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RESUMO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) é uma doenca progressiva recessiva ligada ao
cromossomo X, caracterizada por fraqueza muscular e possiveis complicacdes no sistema
cardiorrespiratério e digestivo. O objetivo deste artigo foi realizar uma revisao de literatura e, a
partir da mesma, elaborar um protocolo para terapia nutricional na DMD para subsidiar a prética
clinica da equipe de nutricionistas e estudantes do curso de Nutricio que atuam no projeto de
extensdo Assisténcia nutricional nas distrofias musculares infantis, desenvolvido no Hospital
Universitario Onofre Lopes/ Universidade Federal do Rio Grande do Norte. A selecdo de artigos
foi feita nas bases de dados Pubmed e Embase, utilizando descritores padronizados. O protocolo
elaborado, baseado em evidéncias cientificas, poderd auxiliar na tomada de decisdao sobre o
tratamento dietoterdpico de individuos com DMD.
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ABSTRACT

Duchenne Muscular Dystrophy (DMD) is an X-linked recessive progressive disease, characterized
by muscle weakness and possible complications in the cardiorespiratory and digestive system. The
objective of this article was to carry out a literature review and, from there, to develop a protocol
for nutritional therapy in DMD, to support the clinical practice of the team of nutritionists and
students of the Nutrition course who work in the extension project Assisténcia nutricional nas
distrofias musculares infantis, developed in Hospital Universitdrio Onofre Lopes/ Universidade
Federal do Rio Grande do Norte. The selection of articles was carried out in the Pubmed and
Embase databases, using standardized descriptors. The protocol developed, based on scientific
evidence, may help in decision-making about the diet therapy treatment of individuals with DMD.
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RESUMEN

La Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) es una enfermedad progresiva recesiva ligada al
cromosoma X, caracterizada por debilidad muscular y posibles complicaciones en el sistema
cardiorrespiratorio y digestivo. El objetivo de este articulo fue realizar una revision bibliogréfica y,
a partir de ahi, elaborar un protocolo de terapia nutricional en DMD, para apoyar la préctica clinica
del equipo de nutricionistas y estudiantes de la carrera de Nutricion que laboran en el proyecto de
extension Assisténcia nutricional nas distrofias musculares infantis, desarrollado en Hospital
Universitario Onofre Lopes/ Universidade Federal do Rio Grande do Norte. La seleccion de
articulos se realiz0 en las bases de datos Pubmed y Embase, utilizando descriptores
estandarizados. El protocolo desarrollado, basado en evidencia cientifica, puede ayudar en la toma
de decisiones sobre el tratamiento dietoterapéutico de personas con DMD.

Palabras clave: Distrofia muscular de Duchenne; terapia nutricional; guia de practica clinica.
1 INTRODUCAO

A Distrofia Muscular de Duchenne (DMD), é uma doenca progressiva recessiva ligada ao
cromossomo X, e representa a distrofia muscular mais comum em criancas, afetando
aproximadamente 1 em cada 6.000 nascidos vivos do sexo masculino (DUAN et al., 2021). A
DMD ¢ causada por uma alteracdo no gene DMD que codifica a distrofina, proteina responsavel
por ligar o citoesqueleto da fibra muscular a matriz extracelular através da membrana celular. Essa
alteracdao genética gera uma auséncia ou disfun¢@o na producdo da distrofina (ANNEXSTAD et
al., 2019). Mutagdes no gene DMD, também podem provocar a Distrofia Muscular de Becker
(DMB), em que ocorre produgdo parcial da distrofina, manifestando-se com um fenétipo menos
severo, de inicio mais tardio e de evolugdo lenta (DUAN et al., 2021).

A auséncia da distrofina, resulta na degeneracdo muscular progressiva, por isso, os individuos
com DMD perdem a capacidade motora, além de apresentarem possiveis complicacdes no sistema
digestivo, cardiovascular e respiratério por causa da deterioracdo dos musculos lisos e cardiaco
(LEITE; ARAUJO; RIBEIRO, 2021).

