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Relacgao do Perfil Nutricional e Protocolos de Suplementacgao na
Evolucao Clinica de Pacientes com Esclerose Lateral Amiotréfica

Relationship between the Nutritional Profile and Supplementation Protocols in
the Clinical Evolution of Patients with Amyotrophic Lateral Sclerosis
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RESUMO

INTRODUCAO: Perfil nutricional pode contribuir para o
agravamento e progressdo da Esclerose Lateral Amiotrofica

(ELA).
OBJETIVO: Relacionar o perfil nutricional com a condigéo
clinica e avaliar qual protocolo de suplementagéo,

proporcionam melhores resultados.

METODOLOGIA: Foram analisados em 110 pacientes com
ELA esporadica o peso (atual/habitual), indice de massa
corporal (IMC) e percentual de perda ponderal. Os pacientes
foram divididos em grupos: G1 (400mg de vitamina E e 250mg
de vitamina C por dia) e G2 (400mg de vitamina E e 500mg de
vitamina C por dia). As concentracGes séricas das vitaminas
foram realizadas em um subgrupo de pacientes e os pontos de
corte adotados foram < 4,6mg/L e 5,0mg/L, para as vitaminas C
e E, respectivamente. Para avaliagcdo da condigdo clinica do
paciente, utilizou-se a escala ALSFRS.

RESULTADOS: A média do percentual de perda ponderal
(17,7£10,4%) foi significativamente maior em pacientes que
foram a obito, quando comparados aos demais (10,9+8,1%)
(p=0,003). Pacientes com os piores escores da ALSFRS
apresentaram  concentracbes séricas de vitamina C
significativamente menores (4,3+4,5mg/L) que o0s pacientes
com os melhores escores (8,3+4,9mg/L) (p=0,048). Em relacéo
aos grupos, verificou-se que o tempo médio de sobrevida do G1
(50,945,9 meses) foi significativamente menor que o tempo
médio de sobrevida do G2 (58,1+3,6 meses) (p=0,046)
CONCLUSAO: Recomenda-se monitoramento do perfil
nutricional e vitaminas antioxidantes suplementadas,
especialmente a vitamina C numa tentativa de minimizar a
progressédo da doenca e prolongar a sobrevida.

PALAVRAS-CHAVE: Esclerose Lateral Amiotrofica; perfil
nutricional; Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating
Scale (ALSFRS); 6bito; vitamina C; vitamina E.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Nutritional profile may contribute to the
worsening and progression of Amyotrophic Lateral Sclerosis
(ALS).

OBJECTIVE: Relate the nutritional profile with the clinical
condition of the patient with ALS and determine which
supplementation protocol with vitamins C and E yields the best
results for the clinical condition of the patient with ALS.
METHODS: A total of 110 patients with sporadic ALS were
assessed regarding weight (current/usual), body mass index
(BMI) and percentage of weight loss (WL). Patients were
divided according to a supplementation protocol: G1 (400
mg/day: vitamin E e 250 mg/day: vitamin C) and G2 (400
mg/day: vitamin E e 500 mg/day: vitamin C). Serum
concentrations of vitamins and the cut-off points adopted were
<4.6 mg/L and 5.0 mg/L for vitamins C and E, respectively. For
assessment of motor dependency, the Amyotrophic Lateral
Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS) was used.
RESULTS: Mean percentage of weight loss (17.7+£10.4%) was
significantly higher in patients who died when compared to
those who survived (10.9+8.1%) (p=0.003). Patients with the
worst ALSFRS scores showed significantly lower serum
concentrations of vitamin C (4.3+4.5 mg/L) than patients with
the best scores (8.3+4.9 mg/L) (p=0.048). In relation to the
groups, the mean of survival time in G1 (50.9+5.9 months) was
significantly lower than the mean of survival time in G2
(58.1+3.6 months) (p=0.046).

CONCLUSION: We recommend monitoring the nutritional
profile and the vitamins supplemented, especially vitamin C, to
minimize disease progression and prolong survival.

Key words: Amyotrophic Lateral Sclerosis; nutritional profile;
Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
(ALSFRS); vitamins C and E.
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INTRODUCAO

ELA é uma doenca neurodegenerativa progressiva,
caracterizada pela degeneracdo  dos neurdnios
motores'.Por  ser  considerada incuravel, desafia
pesquisadores na busca de medidas que possam retardar a
progressdo e melhorar a condig¢do clinica.

