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RESUMO

Introdugdo: A hipercolesterolemia familiar (HF) €& uma doenga hereditaria
autossdmica codominante, subdiagnosticada, que causa niveis elevados da
lipoproteina de baixa densidade (LDL-c) e possui dois fendtipos distintos:
homozigoto, que é uma forma rara por afetar 1:1 milhdo de pessoas; e heterozigoto,
com frequéncia estimada em 1:250 pessoas. Objetivos: Descrever os aspectos
clinicos e nutricionais de dois pacientes com HF. Métodos: Foram coletados dados
dos prontuarios, que foram tabulados em planilhas de Excel. Foi aferido peso,
estatura, circunferéncia do braco, circunferéncia da cintura e pregas cutaneas
tricipital e subescapular e aplicado um questionario de frequéncia alimentar
simplificado para a avaliagdo antropométrica e nutricional. Resultados: Foi avaliado
um caso homozigético (HFHo) do sexo masculino (caso 1), e outro heterozigético
(HFHe) do sexo feminino (caso 2), no qual foram observadas caracteristicas
distintas. O caso 1 teve niveis de LDL-c maximo de 760 mg/dL, mas respondeu a
terapia com decréscimo significativo, apresenta xantomas tuberosos e arcos
cornealis. Foi diagnosticado com desnutricdo, sua curva de crescimento mostrou
magreza no parametro IMC/l e registrado consumo adequado de alimentos
marcadores de risco cardiovascular. O caso 2 teve nivel maximo de LDL-c 256
mg/dL, diagnosticada primeiramente com puberdade precoce central, eutrofia
segundo antropometria e consumo excessivo de alimentos marcadores de risco
cardiovascular. Conclusdo: Para os pacientes avaliados, a dieta parece nao ser
suficiente para conter os niveis de LDL-c, mas deve-se ter atengcdo no manejo
dietético desses pacientes. Ademais mais estudos clinicos-nutricionais sé&o

necessarios sobre essa doenca.

Palavras-chave: Hiperlipoproteinemia Tipo Il; Avaliagdo Nutricional; Antropometria.



ABSTRACT

Introduction: The Familial Hypercholesterolemia (FH) is a is an underdiagnosed
autosomal codominant hereditary disease that lead to increased levels of low density
lipoprotein (LDL-c) and has two distinct phenotypes: the homozygote, a rare form of
this disease with frequency of 1:1 million inhabitants; and the heterozygote which
frequency is estimated to be 1:250 inhabitants. Objectives: To describe the clinical
and nutritional aspects of two patients with FH. Methods: Data were collected from
medical records, which were tabulated in Excel spreadsheets. Weight, height, arm
circumference, waist circumference and triceps and subscapular skinfolds were
measured and a simplified food frequency questionnaire was applied for
anthropometric and nutritional assessment. Results: One male homozygous case
(FHHo-case 1) and one female heterozygous case (FHHe-case 2) were evaluated
and distinct characteristics were observed in each case. The case 1 had maximum
LDL-c levels, with 760 mg / dL, but responded to therapy with significant LDL-c levels
decrease, and presents tuberous xanthomas and corneal arches. He was diagnosed
with malnutrition, his growth curve showed thinness in the parameter BMl/age and
adequate intake of food markers for cardiovascular risk was recorded. The case 2
presented a maximum level of LDL-c 256 mg/dL, firstly diagnosed with central
precocious puberty, eutrophy according to anthropometry and excessive intake of
food markers for cardiovascular risk. Conclusion: For the evaluated patients, the diet
does not seem to be sufficient to contain LDL-c levels, however must be paid
attention to the dietary management of these patients. In addition more clinical-

nutritional studies are needed on this disease.

Keywords: Hyperlipoproteinemia Type Il; Nutrition Assessment; Anthropometry.



LISTA DE ABREVIATURAS OU SIGLAS

AMB = Area muscular do braco

ACB = Adequacao da circunferéncia do bracgo

ACMB = Adequacao da circunferéncia muscular do brago
APOB = gen apolipoprotein B

CB = Circunferéncia do Braco

CC = Circunferéncia da Cintura

CMB = Circunferéncia Muscular do brago

Centro de Especialidades Médicas do Centro Universitario do
(CEMEC/CESUPA)

CEP = Comité de Etica e Pesquisa

DCT = Dobra Cuténea Tricipital

DCSE = Dobra Cutanea Subescapular

E/l = Estatura para idade

GC = Gordura corporal

HDL-c = High Density Lipoprotein

HF = Hipercolesterolemia Familiar

HFHo = Hipercolesterolemia Familiar Homozigdtica
HFHe = Hipercolesterolemia Familiar Heterozigotica

IMC = indice de Massa Corporal

IMC/I = indice de Massa Corporal para Idade

LDL-c = Low Density Lipoprotein

LDLR = gene low density lipoprotein receptor

OMS = Organizagao Mundial da Saude

P/l = Peso para idade

PCSK9 = gen proprotein convertase subtilisin/kexin type 9
QFA = Questionario de Frequéncia Alimentar

TG = triglicerideos

Para
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1 INTRODUGAO

A Hipercolesterolemia Familiar (HF) € uma doenga hereditaria autossémica
codominante que causa niveis elevados do colesterol total e colesterol da
lipoproteina de baixa densidade (LDL-c) etendéncia a aterosclerose
precoce (NORDESTGAARD et al., 2013). Causada por mutagcdes que provocam
perda parcial ou completa de fungdo dos genes: gene low density lipoprotein
receptor (LDLR), gene apolipoprotein B (APOB) ou gene proprotein convertase
subtilisin/kexin type 9 (PCSK9). Sendo que, 85% a 95% ocorre no gene LDLR,
responsavel pela codificacdo do receptor de LDL plasmatico; 4% a 5% no gene
APOB, o qual codifica a proteina que facilita a captagao de LDL, e 1% causada por
mutagdo no gene PCSK9, responsavel pela degradacédo do LDLR causando
aumento do catabolismo de LDLR caso esteja mutado (BRUNHAM et al., 2018;
CATAPANO et al., 2016; FALUDI et al., 2017).

Podem ser observados dois fendtipos, a Hipercolesterolemia Familiar
Homozigdtica (HFHo) e a Hipercolesterolemia Familiar Heterozigética (HFHe). A
HFHo é autossémica codominante rara, pois estima-se afetar 1:1000000 de pessoas
no mundo, sendo encontrado valores de LDL-c maior que 500 mg/dL e se nao
tratado, a doenca cardiovascular se desenvolve em média em 12,5 anos e a
sobrevida média é de 18 anos (CUCHEL et al., 2014; NORDESTGAARD et al.,
2013; SANTOS et al., 2012;). Na forma heterozigética apenas um gene defeituoso é
herdado e causa aumento do nivel plasmatico de LDL-c. Estimativas mais recentes
sugerem que a prevaléncia mundial de HFHe é de 1:250 pessoas, afetando
igualmente homens e mulheres, a caracterizar o disturbio monogénico mais
frequente associado ao risco cardiovascular prematuro (BEN-OMRAN et al., 2019;
AKIOYAMEN et al., 2017; CATAPANO et al., 2016).

No entanto, a HF € uma doencga subdiagnosticada e n&o se atribuiu ainda um
cédigo independente na Classificagdo Internacional de Doengas (CID) da
Organizagdo Mundial da Saude (OMS), assim, menos de 1% sao diagnosticados na
maioria dos paises (NORDESTGAARD et al.,, 2013). Em uma revisdo sistematica
feita por MEHTA et al., (2016) foi observado que ha uma falta de conscientizagéo
publica sobre a HF na América Latina e a prevaléncia € amplamente desconhecida

nessa regidao. Ademais, ha controvérsias sobre a implantacdo de uma triagem na
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infancia, por ser geralmente uma doenga silenciosa nesse estagio da vida
(BRUNHAM et al., 2018; WIEGMAN et al., 2015).

O tratamento recomendado para HF em criangas e adolescentes visa reduzir
o risco cardiovascular com uma abordagem multidisciplinar associada a
farmacoterapia, sendo as estatinas mais amplamente recomendadas e eficazes
nessa faixa etaria. O diagndstico, na maioria dos paises, € baseado no fendtipo
clinico, nos niveis LDL-C e na historia familiar de evento cardiovascular prematuro
e/ou LDL-C elevado (MALIACHOVA; STABOULI, 2018).