As principais manifestacdes clinicas, para suspeita de diagnéstico de DMD, sdo a fraqueza
muscular, dificuldade para deambular, correr, subir escadas e dificuldade de se levantar do chao
sem apoio (HORITA; CRUZ, 2015). A histéria natural da doenca, remete a perda da marcha por
volta dos 13 anos de idade e, sem tratamento, morte antes dos 20 anos por
complicagdes cardiorrespiratdrias. Para o diagndstico confirmatério, faz-se necessdrio realizar o
teste genético (CARTER et al., 2018).

Apesar de a DMD nido ter cura, ocorreram grandes avangos no manejo clinico da doenga que
resultaram em uma maior expectativa de vida para as pessoas com DMD (DAVIS; SAMUELS;
MULLINS, 2015). Estratégias de modulagao de RNA, com o uso de Oligonucleotideos Antisense
(AON) e retiradas de exons através com o uso de Nucleases de Dedos de Zinco (Zinc Fingers), t€ém
sido testadas para restaurar a produ¢do da distrofina (FALZARANO et al., 2015; OUSTEROUT et al.,
2015). Porém, a terapia medicamentosa padrdo para a DMD ainda € o uso de farmacos classificados
como glicocorticéides, cuja utilizacdo retarda a fraqueza muscular e a perda da deambulacio.

Entretanto, o uso em longo prazo pode causar diversos efeitos colaterais, por exemplo, ganho

de peso, comprometimento da saide dssea, problemas comportamentais, baixa estatura e refluxo
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(DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015; SCHREIBER, 2017).

As complicag¢des nutricionais estdo presentes nas criangas com DMD e se agravam com a
idade (DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015). No inicio da vida, ha um maior risco de o
individuo com DMD apresentar sobrepeso ou obesidade, devido a maior ingestdo energética
associada a corticoterapia. Com a progressao da doenca, a disfungdo muscular promove a perda da
deambulacdo e consequente reducdo das necessidades energéticas (BIRNKRANT et al., 2018a).
Na idade adulta, o individuo pode ter dificuldade na degluticdo e complicagdes gastrointestinais
(doenca de refluxo gastroesofdgico, gastroparesia, obstipacdo). Esse quadro clinico promove uma
alteracdo no estado nutricional e aumenta o risco de desnutricio (BERBEROGLU; ACAR-TEK,
2021).

Portanto, além dos efeitos colaterais relacionados ao uso cronico dos glicocorticéides, a
propria fisiopatologia da DMD traz implicacOes nutricionais. Por isso, o nutricionista deve ser
incluido na equipe multidisciplinar e deve atender o individuo com DMD desde o diagnodstico e
em todo o seguimento, com o intuito de promover a melhora da qualidade e expectativa de vida
(SALERA et al., 2017).

Com base no exposto, € evidente que a terapia nutricional é fundamental para o manejo da
saide de individuos com DMD. Diante da escassez de recomendagdes brasileiras até o momento,
esta revisdo de literatura langa luz sobre a avaliacdo e a terapia nutricional na DMD aglutinando

evidéncias cientificas em um protocolo nutricional.

2 METODOLOGIA

A revisdo de literatura foi desenvolvida com o intuito de reunir informacdes importantes
sobre a avaliagdo e a terapia nutricional de individuos com DMD para que a partir delas fosse
elaborado um protocolo voltado ao manejo nutricional na DMD, o qual subsidiard a pratica clinica
da equipe de nutricionistas e estudantes do curso de Nutricdo que atuam no projeto de extensao
Assisténcia nutricional nas distrofias musculares infantis, desenvolvido junto ao Programa de
Atencdo de Doengas Neuromusculares no Hospital Universitario Onofre Lopes/ Universidade
Federal do Rio Grande do Norte. As condutas nutricionais relacionadas a nutricdo enteral ndo
foram abordadas nesta revisdao por serem pouco frequentes na realidade do nosso servigo. A ampla
divulgacdo deste protocolo propiciard a utilizagdo por outras equipes e profissionais que prestem
assisténcia a essa populacao ou que tenham interesse nessa drea de estudo.

A pesquisa para elaboracdo desta revisao foi realizada de junho a dezembro de 2021 nas
bases de dados Embase e Pubmed. Foram selecionados artigos publicados de 2011 a 2021. Os
artigos para a revisdo foram selecionados de acordo com os seguintes critérios de inclusdo: tipo de
estudo (artigos de revisdo, observacionais e ensaios clinicos); publicados nos idiomas portugués e
inglés; populacio do estudo (pacientes com diagndstico de DMD, do sexo masculino e de todas as
idades). Foram excluidos estudos envolvendo animais de experimentacao.