Recentemente pesquisas que avaliam a relagao
entre o estado nutricional (EN) e a progressao da doenca
vem crescendo. Esse aumento se deve ao reconhecimento
de que a desnutricdo e a perda ponderal estdo associadas a
progressdo da doenca, influenciando negativamente a
condic¢do clinica dos pacientes. A desnutricdo ndo sé estd
ligada com a reducdo da sobrevida, como também agrava a
perda de massa muscular, o que intensifica os efeitos
debilitantes da doencga23.

Estudo em modelo animal sugere que a desnutri¢ao
pode aumentar o estresse oxidativo, devido a reducdo das
atividades das enzimas antioxidantes e a diminui¢do da sua
concentracdo*.

Estudo mostra que a desnutricdo em pacientes com
cirrose hepdtica estd ligada ao aumento significativo no
estresse oxidativo, evidenciado pela elevacdo sérica de
malondialdeido. Este estudo também ressalta a importancia
de uma alimenta¢do balanceada e da suplementacdao de
antioxidantes, como as vitaminas E e C, para minimizar os
danos do estresse oxidativo e melhorar a qualidade de vida
desses pacientes®.

A vitamina E, um importante antioxidante de
membrana celular, protege as células neuronais da
peroxida¢do lipidica, reduz a neuroinflamag¢do, além de
auxiliar na manutencdo dos musculos esqueléticosé. Estudo
sugere que a suplementacdo com esta vitamina E pode ser
benéfica para pacientes com ELA, melhorando seu perfil
nutricional®. No entanto, o consumo excessivo e isolado
pode ter um efeito pré-oxidante, sendo recomendado seu
uso combinado com outros antioxidantes para evitar efeitos
adversos’.

Estudos mostram que a vitamina C regenera a
vitamina E, a administra¢cdo conjunta tem efeito mais eficaz
do que quando usadas isoladamentes. E visto que a
vitamina C ndo sé potencializa a a¢do antioxidante da
vitamina E, mas também é fundamental para a manutenc¢do
do colageno e sintese da carnitina, essenciais para a funcao
e forca muscular, especialmente para esses pacientes que
sofrem de atrofias musculares?. Além disso, atua como
neuromodulador, influenciando a neurotransmissao’ .

Avitamina C pode reduzir a liga¢ao do glutamato
no receptor N-metil-D-aspartato, diminuindo o influxo de
Ca2+ intracelular, preservando as fung¢des mitocondriais,
além de reduzir a produgdo de espécies reativas de
oxigénio'. O cuidado nutricional, incluindo a
suplementa¢do de vitaminas E e C, é fundamental para
pacientes com ELA, devido as suas funcdes
neuroprotetoras'2. Assim, o monitoramento precoce do EN

Relacdo da nutricéio e suplementagéo na ELA

e 0 consumo adequado dessas vitaminas, sdo importantes
para minimizar os efeitos adversos da doenca. O presente
estudo busca relacionar o perfil nutricional com a condigao
clinica dos pacientes e identificar o melhor protocolo de
suplementacao.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo retrospectivo observacional
em pacientes com diagndstico definido de ELA classificado
pelo critério El Escorial revisado (E/ Escorial criteria revised)'3.
A amostra foi composta por 110 pacientes com ELA
esporadica admitidos no periodo de maio de 2009 a
novembro de 2014 no Instituto de Neurologia Deolindo
Couto da Universidade Federal do Rio de Janeiro
(INDC/UFR)), inseridos no estudo mediante consultas aos
prontuérios. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica do
INDC: protocolo CEP/INDC - 688.671.

A avaliagdo do EN baseou-se na utilizacdo de
parametros antropométricos como: peso atual (PA), obtido
na primeira avaliacdo e habitual (PH), IMC atual e habitual.
O IMC foi dividido em desnutridos (IMC<18,5 kg/m?) e nado
desnutridos (218,5 Kg/m?)", e IMC< 22,0 Kg/m? para
desnutridos e > 22,0 Kg/m2 para ndo desnutridos em
idosos™. O percentual de perda ponderal foi obtido pela
formula % do PP= PA-PH /PH x 100%. Perda =10,0%, foi
considerada muito grave's.

