, seguindo a padronizacdo, e os instrumentos utilizados para sua
afericdo devem ser frequentemente calibrados.

Medir o consumo alimentar é dificil em qualquer faixa etaria e coletar dados
de consumo dietético de criancas e adolescentes ndo é tarefa facil devido a
necessidade de dependéncia do auxilio dos pais/responsaveis e esta dependéncia
pode ser estressante para ambos (37). Observou-se um ponto positivo para a coleta
do registro alimentar uma vez os participantes da pesquisa S&o criangas e
adolescentes que necessitam de atencdo especial, seus pais realizam o cuidado
diario o que colaborou no registro das informagdes sobre o consumo de alimentos.

O método de registro alimentar de sete dias utilizado neste estudo tem a
capacidade de estimar valores quantitativos sobre a ingestéo de energia e nutrientes
(31). Também é um instrumento pratico, tem boa reprodutibilidade e validade
aceitavel, além de sua aplicagédo ser de baixo custo e apresentar menor erro quando
h& orientacdo detalhada para o registro. E o problema da omissdo de alimentos é

reduzido, pois o registro € feito no momento do consumo. Além disso, a medicéo das



106

quantidades de alimentos consumidos em cada ocasido fornece porgdes mais
precisas ao invés do entrevistado ir recordando por¢cdes dos alimentos ingeridos
anteriormente (32). Porém o registro alimentar pode apresentar dados subestimados
ou superestimados, pois os individuos influenciados pela percepcdo de alimentos
bons para a saude podem direcionar sua ingestdo (29). Este fato pode ter ocorrido
com um paciente, que é portador de EBS identificado com sobrepeso e consumo
energético deficiente quando comparado a necessidade energética estimada em
100% da EER. Também outro fator que pode ter contribuido para erro, é a
dificuldade que alguns pais possam ter apresentado em estimar as por¢des (29). Os
pais/cuidadores receberam orientagcbes quanto ao preenchimento do registro
aimentar e também caderno de ilustracdes com diversas medidas caseiras a fim
colaborar com o adequado registro, mesmo assim observou-se que alguns registros
faltavam informacdes completas quanto a medida caseira.

Observou-se dificuldade na aplicacdo da formula especifica para estimar a
necessidade energética do portador de EB, que merece atencdo: ndo ha uma
orientacdo padronizada para a escolha dos valores pré-determinados para inserir na
equacao com relacdo ao percentual de superficie corporal atingida por bolhas, a
sepse e a necessidade de catch up growth. Um autor levanta algumas
consideracdes quanto ao uso da equacado, que esta é subjetiva e que as criangas
portadoras de EB apds o periodo de catch up growth, mantém um crescimento
sustentado com a ingestao de energia comparavel a EER (20).

Outra limitacdo se deve a contribuicdo percentual de macronutrientes que
foram comparados com as necessidades para pessoas sadias, por ndo haver
padrdo para o portador de EB. Um ponto positivo com relacdo a avaliacdo do
consumo dos macronutrientes foi que energia, carboidratos, proteinas e lipidios
compdem as tabelas de composicdo de alimentos e refletem de perto a real
composicao.

A grande vantagem do estudo €, a despeito de todas as limitacdes, trazer a
luz o registro de informacdes acerca dos aspectos nutricionais da EB em criancas e
adolescentes, pois € nesta faixa etaria que é possivel minimizar as sequelas
nutricionais favorecendo o crescimento, o desenvolvimento e a melhoria da

gualidade de vida. E vale registrar que os dados demonstrados sao pioneiros na
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area de nutricdo e EB no Brasil, e que no resto do mundo s&o encontrados até o

momento dados limitados sobre o que foi discutido nesta pesquisa.

7 CONCLUSAO

Este estudo tem carater pioneiro no Brasil, tras novas informacbes e é
importante o seu desdobramento através de outras investigacdes sobre o tema.

A partir da investigagdo do consumo alimentar habitual de nutrientes, do
crescimento, das manifestacdes clinicas que afetam o consumo de alimentos e da
necessidade energética de dez portadores de Epidermdlise Bolhosa, menores de

19 anos de idade, é possivel fazer algumas conclusdes:

e A literatura disponivel acerca dos conceitos e aspectos nutricionais da EB néo
é vasta;

e Apesar de ter sido observado curvas de crescimento abaixo do percentil 3
para os portadores de EBDR, todos apresentaram ganho de peso e altura ao
longo do periodo de acompanhamento;

¢ [oi observado caso de sobrepeso em paciente portador de EBS;

e As manifestagbes clinicas que afetam o consumo alimentar estiveram
presentes em maior ou menor intensidade, em todos os portadores de EBDR,;

e HA& limitagdes no método utilizado para se determinar a necessidade
energética de portadores de EB;

e A auséncia de referéncias quanto ao intervalo de distribuicdo de
macronutrientes no total de energia da dieta, para portadores de EB, limita a
avaliacdo de consumo e consequentemente a intervencgao nutricional;

e A auséncia de referéncias quanto as necessidades de micronutrientes e fibra
para portadores de EB limita a avaliacdo da adequacdo de consumo e
consequentemente a intervencgédo nutricional,

e Criancas e Adolescentes portadores de EB tém grande comprometimento do
crescimento devido ao consumo alimentar inadequado e as manifestacdes

clinicas que afetam o consumo.
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e Quanto mais grave a EB maiores sdo as manifestacbes que afetam o

consumo de alimentos e maior o defict de crescimento.
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8 CONSIDERACOES FINAIS

Criancas e adolescentes portadores de EB dos tipos mais graves sdo um
dos grupos de pacientes com maior comprometimento nutricional que o nutricionista
pode encontrar em sua prética clinica. As manifestacfes clinicas da doenca e suas
repercussdes no estado nutricional representam um desafio para a equipe de saude
gue assiste estes pacientes.

O estudo dos dez casos de pacientes menores de 19 anos de idade
portadores de EB mostrou as manifestacbes clinicas que afetam o consumo de
alimentos e que estas manifestacbes somadas as necessidades nutricionais
aumentadas devido a atividade da doenca, resultaram em crescimento insatisfatorio
em todos os pacientes portadores de EBDR. O baixo consumo de energia e de
nutrientes pode ocorrer no portador de EB e a avaliacdo detalhada do consumo é
importante como ponto de partida para a intervencao nutricional.

Os resultados das manifestagdes clinicas que afetam o consumo alimentar se
mostraram bem semelhantes com o que consta na literatura, podendo indicar que as
manifestacbes clinicas que afetam o consumo alimentar e consequentemente o
estado nutricional estdo bem estabelecidas.

