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RESUMO

Objetivo: descrever a importdncia do acompanhamento nutricional a sadude da
crianca portadora de amiotrofia muscular espinhal tipo 1. Método: frata-se de uma
revisdo bibliogrdfica onde foi realizada uma pesquisa eletrénica nas bases de dados e
revistas eletronicas a fim de identificar artigos cientificos publicados no periodo de
2000 a 2019. Resultados: Os artigos foram lidos, selecionados criteriosamente e
agrupados em duas categorias: Cuidados nutricionais em paciente com AME tipo 1 e
A importancia do acompanhamento nutricional. Os cuidados de nutricdo sdo amplos,
j& que nesses pacientes existem objecdes alimentares por disfuncdo bulbar: disfagia
grave, inércia gastrointestinal: levando & obstipacdo, esvaziamento gdstrico lento e
refluxo gastroesofdgico. Deve-se manter um acompanhamento nutricional rigoroso,
clientes com AME tipo 1 por problemas de degluticdo tém tendéncia d md nutricdo,
ganho de peso, alta prevaléncia de anemias e dificuldade no desenvolvimento.
Conclusdo: Verificou-se que acompanhamento nutricional € muito importante
principalmente pela disfagia grave que acomete esses doentes, uma alimentacdo
semi-sélida ou sélida tem grande dificuldade de ser realizada. Desempenhando assim
na mecdnica alimentar como coadjuvante ird exigir proteses alimentares, tais como
sondas nasogdstricas ou gastrostomia. Faz-se necessdrio a realizacdo de estudos mais
aprofundados sobre a temdtica, construindo um conhecimento cientifico sobre o
tema.
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ABSTRACT
Objective: To describe the importance of nufritional monitoring for the health of
children with type 1 spinal muscular atrophy. Method: This is a bibliographic review
where an electronic search was performed in the databases and electronic journals in
order to identify scientific articles published in the period. 2000 to 2019. Results: The
articles were read, carefully selected and grouped into two categories: nutritional care



in patients with type 1 SMA end The importance of nutritional monitoring. Nutrition care
is extensive, as in these patients there are food objections to bulbar dysfunction: severe
dysphagia, gastrointestinal inertia: leading to constipation, slow gastric emptying and
gastroesophageal reflux. Strict nufritional follow-up should be maintained; clients with
type 1 SMA due fo swallowing problems are prone to poor nutrition, weight gain, high
prevalence of anemia, and difficulty in development. Conclusion: It was found that
nutritional monitoring is very important especially for the severe dysphagia that affects
these patients, a semi-solid or solid diet has great difficulty to be performed. Thus
playing in food mechanics as an adjunct will require food prosthetics such as
nasogastric tubes or gastrostomy. further studies on the subject are necessary, building

a scientific knowledge on the subject.
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INTRODUCAO

A amiotrofia muscular espinhal
(AME) e uma doenca
neurodegenerativa de heranca
genética. E causada por uma
delecdo homozigética do gene
de sobrevivéncia do
motoneurdnio, resultfando na
diminvicdo dos niveis de
proteina  da medula espinhal
onde, por causa da sua reducdo
leva 4 degeneracdo  dos
neurdnios motores, ocasionado
fraqueza, paralisiac  muscular
proximal, progressiva e simétrica.
Sendo a principal desordenacdo
autossdbmica  recessiva  fatal
depois da fibrose cistica e a
segunda forma mais frequente
de doenca neuromuscular da
infdncia, podendo ocorrer em
ambos os sexos (SILVA, et al.,
2013).

A AME1 é categorizada em
quatro subtipos principais
conforme a gravidade e o
tempo do inicio dos sintomas.
Tipo | (forma grave infantil ou
doenca de Werdnig-Hoffman):
forma mais grave dentre as
classificacoes de atrofia
muscular espinhal e os sinfomas

se apresentam desde a vida

intra-utering; Tipo Il
(infermedidria): tem por
caracteristica o)

desenvolvimento motor normal
dos seis aos 12 meses de vida;
Tipo Il (Juvenil ou Doenca de
Kugelberg-Welander): forma
leve, hereditdria, acomete
criancas apds 18 meses de vida;
Tipo IV (forma adulta): ndo existe
um consenso definitivo quanto a
idade de inicio (MARQUES, et al.,
2014; NUNES, et al., 2016).

A prevaléncia da AMEl é
muito controversa, estima-se que
60% dos casos de AME é tipo 1,
porém, segundo estudos com
populacoes europeias, a
prevaléncia de AME1 varia de
004 ao 028 por 100.000,
enquanto a prevaléncia total de
AME é de 1 a 2 por 100.000. A
andlise desses dados reflete a
expectativa de vida  dos
pacientes com AMEl, que é
muito menor que a dos outros
dois tipos da doenca. Nenhum
estudo mundial foi realizado, e
0s estudos sobre prevaléncia e
incidéncia que foram realizados
até o momento foram feitos com



pequenas populacdes. Nao
enconframos dados referentes &
prevaléncia e a incidéncia da
doenca no Brasil (BEZERRA, et al.,
2017).