A amostra foi dividida em dois grupos. O G1
correspondeu aos pacientes suplementados com 400mg de
vitamina E e 250mg de vitamina C e o G2 com 400mg de
vitamina E e 500mg de vitamina C por dia.

A avaliagdo das concentra¢Bes séricas das
vitaminas C e E, em um subgrupo de pacientes, foi realizada
por Cromatografia Liquida de Alta Eficiéncia com detector
ultravioleta. O valor inferior a 4,6mg/L e 5,0mg/L para as
vitaminas C e E respectivamente, foi considerado
inadequado™.

Para a condic¢do clinica dos pacientes, utilizou-se a
primeira versao da escala Amyotrophic Lateral Sclerosis
Functional Rating Scale (ALSFRS)'8, traduzida para o
portugués'. Esta escala avalia a funcdo motora,
determinando o grau de comprometimento nas habilidades
funcionais dos pacientes nas atividades de vida diarias. O
escore <26, correspondeu a pior fungdo motora, ou seja,
maior gravidade da doenca e escore > 26, correspondeu a
melhor condicado clinica?.

Avaliou-se a durac¢do da doencga, caracterizada pela
diferenca entre o periodo do aparecimento dos primeiros
sintomas até a data do 6bito, em meses?'.

Foi utilizado o Teste Kolmogorov-Smirnov para
testar a normalidade da distribuicdo da amostra. Para as
variaveis numeéricas foram calculadas as medidas de
tendéncia central e de dispersdao (média e desvio padrao,
mediana). Para comparar as médias numeéricas foi utilizado
o Teste de Wilcoxon. Para testar as diferencas entre as
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variaveis categoricas, foi utilizado o Teste Qui-quadrado (x?).
Para comparar as diferencas entre dois grupos foi utilizado
o Teste Mann-Whitney. Para verificar a forca do grau de
correlacdo entre as varidveis numéricas foi utilizado o
Coeficiente de Correlagdo de Spearman. Para a avaliagdo da
sobrevida utilizou o método de Kaplan-Meier, as
comparagdes foram avaliadas pelo Teste do Log-Rank. Foi
usado o Pacote Estatistico SPSS for Windows versdo 17. O
nivel de significancia adotado foi de 5% (p< 0,05).

RESULTADOS
CARACTERISTICAS GERAIS DA AMOSTRA

A amostra foi composta por 110 individuos com ELA
esporadica, sendo 51,8% (57) do sexo masculino e 48,2%
(53) do feminino. Verificou-se que 39% (43) da amostra
apresentou ELA bulbar e 61% (67), ELA espinhal. Foi
prescrito para todos os pacientes o medicamento Riluzol. As
caracteristicas gerais da amostra encontram-se na Tabela 1.

Tabela 1. Caracteristicas gerais da amostra.

Caracteristicas gerais N Meédia (DP) | Mediana | Min-Mix**
Idade (anos) 110 38,7(12.3) 59,0 32-88
Duragéo da doenga (meses) 48 356 (15.2) 345 8-67

Parémetros antropométricos

Peso habitual (Kg) 104 70,7(15.3) 69 47,0-130,0
IMC habitual (Kg/m?) 104 26,4 (4.6) 26,3 18,5-42.2
Peso atual (Kg) 110 61,2 (13,7 60,0 35,1-109,0
IMC atual (Kg/m?) 110 22744 224 13,5-35.6
Percentual de perda ponderal (%) 98 14.0 (9.8) 12.1 1.20-419
Perda ponderal total (Kg) 98 10,2 (7.4) 9.5 0.8-30.0
Ganho ponderal 6 3,08(2.4) 27 0,4-6.5
ALSFRS

Escore total 86 238(8.3) 250 3-39

=26 42 309 (3.4 31,0 26-39
<26 44 17.2(3.7) 18,5 3-25

Min-Max** minimo e maximo. Algumas andlises ndo corresponderam ao total da amostra,
devido a auséncia de informacdes nos prontuarios. Para esta analise, foram retirados 6
individuos que ndo possuiam o peso habitual registrado no prontudrio. O escor da ALSFRS
326 menor depencia motora, isto é, melhores condigdes clinicas

Observou-se que 29,1% (32) da amostra realizaram
avaliacdo do EN das vitaminas, sendo 50,0% (16) pertenciam
ao G1 e 50,0% (16) ao G2. 96,9% (31) apresentaram
adequagdo da vitamina E e 56,3% (18) apresentaram
adequacdo da vitamina C.