Segundo um estudo de coorte realizado por Isla et al. (2017) fatores como
aumento do indice de Massa Corporal (IMC), tabagismo, hipertenséo arterial, sexo
masculino, idade e colesterol de LDL-C podem influenciar no desenvolvimento
precoce de doenca cardiovascular em pacientes com HF. Desse modo, recomenda-
se o inicio do tratamento precoce com estilo de vida e dieta adequada mesmo apés
o tratamento farmacolégico, pois apoia o0 manejo da HF em criangas. Estudos
sugerem que seja uma dieta saudavel, preferencialmente com a ingestao de frutas,
legumes, graos integrais, laticinios com baixo teor de gordura, feijao, peixe e carnes
magras, associada a educagao alimentar e nutricional dos pacientes,
acompanhamento frequente e o envolvimento de toda a familia € fundamental para
garantir a adesao em longo prazo (JESUS, 2011; WIEGMAN et al., 2015;).

A avaliacdo antropomeétrica € um parametro adequado para determinar o
estado nutricional na infancia e adolescéncia, por ser um método nao invasivo,
rapido e de baixo custo (GOMES; ANJOS; VASCONCELLOS, 2010; ZEMEL,
1997). A antropometria visa avaliar proporgdes, tamanho e composi¢ao corporal, que
inclui peso, altura, circunferéncias e dobras cutaneas. As dobras cutaneas tricipital,
subescapular e a circunferéncia do braco sdo uteis para determinar a composicao
corporal com maior precisdo, assim como os graficos de crescimento sao essenciais
para avaliar a saude de criangas e adolescentes (SAMPAIO et al., 2018).

Nesse sentido, dados sobre as caracteristicas nutricionais, clinicas e
moleculares s&o necessarios para auxiliar no tratamento e manejo nutricional de
pacientes pediatricos com HF, visto que ha risco cardiovascular precoce e pouca

literatura, em especial na regido Norte do Brasil.
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2 OBJETIVOS
2.1 OBJETIVO GERAL

Descrever parametros associados ao perfil clinico, nutricional e o consumo

alimentar para o risco cardiovascular em pacientes pediatricos com HF.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Realizar levantamento de dados bioquimicos, clinicos e moleculares dos

prontuarios;

Realizar a avaliagdo antropométrica dos participantes;
Diagnosticar o estado nutricional dos pacientes;
Descrever a composi¢ao corporal dos participantes;

Caracterizar o consumo alimentar para risco cardiovascular.
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3 MATERIAIS E METODOS

3.1 TIPO DE ESTUDO E COLETA DE DADOS

Trata-se de um estudo descritivo qualitativo de dois casos de pacientes
diagnosticados com HF atendidos no Centro de Especialidades Médicas do Centro
Universitario do Para (CEMEC/CESUPA), no periodo de agosto a novembro de
2019.

A coleta de dados foi realizada apés a aprovacdo no Comité de Etica e
Pesquisa (CEP) do CESUPA sob o parecer numero 3.391.660 (Anexo 1). As
informacgdes clinicas e bioquimicas foram coletadas dos prontuarios e a avaliagéo
nutricional foi realizada em data previamente marcada. Os dados foram organizados
em planilhas do programa Microsoft Excel, versdo 2016. Foram identificados 4
pacientes com diagnéstico clinico de HF, sendo 2 confirmados por teste molecular.
Foi possivel contato com apenas 3 pacientes, que aceitaram participar, no entanto 2

compareceram a consulta para avaliagao antropomeétrica e nutricional.

3.2 AVALIACAO ANTROPOMETRICA, NUTRICIONAL E COMPOSICAO
CORPORAL

A avaliagao nutricional utilizou os indicadores Peso para Idade (P/l), IMC para
Idade (IMC/I) e Estatura para Idade (E/I) em menor que 10 anos e IMC/I e E/I para
maior de 10 anos, sendo classificado segundo a recomendacao da OMS (2007) e
analisado no programa WHO Anthro Plus (2007). Também foram aferidas as
seguintes varidveis para a avaliagdo nutricional: Circunferéncia do Brago (CB),
Circunferéncia da Cintura (CC), Dobra Cutanea Tricipital (DCT) e Dobra Cutanea
Subescapular (DCSE).

O peso foi aferido com uma balanca mecanica antropométrica (Balmak-111®),
com capacidade até 150 Kg e preciséao de 100 g, com o paciente trajando roupas
leves, descalgco e sem aderecgos, posicionado em pé no centro da balanga. A
estatura foi obtida com o estadidmetro em aluminio com capacidade de 200 cm e
graduacao de 0,5 cm, com o individuo em posicdo ortostatica em posicao de
Frankfurt (BRASIL,2011).

A Circunferéncia do Brago (CB) foi obtida com fita inelastica, no ponto médio

do brago, entre o acrébmio e o olecrano, ao flexionar o ombro em 90°. A medida foi
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realizada com o brago estendido ao longo do corpo, com a palma da mao voltada
para a coxa e o resultado interpretado segundo Fisancho (1990). A porcentagem de
Adequacéo da CB (%ACB) foi classificada por Brackburn e Thorton (1979). A partir
da CB foi calculado a Circunferéncia Muscular do Brago (CMB), classificado por
Fisancho (1990) e a porcentagem de Adequacédo de CMB (%ACMB) classificada por
Brackburn e Thorton (1979). A Circunferéncia da Cintura (CC) foi obtida com fita
inelastica, com o abdome relaxado, no ponto médio entre a ultima costela e a crista
iliaca, com o paciente em posigao anatdémica, classificado segundo Friedman et. al
(1999). Todas as formulas utilizadas estao dispostas no Anexo 2.

O percentual de Gordura Corporal (%GC) foi estimada pelas férmulas de
Salughter et al (1988), a partir da Dobra Cutanea Tricipital (DCT) e Dobra Cutanea
Subescapular (DCSE) aferidas do lado direito, com o individuo em pé, bragos
estendidos e relaxados ao longo do corpo, mantendo a dobra pressionada com os
dedos polegar e o indicador um centimetro acima do local a ser medido durante a
afericao e feito a leitura apos 3 segundos, em triplicata e calculado a partir da média
aritmética. Foi utilizado o equipamento Lange Skinfold Caliper, precisdo milimétrica.
A DCT foi aferida na face posterior do brago, paralelamente ao eixo longitudinal, no
ponto médio entre a borda supero lateral do acrémio e o olecrano, feito pingamento
da dobra perpendicularmente no local marcado. A DCSE foi feita no lado posterior
do dorso, executada obliquamente em relacdo ao eixo longitudinal, 2 centimetros
abaixo da orientacdo dos arcos costais, apalpando-se a escapula até a localizagao
do angulo inferior, onde a dobra é destacada na diagonal, formando um &angulo de
45° com a coluna vertebral (CUPPARI, 2013; DUARTE, 2007).

3.3 INGESTAO ALIMENTAR

A ingestao alimentar foi avaliada por meio da aplicagdo de um questionario
simplificado para a avaliagdo de risco cardiovascular validado por Chiara e Sichieri
(2001) para adolescentes no Rio de Janeiro. O questionario contém 9 itens,
conforme Anexo 3 e foi adaptado pois, no item “batata frita ou chips” foi incluido
salgados fritos como coxinha e pastel. O consumo é obtido por meio da soma dos
valores propostos de acordo com a frequéncia do consumo, divididos em 1 vez, 2
vezes e 3 ou mais vezes ao dia; e 1 a 2 vezes, 3 a 4 vezes, 5 a 6 vezes por semana

e nunca ou quase nunca. O resultado foi interpretado da seguinte forma: total igual
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ou menor que 100 = consumo adequado, entre 101 e 119 = consumo elevado e

maior que 120 = consumo excessivo.

3.4 CRITERIOS DE INCLUSAO
= Ser atendido pelo Centro de Especialidades Médicas do Centro Universitario
do Para (CEMEC/CESUPA);
= Terentre 2 e 18 anos;
= Diagnosticados com hipercolesterolemia familiar;
= O responsavel assinar o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE);

= O menor alfabetizado assinar o Termo de Assentimento (TA).

3.5 CRITERIOS DE EXCLUSAO
= N&o comparecer a consulta para avaliagado antropométrica e nutricional;

= Recusar-se a participar da pesquisa e a assinar o TCLE.