Considera-se  que  alguns
cuidados bdsicos referentes a

nutricdo, respiracdo e
fisioterapia podem ser
importantes para protelar o
progresso da doenca,

prolongando a vida  dos
pacientes (SILVA, et al., 2013).

As  criancas com  essa
patologia, frequentemente
apresentam um ou mais fatores
que dificultam sua alimentacdo.
Dentre  elas: alteracdes na
mastigacdo, no esvaziamento
gdstrico e dificuldade em se
alimentar de forma
independente, acarretando
franstornos nutricionais e de
crescimento  (FEITOSA, et al.,
2015).

Alimentos muito gordurosos
devem ser evitados, pois estes
retardam o} esvaziomento
gdstrico, aumentando o risco de
refluxo (FEITOSA, et al., 2015).

A obesidade e a desnutricdo
estdo entre as implicacoes
clinicas ou doencas mais
constantes associadas a atrofia
muscular, ocorrem em cerca de
54% dos casos, afetando
diretamente a funcado
respiratéria. O excesso alimentar,
principalmente pela diminuicdo
da mobilidade e aumento da
dependéncia, prejudica a
biomecanica da coluna
vertebral e compromete o bom
funcionamento das funcdes
digestivas e respiratérias. Na
desnutricdo, perda excessiva de
peso, pode diminuir a forca dos
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musculos respiratdrios e levar a
uma insuficiéncia respiratoria.
A desnutricdo é o fator que mais
contribui para o retardo no
crescimento, estando
coadunado ¢ inadequacdo do
consumo de nutrientes (FEITOSA,
et al., 2015; FEITOSA, et al., 2014).

Uma educacdo em nutricdo
visa a melhora geral do estado
nutricional, além de ter um
papel importante em relacdo &

promoc¢do dos habitos
alimentares sauddveis, a
eliminacdo de praticas
dietéticas insatisfatorias, a
infroducdo de prdticas de

higiene da alimentacdo,
prevencdo de doencas e uso
mais eficiente dos recursos
disponiveis para alimentacdo
(FEITOSA, et al., 2015).

A  constipacdo intestinal
crbnica  também €& uma
modificacdo decorrente  da
atrofia  muscular espinhal, isso
ocorre por vdarios fatores, entre
eles estd a reduzida ingestdo de
fioras e liquidos, atividade fisica
e uso de medicacdes, como por
exemplo, anfidcidos (FEITOSA, et
al., 2014).

Os cuidados a esse paciente
incluem fratamento
farmacologico e ndo
farmacoldgicos. O tratamento
farmacolégico € vinculado a
medicamentos que controlam o
refluxo gastroesofdagico. O ndo
farmacoldgico inclui: a
realizacdo de fisioterapia,
cuidados de enfermagem e
avaliacdo da alimentacdo,
realizado por um nutricionista,
onde serd avdliado: indice
glicémico, ganho de massa
corpdrea e niveis de



adequacoes nutricionais
(FEITOSA, et al., 2014).

Na assisténcia  nutricional
artificial da AMET, a
conservacdo total ou parcial da
funcionalidade do trato
gastrointestinal, €& o  fator
decretdério para a escolha da
rotfta  de apoio nutricional:
sempre que possivel, a ingestdo
deve ser concluida ou
substituida por nutricdo enteral
oral (NE) ou por sonda e, se
impossivel ou insuficiente,
através da nutricdo parenteral
(GINER, et al., 2011).

Umna oferta ampla de
informacdes sobre a nutricdo
ajuda estes pacientes com
dificuldades de absorcdo de
nutrientes, Nno Caso da
desnutricdo e obesidade, por
causa da mobilidade afravés de
sua patologia e melhora seu
estado nutricional.

Este estudo teve como
objetivo analisar intervencoes
nutricionais a AME e seus
beneficios.

METODO

Foi realzada uma revisGo
bibliografica narrativa  acerca
da importancia do
acompanhamento nutricional &
salde da crianca portadora de
AME tipo 1. Para isso, foi
realizada uma pesquisa
eletrdnica nas bases de dados e
revistas eletrénicas: Pubmed,
Lilacs, BVS e Scielo, a fim de
identificar, arfigos  cientificos
publicados no periodo de 2000 a
2019.