Verificou-se que 75,0% (12) dos pacientes do G2
apresentaram significativamente maior percentual de
adequacgdo da vitamina C comparados com G1 (p=0,033). A
média da concentracdo sérica da vitamina C foi maior no G2
(7,61£4,9 mg/L) comparado ao G1 (5,2+4,6 mg/L), ainda que
sem significancia (p=0,114). As caracteristicas gerais dos
diferentes protocolos de suplementagdo encontram-se e na
Tabela 2.
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Tabela 2. Caracteristicas gerais da amostra de acordo com os grupos de suplementagao.

Caracteristicas Grupos ' n Meédia (DP) | Mediana : Min-Mix* | p
valor

Idade (anos) Gl 65  589(11.3) 60,5 32,0-78.0 0,579
G2 45 58,0(11.4) 57.0 35,0-88.0

Peso habitual (Kg) | G1 62 714(13.5) 72,7 47.0-94.5 0,898
G2 42 1708 (15.8) 66,5 48.0-130,0

™C habitual | G1 62 | 26,6 (4.5) 251 18,5422 0,517

(Kg/m?) G2 42 26.7(44) 26.8 19.2-40.1

Peso atual (Kg) G1 65 | 60,6(13.9) 61,0 35,1-89.0 0,367
G2 45 0 63,1(14.1) 62,8 43,0-109.0

IMC atual (Kg/m?) | G1 65 22451 216 13.5-356 0.109
G2 45 1 231(3.8) 228 17.6-34.0

Percentual de perda

ponderal (%) Gl 58 0 15,5(10.%) 9.5 12419 0,219
G2 40 1 12,7(9.9) 8.9 22253

Perda ponderal | G1 58 11379 10,0 1,0-30.0 0,358

total (Kg) G2 40 1 9.6(7.6) 7.6 0.8-28.0

Concentragio da | G1 16 52(4.5) 3.7 0.5-15.2 0,114

vitamina C (mg/L) | G2 16 17649 73 05-186

Concentragio Gl 16 | 156(4.2) 15,7 6,0-27.8 0,416

vitamina E (mg/L) | G2 16 1 13.0(4.2) 13.0 45-194

Escore da ALSRFS | G1 50 0 27.9(10.1) 310 5,0-39.0 0,113
G2 36 233(87) 27.0 6.0-38.0

Min-Méax* minimo e maximo. Algumas andlises ndo corresponderam ao total da amostra,
devido a auséncia de informagdes nos prontudrios. G1 correspondeu a suplementacdo
com 250mg de vitamina C por dia e o G2 correspondeu a suplementagdo com 500mg de
vitamina C por dia, ambos os grupos consumiram 400mg de vitamina E por dia. Para esta
analise, foram retirados 6 individuos que ndo possuiam o peso habitual registrado no
prontudrio e 6 que ganharam peso.

ESTADO NUTRICIONAL DOS PACIENTES

Mais da metade dos pacientes 51,9% (54)
apresentaram perda ponderal =10%.0Observou-se em
relacdo ao IMC atual que 30,0% (33) dos pacientes estavam
com desnutricao.

Ao relacionar a adequacdo das concentracbes
séricas das vitaminas C e E com o perfil antropométrico,
observou-se tendéncia de associacdo com o percentual de
perda ponderal, onde pacientes com inadequacdo
apresentaram maior percentual de perda ponderal
(16,0£11,7%) comparados com aqueles com adequagdo
(8,3+6,0%) (p=0,054).

RELACAO DO ESTADO NUTRICIONAL DOS
PACIENTES E DOS PROTOCOLOS DE
SUPLEMENTACAQO COM A ESCALA (ALSFRS

Verificou-se que dos 77 pacientes que perderam
peso, 49,3% (38) apresentaram 0s piores escores (<26),
destes 73,6% (28) apresentaram perda 310% e dos 50,6%
(39) que apresentaram os melhores escores 65,7% (25)
apresentaram perda pnderal <10% (p=0,001). A rela¢do
entre o EN e a ALSFRS encontra-se na Tabela 3.
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Tabela 3. Relagdo entre o estado nutricional e a escala ALSFRS.