Os descritores utilizados para a pesquisa dos artigos no Embase foram “Duchenne muscular

dystrophy” AND “therapy nutritional” e “Duchenne muscular dystrophy” AND “trace element”.
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Considerando a associacdo desses descritores, 14 e 8 artigos foram selecionados, respectivamente,
pela leitura do titulo.

Os descritores utilizados para a pesquisa dos artigos no Pubmed foram “Duchenne muscular
dystrophy” AND “therapy nutritional” e “Duchenne muscular dystrophy” AND “micronutrients”.
Considerando a associacao desses descritores, 17 e 2 artigos foram selecionados, respectivamente,
pela leitura do titulo. Foram excluidos 11 artigos duplicados e 11 artigos pela leitura do resumo

(n=22), totalizando 19 artigos selecionados, como estd descrito na Figura 1.

Figura 1: Fluxograma da triagem de artigos para revisao de literatura sobre
avaliacdo e terapia nutricional na Distrofia Muscular de Duchenne.
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Fonte: Acervo pessoal.

Os seguintes itens foram descritos como resultados da revisao de literatura: implicag¢des
nutricionais, avaliagdo antropométrica, recomendacdes de energia, macronutrientes e
micronutrientes, necessidade hidrica e suplementacdo nutricional de pessoas com DMD, para
entdo construir o protocolo de terapia nutricional para DMD, considerando as necessidades para a
pratica clinica da equipe de Nutricao.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO
3.1 IMPLICACOES NUTRICIONAIS NA DISTROFIA MUSCULAR DE DUCHENNE

Implica¢cOes nutricionais sdo comumente encontradas nas doencas neuromusculares e agravam
com a progressao da doenca. Na DMD, o refluxo gastroesofdgico, a gastroparesia, obstipacdo,
obesidade e, com a progressdo da doenca, a desnutricdo sdo exemplos dessas implicagdes nutricionais
(BERBEROGLU; ACAR-TEK, 2021).

Abordagens nutricionais para prevenir o refluxo e a gastroparesia incluem comer refei¢des
menos volumosas e mais frequentes e diminuir a ingestdo de gordura (DUAN et al., 2021). Quanto

a obstipagao, o aconselhamento dietético para prevenir ou tratar € a ingestdo adequada de liquidos,
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associada ao aumento do consumo de fibras alimentares (SALERA et al., 2017).

O sobrepeso ou a obesidade sdo mais frequentes na fase em que a crianca perde a
deambulacdo, por volta dos 13 anos de idade (WASILEWSKA et al., 2020). Esse peso extra pode
estar associado a diminuicdo progressiva da funcdo motora e aumento do risco de desenvolver
escoliose. Por outro lado, a perda de peso progressiva € observada por volta dos 18 anos de idade e
estd relacionada a fraqueza muscular (dificultando a autoalimentacdo) e a quadros
gastrointestinais, como a obstipacao (PANE et al., 2006).

O tratamento medicamentoso padrdo na DMD € o uso de glicocorticéides, responsavel por
prolongar a mobilidade e melhorar a qualidade de vida dos pacientes. Porém, o uso continuo desse
medicamento desencadeia efeitos colaterais, como ganho de peso, reducao da mineralizacao dssea,
sendo a principal causa de osteoporose (SANTOS et al., 2006). Diante disso, os individuos com
DMD possuem maior risco de fraturas, sendo importante a suplementagdo de cdlcio e vitamina D
(AHMADIEH; ARABI, 2011; BELL et al., 2017).

3.2 AVALIACAO ANTROPOMETRICA

A avaliacdo antropométrica ¢ uma etapa que compde a avaliagdo nutricional em que as
dimensodes e a composi¢do corporal sao mensuradas. Na DMD, a avaliagdo antropométrica € de
suma importancia, pois pode verificar o estado nutricional ao longo da progressao da doencga
(CUNHA et al., 2021).

