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Fisiopatologia e estado nutricional

Alteracoes Anemia Estressores psicoldgicos

no cronica
consumo

alimentar Alteracdes de paladar e odor

iniciam Cri
crise e se oclusiva e

mantém dor
por alguns
dias apos

evento. ANORMALIDADES NO CRESCIMENTO
INFANTIL, ATRASO DA MATURACAO
OSSEA E SEXUAL.
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Fisiopatologia e estado nutricional

ESTADO HIPERMETABOLICO ACENTUADO

catabolismo proteico, eritropoiese, GE miocardico, producao de
citocinas pro-inflamatorias

X

CONSUMO ALIMENTAR IRREGULAR/INSUFICIENTE
- Supressao do neuropeptideo Y

ALTA DEMANDA ENERGETICO-PROTEICA: REDUZ DISPONIBILIDADE DE
NUTRIENTES PARA CRESCIMENTO E MANUTENCAO DE TECIDO MUSCULAR.
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X
Consequéncias para estado nutricional % #s

: - >>>
+ Crescimento prejudicado

Crises frequentes

| COMpOSiG&o
corporal
anormal
Inapeténcia
Ingestao caldrica insuficiente e/ou

de baixa qualidade nutricional

GB baixas reservas gordura/energia

‘AMB = perda de MM e baixas reservas protéica

Estado nutricional inadequado (peso, estatura, composicao

corporal, micronutrientes)
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Enerqgia

 Taxa metabodlica basal maior 20-50% em
pessoas com DF:

| taxa cardiaca | sintese proteica
]eritropoiese (dependente do grau de anemia)
Resposta inflamatoria cronica

sus s SN
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Enerqgia

Taxa metabdlica basal maior 20-50% em pessoas com DF:

« Apetite x crises

* Volume da refeicdo x densidade energética
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Consequéncias para estado geral e

nutricional

*Desnutricdo cronica X excesso de peso

*Atraso puberal
*Atraso na maturacao esquelética

Alteracoes cognitivas
Alteracdes imunologicas
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Objetivos do suporte nutricional

v'Fornecer quantidades adequadas de energia e
micronutrientes

v Evitar caréncias nutricionais

v'"Manter ganho de peso e estatura adequado
v'Favorecer estado nutricional adequado
v'Favorecer estado de hidratacdo adequado
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12 consulta nutricional até 6 meses

v'Histéria Social
v'Avaliacdo antropométrica: curvas OMS (2006)

v'Histéria de aleitamento materno

Importancia do AME na DF

Concepcoes da méae/familia sobre amamentacao
Manejo do AM (pega, fissuras, posicao,
alternancia de mamas)

Orientac¢des nutricionais a nutriz (alimentacéao,
gorduras, hidratacéo)

Direitos da nutriz

Ordenha, armazenamento e oferta de leite
materno

LME até 6 meses e continuado até 2 anos ou mais
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Acompanhamento nutricional

* Inqueéerito alimentar

« Manual do Ministério da Saude: 10 passos da
alimentacao saudavel para menores e maiores de 2 anos

* Introducao da alimentacao complementar aos 6 meses
 Avaliacao antropometrica: curvas OMS (2006)
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Piramide alimentar

porgoes ao dia
recomendada de
acordo com a faixa
etaria, segundo
grupos da Piramide

Piramide
Alimentar
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Carboidratos

45-65% do VET >

. >,
Energia
Fibras

Vitaminas A, C, K, B1, B2, B3, B6, B7, B9, E
Minerais Zn, Cu, Cr, P, K, Mg

Raizes: aipim, batata doce, inhame, cara.

Verduras e legumes: cenoura, chuchu, beterraba, folhosos,
repolho, batata, quiabo, abdbora, alho, tomate, cebola,
pimentao, pepino, nabo...

Frutas: banana, maca, pera, uva, laranja, ameixa, melancia,
manga, meléao, tangerina, mamao, goiaba, pinha...

Cereais integrais e derivados: arroz, milho, trigo, aveia,
quinoa, massas, paes...

Leguminosas: feijoes, ervilhas, lentilhas, grao de bico.
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Proteinas

Aminoacidos essenciais
Vitaminas A, K, B1, B2, B3, B6, B7, B9, B12
Minerais Zn, Ca, P, Se, K, Fe

Carnes variadas: boi, frango, peixe, frutos do mar.
Ovos.

Leites e derivados.

Leguminosas — feijoes, amendoim

Cereais

Sementes — abobora, linhaca, chia

Oleaginosas — noz, castanha

\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\\



Proteinas

ARGININA: aa condicionalmente essencial

» Maior demanda no crescimento, processos inflamatorios.
» Papel na sintese de NO — importante vasodilatador.

> Déficit de arginina pode contribuir para disfuncdo endotelial, crise vaso-oclusiva e
hipertens&o pulmonar.