Este trabalho sera apresentado sob a forma de artigo, a seguir as normas de

publicacao do Arquivo Brasileiro de Cardiologia (Anexo 4).
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INTRODUGAO

A Hipercolesterolemia Familiar (HF) € uma doenga hereditaria autossémica
codominante que causa niveis elevados do colesterol total e colesterol da
lipoproteina de baixa densidade (LDL-c) e tendéncia & aterosclerose precoce’.
Causada por mutagcdes que provocam perda parcial ou completa de fungdo dos
genes: gene low density lipoprotein receptor (LDLR), gen apolipoprotein B (APOB)
ou gen proprotein convertase subtilisin/kexin type 9 (PCSK9). Sendo que, 85% a
95% ocorre no gene LDLR, responsavel pela codificagdo do receptor de LDL
plasmatico; 4% a 5% no gene APOB, o qual codifica a proteina que facilita a
captacao de LDL, e 1% causada por mutagdo no gene PCSK9, responsavel pela
degradacdo do LDLR causando aumento do catabolismo de LDLR caso esteja
mutado?34,

A HF é uma doenca subdiagnosticada e ndo se atribuiu ainda um coédigo
independente na Classificagdo Internacional de Doencas (CID) da Organizagao
Mundial da Saude (OMS), assim, menos de 1% s&o diagnosticados na maioria dos
paises’. Em uma revisdo sistematica feita por MEHTA et al.® foi observado que ha
uma falta de conscientizacao publica sobre a HF na América Latina e a prevaléncia é

amplamente desconhecida nessa regido. Ademais, ha controvérsias sobre a
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implantagédo de uma triagem na infancia, por ser geralmente uma doenga silenciosa
nesse estagio da vida?®.

A antropometria visa avaliar proporgdes, tamanho e composi¢céo corporal,
que inclui peso, altura, dobras e circunferéncias cutaneas. As dobras cutaneas
tricipital, subescapular e a circunferéncia do bragco sdo uteis para determinar a
composicao corporal com maior precisdo, assim como os graficos de crescimento
sd0 essenciais para avaliar a satde de criangas e adolescentes’.

Nesse sentido, dados sobre as caracteristicas nutricionais, clinicos e
moleculares sdo necessarios para auxiliar no tratamento e manejo nutricional de
pacientes pediatricos com HF, visto que harisco cardiovascular precoce e pouca
literatura sobre o manejo nutricional. Assim, o objetivo do estudo é descrever

parametros associados ao perfil clinico e nutricional de dois pacientes com HF.

RELATO DE CASOS

Trata-se de dois casos de pacientes pediatricos, sendo um com HFHo (caso
1) e o outro HFHe (caso 2). Foi realizado levantamento de dados dos prontuarios
desde a primeira consulta e avaliagdo nutricional nos dias 19/09/2019 (caso 1) e
08/11/2019 (caso 2) (tabela 1). O peso foi aferido em uma balanga antropométrica
Balmak-111® com capacidade de até 150 Kg com precisdo de 100 g e a estatura foi
obtida com o estadidmetro em aluminio com capacidade de 200 cm e graduagéao de
0,5 cm, com o individuo em posicdo ortostatica em posicao de Frankfurt. A
Circunferéncia do Brago (CB) e Circunferéncia da Cintura (CC) foram obtidos com
fita inelastica A CB no ponto médio do brago, entre o acrémio e o olecrano ao
flexionar o ombro em 90° e feita a medida com o brago estendido ao longo do corpo,
com a palma da mao voltada para a coxa e o resultado interpretado segundo
Fisancho®. A porcentagem de Adequacdo da CB (%ACB) foi classificado por

Brackburn e Thorton®.

A partir da CB foi calculado a Circunferéncia Muscular do Brago (CMB),
classificado por Fisancho® e a porcentagem de Adequacdo de CMB (%ACMB)
classificada por Brackburn e Thorton®. A CC obtida com o abdome relaxado, no

ponto médio entre a ultima costela e a crista iliaca, com o paciente em posicao
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anatémica, classificado segundo Friedman et al.’®. O percentual de Gordura
Corporal (%GC) foi estimada pelas formulas de Salughter et al."" a partir da Dobra
Cutanea Tricipital (DCT) e Dobra Cutanea Subescapular (DCSE) aferidas do lado
direito, com o individuo em pé, bragos estendidos e relaxados ao longo do corpo,
mantendo a dobra pressionada com os dedos polegar e o indicador 1 centimetro
acima do local a ser medido durante a afericédo e feito a leitura apds 3 segundos, em
triplicata e calculado a partir da média aritmética. Foi utilizado o equipamento Lange
Skinfold Caliper, precisdao milimétrica. A classificacdo do estado nutricional foi
realizada conforme padrbes estabelecidos pela OMS e analisado no programa WHO
Anthro Plus/2007: Estatura para idade (E/I) e indice de Massa Corporal para Idade
(IMC/l). O consumo alimentar foi avaliado conforme o questionario de frequéncia
alimentar (QFA) simplificado, adaptado proposto por Chiara e Sichieri'? para
avaliacdo em adolescentes do consumo de alimentos marcadores de risco

cardiovascular (tabela 2).
CASO 1

Paciente do sexo masculino, 14 anos, natural de Tucurui, Para. Encaminhado
para o ambulatério de endocrinopediatria do Centro de Especialidade Médicas do
Centro Universitario do Para (CEMEC) em 07/08/2015 diagnosticado com
hipercolesterolemia familiar pelo critério de Dutch Lipid Clinic Network = 20, em uso
de Rosuvastatina 40 mg/dia a 1 més, queixa principal de hipercolesterolemia, dor
difusa nos membros inferiores e superiores ao deitar. Apresentava xantomas em
cotovelos, falanges, joelhos, regido interglutea e presengca de arcos conealis
bilateral. Em 01/09/2015 o ecocardiograma apontou prolapso mitral de grau leve,
aparelho valvar competente e insuficiéncia adrtica de grau leve sem repercusséo
hemodindmica. O Eletrocardiograma em 12/08/2015 apresentou ritmo sinusal
normal, voltagem baixa, eixo normal e inversédo da onda T. Em 03/10/2015 placas
aterosclerdticas, de estrutura homogénea e superficie regular foi observado em
ambas as cardtidas internas por meio do exame Ecodoppler de artérias cardtidas. A
mae informou que surgiram placas gordurosas no cotovelo esquerdo quando o
paciente tinha 7 anos de idade, feito bidpsia com histopatolégico diagnosticando

xantoma tuberoso em 06/11/2012.
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Iniciou Sinvastatina 20mg/dia em 30/11/2013 apés ter apresentado LDL-
c=760mg/dL. Em 06/2015 trocou para Rosuvastatina 20 mg, 2 comprimidos ao dia,
mantido até 22/10/2015, quando foi adicionado Ezetimiba 10 mg. Em novembro de
2016 foi trocado o Rosuvastatina para Atorvastatina 40 mg, por dificuldade de
adquirir o mesmo. E iniciou a aplicagdo de Mipomersen 200 mg de 15 em 15 dias.
Esse esquema se manteve até outubro de 2017 quando o Mipomersen parou de ser
fornecida pelo governo, mas prosseguiu com as outras medicagdes. Em 26/10/2018
passou para Rosuvastatina 40mg/dia e Ezetimiba 10 mg/dia e iniciou Evolocumab
140 mg de 15 em 15 dias, porém interrompido pois nao foi liberado por via judicial.
As outras medicagdes se mantém até os dias atuais com espera da liberacdo de
Evolocumab. A evolucao do perfil lipidico se mostrou responsiva ao tratamento
medicamentoso, principalmente com o uso de Mipomersen e os valores de Aspartato
aminotransferase (AST) e Alanina aminotransferase (ALT) avaliadas. A média de
colesterol total (CT) foi 553 mg/dL (x154,81 mg/dL) e de LDL-c foi de 503 mg/dL
(£153,45 mg/dL) durante o periodo analisado (Figura 1).