Com relacao aos dados do primeiro ano de vida, que se referem ao tempo de
AME, idade do diagnostico e intercorréncias na introducdo da alimentacéo
complementar, acredita-se que irdo contribuir para o delineamento do perfil
nutricional do portador de EB no primeiro ano de vida uma vez que nao foram
observados dados na literatura.

Frente aos achados das curvas de crescimeno dos pacientes portadores de
EBDR menores de 19 anos, onde todos apresentam P/l em percentis abaixo do 3°,
dois pontos séo importantes para discussoes futuras:

1. Se h4d a necessidade do estabelecimento de curvas de crescimento
adaptadas aos portadores de EB dos tipos mais graves;

2. Como se estabelecer a necessidade energética dos menores de 19 anos
portadores de EB dos tipos mais graves, de modo a atender de modo mais fidedigno

as necessidades destes pacientes.
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Dentre as necessidades nutricionais, o estabelecimento das necessidades
energéticas de criancas e adolecentes portadores de EB parece ser o maior desafio,
devido a interacdo entre o aumento das necessidades nutricionais, o0 surgimento de
manifestacdes clinicas que afetam o consumo alimentar e a necessidade de catch
up growth. Todos estes fatores se alteram constantemente e as necessidades
energeéticas também se alteram ao longo de um periodo a depender de todos estes
fatores.

Quanto a dados antropométricos, pode ser que o monitoramento do peso e da
altura deva ser feito em curto espaco de tempo a fim de poder intervir em tempo
oportuno, pois devido as manifestacfes e as necessidades nutricionais aumentadas,
foi possivel observar nos pacientes deste estudo que o peso e altura caminham bem
abaixo da margem minima aceitavel.

A necessidade de protocolos clinicos para o atendimento em nutricdo das
criancas e adolescentes portadores desta doenca rara, que € a EB, se faz
fundamental para que estes recebam o atendimento adequado e o profissional

nutricionista estabeleca a melhor conduta.
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APENDICE A - TERMO DE CONSENTIMENTO DE LIVRE E ESCLARECIDO
Titulo do Projeto

IMPACTO DA TERAPIA NUTRICIONAL EM PACIENTES PEDIATRICOS
PORTADORES DE EPIDERMOLISE BOLHOSA

Investigador responsavel: Ana Paula Caio Ziddrio, Nutricionista do Hospital
Universitério de Brasilia e pés-graduanda do curso de Mestrado Académico em
Ciéncias da Saude da Faculdade de Ciéncias da Saude da Universidade de Brasilia.

Prezado paciente ou responsavel,

A Epidermdlise Bolhosa é uma doenca genética que apresenta comprometimento
nutricional relacionado ao tipo e a gravidade da patologia. O objetivo central deste
estudo é avaliar o impacto da Terapia Nutricional no estado nutricional de pacientes
pediatricos portadores de Epidermolise Bolhosa. Para isso sera aplicado um
questionario especifico, onde sera questionada a alimentacdo do paciente no dia anterior
da entrevista, este procedimento sera realizado por trés vezes. Além disso, sera
realizado um levantamento em prontuario e nas fichas de reavaliacdo nutricional dos
pacientes, a fim de coletar dados como peso, altura e tipos de formulas enterais
utilizadas. Todos os dados serdo utilizados de forma cientifica sem que haja divulgacdo
do nome do paciente ou qualquer citacdo que possa identificar o paciente. A
interpretacdo dos dados servira para gerar novos conhecimentos que poderdo auxiliar na
melhoria do tratamento dos pacientes. Salientamos que ndo haver4 nenhuma forma de
pagamento ao participante sendo sua participacao voluntaria.

E conferido o pleno direito de recusar a participacdo no estudo, bem como
desisténcia em qualquer ponto do estudo, e a mesma ndo representard prejuizo a
assisténcia ao paciente no Hospital Universitario de Brasilia. Caso queira participar do
estudo, favor assinar este documento.

Os pesquisadores responsaveis por este projeto sdo a Nutricionista Ana Paula
Caio Ziddrio ( contato 81142179 ou 34485362), a prof. Dra lzelda Maria Carvalho
Costa e a prof. Dra. Eliane Said Dutra.

Pelo presente termo, vocé declara que foi informado de forma clara e detalhada,

sobre a presente pesquisa, que teve suas dividas esclarecidas e que recebeu copia deste
termo.

Nome do Paciente:

Assinatura do responsavel:

Data:




APENDICE B — QUESTIONARIO ESTRUTURADO PARA COLETA DE
DADOS PESSOAIS E INFORMACOES RELEVANTES SOBRE O
COMPROMETIMENTO NUTRICIONAL DE CRIANCAS E ADOLESCENTES
PORTADORES DE EPIDERMOLISE BOLHOSA

Data da entrevista:

IDENTIFICACAO DO PACIENTE E DADOS SOCIO DEMOGRAFICOS

Dados de identificacdo Registro da informacéo |
. Informante
. Nome completo do paciente
. Sexo
. Cddigo de identificacéo
. Data de nascimento / /
. Naturalidade
. Endereco residencial

NO|OARWINEF

8. Telefone
9. Anos de estudo
10. Renda familiar

11. Escolaridade do cuidador

12. Numero de pessoas na familia

DADOS COMPLEMENTARES

Dados complementares Registro da informacéo
13. Idade gestacional do ( ) semanas
nascimento
14. Peso ao nascer kg
15. Comprimento ao nascer cm
18. Tipo de parto
19. Idade de diagnéstico ( ) meses
20. Tipo de Epidermdlise ** Tipo:
(diagnéstico clinico-laboratorial)

Subtipo:

21. Tempo de ( ) anos
acompanhamento nutricional
22. Tempo de ( ) anos

acompanhamento no
ambulatério de dermatologia




DADOS DA ALIMENTACAO NO PRIMEIRO ANO DE VIDA

Dados da alimentacédo Registro da informacéo

23. Aleitamento materno exclusivo
(se ndo houve registrar o motivo)

24. Tempo de aleitamento materno
exclusivo
25. Uso de formula infantil como
complemento do leite materno nos
primeiros seis meses de vida
26. ldade de inicio da alimentacao ( ) meses
complementar

27. Registro de intercorréncias na
introdugdo da alimentagdo
complementar

SINTOMAS GASTRINTESTINAIS, FATORES QUE AFETAM O CONSUMO DE
ALIMENTOS E OUTRAS INFORMACOES RELEVANTES

Sintomas gastrintestinal/outras Registro da informacé&o
informacdes
29. Ritmo intestinal
30. Frequéncia da evacuacgéo
31. Dor e dificuldade para evacuar
32. Disfagia
33. Odinofagia
34. Microstomia
35. Dificuldade de mastigacdo
36. Presenca de bolhas na cavidade
oral
37. Lingua fixa
38. Refluxo gastroesofagico
39. Inapeténcia
40. Uso de laxante
41. Via de ingestao alimentar

42. Consisténcia da alimentacdo
43. Uso de férmulas especializadas
para nutricdo oral




APENDICE C — FORMULARIO E ORIENTACOES PARA O REGISTRO
ALIMENTAR

Hospital Universitario de Brasilia
Ambulatorio de Nutricdo em Pediatria

Grupo de Epidermolise Bolhosa

REGISTRO ALIMENTAR

Maio/2013



Srs. pais ou responsaveis,

Esta pasta contém um formulario para identificacdo das partes do corpo
com bolhas e sete formularios para o registro da alimentacéo de seu filho.

