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RESUMO

Introdugéo: A Fenilcetonuria (PKU) é uma doenga genética do metabolismo em que
ha uma atividade reduzida da enzima que converte a fenilalanina em tirosina. O
diagnostico é feito pelo teste de triagem neonatal e seu tratamento deve ser iniciado
mais cedo possivel e mantido ao longo da vida. A base do tratamento é a restrigao
de alimentos que contenham fenilalanina de acordo com a tolerancia do paciente,
diante disso o objetivo do presente trabalho € desenvolver uma cartilha com
orientagbes nutricionais para pacientes diagnosticados com PKU, para ser utilizado
como suporte em seu tratamento Metodologia: Trata-se de um estudo descritivo de
abordagem qualitativa por meio de uma Reviséo Integrativa da Literatura, realizado
no periodo de agosto a novembro de 2022. Foram selecionados artigos das bases
de dados Lilacs, Pubmed, Google académico e Scieloe além de manuais do
Ministério da Saude (MS), no periodo de 2017 a 2022 a partir das seguintes
palavras-chaves: educagao em saude, dietoterapia em PKU, aleitamento materno na
PKU e saude da crianga, foram excluidos artigos nado disponibilizados na integra,
nao relacionados ao tema, além de teses e dissertagdes. O estudo foi feito em duas
etapas, o levantamento de informacbes cientificas e a construcdo da cartilha.
Resultados: Foram utilizados na construgdo da cartilha trés artigos e Protocolo
Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Fenilcetonuria do MS. Foi entdo elaborada a
cartilha digital dividida em: Introducdo, Grupos alimentares, Aleitamento Materno,
Alimentos Permitidos, Alimentos de consumo moderado e Alimentos Proibidos.
Conclusao: A cartilha ¢ uma tecnologia educacional que auxilia na orientagao
nutricional de criangas com PKU.

Palavras-chave: Fenilcetonuria, Dietoterapia, Cartilha, Educacdo em Saude.



ABSTRACT

Introduction: Phenylketonuria (PKU) is a inborn error of amino acid metabolism in
which there is reduced activity of the enzyme that converts phenylalanine into
tyrosine. The diagnosis is made by the neonatal screening test and its treatment
must be started as soon as possible and maintained throughout life. The main
treatment is a low phenylalanine diet, following the patient's tolerance; therefore the
objective of the present work is to develop a booklet with nutritional guidelines for
patients diagnosed with PKU, to be used as support in their treatment. Methodology:
This is a descriptive study with a qualitative approach through an Integrative
Literature Review, carried out from August to November 2022. Articles from the
Lilacs, Pubmed, Google Scholar and Scielo were selected, in addition to manuals
from the Ministério da Saude (MS), from 2017 to 2022 based on the following
keywords: health education, diet therapy in PKU, breastfeeding in PKU and child
health. Articles not available in full, not related to the topic, theses and dissertations
were excluded. The study was carried out in two stages, the survey of scientific
information and the construction of the booklet. Results: Three articles and Clinical
Practice Guidelines Phenylketonuria were used in the construction of the booklet. A
digital booklet was then prepared, with the topics: Introduction, Food groups,
Breastfeeding, Allowed Foods, Moderate Consumption Foods and Prohibited Foods.
Conclusion: The booklet is an educational technology that can assists in the
nutritional guidance of children with PKU.

Keywords: Phenylketonuria, Diet Therapy, Booklet, Health Education.
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1INTRODUGAO

A fenilcetonuria (PKU) é uma doenga genética autossOmica recessiva
causada por mutacdes bialélicas no gene PAH. O gene PAH € responsavel pela
codificagdo da enzima hepatica fenilalanina-hidroxilase (FAH), que converte a
fenilalanina (PHE) em tirosina, esta ultima sendo importante na produgédo de
neurotransmissores (MARQUI; MINISTERIO DA SAUDE, 2019). A PHE é um
aminoacido essencial (ndo sintetizado pelo organismo) e deve, portanto, ser ingerido
na dieta. E o aminoacido precursor da tirosina, e quando existe a deficiéncia na FAH
ocorre o acumulo de PHE no sangue e no liquido céfalo raquidiano (MOTTA, 2009).