O resultado do diagndstico molecular foi liberado dia 06/02/2017, realizado
através da amostra de saliva, pela metodologia de sequenciamento de nova geragao
de ION torrent PGM para os genes LDLR, APOB, PCSK9, LDLRAP1 e LIPA. Foi
identificado mutagcdo patogénica no gene LDLR, no exon 14, com a sequencia
referéncia NM_000527.4 e alteracdo C681X(Cys681*) em homozigose'®.O paciente
referiu dor toracica a inspiracdo esporadica em repouso no dia 01/09/2017, porém
negou em outras consultas. Evoluiu para dor em hipocondrio esquerdo de leve
intensidade, alternada entre melhora e piora a partir do dia 23/02/2018. Em
26/10/2018 relatou artralgia em ombros, joelhos e cotovelos e em 19/09/2019 dor

precordial ao exercicio com melhora ao repousar.

Observou-se baixa estatura para idade com 13 anos e 4 meses de idade. No
parametro IMC/I houve diagndstico de magreza dos 11 anos aos 12 anos e 10
meses (Figura 2). Em 19/09/2019 os sinais clinicos da HFHo ainda eram bem

evidentes (Figura 3).

Figura 1: Evolugao do perfil lipidico no caso 1 (HFHo) com a farmacoterapia (A-B) e
niveis de AST e ALT (C) no caso 1. TG: triglicerideos.
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Figura 2: Classificagdo do estado nutricional segundo indicadores antropomeétricos
do Caso 1 (HFHo): (A) E/l e (B) IMC/I e do Caso 2 (HFHe): (C) E/I, (D) IMC/I e (E)
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Figura 3: Xantomas tuberosos e cutaneos (A-D). Sinais de regressdo dos xantomas
nos joelhos (C) e xantomas interdigitais (D). Arcos cornealis bilateral (E) no Caso 1
(HHFHo).

FONTE: O autor (2019).

CASO 2

Paciente do sexo feminino, 9 anos e 1 més, natural de Braganga, Para.
Atendida no ambulatério de endocrinopediatria do CEMEC em 02/06/2017 com
suspeita de puberdade precoce central. A menor se encontrava em bom estado
geral e sem maiores queixas. Foi solicitado exames de idade 6ssea, hemograma e
perfil lipidico, USG pélvica e exames hormonais. No retorno com os exames,
realizados em 12/11/2017, foi identificado Colesterol total (CT)= 320 mg/dL, LDL-c=
256 mg/dL, HDL-c= 46 mg/dL e TG= 113 mg/dL. Com histérico paterno de
hipercolesterolemia. Em outras consultas de acompanhamento, o perfil lipidico
solicitado nao foi realizado pela paciente e novos dados s6 foram relatados em
22/03/2019 com os seguintes resultados: Colesterol total= 142 mg/dL, LDL= 169
mg/dL, HDL-c= 42 mg/dL e TG= 136 mg/dL. Na consulta do dia 08/11/2019 foi dado
inicio para tratamento da puberdade precoce central e o perfil lipidico realizado no
dia 24/10/2019 obteve-se o seguinte resultado: Colesterol total= 294 mg/dL, LDL=
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216 mg/dL, HDL-c= 54 mg/dL e TG= 119 mg/dL. Foi observado estatura, IMC e peso

adequado para idade em todas as aferigdes (figura 2).

Tabela 1- Avaliagdo antropométrica de dois casos de HF atendidos em um servigo

de referéncia de Belém — PA.

CASO 1 CASO 2
Resultado Classificagdo Resultado Classificagdo
9anos e 1 -
Idade 14 anos e 11 meses - més
Peso Kg 41,5 - 35,5 -
Estatura (cm) 157 - 149 -
15,9 Magreza grau
IMC (kg/m?) 16,8 Magreza grau 2 2
DCT (mm) 7,3 Normal 12 Normal
DCSE (mm) 6 Normal 8,6 Normal
%ADCT 85,8 Desnutricdo leve 100 Eutrdéfico
19,3 Dentro da
% GC 9,4 Baixo média
Circunferéncia 19 Normal
CB (cm) 21 reduzida
% ACB 81,7 Desnutrigéo leve 92,2 Eutrofico
Déficit de massa 15,3 Normal
CMB (cm) 13 magra
% ACMB 58,2 Deplegdo severa 91,6 Eutrdéfico
CC (cm) 65 Sem risco 59 Sem risco

IMC: indice de massa corporal; DCT: Dobra cuténea tricipital; DCSE: Dobra cutanea subescapular;
%ADCT: Adequagdo da dobra cutanea tricipital; %GC: Porcentagem de gordura corporal; CB:
Circunferéncia do brago;, %ACB: Porcentagem de adequag¢do da circunferéncia do brago;, CMB:
Circunferéncia muscular do brago;, %ACMB: porcentagem de adequagdo da circunferéncia muscular
do brago; CC: circunferéncia da cintura.

FONTE: O autor (2019).
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Tabela 2: Avaliacdo do consumo de alimentos marcadores de risco cardiovascular

de dois casos de HF atendidos em um servico de referéncia de Belém — PA.

CASO 1 CASO 2
Alimentos Frequéncia do consumo
Salgados fritos 0 1 X/ dia (48)
(coxinha, pastel,
batata frita, chips)
(100 g)
Bife ou carne assada 1a 2 X/ semana (11) 3 a4 X/ semana (25)
(1 unidade média)
Biscoitos (50 g) 1 a 2 X/ semana (9) 0
Bolos ou tortas (1 0 1a 2 X/ Semana (3)
fatia)
Leite integral (1 copo) 0 2 X por dia (48)
Hamburguer (1unid.) 0 0
Queijos (1 fatia) 0 1 X ao dia (10)
Manteiga ou 0 2 X ao dia (4)
margarina (1colher de
sobremesa)
Linguiga ou salsicha (1 0 0
unidade)
Subtotal* 20 138
Total Consumo adequado Consumo excessivo

*Numero correspondente a frequéncia do consumo

Nunca ou quase nunca=0 Total: igual ou menor a 100= consumo adequado entre 101 e 119=
consumo elevado igual ou maior do que 120= consumo excessivo

FONTE: O autor (2019).

DISCUSSAO

A HFHo é uma doenga grave e os sintomas aparecem na primeira década de
vida, no entanto a HFHe pode ndo apresentar manifestacdes clinicas na infancia™,
por isso recomendam-se testes a partir de 5 anos ou antes se houver suspeita de

HFHo. A HFHo geralmente é diagnosticada quando a aterosclerose coronariana ja
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se instalou, como é visto no Caso 1, desse modo destaca-se a necessidade da
triagem para identificar a HF precocemente, pois se tratado adequadamente o risco
de doenca cardiovascular (DCV) pode ser bastante reduzido.?1°

Os niveis de LDL observados no caso 1 foram decaindo no decorrer do
tratamento, porém voltaram a aumentar quando o uso do Mipomersen foi
interrompido, pois era recebido por via judicial e 0 mesmo foi suspenso, uma vez que
n&o é aprovado no Brasil.* No caso 2, a HF foi identificada por meio da investigacéo
de outra condicao clinica e ainda nao foi iniciado o tratamento medicamentoso, mas
sabe-se que as estatinas reduzem os niveis de LDL em criangcas com HFHe e,
diante da gravidade e ser uma doenga subtratada o uso desses medicamentos é
estimulado apesar de nao existirem evidencias suficientes sobre resultados de
eficacia e seguranca a longo prazo.'®' Foi observado leve aumento do HDL no
Caso 1, no qual é observado frequentemente menores niveis de HDL.'® A mutagéo
no gene LDLR é a mais comum e causa receptores ausentes ou pouco funcionantes

46 nesse

nos hepatécitos, embora ndo apresente hot spots para gerar alteragdes,
sentido a artralgia vista no caso 1 pode ser explicada pela acumulo de colesterol nos
tenddes e articulacdes.'®