Durante sete dias consecutivos anote data, hora e descreva
detalhadamente o alimento e também a quantidade consumida de cada
alimento, bebida e férmula especializada (conforme o exemplo abaixo). A
anotacao deve ser feita logo apds o consumo. Nao altere a rotina alimentar de
seu filho.

A fim de auxiliar e esclarecer dlvidas sera feito contato telefébnico a cada
dois dias durante o periodo de preenchimento do formulario.

Exemplo:
Hora Alimento Quantidade
07:45 Bolacha agua e sal 03 unidades
Margarina com sal light | 01 colher de sobremesa
rasa
Café Meia xicara
Leite integral Meio copo
Banana nanica 01 unidade pequena

(um palmo)
Cubitan Meio frasco

Observagao:

e Pode ser registrado o tamanho das por¢cbes dos alimentos que sao
comumente comprados e / ou consumidos em unidades definidas (por
exemplo, o pao pela fatia, pedagcos de frutas, bebidas em latas ou
garrafas);

e Frutas colocar o tipo, como por exemplo: banana nanica;

e Devem ser registrados de forma detalhada o nome da preparacao, a
marca do alimento e a forma de preparacdo (exemplo: cozido, frito
assado, etc.);

¢ Informacdes sobre a adicao de sal, aclcar, 6leo e molhos, se a casca do
alimento foi ingerida e também se o alimento ou bebida consumido era
regular, diet ou light.

Contatos
Ana Paula Caio (61) 81142179

Drylle Le&o (61) 84573314




Data:

Registro alimentar

Hora

Alimento

Quantidade




Aspectos nutricionais de criancas e adolescentes portadores de epidermdélise

bolhosa: revisao de literatura

RESUMO

A Epidermdlise Bolhosa (EB) é uma doenca de origem genética cujo maior
orgdo afetado € a pele, entretanto, todos os outros sistemas s&o influenciados. O cuidado
nutricional de criangas e adolescentes portadores de EB é estratégia fundamental no
tratamento de seus portadores, pois além das necessidades energéticas estarem
aumentadas devido ao metabolismo da doenca, o que exige maior trabalho do sistema
imune e cicatrizagéo, os sintomas causados pela doenca dificultam o aporte e absorcéo
de nutrientes adequados, que pode resultar em crescimento e desenvolvimento
inadequados. Por ser uma doenca rara, poucos sdo os profissionais que conhecem
particularidades tanto da evolucéo clinica como do tratamento dietético e nutricional.
Esta reviséo da literatura trata dos conhecimentos mais recentes acerca das necessidades
energético-nutricionais especificas para o tratamento e monitoramento dietético de

criancas e adolescentes portadores de EB.

Palavras-chave: Epidermolise bolhosa, nutrigdo da crianga, nutri¢cdo do adolescente.

ABSTRACT

Epidermolysis Bullosa (EB) is a genetic disorder whose most affected organ is the skin,
however, all others systems are affected. The nutritional care of children and
adolescents with EB is a fundamental strategy in treating their patients, as well as
energy requirements are increased due to the metabolism of the disease, which requires
more work of the immune system and healing, the symptoms caused by the disease
hinder intake and nutrient absorption proper, which can result in inadequate growth and

development. For a rare disease, there are few professionals who know characteristics of



both the clinical and nutritional and dietary treatment. This literature review discusses
the latest knowledge about the energy and specific nutrients requirements to the dietary

treatment and monitoring of children and adolescents with EB.

Key Words: Epidermolysis Bullosa, Child nutrition, Adolescent nutrition.



INTRODUCAO

O termo Epidermdlise Bolhosa (EB) foi introduzido no ano de 1886 e se refere a
um grupo de doencas hereditarias bolhosas, distinguidas pela formacéo de bolhas como
resultado de minimo trauma mecénico, devido a mutaces nos genes que codificam
qualquer um dos componentes estruturais dos queratindcitos e da juncdo dermo-
epidérmica.>® As mutagBes provocam alteracdes das proteinas que S&0 responsaveis
pelos defeitos de adesédo entre as estruturas que constituem a pele, levando a formacao
das bolhas.®> Atualmente a EB é classificada em quatro grupos principais com base na
localizagdo da clivagem da pele, isto é, sdo diferenciadas pelo nivel ultraestrutural em
que as bolhas se desenvolvem. Sendo assim, podem ser agrupadas em: tipos
epidermoliticos que abrangem a Epidermdlise Bolhosa Simples (EBS), com clivagem
intraepidérmica (proteinas envolvidas: queratina 5 e 14) e a Epidermolise Bolhosa
Juncional (EBJ), com clivagem intralamina lucida (proteinas envolvidas: laminina 332,
colageno tipo XVII e integrina a6p4); um tipo dermolitica que se refere a Epidermolise
Bolhosa Distrofica (EBD), com clivagem intralamina densa (proteina envolvida
colagenos tipo VII) e um tipo misto que se refere a sindrome de Kindler com clivagem
nas laminas ltcida e densa (proteinas envolvidas: colagenos tipo VII e Kindlina I).2

Os subtipos da EB sdo determinados de acordo com o modo de transmissao
genética, a presenca ou auséncia de achados cutaneos e extras cutaneos especificos,
conforme as recomendacdes do Il Consenso Internacional sobre Diagnoéstico e
Classificacdo da EB. Pelo menos 30 diferentes fendtipos de epidermdlise bolhosa ja
foram descritos, cada um resultante de mutagOes nos genes moleculares que codificam

proteinas estruturais da pele.?