A forma de afericdo de peso depende do status de deambulagdo do individuo com DMD: se
¢ independente ou ndo. Se a pessoa deambular, deve ser aferido o peso de maneira convencional: o
individuo deve estar descal¢o, utilizar o minimo de acessdrios, roupas leves e ser posicionado em
pé, no centro da balanca, em posi¢do anatdmica com a face para frente (SAMPAIO et al., 2012).
Por outro lado, se o individuo nao deambular, deve-se primeiro obter o peso da cadeira de rodas,
depois fazer a diferenca do peso da pessoa na cadeira de rodas (BUSHBY et al., 2010).

A estatura pode ser mensurada utilizando o instrumento estadidmetro, em pessoas que ficam de
pé. Essas devem estar descalgas, em posicdo anatdmica com panturrilha, gliteos, ombros e cabeca
tocando a parede. Com a face para frente, o suporte deve ser posicionado sobre a cabeca enquanto o
medidor fica na frente para realizar a leitura da medida (SAMPAIO et al., 2012). Para estimar a
estatura de pessoas que ndo deambulam, é recomendado realizar a estatura recumbente segmentada,
considerando a possibilidade de retracdo das articulacdes e escoliose (CARVALHO et al., 2015;
DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015). Essa medida deve ser realizada com o individuo deitado em
posi¢do supina, sendo mensurada a distancia da extremidade da cabeca até o pé, de forma segmentada
(SAMPAIO et al., 2012).

Para avaliar a composi¢do corporal da pessoa com DMD, um dos métodos considerados
padrdo-ouro € a absorciometria por dupla emissdo de raios X (DXA), porém a bioimpedancia
elétrica de modelo tetrapolar pode ser utilizada, visto que em estudos com meninos com DMD,
inclusive naqueles atendidos pela nossa equipe, foi verificada a validade desse método para

avaliacdo da composi¢ao corporal, além de ser um método ndo invasivo, portatil, de fécil
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manuseio e relativamente barato (MOK et al., 2010; GRILO et al., 2020).

3.3 RECOMENDACOES NUTRICIONAIS ESPECIFICAS DA DISTROFIA MUSCULAR DE
DUCHENNE

O estado nutricional do individuo com DMD varia conforme a progressdao da doenga, logo,
as recomendacdes nutricionais também sdo varidveis. Um estudo demonstrou que a maioria das
criancas e adolescentes com DMD, com idade entre 9 e 13 anos, eram obesos, enquanto os jovens
com mais de 17 anos estavam desnutridos. Isso evidencia que a obesidade estd associada a
primeira fase da doenca, enquanto a fraqueza muscular progressiva causada pela doenca leva a
desnutricio (MCDONALD, 1995). Por isso, a terapia nutricional na DMD deve fazer parte do
tratamento para melhorar a qualidade de vida. Essa terapia deve incluir uma dieta adequada em
macronutrientes e micronutrientes, além de uma ingestdo hidrica adequada, da inclusdo de

compostos bioativos e suplementacdo nutricional, quando necessaria.
3. 4 ENERGIA E MACRONUTRIENTES

Para estimar a necessidade de energia, recomenda-se o uso da calorimetria indireta. Porém,
na auséncia do calorimetro, férmulas preditivas podem ser utilizadas na pratica clinica. A equagao
de Schofield (1985) foi sugerida como a equacdo preditiva para gasto energético mais precisa para
criancas e adolescentes com DMD. Vale ressaltar que a necessidade energética deve ser
individualizada com base na capacidade ou nao de deambular e na capacidade fisica, em geral
(DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015).

Quanto a ingestdo de proteina, ndao ha estudos que demonstrem que essa populacdo necessite
de uma ingestdo adicional de proteina. Por isso, € recomendado a ingestdo para a populacdo geral
com base na faixa etdria, sendo 0,95 g/kg de peso corporal atual para idades entre 9 e 13 anos, 0,85
g/kg para idade entre 14 e 18 anos e 0,80 g/kg para homens com 19 anos ou mais (I0M, 2006).