De acordo os parametros nutricionais avaliados, foram diagnosticados
desnutricdo e baixa porcentagem de gordura corporal por meio de estimativas
indiretas no Caso 1. No questionario alimentar aplicado foi observado um adequado
consumo de alimentos marcadores de risco cardiovascular, que pode ser
consequéncia das orientagcbes continuas sobre a alimentacdo, mas deve-se ter
cuidado com a restrigdo excessiva de alimentos, pois mesmo com adesao a dieta,
ela exerce pouco impacto na gravidade da doenga e menor influéncia sobre os
lipideos na HF. No caso 2 foi observado eutrofia para os parametros nutricionais,
embora seja descrito um consumo excessivo de alimentos marcadores de risco
cardiovascular. Os resultados de IMC corroboram com o estudo de Minicocci et al.®
que encontrou IMC= 17,6 Kg/m? (magreza) em criancas e adolescentes com HF e no

estudo de Kameyama et al.?°

, ho qual cinco de oito pacientes adultos estudados com
HFHo tendiam a ser magros. Nao se sabe se ha anormalidades de crescimento em
pacientes com HF® mas em um estudo de coorte feito por Carreau, Girardet e
Bruckert?' o crescimento e a puberdade ndo foram afetados pelo tratamento com

estatina.
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Sao escassos os estudos de composi¢cdo corporal na literatura, sendo
encontrado apenas que nao houve correlagdo entre gordura corporal e LDL-c em
adultos com HFHe.?? Os estudos ndo mostram com clareza o manejo dietético,
porém dieta e estilo de vida saudaveis com acompanhamento nutricional sio
fundamentais com o objetivo principal de gerar beneficios como o controle do peso e
evitar outras comorbidades como diabetes mellitus, hipertensao arterial e evitar a
reducdo excessiva de peso. Restringe-se entao gorduras e 6leos, carnes gordas,
gorduras saturadas (<7 % do valor energético total), gordura trans, assim como o
aumento da ingestao de fibra soluvel, frutas, legumes, laticinios com pouco gordura,
peixes e carnes magras, graos integrais e suplementagcdo de vitamina E associado
ao monitoramento anual ou bianual do peso e crescimento.’*6:1520.23

Por se tratar de apenas dois casos, os resultados sdo limitados e mais
estudos relacionados ao manejo nutricional desses pacientes sdo necessarios, uma
vez que foi diagnosticado magreza e deplecdo de massa magra no paciente
homozigoto. Pode-se observar que apenas a dieta nao foi suficiente para conter os
niveis elevados de LDL-c e a diferenga dos niveis de colesterol e clinica entre a
HFHo e a HFHe. E importante ressaltar o risco nutricional e possiveis deficiéncias
nutricionais, principalmente na forma grave da doenga, ja que o risco cardiovascular

€ maior, assim como a tendéncia a uma dieta mais restritiva.
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ANEXO 2 - FORMULAS UTILIZADAS PARA AVALIAGAO ANTROPOMETRICA
INDICE DE MASSA CORPORAL

P
IMC = —

CIRCUNFERENCIA DO BRACO

CB obtida (cm)x 100
CB percentil 50

0pAdeuqcio da CB(96) =

VALORES DE REFERENCIA POR SEXO E IDADE, CLASSIFICADOS DE ACORDO
COM O PERCENTIL DA CIRCUNFERENCIA DO BRACO

Circunferéncia do Brago (cm)- Masculino  Circunferéncia do Brago (cm)- Feminino

Gen | W [ 5 [ [ [ 5 & W ] % ldade(@) | & | 10" | 16 [ 2" | 80" | 76" | g | 90" [ 9
19 | 12 | W47 | 149 | 182 | 16 | 169 | 174 | 17 | 182 119 | 136 | 141 | 144 | 148 | 157 | 164 | 170 | 172 | 178
729 | 143 | W48 [ 151 | 155 | 163 | 110 | 176 | 179 | 186 229 | 142 | 146 | 150 | 154 | 161 | 170 | 174 | 180 | 185
339 15 153 | 155 16 168 | 176 | 181 | 184 ) 339 144 | 150 | 152 15,7 16,6 174 180 | 184 | 190
449 151 155 | 158 162 | 17,1 18 185 | 187 | 193 449 148 153 15,7 16,1 17,0 18,0 18,5 19,0 195
559 | 155 | 16 | 161 | 166 | 175 | 185 | 191 | 195 | 205 569 | 152 | 157 [ 161 | 165 [ 175 | 185 | 194 | 200 | 210
669 | 158 | 161 | 165 [ 17 18 [ 191 [ 198 [ 207 [ 228 669 157 | 162 | 165 | 170 | 178 | 190 | 199 | 205 | 20
779 161 [ 168 | 17 | 176 [ 187 | 20 A | 218 | 29 713 164 | 167 | 170 | 175 | 186 | 201 | 209 | 216 | 233
889 165 [ 172 [ 175 [ 181 [ 192 [ 205 | 16 [ 26 | M4 889 167 | 172 | 176 | 182 | 195 | 212 [ 222 | 232 | 251
999 175 18 184 19 20,1 208 | 232 | 245 2% 999 176 18,1 18,6 19,1 206 22 238 250 26,7
10109 | 181 | 186 | 190 [ 197 [ 210 | 31 [ 48 | 2% | 279 10109 | 178 | 184 | 189 | 195 | 212 | 234 | 250 | 261 | 213
1119 | 185 [ 193 [ 198 [ 206 | 221 | 245 [ 261 | 276 | 294 1119 | 188 | 196 | 200 | 206 | 22 | 251 | 265 | 219 | 300

12-129 193 | 201 207 | 215 | 531 %54 | 211 285 | 303 124129 192 | 200 | 205 15 37 258 216 | 283 | 302
13139 20 08 | 2116 | 25 | 45 | %6 | 282 29 208 13139 20,1 210 | 215 25 243 26,7 283 | 301 27
14149 [ 216 [ 225 [ 232 [ 238 | 257 [ 81 [ 21 | 30 | %23 14149 | 12 | 18 | 25 [ B5 [ 51 [ 774 | 295 | 309 | 329
15159 | 25 | 34 | 2 |51 |72 9 [ %03 | 312 | %7 15159 | 216 | 22 | 229 | 235 [ 252 [ 277 [ 288 | 300 | 322
16169 | 241 | 25 | 257 | 267 | 283 | 306 | a21 | 327 | 347 16169 [ 223 [ 232 | 235 | 244 | 261 | 285 | 299 [ 316 [ 335
17-179 | 243 [ 251 [ %59 | 268 | 286 | 308 | 322 | 333 | M7 17179 [ 220 | 231 | 236 | 245 | 266 | 200 | 307 | 328 | 354
18-249 | 26 | 270 | 217 | 287 [ 307 | 38 | M4 | 354 [ 372 18249 | 24 | 233 | 240 | 248 | 268 | 292 | 312 | 324 | 352

FONTE: Frisancho, 1990

CLASSIFICACAO DA CIRCUNFERENCIA DO BRAGO

CLASSIFICACAO CB (percentil)
Circunferéncia aumentada >90
Normal >75-90
Risco de circunferéncia 5-15
reduzida

Circunferéncia reduzida <5

Fonte: Frisancho, 1990

CLASSIFICACAO CB (%)

Obeso >120

Sobrepeso 120-110




Eutrofico 110-90
Deplecgao leve 90-80
Deplecao moderada 80-70
Deplecao Severa <70

Fonte: Blackburn e Thorton, 1979.

CIRCUNFERENCIA MUSCULAR DO BRACO (CMB)

CMB = CB (cm) —mx [DCT (mm)/10]