A EB ¢ pouco conhecida pelos profissionais em geral, particularmente quanto ao

tratamento e monitoramento dietético e nutricional de seus portadores. Muitos subtipos



de EB possuem além das manifestacGes cutaneas, as manifestacGes clinicas extra
cutaneas, que levam a morbidade e em alguns casos a morte.? Dessa forma, seu
tratamento requer o envolvimento de uma equipe multiprofissional capacitada em todos
os aspectos envolvidos em seu cuidado. Considerando a escassez de pesquisas
académicas na area, este artigo trata de uma revisao acerca dos principais conceitos e
aspectos do tratamento nutricional na EB com o objetivo de prover a melhor assisténcia

em saude ao seu portador.
METODO

Foram consultadas as bases de dados eletrbnicas: PubMed, SciELO, Lilacs e MedLine
sendo as duas Ultimas pela Biblioteca Virtual em Sadde. A busca foi dividida em quatro

etapas:

- Levantamento de artigos e a busca em todos os indices das palavras-chave
“Epidermolysis Bullosa/ Epidemdlise bolhosa”, combinadas com o operador logico
"and" “ Child Nutrition” e “Adolescent Nutrition”, cadastradas nos descritores em
ciéncias da saude. E o limite de busca ativado foi o periodo cronolégico entre 0s anos

de 2007 e 2013, sendo encontrados 47 artigos: 13 na PubMed, 01 na SciELO, 18 na

Lilacs e 15 na MedLine ;

- Leitura dos titulos dos estudos encontrados, selecdo dos artigos potencialmente

elegiveis para esta revisdo e descarte daqueles considerados inadequados ao objetivo;

- Identificacdo de duplicidade de artigos nas bases de dados, sendo descartados aqueles
que se repetiam, chegando a um total de 12 artigos. Devido ao numero pequeno de

artigos encontrados foram levantadas as referéncias citadas nos artigos pesquisados



onde foi possivel encontrar 6 artigos com temas bem especificos da pesquisa , e que

também foram incluidos.

- Dessa forma chegou-se a um total de 18 artigos considerados adequados a esta revisao.
Os artigos sobre criancas e adolescentes portadores de EB foram analisados sob os
seguintes aspectos: (1) potenciais manifestagcdes clinicas extracutaneas que afetam o
estado nutricional, (2) comprometimento e necessidades nutricionais e (3) crescimento,

conforme se segue.

POTENCIAIS MANIFESTACOES CLINICAS EXTRACUTANEAS QUE

AFETAM O ESTADO NUTRICIONAL DO PORTADOR DE EB

A gravidade da EB varia de leve a severa a depender do envolvimento da pele e
das manifestacGes extracutaneas, e pode ser localizada ou generalizada. Os achados
cutaneos podem incluir bolhas, cicatrizes, alteracGes de pigmentacdo, alopecia, unhas
ausentes ou distroficas, e deformidade da mao ou do pé.* O portador de EB, a depender
do tipo clinico, esta em risco para o desenvolvimento de manifestacBes clinicas extra
cutaneas.” Olhos, dentes, mucosa oral, sistemas geniturinario, sistema gastrointestinal,
vias respiratorias e sistema misculo esquelético podem estar envolvidos.*

Manifestacdes gastrointestinais sdo comuns em diferentes tipos de EB e resultam
em morbidade, com severo comprometimento nutricional, levando a anemia refratéria,
hipoalbuminemia, problemas absortivos e déficit de crescimento. As complicacdes
podem ser observadas em locais diferentes do trato gastrointestinal, incluindo formacao
de bolhas e estenose no eséfago, doenca do refluxo gastroesofagico, hérnia de hiato,
gastrite, Ulcera péptica, enteropatia perdedora de proteinas, fissura anal, megacdlon,
doenca inflamatdria intestinal e constipacdo. Dentre estas complicacfes, vale salientar

a estenose de es6fago que limita a consisténcia dos alimentos ingeridos, sendo que no



inicio da manifestacdo se observa a disfagia para alimentos de consisténcia normal, em
seguida, para alimentos pastosos e, eventualmente, para liquidos que, sem intervencéo
adequada, pode, em Gltima instancia, comprometer a degluticdo da saliva.?

Em estudo retrospectivo realizado em Londres, com 223 criangas portadoras de
varias formas de EB atendidas em um centro de referéncia nacional, cujo objetivo foi
delinear a natureza e a frequéncia de complicacbes gastrointestinais e identificar as
complicacbes mais comuns, foi observado que as complicacBes gastrointestinais
estavam presentes 58% dos pacientes. Na EBS, constipacéo e refluxo gastroesofagico
foram frequentemente observados. Na EBJ, o déficit de crescimento e enteropatia
perdedora de proteinas foram as manifestagdes mais observadas. A constipacdo foi
comum em pacientes com EBD, exigindo o uso de laxantes e a suplementacédo de fibra.
O refluxo gastroesofagico afetou trés quartos das criancas com EBD recessiva, dois
tercos também apresentaram quadro de estenose esofagica significativo. Em mais da
metade dos pacientes com EBD recessiva, foi necesséaria a insercdo da gastrostomia. A
diarreia afetou uma proporcdo pequena, mas significativa de criancas com EBD
recessiva, com alteraces macroscopicas e / ou microscopicas de colite na maioria.’

A constipacdo é uma das manifestacGes clinicas mais comuns no portador de
EB, sendo relatada em todos os tipos de EB e especialmente na EB do tipo distrofica
recessiva que ocorre em 40% a 75% dos casos. A constipacdo muitas vezes surge
quando a defecacdo causa dor devido as bolhas e fissuras perianais, isto leva a uma
retencdo de fezes e um aumento da constipacdo. Dificuldade de mastigacdo e degluticdo
levam a uma dieta pobre em fibras que aliadas a reduc¢do na atividade fisica e o0 uso de
suplementos a base de ferro, que sdo frequentemente necessarios para o portador de EB,
podem exacerbar a constipacdo. A impactacdo fecal pode resultar em morte devido a

perfuracdo do colon e peritonite. Estenose anal, prolapso retal, megacdlon, fistulas



perianais, sindrome do coélon irritavel, doenca diverticular e hemorroidas também tém
sido descritos como manifestacées clinicas do portador de EB.?

As cavidades oral e esofagica também podem estar comprometidas em
portadores de EB em funcdo da formacéo de bolhas severas na mucosa oral, seguidas
por cicatrizes que resultam em microstomia e anquiloglossia, que restringem
severamente 0 consumo de alimentos.® Os dentes podem ser estruturalmente
defeituosos, muitas vezes com ma qualidade do esmalte, o que causa dentes fracos com
maior probabilidade para se deteriorar, doencas da gengiva e grande perda da superficie
dentéria pela erosao,comprometem o consumo alimentar.’