Na PKU o excesso de PHE € desviado para outra rota metabdlica, que produz
compostos secundarios (como os acidos fenilpiruvico, fenilactico e fenilacético,
responsaveis pelo odor desagradavel na urina). Ocorre, dessa forma, o acumulo da
PHE e dos seus compostos secundarios no sistema nervoso central, causando
danos irreversiveis no desenvolvimento cognitivo (MARQUI, 2017). Smith e Lee
(2000) ressaltam que em torno de 98% dos casos a PKU é causada pela presenca
de variantes patogénicas no gene PAH, o restante é devido defeitos no metabolismo
do cofactor, a tetrahidrobiopterina (BH,4) que nao sera o foco neste trabalho.

O Ministério da Saude (2019) classifica a PKU, de acordo com os niveis
sanguineos de PHE no momento do diagnostico (triagem neonatal), em: Classica,
niveis acima de 20mg/dL; Leve, niveis entre 8 mg/dL e 20 mg/dL; e por fim, a
Hiperfenilalaninemia ndo-PKU, niveis entre 2 mg/dL e 8 mg/dL.

No Brasil o diagnéstico é feito por meio do teste de triagem neonatal
(conhecido como “teste do pezinho”), oferecido pelo Sistema Unico de Saude, entre
o 3° e 5° dia de vida. Todos recém-nascidos devem ser submetidos a triagem
neonatal antes da manifestagdo dos sintomas, pois quanto antes for diagnosticado
menor serao as complicagées neuropsicoldgicas. Quando a crianga € diagnosticada
na triagem neonatal € encaminhada para iniciar precocemente o tratamento com
profissionais da saude especializados (ROSA, 2014; MINISTERIO DA SAUDE,
2013).

Ao nascer a crianga com PKU nao apresenta nenhum sintoma e nem
alteragdes nos niveis sanguineos de PHE, uma vez que esse aminoacido s6 sera
incluido na sua dieta com o aleitamento materno. O diagndstico e tratamento tardio
causam, nos primeiros meses de vida, um atraso no desenvolvimento,

comportamento agressivo, epilepsia, tragos autistas, odor caracteristico da urina,
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hipopigmentagao da pele e cabelos, eczema e, principalmente, deficiéncia intelectual
(MARQUI, 2017; WIEDEMANN et al., 2020).

Para evitar que os sintomas supracitados se manifestem e causem danos
irreversiveis € essencial o manejo dietético correto e individualizado, a fim de
garantir a manutencédo da sua saude. Como aponta Silva et al. (2016), que em seu
levantamento identificaram que 80,6% (29/36) de sua amostra de paciente com PKU
em um centro de referéncia no Para foram diagnosticados e tratados precocemente,
portanto permaneceram assintomaticos. Dessa forma, ressalta-se que o nutricionista
tem um papel fundamental nesse tratamento dietético, tanto para orientar a
substituicdo de alimentos fonte de PHE, quanto para garantir a ingestdo dos demais
nutrientes necessarios.

A orientagao nutricional aplicada pelo nutricionista deve ser feita da forma
mais didatica e clara a familia da crianga diagnosticada com PKU, assegurando que
o seu esclarecimento reflita no sucesso do tratamento. Para isto, o nutricionista faz
uso da educacao em saude, que o Ministério da Saude (2012) define como o
processo educativo de construcdo de conhecimentos em saude que visa a
apropriacao tematica pela populagdo, contribuindo para o aumento da autonomia
das pessoas no seu cuidado de acordo com suas necessidades. Diante disso, o
objetivo do presente trabalho é desenvolver uma cartilha com orientagdes
nutricionais para pacientes diagnosticados com PKU, para ser utilizado como

suporte em seu tratamento.
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2 MATERIAL E METODOS

Trata-se de um estudo descritivo de abordagem qualitativa por meio de uma
revisdo integrativa da literatura. Segundo Gil (2017), o estudo descritivo tem como
objetivo primordial a descricdo de caracteristicas de determinada populagdo ou
fendbmeno. Portanto, esse tipo de estudo tem o propdsito de informar acerca da
alimentacdo recomendada para pacientes diagnosticados com PKU.

A revisdo integrativa da literatura determina o conhecimento atual sobre uma
tematica especifica, pois € conduzida a identificar, analisar e sintetizar resultados de
estudos com abordagens transversais, longitudinais, qualitativos, de reflexdo e
revisdes narrativas. Sintetizando, dessa forma, as pesquisas disponiveis sobre a
tematica e direcionando a pratica clinica fundamentada em evidéncias cientificas
(SOUZA, 2010).