M= 3,14

Adequacdo da CMB (%) =

CB obtida (cm)x 100

CB percentil 50

41

VALORES DE REFERENCIA POR SEXO E IDADE, CLASSIFICADOS DE ACORDO
COM O PERCENTIL DA CIRCUNFERENCIA MUSCULAR DO BRACO

CMB (cm)- Masculino

CMB (cm)- Feminino

ldade(a) | 5" 00 | 250 | 50 | 75° | 90° | 95° Jdade (3) | 5" 0" | 250 | 500 | 75° | 90° | 95° |
119 11,0 113 119 12,7 135 144 14,7 1-19 10,5 111 17 124 13,2 139 143
229 1M1 | 114 | 122 | 130 | 140 | 146 | 150 229 11 | 114 | 19 | 126 | 133 | 142 | 147
339 M7 | 123 | 131 | 137 | 143 | 148 | 153 339 113 | 119 | 124 | 132 | 140 | 146 | 152
249 123 | 126 | 133 | 141 | 148 | 156 | 159 449 115 | 121 | 128 | 136 | 144 | 152 | 157
559 128 | 133 | 140 | 147 | 154 | 162 | 169 550 125 | 128 | 134 | 142 | 151 | 159 | 165
669 131 | 135 | 142 | 151 | 161 | 170 | 177 560 130 | 133 | 138 | 145 | 154 | 166 | 17.1
779 137 | 139 | 151 | 160 | 168 | 177 | 190 77.9 129 | 135 | 142 | 151 | 160 | 171 | 176
889 140 | 145 | 154 | 162 | 170 | 182 | 187 889 138 | 140 | 151 | 160 | 171 | 183 | 194
999 151 | 154 | 161 | 170 | 183 | 196 | 202 999 147 | 150 | 158 | 167 | 180 | 194 | 198
10-10,9 156 16,0 16,6 18,0 191 209 21 10-109 14,8 15,0 159 17.0 10,0 190 19,7
11119 | 159 | 165 | 173 | 183 | 195 | 205 | 230 11119 | 150 | 159 | 171 | 181 | 196 | 217 | 223
12129 | 167 | 171 | 182 | 195 | 210 | 223 | 241 12129 | 162 | 166 | 180 | 191 | 201 | 214 | 20
13139 172 179 196 211 26 238 25,5 13-139 16,9 175 18,3 19,8 A 226 240
14-149 189 199 212 23 240 26,0 264 14-149 174 179 19,0 20,1 216 232 247
15159 | 199 | 204 | 218 | 237 | 254 | 266 | 212 15159 | 175 | 178 | 189 | 202 | 215 | 228 | 244
16169 | 213 | 225 | 234 | 249 | 269 | 287 | 296 16169 | 170 | 180 | 190 | 202 | 216 | 234 | 249
17179 224 221 245 258 2713 294 31,2 17-179 175 18,8 194 20,5 21 239 257
18189 | 226 | 237 | 252 | 264 | 283 | 298 | 324 18189 | 174 | 179 | 191 | 202 | 215 | 237 | 245
19249 | 238 | 245 | 257 | 273 | 289 | 309 | 321 19249 | 179 | 185 | 195 | 2007 | 221 | 236 | 249

Fonte: Frisancho, 1981.

CLASSIFICACAO DA CIRCUNFERENCIA MUSCULAR DO BRACO

CLASSIFICACAO CMB (percentil)
Musculatura > 90
Desenvolvida

Normal >10-90
Risco de Déficit de Massa | 5-10

Magra

Déficit de Massa Magra <5

Fonte: Frisancho, 1990
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CLASSIFICACAO CB (%)
Eutrdfico > 90
Deplegao Leve 90-80
Deplegao Moderada <80 -70
Deplecao Severa <70

Fonte: Blackburn e Thorton, 1979

DOBRA CUTANEA DO TRICEPS (DCT)

PCT obtida (cm)x 100
PCT percentil 50

Adequacdo da PCT (%) =

VALORES PADRAO DE REFERENCIA POR SEXO E IDADE E CLASSIFICADOS
DE ACORDO COM O PERCENTIL

PCT (mm)- Masculino PCT (mm)- Feminino
dade(a) | & | 10" | 15" | 25" | s" | 75" | &5 | 90" | &5 dade(a) | 8" [ 10" | 16" | 25" | 50" | 76" | 85" [ 90" | 9"
119 [ 85 [ 7 [ 75 [ 8 0 ] 12 [ 13 ] 1 ] 153 119 6 7 7 8 0] 12 ] 13 4] 16
729 | 6 | 65 | 7 | 8 | 0| 2| B | ® | B 229 | 6 | 7 | 75 | 65 | 0 | 12 | 135 | 145 | 16
339 | 6 | 7 | 7 | & | 95 | 15| 125 ] B5 | B 339 | 6 | 7 [ 15 [ 85 | W | 12 [ 13 | 1 | 1
49 [ 55 [ 65 | 7 [ 75 | 9 I 12 [ 125 | 1 49 b T |15 | 8 0 [ 12 ] 138 ] 14 | 155
559 | 5 | 6 | 6 | 7 | 8 | W0 |15 B | 45 559 | 65 | 7 | 7 | B | 0 | 17 | B5] B | 17
66,9 5 55 6 65 8 10 12 13 16 669 6 6,5 7 8 10 12 13 15 17
779 | 45 | 5 | 6 | 6 | & | W5 | 25| @ | % 779 | 6 | 7 | 7 | 8 |05 ] 1256 ] 15 | 1 | 19
589 | 5 | 56 | 6 | 7 | 65| 1 | B | ® | @ 889 | 6 | 7 | 75 | 85 | 1 | 45 | 17 | 16 | 25
993 | 5 | 56 | 6 | 66 | 9 | 15 [ 5| W | & 999 | 65 | 7 | 8 | 9 | @ | % [ 18] 2| %
10-109 § 6 6 75 10 14 17 20 24 10-109 7 8 8 9 125 175 20 25 27
119 | 5 | 6 | 65 | 75 | 10 | 16 | 195 ] B | & 19 | 7 | 6 [ 85 | 10 | B | 18 | 215 | 24 | 29
1229 | 45 | 6 | 6 | 75 | 105 | 45 | 18 | 25 | 25 12129 | 7 | 6 | 9 | 11 | 14 | 185 | 215 | 24 | 215
18139 | 45 | 5 | 65 | 7 | 9 | 18 | 11 | 205 | % 13139 | 7 | 6 | 9 | 11 | 15 | 20 | o | 25 | &
4149 | 4 | 5 | 5 | 6 | 85 | 125 5 | 18 | 55 4149 | 8 | 9 | 0 | 115 | 1 | 21 | 25 | %5 | R
5159 | 5 | 5 | 5 | 6 | 756 | 1 | 15 | 18 | 25 15159 | 6 | 95 | 105 | 12 | 165 | 205 | 23 | 2 | 25
6169 | 4 | 5 | 51 | 6 | 6 | 12 | W | 17 | » 16169 | 105 | 115 | 12 | 14 | 18 | 2 | 2% | 29 | %25
779 | 4 | 5 | 5 | 6 11| 135 | 16 | 195 1779 | 9 | 0 | 12 | 18 | 18 | 24 | %5 | % | M5
18249 | 4 | 5 | 55 | 65 | 10 | 145 | 175 | 20 | 55 16249 | 9 | 1 | 12 | 14 | 185 | 245 | 85 ] 3 | %

Fonte: Frisancho, 1990.
CLASSIFICAQAO DA DOBRA CUTANEA DO TRICEPS

CLASSIFICACAO PCT (percentil)
Excesso de Gordura >85

Normal >15-85
Risco de Déficit de Gordura | 5-15

Déficit de Gordura <15

Fonte: Frisancho, 1990

CLASSIFICACAO PCT (%)




Obeso >120
Sobrepeso 120 -110
Eutrofico 110-90
Deplegao Leve 90 - 80
Deplecao Moderada 80-70
Deplecao severa <70

Fonte: Blackburn e Thorton, 1979

% GORDURA CORPORAL

FORMULA SLAUGHTER (1988)

Homens negros

Puberes: 1,21 (DCT + DCSE) - 0,008 (DCT + DCSE)? - 5,2

Todas as mulheres

1,33 (DCT + DCSE) - 0,013 (DCT + DCSE)?-2,5

CLASSIFICACAO DO %GC
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IDADE BAIXO (%) | ABAIXO DA [ DETRO DA |ACIMA DA | OBESO (%)
MEDIA (%) | MEDIA (%) | MEDIA (%)
MASCULINO
<19 <8 9-10 11-14 15 — 21 >22
FEMININO
<19 <13 14 -15 16 — 21 22 - 29 >30

Fonte: Lohman et al, 1992.




CIRCUNFERENCIA CINTURA

PERCENTIS DA CIRCUNFERENCIA DA CINTURA SEGUNDO SEXO E IDADE

(anos)

9
10
11
12
13
14
15
16
17

28

54
95
53
72
97
102
82
88
58
41
22

BRANCOS
Meninos
Percentil

50 90 nmn
52 59 34
54 61 60
55 61 55
59 75 75
62 77 84
64 88 67
68 920 95
70 89 89
77 95 78
73 99 54
73 99 58
77 97 58
79 990 42

Fonte: Freedman et al, 1999.