Sintomas e sinais como perda de peso, auséncia de ganho de peso por mais de
trés meses, crescimento inadequado, demorado tempo para alimentacdo e vomito podem
indicar diminuicdo da capacidade de mastigar e engolir. A avaliacdo detalhada pode
indicar uma pobre denti¢do, bolhas dolorosas em boca e/ou esdfago e estreitamento no
esdfago, e as intervengbes incluem terapia de restauracdo odontoldgica, uso de
corticosteroides, para reduzir a disfagia, além de dilatacdo esofagica e alimentacdo por
gastrostomia.®

A anemia é uma frequente e grave complicacdo nos tipos severos de EB como
na EBD recessiva e a EB juncional. Valor de hemoglobina inferior a 10g/dl faz com que
a cicatrizacdo das feridas seja prejudicada em pacientes com Ulceras venosas
decorrentes da reducdo da oxigenacdo do tecido. Entretanto, a literatura ndo identifica
um manejo ideal para a anemia nesses casos. Cuidados adequados com a pele,
prevencdo e tratamento da infeccdo podem minimizar as perdas de sangue através dela.
Suplementacdo oral de ferro para a corre¢do da anemia é amplamente utilizada, mas a
eficacia individual varia. Além disso, os transtornos gastrointestinais sdo razdes para a

ndo adesdo. TransfusGes devem ser consideradas para casos em que 0S niveis de



hemoglobina estdo constantemente abaixo de 8g/dl e para os pacientes sintomaticos que

ndo respondem a outras medidas.’

COMPROMETIMENTO E NECESSIDADES NUTRICIONAIS NA EB

O comprometimento nutricional do portador de EB esta diretamente relacionado
com a gravidade das complicacdes associadas, ou seja, quanto mais grave o tipo de EB
maior o comprometimento nutricional do paciente. Criancas e adolescentes portadores
de EB dos tipos juncional e distrofica recessiva, ttm um significante risco para
comprometimento nutricional assim como no Dowling-Meara, subtipo da EB
simples.’®* Isto se deve as in(imeras intercorréncias, como as bolhas e ulcerages orais,
mobilidade comprometida do eséfago, estenose esofagica, disfagia, problemas
odontoldgicos, problemas digestivos e absortivos, erosdes anais, fissuras e constricdo
retal. Estas manifestacdes resultam em constipacdo crbnica, perda de sangue e proteina
através das bolhas, hipermetabolismo resultante do aumento da termogénese e no
turnover de proteinas, especialmente na ocorréncia de infeccdo. Estas complicacdes tém
0 seu maior significado em criancas e adolescentes devido a grande necessidade
nutricional para seu crescimento.'? As interag8es entre estes e outros fatores (Figura 01),
sdo um desafio para o estabelecimento da melhor conduta e a priorizacdo das

intervencdes torna-se muito dificil.
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Figura 02 Interacbes entre causas e efeitos do inadequado consumo
nutricional dos portadores de EB dos tipos graves.

Adaptado de Haynes L. Nutrition for Children with Epidermolysis Bullosa Dermatol Clin 2010;
28: 289-301.

A desnutri¢do no portador de EB, por ser uma resultante de uma combinacao da
ingestdo reduzida de alimentos e aumento da demanda de nutrientes, leva a falha no
crescimento, atraso na puberdade, anemia e a uma cascata de eventos clinicos e
bioldgicos que, em conjunto, culminam com a interrupgéo ou ao retardo da cicatrizagdo
das feridas. ® A deplecdo nutricional e a desnutricio protéico-energética podem resultar
em alteracdo da imunocompeténcia e infeccOes bacterianas secundérias tém sido

relatadas em pacientes com EB.°



As necessidades nutricionais em criancas e adolescentes com minimas bolhas e
pouco, ou nenhum, envolvimento gastrointestinal sdo pouco provaveis que sejam mais
elevadas do que as dos seus pares saudaveis correspondentes, em idade e sexo. Nas
formas graves da EB, é dificil quantificar as necessidades nutricionais devido a uma
série de fatores, quais sejam: 1. Natureza multissistémica, inflamatoria e infecciosa da
doenca; 2. Necessidade nutricional variavel sendo um reflexo da idade, da extensdo das
bolhas, da presenca de infeccdo, da necessidade de catch-up growth, entre outros; 3.
Dificuldades associadas a estimativa do ganho de peso desejavel quando a altura esta
comprometida devido a inflamacéo crénica, dor, contraturas articulares e osteoporose e
4. Dificuldades associadas a realizacdo de ensaios clinicos devido ao numero tdo
pequeno de pacientes.'°

Existem autores que comparam a necessidade energética das criancas com EB,
com a necessidade energética de criancas queimadas, por apresentarem um aumento nos
niveis metabdlicos e as necessidades energéticas corresponderem a porcentagem da
superficie corporal afetada, sendo que o calculo da necessidade energética para a
crianca queimada leva em conta uma equacdo para determinacdo da superficie corporal
gueimada e a manutencdo das necessidades para o crescimento e que esta equacdo pode
ser adaptada para a estimativas do portador de EB.® Uma proposta baseada na equacéo
elaborada para pacientes queimados, é apresentada para estimativa da necessidade
energética para a crianca e 0 adolescente portadores de EB que estdo em risco
nutricional, especialmente os portadores dos tipos juncional e distrofica. Esta equacao
considera um conjunto de fatores para o calculo: peso, kilocalorias por kilograma de
peso corporeo atual correspondente a idade na altura no percentil 25 de curvas de
crescimento padronizadas, percentual de &rea corporal afetada por bolhas, presenca de

infeccdo e necessidade de catch up growth (Figura 02). Esta equagéo apesar de ter sido



divulgada para a comunidade cientifica no ano de 1995 8, ainda é utilizada e citada em

artigos recentes. *°

—( Calculo da Necessidade Energética }—

e Peso (kg) x (kcal/Kg para a idade
correspondente a altura no 252) x [1 + (soma
de 3 fatores adicionais)]

¢ Fatores Adicionais

Percentual de
superficie corporal Sepse
atingida por bolhas

Catch-up growth

*20%=0.19
*40%=0.50
* 100%=0.95

*leve =02
* Moderada = 0.4
*Severa =0.8

*01
*0.2

Figura 02 Estimativa da necessidade de energia para portadores de EB

Adaptado de Haynes L. Clinical Practice guidelines for nutrition support: in Infants and
Children with Epidermolysis Bullosa (EB). Great Ormond Street Hospital. London;
2007. [acesso em 13 ago 2012] Disponivel em:
http://www.debra.org.uk/uploads/resources/EB_Guidelines_Final_for_web.pdf

Contudo héa criticas a esta equacdo por ser subjetiva. E um método mais
simplificado de se estimar a necessidade energética para criancas e adolescentes
portadores de EB é proposto, e consiste no fornecimento de 100% a 150% da Estimated
Energy Requirement (EER), que compde as Dietary Reference Intake (DRI). E caso o
crescimento ndo seja satisfatorio, baseado na avaliacdo regular do crescimento, deve ser
iniciado um incremento gradual na oferta de energia.'® Para as criancas e adolescentes
que ndo apresentem risco nutricional, orienta-se para uma possivel reducdo no consumo
de energia, devido a um potencial risco de sobrepeso. Este risco se deve as bolhas nos

pés que reduzem a atividade e a habilidade para o exercicio fisico, levando a reducdo


http://www.debra.org.uk/uploads/resources/EB_Guidelines_Final_for_web.pdf

das necessidades energéticas e caso 0 consumo energético ndo for ajustado para a
necessidade, ocorre 0 aumento de peso € 0 aumento na pressdo nos pes. Portanto o
consumo energético deve ser ajustado para que o paciente alcance ou mantenha o peso

adequado para a altura.?