» Suplementacéo reduziu estresse oxidativo e aumentou niveis de NO.
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Proteinas

GLUTAMINA

» Suplementacao aprovada pela FDA em 2017, para >5 anos: 0,3 g/kg
2x/dia, dose maxima de 30g/dia.

> Deficiéncia: aumento do estresse metabdlico e do GER; reducéo da
MM e imunidade.

» Contribui para reduzir adesividade da célula falciforme, diminuindo a
incidéncia de crise vaso-oclusiva.

> Torna-se um AA essencial na DF.

» Histidina, leucina, valina e cisteina (metionina) também séo
insuficientes.
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Gorduras

v 25-35 % do VET -

v Lc- Pufas: 6mega 3 e 6 (EPA, ARA, DHA)
v Presentes no LM: influenciado pela dieta materna

v Oleos vegetais, peixes de aguas profundas (salméo, arenque, cavala, sardinha,
atum), oleaginosas (noz, castanha, améndoa).

v Uso de férmulas infantis, quando o AM ndo é possivel ou precise ser
complementado.

v Gorduras saturadas presentes nas carnes e laticinios.
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Gorduras

Omega 3:

» Pode contribuir na reducao da frequéncia de crise vaso-oclusiva, anemia
grave, transfusao sanguinea.

» Reduz adeséo vascular e inflamacéo.

» Aumenta protecao antioxidante.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

» Estudos sugerem que demanda é maior devido processo inflamatério crénico,
eritropoiese intensa, entre outros.

« Consumo alimentar irregular ndo supre demanda de micronutrientes.

« Sem estudos que avaliem qual a necessidade.

» Estudos internacionais referem deficiéncias diversas: Ca, Zn, Fe, Mg, D, A, B6,
B12.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

FERRO

- Brasil: 35% das criancas brasileiras entre 1 e 4 anos tem anemia ferropriva.

- Anemia falciforme: maior disponibilidade de ferro
Hemolise cronica
Maior absorcao de ferro no intestino

Transfusdo sanguinea

MAS...

ALTALALLARALRARARRALARARRRRARRRRARANRANNY



Micronutrientes

Vitaminas e minerais

FERRO

Estudos encontraram 9 e 12% de anemia ferropriva em criangcas com AF.

Principais consequéncias negativas: agravamento da anemia, reducao da imunidade e, a longo prazo, prejuizo

neurocognitivo e de crescimento.

No Brasil, 1990, encontraram inter-relagdes entre Zn, Cu e Fe e o crescimento de criangcas com AF.

Estudo sugere avaliar situacao nutricional do ferro em toda criangca com AF.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

FERRO

Estudos no Hemocentro, 2010 a 2015, em criangas com DF:

I[dade média: 3 anos

57,89% tiveram pelo menos 1 episodio de anemia por deficiéncia de ferro por ano.

Anemia por deficiéncia de ferro foi mais incidente em meninos Hb SC.

Autores sugerem mais estudos e protocolo especificos de suplementacéo de ferro

para criangcas com AF.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

FERRO

Ministério da Saude (2015), lancou cartilha sobre uso de sulfato ferroso em criangas com DF:

Literatura disponivel e estudo realizado pela UFMG (Deficiéncia de ferro em lactentes brasileiros com doenca
falciforme)

Conclusdes do estudo em Minas Gerais

1) A maioria das criangas com doenca falciforme ndo possui déficit de ferro, mas algumas tém déficit significativo;

2) Lactentes com DF, principalmente aquelas com hemoglobinopatia SC, podem ter deficiéncia de ferro;

3) A frequéncia de criancas SS ou SC com deficiéncia de ferro € mais elevada naquelas que néo receberam transfuséo
sanguinea.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

FERRO

Recomendacgodes do estudo em Minas Gerais
1) Lactentes com DF podem receber suplementacéo ferruginosa, como recomendado para criancas sem a doenca;

2) Essa recomendacéao é especialmente valida para as criancas com hemoglobinopatia SC;

3) Quando a crianca com doenca falciforme receber a primeira transfusdo de concentrado de hemacias, a
suplementacao profilatica deve ser suspensa, a ndo ser para as criancas que nasceram prematuras e para as quais
avaliacao laboratorial pés-transfusao indicar possivel déficit de ferro.

GOVERNO DO ESTADO
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

FERRO

A crianca que tem DF pode comer alimentos ricos em ferro como carnes e feijao.

A introducéo de alimentos ricos e fontes de ferro deve ser iniciada aos 6 meses.

Se a crianga entrar em regime transfusional de sangue, avaliar momento de iniciar dieta quelante.