Meninas
Percentil
50
51
53
54
58
60
63
66
67
69
69
69
68
66

90
57
60

73
73
75
83
83
94
96
88
93
86

36
42
53
54
53
53
58
60
49
62

41

31

Meninos
Percentil
50
52
54
56
58
60
64
64
68
68
72
72
75
78

NEGROS
90 nmn
56 34
60 52
61 52
67 54
74 56
79 49
79 67
87 73
87 64
85 51
81 54
91 34
101 35

Meninas
Percentil
50
52
53
56
58
61
62
67
67
67
68
72
75
71

90
56
59
67
65
78
79
87
84
a1
92
85
90
105
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» Percentil 90= RISCO: Desenvolvimento de Dislipidemia * Hipertens&o Arterial
* Resisténcia Insulinica
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ANEXO 3 - QUESTIONARIO SIMPLIFICADO PARA AVALIAGAO EM
ADOLESCENTES DO CONSUMO DE ALIMENTOS MARCADORES DE RISCO
CARDIOVASCULAR

AVALIACAO DO CONSUMO ALIMENTAR DE ADOLESCENTE Data:
Nome:
Alimentos Frequéncia do consumo
Por dia Por semana
1x | 2x 3x ou|1Ta2X |3a4X |5a6 X | Nunca ou | Subtotal*
mais quase
nunca

Salgados fritos | 48 96 144 10 24 38 0
(coxinha, pastel,
batata frita) (100 g)
Bife ou carne| 50 100 150 11 25 39 0
assada (1 unidade
média)
Biscoitos (50 g) 21 42 63 9 21 33
Bolos ou tortas (1| 16 32 48 3 8 13 0
fatia)
Leite integral (1| 24 48 72 5 12 19 0
Copo)
Hamburguer 25 50 75 5 12 20 0
(1unid.)
Queijos (1 fatia) 10 20 30 2 5 7
Manteiga ou| 2 4 6 0,5 1 1,5
margarina
(1col.sobr.)
Linguiga ou| 4 8 12 1 2 3 0
salsicha (1 unid.)

Some a coluna do subtotal e confira o total abaixo:
Total: igual ou menor a 100 = consumo adequado
entre 101 e 119 = consumo elevado igual
maior do que 120 = consumo excessivo Resultado:
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ANEXO 4 - REGRAS DE SUBMISSAO DA REVISTA
RELATO DE CASO
1- Pagina de titulo

* Deve conter o titulo completo do trabalho (com até 150 caracteres, incluindo
espagos) de maneira concisa e descritiva em portugués.

* Deve conter o titulo completo em inglés (com até 150 caracteres, incluindo
espacos).

* Deve conter o titulo resumido (com até 50 caracteres, incluindo espagos) para ser
utilizado no cabecgalho das demais paginas do artigo.

* Devem ser incluidos de trés a cinco descritores (palavras-chave), assim como a
respectiva tradugao para as keywords (descriptors). As palavras-chave devem ser
consultadas nos sites: http://decs.bvs.br/, que contém termos em portugués,
espanhol e inglés ou www.nIlm.nih.gov/mesh, para termos somente em inglés.

* Deve informar o numero de palavras do manuscrito (word-count).

2- Relato do Caso: Nao existe uma estruturagdo especifica. Sugerimos conter
hipéteses diagndsticas, o descritivo dos métodos, uma conclusao com o desfecho do
caso, a relevancia e a mensagem final. Deve-se respeitar o limite de palavras.

3- Agradecimentos:

» Devem vir ap6s o texto. Nesta segédo, é possivel agradecer a todas as fontes de
apoio, assim como contribuicdes individuais.

+ Cada pessoa citada na segdao de agradecimentos deve enviar uma carta
autorizando a inclusdo do seu nome, uma vez que pode implicar em endosso dos
dados e conclusdes.

* Nao é necessario consentimento por escrito de membros da equipe de trabalho, ou
colaboradores externos, desde que o papel de cada um esteja descrito nos
agradecimentos.

4- Figuras e tabelas

« O numero de tabelas e figuras indicados para este tipo de artigo pode ser
encontrado ao acessar o quadro resumido.

» Tabelas: Numeradas por ordem de aparecimento e adotadas quando necessario a
compreensao do trabalho. As tabelas nao deverdo conter dados previamente
informados no texto. Indique os marcadores de rodapé na seguinte ordem: *, 1, 1, §,
119, #, **, T1, etc. As tabelas devem ser editadas em Word ou programa similar.

Orientamos os autores que utilizem os padrbes de tabelas e figuras adotados pela
ABNT. Conforme normas, a tabela deve ter formatacdo aberta, ter a sua
identificacédo pelo numero e pelo titulo, que devem vir acima da tabela, a fonte,
mesmo que seja o proprio autor, abaixo.
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» Figuras: Devem apresentar boa resolugdo para serem avaliadas pelos revisores.
Conforme normas da ABNT, as ilustragdes devem apresentar palavra designativa, o
numero de acordo com a ordem que aparece no texto, e o titulo acima da imagem.
Abaixo, a fonte. As abreviacbes usadas nas ilustracbes devem ser explicitadas nas
legendas.

E desejavel que a figura 1 seja a que melhor resume os dados principais do artigo,
ou seja, uma ilustragéo central dos resultados do artigo. Pode-se usar montagens de
imagens.

As figuras e ilustracbes devem ser anexados em arquivos separados, na area
apropriada do sistema, com extensdo JPEG, PNG ou TIFF.

* Imagens e videos: Os artigos aprovados que contenham exames (exemplo:
ecocardiograma e filmes de cinecoronariografia) devem ser enviados através do
sistema de submissao de artigos como imagens em movimento no formato MP4.

5- Referéncias bibliograficas

« A ABC Cardiol adota as Normas de Vancouver — Uniform Requirements for
Manuscripts Submitted to Biomedical Journal (www.icmje.org).

* As referéncias devem ser citadas numericamente, por ordem de aparecimento no
texto, e apresentadas em sobrescrito.

» Se forem citadas mais de duas referéncias em sequéncia, apenas a primeira e a
ultima devem ser digitadas, separadas por um trago (Exemplo: 5-8).

« Em caso de citagdo alternada, todas as referéncias devem ser digitadas,
separadas por virgula (Exemplo: 12, 19, 23). As abreviagdes devem ser definidas na
primeira aparicdo no texto.

* As referéncias devem ser alinhadas a esquerda.

» Comunicacgoes pessoais e dados nao publicados ndo devem ser incluidos na lista
de referéncias, mas apenas mencionados no texto e em nota de rodapé na pagina
em que € mencionado.

« Citar todos os autores da obra se houver seis autores ou menos, ou apenas 0s seis
primeiros seguidos de et al., se houver mais de seis autores.

 As abreviagbes da revista devem estar em conformidade com o Index
Medicus/Medline — na publicagdo List of Journals Indexed in Index Medicus ou por
meio do site http://locatorplus.gov/

» S6 serdo aceitas citagdes de revistas indexadas. Os livros citados deverédo possuir
registro ISBN (International Standard Book Number).

* Resumos apresentados em congressos (abstracts) s6 serdo aceitos até dois anos
apo6s a apresentagao e devem conter na referéncia o termo “resumo de congresso”
ou “abstract”.

* O numero de referéncias indicado para cada tipo de artigo pode ser encontrada no
quadro resumido.

» Politica de valorizagao: Os editores estimulam a citagdo de artigos publicados na
ABC Cardiol e oriundos da comunidade cientifica nacional.



QUADRO RESUMIDO DA ESTRUTURACAD DOS ARTIGOS

GRUPD 1 GRUPO 2 GRUPO 3
Diretrizes * Comunicag3o
Artigo Original | Artigo de RevisSo Ponto de Vista | Relato de Caso Editerrial Minieditorial (Carta a0 Editor
igo Origi g0 ot - c Imagem Corelaghes.
N® mdximo de Autones Sem lirnite sern limite e limite 8 [ E 3 5 3 5 5
Titula
[N® mdximo de caracteres induindo 150 150 150 150 150 150 150 150 150 150 150
espagos)
Titulo resumido
[N mduimo de caracteres incluindo 50 50 50 50 50 50 50 50 50 50 50
espagos)
Resumo 250 250 Na NA& N& 250 MNA NA Na HA MNA
| Nt mixime palavras)
Corpo do texto
. 5000* ES0D* 6500 S000* 1500* 1500* 1500* BOO* BOO* 800 BOO*
| N2 mdxima palavras®)
N2 sugerido de referéncias 40 B i limite 0 10 10 15 10 5 5 10
Wt sugerido de tabelas, figuras e videa ] 8 sem limite 4 2 2 2 mai) o | [1ad] 1
*h ica de pal i 0 fitude, a folha di rewia, resume, texia, reloringias, Figura tabaler.
Bike n3n apicivel
Valor de tradugio:
GRUPD 1 R51.491,00)
GRUPD 2 RS516,00
GRUPO 3 R5344,00]
Obs.: O processe editorial das diretrizes brasileiras serd acordado entre SBC e departamento separadamente. O custo da verslo inglls, ber come a diag o dela, serd de bilidade do coordenador ou grupo l.