Escore | Media Mediana | Min - Max P valor*
(DP)

Peso habitual (kg) =26 73.1(18.2) 71.0 47.0-130.0 0.219
(n=81) <26 69,7 (14.9) 67,0 48,0-110
IMC habitual (Kg/m?) =26 272(5.1) 26,7 20,1427 0.490
n= 81 =26 29.2(4,6) 26.4 18,5-38.5
Peso atual (Kg) =26 65.0 (14.4) 63.8 41.4-109 *0,002
(n=86) =26 58.0(13.7) 51.5 35.1-94.6
IMC atual (Kg/m?) =26 24.1(4.5) 232 17,6-35.6 *0,013
(n=86) <26 21.6 (4.6) 20.8 13.5-31.9
Percentual =26 10,8 (8.4) 7.9 1,2-41.9 *0,012
perda ponderal (%) =26 18,0(10.3) 195 2,2-41.10
(n=7T)
Perda ponderal =26 8.3(7.0) 57 0.8-30.0 *0,010
total (Kg) (o=77) =26 12,7 (7.7) 13.0 1.6-28.0
Ganho ponderal =26 5.8(0.9) 59 5,2-6,5 0,121
(=4 <26 | 17(L8) 1.7 0,4-3.0

Teste Mann-Whitney*p<0,05. Algumas analises ndo corresponderam ao total da amostra
(86), devido a auséncia de informagées nos prontudrios. Para esta analise foram retirados
5 individuos que ndo possuiam o PH registrado no prontudrio. Escore <26 maior
dependencia motora, isto é, pior funcionalidade e condigbes clinicas.

Observou-se que 84,4% (27) dos pacientes com
avaliacdo das concentracBes séricas das vitaminas tinham
feito a ALSFRS (Tabela 4). Observou-se ainda que pacientes
com as maiores médias da concentracdo da vitamina E
apresentaram escore =26, ainda que sem significancia
(p=0,093). Os pacientes com as maiores médias da
concentragao da vitamina C apresentaram
significativamente os melhores resultados (p=0,048).

Tabela 4. Relagdo entre as concentragdes séricas das vitaminas com o escore da ALSRFS.

Concentracio Escore Media Mediana | Min - Max P valor®
das vitaminas (DP)

®=27)

Vitamina E =26 14.5 (3.7) 15.6 45-234 0.093
(mgL) =26 10.9 (3.9) 9.9 6.9-19.9

Vitamina C =26 83(4.9) 7.1 2.0-18.6 *0.048
(mgTL) <26 43 (4.3) 1.6 0.5-11.7

Teste Mann-Whitney*( p< 0,05). Escore < 26 maior dependencia motora, isto é, pior
funcionalidade e condigdes clinicas.

RELACAO ENTRE O ESTADO NUTRICIONAL E
DOS PROTOCOLOS DE SUPLEMENTACAO COM O
OBITO

Verificou-se que 43,6% (48) dos pacientes tinham
falecido até o final do presente estudo.

Na Tabela 5 encontram-se a relagdo entre os
parametros antropomeétricos e as concentragdes séricas das
vitaminas segundo o 6bito. Onde, mostrou que os pacientes
que foram a 6bito apresentaram maior percentual de perda
ponderal e perda ponderal total (17,7£10,4% e 12,948,1Kg
respectivamente) comparados com aqueles que ndo foram

Relacdo da nutricéio e suplementagéo na ELA

(10,9¢8,1 % e 7,9+8,1 Kg respectivamente) (p=0,003 e
p=0,003). Verificou-se que 71,1% (32) dos pacientes que
foram a 6bito apresentaram perda ponderam =10%, isto &,
muito grave (p=0,007).

Tabela 5: Relagdo entre estado nutricional segundo o ébito.