A necessidade proteica para os portadores de EB € maior do que a necessidade
dos seus pares correspondentes saudaveis, em sexo e idade, devido a grande perda de
proteinas através das bolhas, a necessidade constante de sintese de pele e as infec¢bes
recorrentes. Apesar da auséncia de informacGes acerca da mensuracdo da perda cutanea
de proteinas nos portadores de EB, sugere-se que é bastante significativa, o que reduz a
possibilidade de manutencéo de balanco nitrogenado positivo.® A necessidade proteica é
estimada utilizando-se a oferta de 115-200% da estimativa do requerimento médio,
Recommended Dietary Allowances (RDA), componente da DRI, para a idade
cronolégica. 2

Com relagdo aos micronutrientes, ndo ha diretrizes especificas que orientem a
recomendacdo de consumo para os portadores de EB, tornando empirica a conduta neste
caso.’” As deficiéncias de micronutrientes, no portador de EB, resultam de perdas
através da pele, inflamacdo crénica e consumo inadequado. Em estudo realizado com 73
pacientes portadores de EB de varios tipos, cujo objetivo foi avaliar os niveis
plasméticos ou eritrocitarios de dez nutrientes (vitaminas A, C, B6 e B12; folato,
tiamina, riboflavina, zinco cobre e ferro), foram encontradas baixos niveis de ferro e
zinco no plasma (em EB juncional e EB distrofica recessiva), vitamina C
(principalmente em EBS), vitamina A (em juncional e EB distrofica recessiva),
vitamina B12 (principalmente em EBS), e vitamina B6 (especialmente em EB distrofica
recessiva). Com excecdo do ferro e do zinco na EBJ e EB distrofica recessiva, apenas

uma minoria dos doentes, em qualquer dos subgrupos de EB, tinham baixos niveis da



maioria dos outros nutrientes, e uma correlacdo aparente com ma absor¢édo era possivel
somente com nutrientes selecionados. Niveis normais de tiamina, riboflavina, folato e
cobre foram encontrados em todos os pacientes examinados independente do tipo de EB
e da extensdo das manifestagcdes cutaneas e extracutaneas. Os autores concluiram que,
baseado nos niveis plasmaticos normais da maioria dos nutrientes avaliados, 0 uso
excessivo de suplementos vitaminicos é desnecessario para a maioria dos pacientes com
EB, especialmente para os portadores de EBS e EBD dominante, onde a ingestdo oral
adequada ainda € possivel. Porém, considerando o nivel diario de ingestdo segura de
vitaminas, pode ser uma pratica prudente para 0s pacientes com as formas mais severas
a EBJ e a EBD recessiva, uma vez que estes apresentam um maior envolvimento
gastrointestinal

Se ha duvidas quanto a adequacdo no consumo de vitaminas, a partir da
avaliacdo da ingestdo dietética, uma férmula nutricional especializada ou um
multivitaminico apropriado para a idade deve ser recomendado, desde que o consumo
total ndo exceda os niveis de ingestdo toleravel, Tolerable Upper Intake Level (UL),
componente da DRI. Criancas e adolescentes que consomem significativa quantidade de
formulas nutricionais especializadas recebem quantidades de vitaminas a partir destes.
Contudo, se é observado que a ingestdo de vitaminas € regularmente inferior a 150%

das referéncias de consumo, um multivitaminico deve ser prescrito.™

Apesar das lesbes severas nas formas de EB do tipo grave apresentarem
semelhangas com as queimaduras térmicas, a extrapolacdo das necessidades de
nutrientes dos pacientes queimados ndo deve ser aplicada automaticamente para o
portador de EB, pois megadoses de alguns nutrientes séo destinados somente por curto
prazo de tempo e o portador de EB apresenta lesGes na pele de forma constante. Na

auséncia de dados especificos para o portador de EB, a concepg¢éo da conduta dietética



com relacdo as necessidades nutricionais envolve: 1. A avaliacdo dos fatores que afetam
0 consumo de alimentos e absor¢do de nutrientes; 2. A avaliacdo bioquimica, embora a
interpretacdo dos resultados seja dificil devido ao efeito da resposta inflamatoria que
altera a concentracdo de micronutrientes; 3. Determinacdo do consumo nutricional das
criancas e adolescentes portadores de EB das formas graves em equiparado com as
necessidades dos individuos sadios do mesmo sexo e idade correspondente a altura com
adicdo de fatores a fim de permitir o aumento das necessidades energética e proteica.™®
Com relacdo a causa da constipacdo, as bolhas e fissuras na regido anal, nos
portadores de EB do tipo distrofica e juncional, favorecem o acimulo de fezes. Esse
processo decorre do medo de evacuar com dor, além disso, outros fatores concorrem
para o problema, tais como a alimentacdo pobre em fibras, baixa ingestdo hidrica, perda
de fluidos através das lesdes da pele e atividade fisica reduzida.® Apesar do baixo
consumo de fibras contribuir para a constipacdo intestinal no portador de EB, para
muitas criancas um incremento de fibras através de alimentos convencionais nao é
apropriado ou é mal sucedido. Sdo aquelas em que as lesdes orais ou estenose
esofagiana impedem a ingestdo; aquelas que necessitam de maior densidade de
nutrientes que alguns alimentos permitem; aquelas que ndo estdo propensas a consumir
certos alimentos em quantidades suficientes para beneficiar a constipacdo (criancas
menores de cinco anos) e aquelas com lesBes perianais cuja evacuagao é extremamente
dolorosa. Nestes casos, 0 uso de formulas nutricionais especializadas contendo alta

proporcao de fibras insol(veis tém sido benéficas em aliviar a constipaco cronica.™