Para a ingestdo de lipidios e carboidratos, ndo ha recomendagdes especificas, sendo assim,
podem ser utilizadas as recomendagdes para individuos sauddveis, conforme a idade. A
recomendacao de lipidios para individuos saudaveis € de 25 a 35% para o sexo masculino de 9 a
18 anos e de 20 a 35% para o sexo masculino a partir de 19 anos. A recomendacao de carboidratos
para individuos saudaveis € de 45 a 65% para o sexo masculino a partir de 9 anos (IOM, 2006). Na
DMD, recomendam-se evitar o consumo de acucares livres, carboidratos com alto indice
glicémico e limitar a ingestdo de gordura saturada (SALERA, 2017; BIRNKRANT et al., 2018a).
A Figura 2 mostra as principais fontes de macronutrientes que podem ser recomendadas para

individuos com DMD.
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Figura 2: Principais fontes alimentares dos macronutrientes. Proteinas: Alimentos de origem
animal (carne bovina, carne suina, frango, ovos, peixe, leite); carboidratos: Cereais integrais,
graos, tubérculos, raizes; lipideos: Azeite de oliva, oleaginosas, abacate, leite integral e derivados.

Carboidra_tos

Fonte: Autoria prépria.

3.5 MACRONUTRIENTES

Ha poucos estudos que discorrem sobre a recomendacio de micronutrientes na DMD, porém
o cdlcio e a vitamina D sdo micronutrientes importantes a serem avaliados nesse grupo em que a
reducdo da densidade mineral 6ssea € frequente (DAVIDSON, 2011). A terapia com glicocorticoide
esta relacionada ao maior risco de fraturas 6sseas (DAVIDSON; TRUBY, 2009; RUFO et al., 2011).
Foi estimada uma perda de 6 a 12% na densidade mineral 6ssea no primeiro ano de terapia com
glicocorticoide € um aumento rdpido do risco de fraturas 9sseas nos primeiros 3 meses de tratamento
(BONILHA; RANZAN; PESCADOR, 2021).

O célcio e a vitamina D s3o micronutrientes essenciais para a saide Ossea, por isso, 0O
adequado fornecimento implica em melhor formagdo do esqueleto e consequentemente na
prevencdo do comprometimento &6sseo. Portanto, além de consumir alimentos ricos nesses
micronutrientes (leite e derivados e peixes), os suplementos nutricionais podem ser usados para
garantir a ingestdo adequada (DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015). As principais fontes de
célcio na dieta sdo o leite e seus derivados (queijos, iogurtes, coalhadas etc.) e as principais fontes
dietéticas de vitamina D sdo os peixes de dgua fria e profunda, por exemplo, o salmdo e o atum
(FRANCA et al., 2014). Vale ressaltar que a pele € capaz de sintetizar vitamina D apds exposi¢ao
a radiacdo solar, por isso, é recomendado uma exposi¢do solar frequente em um determinado
intervalo de tempo (RODRIGUES et al., 2021).

Na DMD, as recomendagdes de micronutrientes seguem as recomendacoes para individuos
sauddveis, variando conforme sexo e idade. Sendo assim, para criangas de 1 a 3 anos, recomenda-
se 700 mg de célcio por dia, de 4 a 8 anos 1.000 mg por dia, para individuos do sexo masculino de
9 a 18 anos € recomendado 1.300 mg por dia e 1.000 mg por dia para o sexo masculino de 19 a 30
anos. A recomendacdo, para individuos saudaveis, de vitamina D € de 15 pg (600 UI) para a faixa
etdria a partir de 1 ano (IOM, 2011).
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Figura 3: Principais fontes alimentares de cdlcio e vitamina D. Cdlcio: leite e derivados, vegetais
de folhas verdes escuras (brécolis, couve, espinafre); vitamina D: gema do ovo,
peixes (salmdo, sardinha, atum).

Fonte: Autoria prépria.

3.6 AGUA

Ha poucos estudos sobre a necessidade hidrica em pessoas com DMD, porém a ingestio
adequada ajuda a prevenir obstipacdo. Para estimar a necessidade hidrica, sugere-se usar o método
de Holliday-Segar (1957), que determina a necessidade hidrica a partir do peso corporal, utilizado
para criangas e adolescentes saudaveis (DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015).

Quadro 1: Equacdes para cédlculo da necessidade hidrica para criangas e
adolescentes, de acordo com o peso corporal.

Peso corporal Necessidade hidrica
3al0Kg 100 mL/ Kg/ dia
11a20Kg 1.000 mL + 50 mL/ Kg/ dia
=20 Kg 1.5000 mL + 20 mL/ Kg/ dia

Fonte: Holliday e Segar (1957).