O presente trabalho foi executado em trés etapas: A primeira etapa foi a
revisdo de literatura com levantamento de dados nas bases Lilacs, Pubmed, Google
académico e Scielo, bem como nos manuais do Ministério da Saude. Como critérios
de inclusao foram utilizados trabalhos publicados na lingua inglesa e portuguesa, no
periodo de 2012 a 2022, a partir das seguintes palavras-chaves: educacido em
saude, dietoterapia em PKU, aleitamento materno na PKU e saude da criancga.
Como critérios de exclusdo ndo foram utilizados artigos que n&o estava
integralmente disponiveis e os que ndo estavam relacionados ao tema, teses e
dissertacdes.

A segunda etapa foi a elaboracdo de textos de forma breve e explicativa a
respeito da PKU e de como deve ser feita a alimentagcdo de criangas diagnosticadas.
A terceira etapa consistiu na construgdo da cartilha por uma designer, com inclusdo
de imagens aos textos a fim de facilitar a compreensé&o e aplicagao das orientacdes.
Por fim, o presente trabalho sera apresentado no formato de artigo cientifico, de
acordo com as normas de publicagdo da revista “Research, society and

development” anexadas ao fim do documento.
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3 ARTIGO CIENTIFICO

O Trabalho intitulado “Elaboragao de uma cartilha com orientagdes nutricionais
para pacientes diagnosticados com fenilcetonuria” sera apresentado na forma de
artigo cientifico e submetido na revista “Research, Society and Development” cujas

normas estiao em Anexo 1

Elaboracio de uma cartilha com orientacdes nutricionais para pacientes diagnosticados
com fenilce tonuria
Elaboration of a booklet with nutritional guidelines for patients diagnosed with
phenylketonuria

RESUMO

Introdugdo: A Fenilcetonuria (PKU) ¢ uma doenga genética do metabolismo em que ha uma atividade reduzida
da enzima que converte a fenilalanina em tirosina. O diagnostico é feito pelo teste de triagem neonatal e seu
tratamento deve ser iniciado mais cedo possivel e mantido ao longo da vida. A base do tratamento é a restricao
de alimentos que contenham fenilalanina de acordo com a tolerdncia do paciente, diante disso o objetivo do
presente trabalho é desenvolver uma cartilha com orientagdes nutricionais para pacientes diagnosticados com
PKU, para ser utilizado como suporte em seu tratamento Metodologia: Trata-se de um estudo descritivo de
abordagem qualitativa por meio de uma Revisdo Integrativa da Literatura, realizado no periodo de agosto a
novembro de 2022. Foram selecionados artigos das bases de dados Lilacs, Pubmed, Google académico e Scieloe
além de manuais do Ministério da Saude (MS), no periodo de 2017 a 2022 a partir das seguintes palavras-
chaves: educacdo em saude, dietoterapia em PKU, aleitamento materno na PKU e satde da crianga, foram
excluidos artigos ndo disponibilizados na integra, ndo relacionados ao tema, além de teses e dissertagdes. O
estudo foi feito em duas etapas, o levantamento de informagdes cientificas e a construgdo da cartilha. Resultados:
Foram utilizados na construgdo da cartilha trés artigos e Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da
Fenilcetontiria do MS. Foi entdo elaborada a cartilha digital dividida em: Introdugdo, Grupos alimentares,
Aleitamento Materno, Alimentos Permitidos, Alimentos de consumo moderado e Alimentos Proibidos.
Conclusdo: A cartilha é uma tecnologia educacional que auxilia na orientacdo nutricional de criangas com PKU.
Palavras-chave: Fenilcetonuria, Dietoterapia, Cartilha, Educagdo em Saude.
ABSTRACT

Introduction: Phenylketonuria (PKU) is a inborn error of amino acid metabolism in which there is reduced
activity of the enzy me that converts phenylalanine into tyrosine. The diagnosis is made by the neonatal screening
test and its treatment must be started as soon as possible and maintained throughout life. The main treatment is a
low phenylalanine diet, following the patient's tolerance; therefore the objective of the present work is to develop
a booklet with nutritional guidelines for patients diagnosed with PKU, to be used as support in their treatment.
Methodology: This is a descriptive study with a qualitative approach through an Integrative Literature Review,
carried out from August to November 2022. Articles from the Lilacs, Pubmed, Google Scholar and Scielo were

selected, in addition to manuals from the Ministério da Satude (MS), from 2017 to 2022 based on the following



14

keywords: health education, diet therapy in PKU, breastfeeding in PKU and child health. Articles not available
in full, not related to the topic, theses and dissertations were excluded. The study was carried out in two stages,
the survey of scientific information and the construction of the booklet. Results: Three articles and Clinical
Practice Guidelines Phenylketonuria were used in the construction of the booklet. A digital booklet was then
prepared, with the topics: Introduction, Food groups, Breastfeeding, Allowed Foods, Moderate Consumption
Foods and Prohibited Foods. Conclusion: The booklet is an educational technology that can assists in the
nutritional guidance of children with PKU.