Para otimizar o estado nutricional dos pacientes com formas mais graves de EB
pode ser necessario a alimentacéo via gastrostomia.’ Estudo retrospectivo realizado no
Centro de Referéncia Francés para Doencas de Genéticas de Pele (MAGEC), avaliou a

terapia nutricional enteral via gastrostomia a longo prazo incluindo informac6es sobre



as necessidades de energia e de proteina, tolerdncia a alimentacdo via gastrostomia,
crescimento e desenvolvimento puberal em pacientes jovens com EBD do tipo recessiva
(EBDR). Foi verificado que a quantidade de calorias e proteinas necessarias para
provocar catch-up de crescimento com a alimentacdo via gastrostomia devem ser
superiores as referéncias dietéticas de consumo para a populacdo saudavel. A oferta
média de proteina via gastrostomia, representou 180% das referéncias dietéticas de
consumo e a oferta de energia, 129%. Estes valores eram esperados devido as grandes
perdas de proteinas da pele e maior necessidade proteica devido a inflamacdo crénica
observada nesses pacientes. Os pesquisadores concluem que a alimentacdo via
gastrostomia deve ser iniciada antes do inicio da desnutricdo para otimizar a
recuperacdo do crescimento, e antes dos dez anos de idade para permitir 0

desenvolvimento puberal, o qual tem impacto psicolégico positivo. *°

Os objetivos da intervencdo nutricional para a crianca e o adolescente portador
de EB sdo aliviar as tensfes para alimentagdo, minimizar as deficiéncias nutricionais,
melhorar a funcéo intestinal, melhorar estado imunoldgico, otimizar a cicatrizagdo de
feridas, promover a composicao corporal normal e o crescimento adequado e promover
o0 desenvolvimento puberal e sexual. Em vista do prognéstico grave de alguns tipos de
EB, estes objetivos devem ser modificados de acordo com a situagdo do paciente, com
énfase na qualidade de vida. Em outros subtipos graves de EB, apesar da intervencao
nutricional, poucas criangas experimentam melhoria significativa nas taxas de
cicatrizacdo de feridas, e este fato € decepcionante, mas ndo surpreendente,
considerando o grande acometimento da pele, contudo o efeito potencial do consumo

nutricional adequado é mais abrangente. °

Mesmo que a intervencao nutricional ndo esteja associada a prevencdo de novas

bolhas, tem sido acompanhada de melhorias na imunocompeténcia, nas proteinas



viscerais e normalizacdo dos niveis bioguimicos, e consequentemente aceleracdo da
cicatrizacdo das feridas e prevencdo da infeccdo bacteriana secundéria.® Quanto em
idade mais precoce for iniciado o manejo nutricional, maior a probabilidade de reversao
das deficiéncias nutricionais. Apesar da avaliacdo e intervencdo nutricional precoce
possibilitar substanciais melhorias no estado nutricional e no crescimento, beneficiando
varios aspectos da qualidade de vida e reduzindo a morbidade e mortalidade. Em muitos
casos, ndo € possivel, apenas com o consumo alimentar, atingir as necessidades
nutricionais e promover o crescimento satisfatorio. Em condi¢do multissistémica, como
é a EB, 0 sucesso da intervencdo nutricional depende invariavelmente do manejo

satisfatorio de uma série de fatores relacionados.
CRESCIMENTO DE CRIANCAS E ADOLESCENTES PORTADORES DE EB

Niveis variados de retardo do crescimento comumente ocorrem em pacientes
portadores de EB mais severamente afetados, a maioria é paciente portador da EB do
tipo distréfica recessiva Hallopeau-Siemens e Juncional Herlitz, sendo que muitas
criancas n&o atingem o percentil 5 de peso/altura. 2 Este retardo de crescimento é
confirmado por outros autores que relatam que a maioria das criangas com tipos graves
de EB tém crescimento anormal. *°

Em estudo realizado com oitenta pacientes com diferentes tipos de EB, para
analisar o risco nutricional e os parametros de crescimento, das dezoito criangas
portadoras da EB simples, 22% estavam em risco para desnutri¢cdo, enquanto que 57%
das criangas portadoras de EB juncional e 77% das criancas portadoras de EB distrofica
apresentaram risco nutricional. O comprometimento da altura, normalmente atribuido a
desnutricdo energético-proteica cronica, foi observado em 11% das criangas com EB
simples, 29% das criangas com EB juncional e 60% das criancas com EB distréfica.

Foram encontrados 86% dos adultos portadores da EB distréfica com baixo peso,



mostrando que o risco nutricional se estende pela vida adulta. Para os adultos portadores
de EB simples, 62% apresentaram sobrepeso, provavelmente devido a atividade fisica
reduzida consequente de bolhas nos pés.® A pesquisa concluiu que o perfil nutricional
do portador de EB mostra desnutricdo com comprometimento da altura, especialmente
nos portadores da EB do tipo juncional e do tipo distréfica recessiva.

Com relacdo ao sobrepeso dos pacientes portadores de EBS, outro autor
confirma os achados do estudo acima, quando cita que na EB simples o excesso de peso
¢ frequentemente observado em criancas e adolescentes, pois as lesbes estdo
principalmente confinadas nos pés e por isso 0s pacientes tém um estilo de vida
predominantemente sedentario e, adicionalmente, os fatores que na primeira infancia

haviam causado a ingestdo oral deficiente, diminuem. *°

A fim de comparar 0 peso ao nascer das criancas afetadas por EBD recessiva e
um grupo controle, foi realizada pesquisa com pacientes ingleses e seus pares mais
proximos ndo afetados por EBD recessiva. Observou-se que criangas com EBDR
apresentam significantemente menor peso, demonstrando que o comprometimento do
crescimento comeca no Gtero.” Outro estudo, que nao especifica o tipo de EB, contradiz
estes achados e informa que, geralmente, criancas portadoras de EB nascem a termo,
com peso e altura adequados, contudo, ap6s o0 nascimento as manifestacGes da doenca

comprometem o consumo alimentar e aumentam as necessidades nutricionais.®

No primeiro ano de vida o crescimento satisfatdrio de portadores de EB pode ser
alcangado como resultado do uso de formulas infantis fortificadas, a tardia introdugéo
da alimentacdo complementar e métodos de concentragao de nutrientes, sendo que estes
niveis raramente sdo sustentados nas criancas severamente afetadas. O ponto critico
comeca durante a fase de denticdo e doencas intercorrentes e, mais tarde, quando a

crianca entra na escola, deixando menos oportunidade para a alimentagdo durante o dia.