Variaveis Obito Meédia Media | Min — Max P
(DP) na valor*
PH (Kg) (n=104) Sim 72.4(16.2) | 70,0 50,0-113.0 0.429
Nio 70,5 (14.9) | 69.6 47,0-130.0
IMC habitual Sim 274(5.0) 271 19,0-42.3 0,221

(Kg/m®) (n=104) Nio 26,1(4.4) 26,0 18,5-40.6

Sim 59.7(15,0) {575 36-93 0,214
PA (Kg) Nio 62.8(13.7) | 61.0 35.1-109.0
(n=110)

Sim 22.5(4.9) 213 13,7-35.6 0374
IMC atual (Kg/m?) Nio 22.9(4.1) 230 13,5-34.0
(n=110)
Percentual de Sim 17.7(10.4) 173 1.2-41.9 *0,003
perda ponderal (%) Nio 10,9(8.1) 7.5 1.3-30.4
(n=98)

Sim 12,9(8.1) 11,0 0.8-30.0 *0,003
Perda Ponderal Nio 7.9(8.1 33 1,0-24.3
total (Kg) (n=99)
Concentracio Sim 12,5(5.2) 117 6.0-23.0 0312
sérica vitamina E Nio 145(5.7) 156 4.50-278
(mg/L) (n=32)
Concentracio
sérica vitamina C Sim 4.1(4.1) 31 0,5-13.8 0,056
(mg/L) (n=32) Nio 72(5.0) 7.6 0.5-18.6

Teste Mann-Whitney*(p< 0,05). PA: peso atual, PH: peso habitual. A amostra de algumas
analises ndo correspondeu ao total da amostra (110), devido a auséncia de informacdes
nos prontuarios. Para algumas analise foram excluidos pacientes, onde 6 ndo possuiam o
PH registrado no prontuario e 6 ganharam peso. Dos pacientes que ganharam peso um
foi a 6bito até o final do estudo, onde o ganho ponderal foi de 0,4Kg. Dos cinco pacientes
que ganharam peso que ndo foram a ébito a média do ganho ponderal foi de 2,4+1,8Kg
(0,5-5,2Kg).

Foi observado um maior percentual de 6bitos no
G1 de 69,0% (33) comparado com 31,0% (15) do G2
(p=0,070). Verificou-se ainda, que a duracao da doenca foi
menor nos pacientes do G1 (33,9+15,7 meses) quando
comparados com os pacientes do G2 (41,6+16,0 meses)
(p=0,140), ainda que ndo tenham encontrado diferencas
significativas entre os grupos. Em relagdo aos grupos,
verificou-se ainda que o tempo médio de sobrevida do G1
(50,915,9 meses) foi significativamente menor que o tempo
médio de sobrevida do G2 (58,1+3,6 meses) (p=0,046).

Demonstrou-se que pacientes com perda ponderal
<10%, apresentaram menor tempo de sobrevida (48,0t+4,4
meses), comparados com aqueles com perda ponderal
<10% (60,8+3,3 meses) (p=0,001).

O tempo médio de sobrevida dos pacientes
desnutridos foi significativamente menor (50,8+6,5 meses)
comparado com os ndo desnutridos (55,5£2,9 meses)
(p=0,027). (Figura 1).
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Figura 1. Curvas de Kaplan-Meier com a estimativa da sobrevida e comparagdo com a
faixa etdria, percentual de perda ponderal, desnutricdo atual e em relagdo aos grupos
suplementados. A duracdo da doenca foi medida em meses.

DISCUSSAO

CARACTERISTICAS GERAIS DA AMOSTRA

Este estudo revelou uma maior prevaléncia de ELA
no sexo masculino, embora a diferenga entre os sexos nao
tenha sido significativa, alinha-se com a literatura
existente 223 . Quanto as formas clinicas, verificou-se que
61% (67) dos individuos apresentaram a forma espinhal,
enquanto 39% (43) tiveram a forma bulbar. Corroborado
por Braga et al. (2019)** e Pauli et al. (2023)» que
encontraram resultado semelhantes.

Constatou-se no subgrupo de pacientes que
realizou a avaliagdo das concentracBes séricas das
vitaminas, elevada prevaléncia de adequagdo da vitamina E,
corroborada por Wang et al. (2020)%. Sugere-se que a
quantidade suplementada no presente estudo, possa ser
suficiente para manter adequada a concentracdo dessa
vitamina. Adicionalmente, um estudo randomizado, duplo
cego e controlado conduzido por Vatassery (1998) citado
por The Alsuntangled Group & Bedlack Richard (2021)%,
demonstrou que a suplementacdo com a vitamina E, foi
eficaz para manter niveis adequados dessa vitamina em
liquido cefalorraquidiano (LCR) de pacientes com doenca de
Parkinson.