3.7 SUPLEMENTOS NUTRICIONAIS E COMPOSTOS BIOATIVOS DE INTERESSE

Com a progressao da doenca, os individuos com DMD perdem peso devido a diminui¢cdo da
forca muscular, problemas gastrointestinais, dificuldade na autoalimentacdo e na degluticao
(SALERA et al., 2017). Por isso, a suplementacio com macronutrientes pode ser necessdria.
Entretanto, ndo hd estudos que demonstrem as quantidades e o momento ideal para tal intervencgao.

Na DMD, o tratamento com glicocorticéides influencia o metabolismo da vitamina D e do
célcio, uma vez que os glicocorticéides diminuem a absor¢do intestinal do célcio, pela reducdo da
expressdao de canais de célcio no duodeno. Além disso, a terapia medicamentosa em longo prazo
resulta na perda de cdlcio pela urina (DATTA; GHOSH, 2020; CAMARA et al., 2021; LEITE;
ARAUJO; RIBEIRO, 2021). Por isso, a suplementacio de vitamina D e célcio é recomendada para
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prevenir a fragilidade 6ssea (BIANCHI et al., 2011). A dose recomendada para suplementacdo de
célcio (citrato de cdlcio) para meninos de 4 a 18 anos com DMD, quando a ingestdo alimentar for
inadequada, varia entre 800 e 1.300 mg por dia e a dose da vitamina D, no formato de
colecalciferol (D3), 400 UI por dia (MCMILLAN; CAMPBELL; MAH, 2010).

O estresse oxidativo tem sido associado a inimeras doencgas e ¢ um importante contribuinte
para a fisiopatologia da DMD (MIZOBUTI et al., 2019). E o resultado de um desequilibrio na
producdo de espécies reativas de oxigénio e sua remocao por antioxidantes. Se ndo houver uma
remogao eficiente, ocorre o acimulo de espécies reativas de oxigénio, consequentemente morte
celular e degeneragdo do tecido. Pelo fato de o estresse oxidativo agravar a DMD, a prescri¢cdo de
nutracéuticos com capacidade antioxidante pode ser benéfica (WOODMAN et al., 2016).

A co-enzima Q10 é um poderoso antioxidante que pode reduzir o acimulo de espécies
reativas de oxigénio. Um estudo com 13 criancas com DMD, de 5 a 10 anos, em tratamento
medicamentoso com glicocorticoide, demonstrou que a suplementacdo com co-enzima Q10, na
dose de 400 mg e escalonamentos de 100 mg/ dia, obteve melhoria em varios testes musculares
funcionais durante 6 meses. Vale ressaltar que para uma melhor absorcdo, a co-enzima Q10 deve
ser administrada com um alimento rico em gordura (SPURNEY et al., 2011; WERNECK et al.,
2019).

A inflamacdo cronica é um mecanismo envolvido na fisiopatologia e progressao da DMD,
uma vez que ocorre a lesdo dos musculos. O dano muscular desencadeia uma migracao de células
inflamatdrias que liberam citocinas pré-inflamatdrias, resultando em um maior recrutamento de
células imunolégicas e intensificando a progressio da doenca (HEYDEMANN, 2018;
RODRIGUEZ-CRUZ et al., 2019). Além da lesio dos misculos, a obesidade também estd
associada a inflamacao devido a secrecdo de citocinas pré-inflamatérias pelo tecido adiposo, como
o fator de necrose tumoral-alfa (TNF-a), interleucina 1 (IL-1) e interleucina 6 (IL-6) (CRUZ-
GUZMAN; RODRIGUEZ-CRUZ; CEDILLO, 2017).

A curcumina tem agdo anti-inflamatdria e pode ser usada por individuos com DMD, a partir
da adicdo da circuma na preparacdo de alimentos. Entretanto, sdo necessdrios estudos para validar
sua eficdcia, dose e grau de toxicidade (WOODMAN et al., 2016; LEITE; ARAUJO; RIBEIRO,
2021). Embora esses nutracéuticos ndo curem a DMD, eles t€m um potencial significativo como
terapias complementares para minimizar os efeitos prejudiciais do estresse oxidativo ou da
inflamacdo cronica, que estio associados a DMD.