3 Estudo retrospectivo realizado na Franca, com pacientes jovens com EBD do tipo
recessiva alimentados via gatrostomia, constatou que o retardo no crescimento ocorre no
inicio do curso da EBD recessiva, media de 3 anos para peso e 4,9 anos para a altura,

apesar do acompanhamento nutricional. *°

Especial atencdo deve ser dada a puberdade, uma vez que neste periodo ocorre a
maior velocidade de crescimento e, por conseguinte, maior demanda nutricional. A
crianca portadora de EB que apresenta baixissimo peso para estatura pode apresentar
menos mobilidade e maior tendéncia a depender de uma cadeira de rodas. E importante
manter um equilibrio entre mobilidade, crescimento e estado nutricional, porque estes
trés aspectos estdo inter-relacionados e sdo interdependentes. O baixissimo peso e a
dependéncia de cadeira de rodas agregados a baixa massa 6ssea que é frequente em
criancas com EBDR e EBJ levam a uma maior probabilidade para dor dssea e fraturas e
imobilidade adicional. Contudo criancas desnutridas podem néo atingir a puberdade e se
beneficiarem do efeito hormonal protetor sobre a satide dssea.™

As criancgas e adolescentes portadores da EB dos tipos mais graves apresentam
uma significante mudanca na composi¢do corporal, com perda de massa adiposa e
muscular. As infecgdes cronicas sdo uma causa da desnutricdo e do retardo do
crescimento e € altamente provavel que os efeitos inibitérios das citocinas pro-
inflamatorias sobre o crescimento, quadro este observado nas doencas inflamatorias
crénicas em pediatria, como a doenca de Crohn e a Artrite Juvenil, possa ser visto no
portador de EB grave, pois a cascata de eventos mediados por citocinas leva ao

catabolismo.2% 1

Pacientes do Great Ormond Street Hospital em Londres, com tipos graves de EB
e atraso do crescimento na adolescéncia, apresentaram hipogonadismo com niveis

reduzidos de concentragdo dos hormonios luteinizante e foliculo-estimulante no soro,



estes hormonios sdo responsaveis por estimular a atividade dos ovarios e testiculos.
Também foram observadas, nos pacientes, concentracfes reduzidas de insulin-like
growth factor-1 (IGF-1) e IGF-binding protein-3 (IGFBP3), que sdo proteinas
produzidas e secretadas pela glandula hipdfise, que participam das acbes para 0
aumento das células em volume e namero, propiciando um crescimento dos tecidos, dos
Orgdos e, consequentemente, o crescimento corporal. Estes mesmos achados sdo
observados em pacientes com doengas cronicas. Embora o sistema hormonal néo tenha
sido completamente avaliado em pacientes com EB, a desnutricdo desempenha um dos

principais papeis no seu déficit de crescimento.®

A determinacdo da taxa de crescimento ideal para criancas com EB grave é
dificil e deve ser sempre considerada no contexto do individuo e da gravidade da
doenca. Uma vez que as complicacdes da EB variam em namero e intensidade ao longo
do tempo, é muito dificil julgar se o crescimento e o estado nutricional sdo bons. O
acompanhamento do peso e da velocidade de crescimento s&o instrumentos bem
reconhecidos para avaliacdo da adequacdo do crescimento de criancas e adolescentes
sadios e enfermos, contudo a comparagdo para as criancas portadoras de EB tem valor

limitado. *°

Devido ao comprometimento do crescimento e desenvolvimento da crianga e do
adolescente portador de EB, é valido ressaltar que ainda ndo ha cura para a EB e que a
esperanca para estes pacientes depende de estudos em curso em terapia genética.
Enquanto isso, o tratamento das manifestagdes clinicas, bem como a assisténcia

multiprofissional , sdo estratégias eficazes apenas para controlar a doen(;a.18



CONSIDERACOES FINAIS

Apesar da Epidermdlise Bolhosa ser uma enfermidade com manifestacdes
cutaneas, a depender do tipo, apresenta manifestacbes clinicas extra cutaneas que
podem vir a afetar o crescimento e o estado nutricional de criancas e adolescentes.
Destas manifestacdes vale ressaltar a anemia, a constipacdo e algumas com potencial
para afetar o consumo alimentar, como as bolhas na cavidade oral, problemas
odontoldgicos, a anquiloglossia, a microstomia, problemas digestivos e absortivos e a
estenose de esd6fago. De outro lado a crianga e adolescente portador de EB apresentam
necessidades aumentadas de energia e nutrientes, devido a fase de crescimento,
adicionada dos processos constantes de cicatrizacdo das bolhas, perdas cutaneas e
processos inflamatorios e infecciosos das bolhas que possam vir a ocorrer. Portanto a
associacdo de consumo alimentar inadequado e das necessidades nutricionais
aumentadas levam ao comprometimento do estado nutricional e consequentemente o

comprometimento do estado geral.
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Universidade de Brasilia

Faculda,de de Ciéncias da Saude
Comité de Etica em Pesquisa — CEP/FS

PROCESSO DE ANALISE DE PROJETO DE PESQUISA

Registro do Projeto no CEP: 120/12

Titulo do Projeto: “Impacto da Terapia Nutricional em criangas e adolescentes portadores de
Epidermolise Bolhosa™.
Pesquisadora Responsavel: Ana Paula Caio Zidorio

Data de Entrada: 27/07/12

Com base na Resolu¢do 196/96, do CNS/MS, que regulamenta a ética em
pesquisa com seres humanos, o Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos da
Faculdade de Ciéncias da Satide da Universidade de Brasilia, apos andlise dos aspectos
¢ticos e do contexto técnico-cientifico, resolveu APROVAR o projeto 120/12 com o
titulo: “Impacto da Terapia Nutricional em criangas e adolescentes portadores de Epidermolise
Bolhosa”, analisado na 8* Reunido Ordinaria, realizada no dia 11 de setembro
de 2012.

A pesquisadora responsavel fica, desde ja, notificada da obrigatoriedade da
apresentacdo de um relatdrio semestral e relatorio final sucinto e objetivo sobre o
desenvolvimento do Projeto, no prazo de 1 (um) ano a contar da presente data (item

VII.13 da Resolugéo 196/96).

Brasilia, 11 de dezembro de 2012.

Coordenador do C P-FS/UnB

Comité de Etica em Pesquisa com Seres Humanos - Faculdade de Ciéncias da Saude
Universidade de Brasilia - Campus Universitario Darcy Ribeiro - CEP: 70.910-900
Telefone: (61)-3107-1947  Email: cepfs@unb.br



ANEXO B — FORMULARIO PARA IDENTIFICACAO DA SUPERFICIE
CORPORAL ATINGIDA POR BOLHAS

Data:

Em casa com a criangca sem roupas, 0S pais ou responsaveis devem observar
0 corpo da crianca e identificar as partes com bolhas e registrar no formulario.
Usar lapis de cor rosa para as partes do corpo apenas com bolhas e lapis de
cor amarelo para as partes do corpo com bolhas infeccionadas.




Determinacao da % de superficie corporal atingida pelas bolhas

% de todas as bolhas % de bolhas
infeccionadas
Frente
Atras
Total

e Cada caixa da figura do corpo representa 1% da superficie total do
corpo.

e Conte 1% por cada caixa marcada se a caixa estiver um quarto
preenchida ou mais.

*Formulario para célculo aproximado de Area de Superficie Corporal (ASC) com lesdes de pele. Fonte: Haynes L.
Clinical Practice guidelines for nutrition support: in Infants and Children with Epidermolysis Bullosa (EB). Great Ormond
Street Hospital. London; 2007. [acesso em 13 ago 2012] Disponivel em:
http://www.debra.org.uk/uploads/resources/EB_Guidelines_Final_for_web.pdf