Observou-se que 56,3% (18) dos pacientes que
apresentaram adequagdo dos niveis de vitamina C, o grupo
G2 exibindo o maior percentual de adequacdo em
comparagdo ao G1. A literatura confirma que a
suplementacdo adequada de 4&cido ascérbico pode
aumentar suas concentragfes séricas?. No entanto, 43,7%
(13) mostraram inadequac¢do, resultado semelhante ao
encontrado por Wang et al.(2020)%. A capacidade da
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vitamina C de regenerar a vitamina E pode explicar sua
importancia na manuten¢do dos niveis adequados desta
Ultima?. A correlagdo negativa entre vitamina E e vitamina
C, conforme os resultados de Wang et al. (2020)%, sugere
que a inadequacgdo de vitamina C pode estar relacionada
com a manuten¢do dos niveis séricos da vitamina E,
essencial para proteger as membranas neuronais contra a
peroxidacdo lipidica. Além disso, condi¢Bes de estresse
oxidativo elevado podem levar a redu¢do dos niveis séricos
de vitamina C&.

Pode-se supor que o protocolo de suplementagao
atual pode ndo ser suficiente para alguns pacientes e que
uma dose maior possa ser necessaria. No entanto, mais
estudos sdo necessarios para confirmar essa hipétese.

ESTADO NUTRICIONAL DOS PACIENTES

A prevaléncia de desnutricdo encontrada neste
estudo foi de 30% (33/110), o que é significativamente mais
alto do que os 14,5% encontrados por Limousin et al. (2010)
21, No entanto, Lépez-Gémez et al. (2021)%* reportaram uma
prevaléncia ainda maior, de 48,4% (45/93). Diversos fatores,
como redugdo do apetite, aspectos emocionais, perda de
autonomia, hipermetabolismo e disfagia, podem
comprometer o estado nutricional?>3'. A disfagia, frequente
nestes pacientes, é considerada uma condi¢do altamente
debilitante, por reduzir de forma significativa o aporte
nutricional.

Observou-se no presente estudo elevada
prevaléncia do percentual de perda ponderal =10%. Este
achado estd em linha com o estudo conduzido por Wei et
al. (2021)32 que encontraram resultados semelhantes.

RELACAO DO ESTADO NUTRICIONAL DOS
PACIENTESE DOS PROTOCOLOS DE
SUPLEMENTACAO COM A CONDICAO CLINICA
(ALSFRS)

Os pacientes com o percentual de perda ponderal
muito grave (210%) apresentaram os escores mais baixos
da escala ALSFRS, isto é, apresentaram as piores condicdes
clinicas. Estes resultados estdo em acordo com o estudo
apresentados por Li et al. (2022)33* que demostraram
associa¢do significativa entre o maior percentual de perda
ponderal com os piores escores da escala ALSFRS-R
(Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale -
Revised).

Verificou-se ainda neste estudo, expressiva
associacdo entre o EN com a gravidade da doenca, onde os
individuos com as menores médias de peso e IMC atual
(58+13,7Kg e 21,3+4,6kg/m? respectivamente), bem como a
maior média de perda ponderal total (12,7+7,7kg)
apresentaram significativamente os piores escores da
escala ALSFRS. Corroborado pelos resultados encontrados
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por Park e colaboradores (2015)3* onde os pacientes com
desnutricdo e baixo peso apresentaram os escores mais
baixos (<26), refletindo negativamente na progressao da
doenca.

Os resultados deste estudo indicam que o EN pode
impactar negativamente a gravidade e a progressao da
doencga, possivelmente devido a promocgdo da reduc¢do da
massa muscular. Estudos mostram que a desnutricdo e a
perda ponderal comprometem significativamente a massa
muscular, exacerbando a atrofia muscular3s., Além disso, a
desnutricdo pode afetar os musculos responsaveis pela
degluticdo, agravando a disfagia, que é comum nesses
pacientes, e levando a um consumo nutricional inadequado
e a um ciclo vicioso de deteriora¢ao®.