Na pesquisa bibliografica foram
consultadas  vdarias  literaturas
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relativas ao assunto em estudo,
nos idiomas portugués, inglés e
espanhol. Foram utilizados ©s
seguintes descritores: doencas
neuromusculares, amiotrofia
espinhal  progressiva, nutricdo
enteral, educacdo nutricional.
Excluindo apenas estudos que
ndo tratassem especificamente
da amiotrofia espinhal
progressiva.

RESULTADO E DISCUSSAO

Neste estudo apresentou-se
15 artigos usados e 05 artigos
excluidos, os achados da
literatura referentes a
importancia do
acompanhamento nutricional &
saude da crianca portadora de
AME tipo 1, afravés de estudos
originais e revisoes.

Neste contexto, os artigos
foram lidos, selecionados
criteriosamente e agrupados
em: cuidados nutricionais em
paciente com AME tipo 1 e A
importancia do
acompanhamento nutricional.

De acordo com CABELLO et
al., a AME tipo 1, é uma

patologia degenerativa e
progressiva. Relata que o©s
cuidados nutricionais Nele
amplos, levando em

consideracdo as objecoes
alimentares existentes nesses
pacientes por disfuncdo bulbar.
Sendo esses: disfagia grave,
inércia gastrointestinal: levando
a obstipacdo, esvaziamento
gdstrico lento e refluxo
gastroesofdgico.

Conforme BAIONI et al., tém
como objetivo que os cuidados



de nutricdo sdo pertinentes a
essas dificuldades. Realizando
alteracdo de consisténcia

alimentar. O profissional
nutricionista deve estar
circunstanciado como
componente da equipe

multidisciplinar indicando  vias
opcionais como a nutricdo
enteral oral ou por sondas
nasogdstricas e a gastrostomia
para suplementacdo alimentar,
mantendo um estado nutricional
adequado. Evitando alimentos
hiperlipidicos, pois esses atrasam
o esvaziomento gdstrico e
aumentam o risco de refluxo,
esta intervencdo nutricional é
um fator determinante de
morbimortalidade, evitando
aspiracdo silenciosa, impedindo
resulfar em pneumonia por
aspiracdo e na perda intensa de
peso, assim reduzindo a forca
dos musculos respiratdrios e
estimulando uma insuficiéncia
respiratoria. Outro ponto
importante é garantir uma boa
oferta de fibras, favorecendo
uma boa evacuacado,
impedindo constipacdes.

ARAUJO afirma que criancas
com AME tipol por dificuldade
de degluticdo tém
predisposicdo a mda nutricdo
bem com ganho de peso. Tendo
assim  um acompanhamento
proteico e caldrico, evitando-se
complicacdo no crescimento. O
nutricionista deve ter uma
atencdo especial da
composicdo da dieta.

MIRANDA e CHUDO
descrevem que O excesso de
carboidrato pode aumentar a
sobra energética para vinte por
cento. Portanto, o} total

energétfico pode agjusta-se com
O aumento de peso pela
diminuicdo  da mobilidade.
Acontece que prejudica a
biomecanica da coluna
vertebral e complica o bom
funcionamento das funcdes
digestivas e respiratérias. E
fundamental uma dieta com
uma boa biodisponibilidade de
ferro, impedindo uma
predomindncia de anemia
ferropriva, atualmente um dos
mais graves problemas mundiais
relativo a nutricdo em termos de
prevaléncia, sendo determinada
quase sempre pela sua caréncia
na ingestdo de alimentos ou
quando o organismo  ndo
consegue absorver através das
células e dcidos  graxos
essenciaqis para o)
desenvolvimento.

CONSIDERACOES FINAIS

Por meio das pesquisas
realizadas nesse estudo, pode-se
observar que é muito importante
o acompanhamento nutricional
d saude da crianca portadora
de AME, principalmente pela
disfagia grave que acomete
esses doentes. Uma alimentacdo
semi-sélida ou sdélida tem grande
dificuldade de ser readlizada.
Desempenhando assim na
mecdanica alimentar como
coadjuvante que ird exigir
proteses alimentares, tais como
sondas nasogdstricas ou
gastrostomia. Evitando assim o
refluxo gastroesofdgico e, as
consequéncias dessas
inabilidades que sdo: maior
incidéncia de infeccoes



respiratérias altas e baixas além
de sangramento oculto com
maior fendéncia a anemia.
Portanto deve-se salientar
que a equipe multidisciplinar é
importante para realizar assim
uma dieta balanceada que
prescrita por um nutricionista faz
toda a diferenca para ndo
ocorrer manifestacdes de outras
patologias.
Foi constatado a ndo existéncia
de estudos suficientes que
advogam 4 importéncia do

acompanhamento nutricional
em pacientes com  AME.
Corroborando assim, a

relevncia de estudos da
nutricdo voltados para essa
patologia.
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