Um estudo duplo cego randomizado e controlado por placebo, realizado com 28 criancas e
adolescentes com DMD de 4 a 17 anos, demonstrou que a ingestao de 2,9 g de 6mega 3 por dia
durante 6 meses, provavelmente retarda a progressao da perda muscular, diminui a massa gorda
em meninos com DMD, o que pode implicar em uma melhor qualidade de vida para esses
individuos. Entretanto, devem existir mais estudos para confirmar esses beneficios
(RODRIGUEZ-CRUZ et al., 2019).

Na Figura 4 estdo descritas as funcdes de micronutrientes e nutrac€uticos que t€ém sido
estudados para o uso por individuos com DMD. Ressalta-se que, um estudo clinico randomizado
duplo-cego (RODRIGUEZ-CRUZ et al., 2019) foi encontrado apenas para o dmega 3. Para os
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demais, estudos que comprovem os seus beneficios ainda sdo escassos.

Figura 4: Func¢des dos principais micronutrientes e compostos bioativos indicados para a
populacdo com DMD.
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Fonte: Holliday e Segar (1957).

3. 8 EXTENSAO UNIVERSITARIA:ASSISTENCIA NUTRICIONAL NAS DISTROFIAS
MUSCULARES INFANTIS

O projeto de extensdo Assisténcia nutricional nas distrofias musculares infantis tem sido
desenvolvido desde 2019, e estd sendo vinculado ao Programa de Atencdo de Doencas
Neuromusculares no Hospital Universitario Onofre Lopes (HUOL) da UFRN, em Natal/RN. As
nutricionistas desse projeto participam de uma equipe multidisciplinar, composta por neurologista,
nutricionista e fisioterapeuta, que atende semanalmente pessoas com doengas neuromusculares
desde 2007. Nos ultimos quatro anos, foram atendidos 85 individuos com Distrofia Muscular de
Duchenne, que corresponde a 17% das miopatias hereditdrias.

O acompanhamento multidisciplinar € de extrema importancia na terapia da DMD, pois
possibilita a oportunidade de um diagndstico precoce e tratamento adequado nas diferentes dreas
da saude, além de que o paciente se beneficia de um atendimento completo e individualizado,
diminuindo o atraso interconsultas. Isso favorece o retardo da progressdao da doenca e uma melhor

expectativa e qualidade de vida.

3.9 DIRETRIZES INTERNACIONAIS DO MANEJO CLINICO DA DISTROFIA MUSCULAR
DE DUCHENNE

Alguns documentos nacionais e internacionais t€ém sido publicados a respeito do manejo
clinico da DMD, porém contém informacdes limitadas sobre avaliagdo nutricional e terapia
nutricional de pacientes com essa distrofia (DAVIS; SAMUELS; MULLINS, 2015; ARAUIJO et
al., 2017; BIRNKRANT et al., 2018a; BIRNKRANT et al., 2018b).
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3. 10 PROTOCOLO PARA O MANEJO NUTRICIONAL NA DISTROFIA MUSCULAR DE
DUCHENNE

Diante dos resultados obtidos na revisao de literatura, o seguinte protocolo (Figura 5) foi
desenvolvido baseado em evidéncias cientificas e poderd ser utilizado para a prética clinica
nutricional no que concerne a avaliacdo nutricional e manejo dietoterdpico de criangas e

adolescentes com DMD.

Figura 5: Protocolo para o manejo nutricional de criancas e adolescentes com distrofia muscular
de Duchenne, assistidas pelo Programa de Atencdo de Doencas Neuromusculares (2022).
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Fonte: Acervo pessoal.

4 CONSIDERACOES FINAIS

Diante da escassez de um protocolo brasileiro sobre a avaliagdo e a terapia nutricional da
populacdo com DMD, a revisdo de literatura realizada neste artigo foi relevante por evidenciar
recomendacdes para a ingestdo adequada de d4gua, macronutrientes, micronutrientes e
suplementagdo com compostos bioativos a fim de melhorar o estado nutricional e a qualidade de
vida de criancas e adolescentes com essa doenca. Diante disso, o protocolo elaborado, baseado em
evidéncias cientificas, poderd auxiliar na tomada de decisdo sobre a avaliagdo nutricional e o

tratamento dietoterdpico da populacdo com DMD.
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