Foi observado que pacientes com maior
comprometimento motor apresentaram concentracfes
séricas de vitamina C significativamente mais baixas. Esse
resultado difere do encontrado por Wang et al. (2020)%, que
ndo identificaram uma associa¢do entre os niveis séricos de
vitaminas, incluindo o acido ascérbico, e a gravidade da
doenca medida pela escala ALSFRS-R. No entanto, a
literatura sugere que a deficiéncia de vitamina C pode
prejudicar a sintese de coldgeno e carnitina, ambos
essenciais para a fungdo e estrutura muscular’?,

Ao analisar a concentragdo sérica de vitamina E
com a escala ALSFRS, verificou-se que os pacientes com 0s
melhores resultados da escala ALSFRS (= 26) apresentaram
as maiores médias da concentra¢do sérica desta vitamina,
mesmo que sem significAncia  estatistica. No entanto,
estudo conduzido por Barros et al. (2023)3¢ evidenciou que
os pacientes com os melhores escores da escala ALSFRS-R
(ALSFRS- revisada), apresentaram consumo elevado de
vitamina E (p < 0,001). Reforcando nossa hipotese de que o
protocolo de suplementa¢do de vitamina E apresentado
neste trabalho, possa ser suficiente e consequentemente
influenciar positivamente a condi¢do clinica dos pacientes
com ELA.

Na patologia da ELA, as células musculares dos
pacientes sdo intrinsecamente sensiveis ao estresse
oxidativo, o que pode levar a disfuncdo mitocondrial,
disturbios energéticos e destruicdo irreparavel das juncdes
neuromusculares®. Estudos sugerem que a inibicdo do
estresse oxidativo pode ser benéfica para reduzir a
degeneracdo na medula espinhal e nos musculos
esqueléticos, melhorando o desempenho motor e
minimizando a atrofia muscular, o que é fundamental para
preservar as atividades didrias dos pacientes3’ Assim,
concentragfes séricas mais baixas de vitamina C podem
comprometer a fungdo e a oxidacdo muscular, exacerbando
0 quadro da ELA e piorando as condi¢des clinicas dos
pacientes. Esse efeito pode ter contribuido para os
resultados observados neste estudo.
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RELACAO DO ESTADO NUTRICIONAL E DOS
PROTOCOLOS DE SUPLEMENTACAQO COM O
OBITO

Observou-se, neste estudo, que  pacientes
desnutridos tiveram uma sobrevida menor comparado aos
ndo desnutridos, corroborado por Dardiotis et al. (2018)3,
onde mostraram que o IMC menor estd associado a uma
menor sobrevida na ELA.

Neste estudo, a perda ponderal muito grave esteve
significativamente associada ao 6bito. Encontrou-se ainda
gue pacientes com perda ponderal 210% apresentaram um
tempo médio de sobrevida significativamente menor em
comparagao com aqueles com perda <10%. Evidéncias
recentes corroboram esses achados, indicando que perda
ponderal acentuada esta fortemente relacionada a redugao
da sobrevida®.

A literatura indica que a desnutricdo afeta de
maneira significativa a fungdo respiratoria, ao promover a
atrofia dos musculos respiratérios. Isso é particularmente
relevante, uma vez que a fun¢do respiratéria € a principal
causa de morte entre esses pacientes. Além disso, foi
relatado que pacientes desnutridos podem precisar de
suporte ventilatério mais intenso.

O trabalho gerou informacg8es valiosas sobre o
perfil nutricional, suplementacdo e concentra¢des séricas
das vitaminas C e E. Estes achados podem contribuir para o
desenvolvimento de futuras estratégias e estudos de
intervencdo, com o potencial de melhorar o perfil
nutricional dos pacientes com ELA e, assim, minimizar a
progressdo da doenga.

O presente estudo tem como limitagdes o niumero
reduzido de pacientes em algumas analises e a auséncia de
um grupo controle, o que dificulta a comparacdo dos
resultados. Além disso, por se tratar de um estudo
observacional, os resultados apresentados podem sofrer
influéncia de varidveis externas ndo controladas,
aumentando o risco de viés.

CONCLUSAO

Os pacientes com maior percentual de perda
ponderal apresentaram os piores progndsticos como,
maior gravidade da doenca, maior percentual de ébito e
reducao da sobrevida.

O maior protocolo de suplementacdo com a
vitamina C se associou a melhor concentracdo sérica,
supondo uma eficacia superior do protocolo de maior
suplementacdo. Além disso, concentragdes mais altas de
vitamina C correlacionaram-se com uma melhor func¢do
motora.
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