Suspender alimentos ricos e fontes de ferro significa reduzir a oferta de muitos outros nutrientes indispensaveis ao
crescimento e desenvolvimento infantil, principalmente proteinas de alto valor biolégico (fontes de aminoacidos
essenciais), zinco, selénio, B12...
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Terapia nutricional para quelacao do ferro da dieta

» Associacao de fontes de célcio com alimentos ricos em ferro: >,

Almoco e jantar

» Puré de batata ou abobora ou raiz com leite

* Queijo derretido por cima de carne e frango

* Omelete de queijo

« Tomar um copo de leite ou iogurte logo apés almoco.

« Jantar sem carnes, preferir preparacdes com ovos ou sopa de legumes com macarrao
» Para criancas maiores: café da noite com pao, cuscuz, raiz, ovos e laticinios

 Reduzir consumo de carnes e aumentar prepara¢ées com ovos.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

ZINCO

Deficiéncia pode causar:
- Atraso no crescimento: afeta metabolismo do GH.
- Atraso na maturacéo sexual: afeta desenvolvimento gonadal.

- Imunossupressao: atua diretamente na maturacao, diferenciacao e capacidade de
resposta dos linfécitos.

- Comprometimento cognitivo

- Suplementacéo: 1-2 mg/kg (n&o ultrapassar 20 mg/dia) + correcao da dieta.
Suplemento alimentar de Zn em suspensao com 5 mg/mL e comprimidos.
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Micronutrientes

Vitaminas e minerais

VITAMINA D e CALCIO >,

» CA atua na coagulacédo, adesao celular, integridade da membrana, contragao muscular, etc.

> Vit D: considerada um hormonio, age no metabolismo CA/P, envolvida em mecanismos de protecéo e
reparo celular, acdo anti-inflamatdria e imunomoduladora.

> Deficiéncia de célcio e vitamina D contribuem para a osteopenia e osteoporose que afeta até 80% de
pessoas com DF.

» Pacientes com soro baixo Vitamina D (<14,1 ng/ml) tem mais crises hospitalares por ano do que
agueles com niveis séricos de 25 (OH)D3 >34 ng/ml.

» Suplementacao de Vit D teve efeito protetor contra infeccdes respiratdrias em criancas e adolescente
com DF.

» Fontes de Vit D apenas 10 a 20% dietético: oleo de figado de peixe, peixes gordos, gema de ovo,
produtos fortificados.

» Fontes de calcio: lacteos.
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HIDRATACAO

> Desidratacdo aumenta viscosidade sanguinea, contribuindo para falcizagao. >,

» Pode contribuir para maior frequéncia de crise vaso-oclusiva.
» Limitar consumo de alimentos com alto teor de sédio (alimentos processados)

» Formulas de recomendacao de taxa hidrica para criancas e adolescentes:
3,5-10 kg: 100 mL/kg/dia — LME nao precisam beber agua!!!!

11-20 kg: 1000 mL + 50 mL/kg acima de 10 kg/dia

>20 kg: 1500 mL + 20 mL/kg acima de 20 kg/dia, até limite de 2400 mL/doa
9-13 anos: 2400 mL/dia

14-18 anos: 3300 mL/dia
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FITOTERAPICOS

estudos em andamento

» Moringa oleifera

» Cajanus cajan

» Zanthoxylum zanthoxyloides
» Carica papaya

> Efeito antioxidantes e de resisténcia a hemolise.
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Radicais livres

Produzidos naturalmente na cadeia respiratoria (producao de energia).
Estresse oxidativo: desequilibrio entre o estado oxidacéo-reducéo, com efeito de dano celular.

O sistema de defesa antioxidante tem o objetivo primordial de manter o processo oxidativo
dentro dos limites fisioldgicos e passiveis de regulacdo, impedindo que os danos oxidativos se
amplifiguem, culminando em danos sistémicos irreparaveis.
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Antioxidantes

Vitamina A: carnes, vegetais do verde ao laranja...

Vitamina E: abacate, 6leos vegetais, oleaginosas...

Vitamina C: frutas citricas como laranja, tangerina, acerola, morango, tomate, goiaba...
Zinco: carnes, frutos do mar, cereais integrais, nozes...

Selénio: castanha do Para, chia, feijao

Betacaroteno (pigmento): provitamina A

Licopeno: tomate, melancia, pitanga...

Resveratrol: mirtilo, uva roxa, cacau...

Quercetina: cebola, macga, cereja...
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Mitos e verdades

A nutriz de bebé com DF nao pode tomar polivitaminico e polimineral com ferro. Mito. >,
A crianca com DF tem que comer beterraba e feijao. Mito.

A crianca com DF nao pode comer alimentos com ferro. Mito.

A crianca com DF tem que comer figado bovino todo dia para melhorar da doenca. Mito.

A criangca com DF nunca vai necessitar de suplementacéo de ferro. Mito.

O &cido folico pode ser obtido somente pela dieta, ndo sendo necessarios tomar o
suplemento. Mito.

O ideal é tem uma dieta vegetariana ou vegana para ter menos crise. Mito.

Por ter a DF, o bebé precisa comer comidinha antes do 6 meses. Mito.
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