APENDICES



APENDICE 1 - Formulario de avaliagdo antropométrica

IDENTIFICAGAO

Data: / [

Nome:

Idade:

Sexo:1F() 2 M()

Data de nascimento:

I

Cor/racga: 1( )Negro

2( )Pardo

3( )Branco  4( )Amarelo 5( )Indigena

Endereco:

Bairro:

Cidade:

PARAMETROS ANTROPOMETRICOS

METODO

RESULTADO

CLASSIFICAGAO

Peso (kg)

Altura (m)

IMC (kg/m?)

DCT

DCSE

% Adequacdo da DCT

% Gordura

CB (cm)

% Adequacao CB

CMB

% Adequacao CMB

CC (cm)
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APENDICE 2 — Termo de assentimento

TERMO DE ASSENTIMENTO- TA

Vocé esta sendo convidado(a) para participar, como voluntario, em uma pesquisa. Para aceitar vocé
devera assinar este documento em duas vias. Uma delas é sua e a outra é do pesquisador. Caso
vocé nao aceite, ndo sera penalizado (a) de forma alguma.
ATENCAO
e Dados do Projeto: O titulo da pesquisa é “ESTUDO DE SERIE DE CASOS DE CRIANCAS E
ADOLESCENTES COM HIPERCOLESTEROLEMIA FAMILAR: UMA ABORDAGEM CLINICO
NUTRICIONAL”
o Objetivos: Descrever o estado nutricional de criangas e adolescentes com hipercolesterolemia
familiar.
e Vocé esta sendo convidado para participar dessa pesquisa porque possui hipercolesterolemia
familiar e se encaixa nos requisitos da pesquisa e pode contribuir com trabalhos cientificos.
e Voluntariedade de Participacéo: A sua participagao € voluntaria, ou seja, vocé so ira participar
da pesquisa se quiser e podera desistir a qualquer momento sem nenhum problema.
e Procedimentos: Sera aferido seu peso em uma balanca eletrbnica e a altura com
um estadiométro portatil. A sua composigao corporal sera medida com um adipédmetro, para isso,
vocé ficara em pé com o braco direito esticado ao longo do corpo, em seguida um pesquisador
devidamente treinado pingara com a mao a parte de tras do seu bracgo, depois pingado com o
adipémetro e feita a leitura em 3 segundos. Serao feitas perguntas da sua alimentagédo do dia
anterior e depois de mais 2 dois dias por telefone para seu responsavel. A pesquisa respeitara as
normas estabelecidas no Estatuto da Crianca e do Adolescente (ECA).
e Riscos: Vocé correra riscos minimos ao participar da pesquisa, pois os procedimentos nao
sdo invasivos. A afericdo da dobra cutanea pode trazer algum incbmodo, como a sensagao de um
beliscao e podera sentir algum constrangimento ao responder ao questionario ou risco da quebra
no sigilo de informagdes. Por isso, os dados serdo manipulados apenas pelos pesquisadores
devidamente treinados que garantirdo ao maximo o sigilo das informagdes e também evitardo o
incdmodo na afericdo da composigéo corporal.
Por isso, os dados serao manipulados apenas pelos pesquisadores devidamente treinados que
garantirdo ao maximo o sigilo das informacgdes e também evitardo o constrangimento e incémodo
na avaliagao nutricional.
o Beneficios: Conhecimento do seu estado nutricional, habitos alimentares e contribuicdo para
a literatura cientifica sobre os pacientes com hipercolesterolemia familiar.
e Divulgacdo dos resultados: Depois que a pesquisa acabar, os resultados serdo informados
para vocé e seus pais, também podera ser publicada em uma revista, ou livro, ou conferéncia,
etc.
e Contato: Luiz Carlos Santana da Silva. Tel: 3201-8030 e- mail: Icsantana-pa@hotmail.com
Certificado de Assentimento
Eu entendi que a pesquisa €& sobre Avalicdo nutricional e
antropométrica em criangas e adolescentes com hipercolesterolemia familiar com o objetivo analisar o
perfil desses pacientes e contribuir com a literatura cientifica.

Nome e/ou assinatura da crianga/adolescente:

Nome e assinatura do pesquisador responsavel por obter o consentimento:

Belém, de de 2019.
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APENDICE 3 — Termo de consentimento Livre e Esclarecido (TCLE)
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — TCLE

Vocé esta sendo convidado(a) para participar, como voluntario, em uma pesquisa. Apos ser
esclarecido(a) sobre as informacgdes a seguir, no caso de aceitar fazer parte do estudo assine ao final
deste documento, que esta em duas vias. Uma delas é sua e a outra € do pesquisador responsavel.
Em caso de recusa vocé ndo sera penalizado (a) de forma alguma. Se vocé tiver alguma
consideracdo ou divida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o Comité de Etica em
Pesquisa (CEP) do CESUPA — Av. Gov. José Malcher n.1963 contato 4009 - 9100 (RAMAL 3205 -
9346).

Titulo do Projeto: ESTUDO DE SERIE DE CASOS DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM

HIPERCOLESTEROLEMIA FAMILAR: UMA ABORDAGEM CLINICO NUTRICIONAL

Esta coleta sera realizada mediante sua livre aceitagdo e assinatura do deste Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido.

Os beneficios desta pesquisa envolvem a avaliagdo antropométrica e nutricional dos
individuos participantes assim como contribui¢cdo para a literatura cientifica. A pesquisa oferece riscos
minimos aos participantes, como a quebra no sigilo de informagdes, constrangimento ao responder o
questionario de frequéncia alimentar ou incomodo no momento do pingamento da dobra cutanea. Por
isso, os dados serao manipulados apenas pelos pesquisadores devidamente treinados que garantirao
ao maximo o sigilo das informagbes e também evitardao o incdbmodo na afericdo da composigao
corporal.

Sera aferido seu peso em uma balanga eletrdnica e a altura com um estadiométro portatil. A
sua composig¢ao corporal sera medida com um adipémetro, para isso, o menor ficara em pé com o
braco direito esticado ao longo do corpo, em seguida um pesquisador devidamente treinado pingara
com a mao a parte de tras do seu brago, depois pingado com o adipémetro e feita a leitura em 3
segundos. Serao feitas perguntas sobre a alimentagédo do dia anterior e depois de mais 2 dois dias
por telefone. A pesquisa respeitara as normas estabelecidas no Estatuto da Crianga e do Adolescente
(ECA).

Em qualquer etapa do estudo vocé podera ter acesso ao pesquisador responsavel para
esclarecimento de quaisquer duvidas, assim como total liberdade de sair da pesquisa caso néo queira
mais participar, sem qualquer prejuizo ao seu tratamento na Instituigao.

O(a) Senhor(a) pode se recusar a responder qualquer questdo que lhe traga
constrangimento, podendo desistir de participar da pesquisa em qualquer momento sem nenhum
prejuizo para o(a) senhor(a). Sua participagcdo € voluntaria, isto €, ndo ha pagamento por sua
colaboragéo.

Pesquisador Responsavel: Luiz Carlos Santana da Silva
Enderego: R. Augusto Corréa, 1 - Guama, Belém - PA, 66075-110
Telefones para contato: 3201-8030

Consentimento Livre e Esclarecido

Eu, , RGn? , responsavel legal por
, nascido(a) em / / , declaro ter sido informado (a) e
concordo com a participacdo, do (a) meu filho (a) como participante, no Projeto de pesquisa “ESTUDO
DE SERIE DE CASOS DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM HIPERCOLESTEROLEMIA
FAMILAR: UMA ABORDAGEM CLINICO NUTRICIONAL”

Belém-Para / /

Assinatura do voluntario/representante legal

Declaro que obtive de forma apropriada e voluntaria o Consentimento Livre e Esclarecido
deste paciente ou representante Legal para participagdo neste estudo.

Belem-PA,__ /|

Assinatura do pesquisador colheu TCLE
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