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Introdugdo: A homocistinlria classica (HC) é uma doenca multissistémica causada pela deficiéncia de cistationina B-sintase. Embora o
envolvimento dos sistemas ocular, vascular, nervoso central e dsseo esteja bem descrito, as repercuss@es sobre o estado nutricional e
sobre alguns paradmetros bioquimicos sdo pouco conhecidas. Objetivo: avaliar o estado nutricional, composicdo corporal e perfil
bioquimico dos pacientes com HC acompanhados pelo Ambulatério de Distlrbios Metabdlicos do Hospital de Clinicas de Porto Alegre
(ADM-HCPA). Metodologia: Estudo transversal, que incluiu todos os pacientes com HC do ADM-HCPA. Aferidos peso, estatura, dobra
cutanea triciptal (DCT), circunferéncia do braco (CB), indice de massa corporal (IMC) e circunferéncia muscular do bragco (CMB). Exames
laboratoriais de perfil lipidico, eritrograma e vitamina B;, foram consultados em prontudrios. Para avaliar a lipoperoxidagdo (LPO) foi
utilizado o método de quimiluminescéncia iniciada por t-BOOH e resultados comparados com controles saudaveis. Resultados: incluidos
no estudo 7 pacientes com HC e 18 controles saudaveis. A mediana de homocisteina dos pacientes no momento da avaliagéo foi de
219umol/L. O IMC classificou como desnutridos 2/7 pacientes, sendo os demais eutrdficos. Ja pela DCT, 5/7 foram classificados como
desnutridos (sendo 4 graves), pela CB 4/8 e pela CMB 4/8. Os percentuais de adequagao da DCT foram significativamente inferiores aos
do IMC (p<0,05). Foi encontrada deficiéncia de vitamina B;, em 4/7 pacientes. Ndo houve diferenca nos niveis de LPO entre os grupos
(media de pacientes: 86.918 cps/mg Hb; mediana controles: 105,170 cps/mg Hb; p=0,15). Conclusdes: A avaliagdo demonstrou uma
alta prevaléncia de desnutricdo e de deficiéncia de vitamina B, entre os pacientes estudados, e também sugere uma deplecdo de gordura
subcuténea. Os dados de LPO indicam que, embora a homocisteina seja um agente pré-oxidante importante, na HC os niveis elevados de
homocisteina ndo aumentam o dano oxidativo a lipideos.

Rev HCPA 2010; 30 (Supl.) 189