Keywords: Phenylketonuria, Diet Therapy, Booklet, Health Education.

INTRODUCAO

A fenilcetonuria (PKU) é uma doenca genética autossomica recessiva causada por mutagdes bialélicas
no gene PAH. O gene PAH ¢ responsavel pela codificagdo da enzima hepatica fenilalanina-hidroxilase (FAH),
que converte a fenilalanina (PHE) em tirosina, esta 0ltima sendo importante na produ¢do de neurotransmissores
(Marqui, 2017; Ministério da Satude, 2019). A PHE é um aminodacido essencial (ndo sintetizado pelo organis mo)
e deve, portanto, ser ingerido na dieta. E o aminoacido precursor da tirosina, e quando existe a deficiéncia na
FAH ocorre o acimulo de PHE no sangue e no liquido céfalo raquidiano (Motta, 2009).

Na PKU o excesso de PHE ¢ desviado para outra rota metabdlica, que produz compostos secundérios
(como os acidos fenilpiriivico, fenilactico e fenilacético, responsaveis pelo odor desagradével na urina). Ocorre,
dessa forma, o acumulo da PHE e dos seus compostos secundédrios no sistema nervoso central, causando danos
irreversiveis no desenvolvimento cognitivo (Marqui, 2017). Smith e Lee (2000) ressaltam que em torno de 98%
dos casos a PKU ¢ causada pela presencga de variantes patogénicas no gene PAH, o restante ¢ devido defeitos no
metabolismo do cofactor, a tetrahidrobiopterina (BH,) que ndo serd o foco neste trabalho.

O Ministério da Satde (2019) classifica a PKU, de acordo com os niveis sanguineos de PHE no
momento do diagndstico (triagem neonatal), em: Classica, niveis acima de 20mg/dL; Leve, niveis entre 8 mg/dL
e 20 mg/dL; e por fim, a Hiperfenilalaninemia ndo-PKU, niveis entre 2 mg/dL e 8 mg/dL.

No Brasil o diagnostico é feito por meio do teste de triagem neonatal (conhecido como “teste do
pezinho™), oferecido pelo Sistema Unico de Satide, entre o 3° ¢ 5° dia de vida. Todos recém-nascidos devem ser
submetidos a triagem neonatal antes da manifestagdo dos sintomas, pois quanto antes for diagnosticado menor
serdo as complicagcdes neuropsicologicas. Quando a crianga € diagnosticada na triagem neonatal ¢ encaminhada
para iniciar precocemente o tratamento com profissionais da satde especializados (Rosa, 2014; Ministério da
Saude, 2013).

Ao nascer a crianga com PKU nio apresenta nenhum sintoma ¢ nem alteragdes nos niveis sanguin eos
de PHE, uma vez que esse aminoacido sé serd incluido na sua dieta com o aleitamento materno. O diagnostico e
tratamento tardio causam, nos primeiros meses de vida, um atraso no desenvolvimento, comportamento
agressivo, epilepsia, tragos autistas, odor caracteristico da urina, hipopigmentacdo da pele e cabelos, eczema e,
principalmente, deficiéncia intelectual (Marqui, 2017, Wiedemann et al., 2020).

Para evitar que os sintomas supracitados se manifestem e causem danos irreversiveis ¢ essencial o
manejo dietético correto e individualizado, a fim de garantir a manuten¢do da sua satde. Como aponta Silva et
al. (2016), que em seu levantamento identificaram que 80,6% (29/36) de sua amostra de paciente com PKU em
um centro de referéncia no Pard foram diagnosticados e tratados precocemente, portanto permaneceram

assintomaticos. Dessa forma, ressalta-se que o nutricionista tem um papel fundamental nesse tratamento
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dietético, tanto para orientar a substituicdo de alimentos fonte de PHE, quanto para garantir a ingestdo dos
demais nutrientes necessarios.

A orienta¢do nutricional aplicada pelo nutricionista deve ser feita da forma mais didatica e clara a
familia da crianca diagnosticada com PKU, assegurando que o seu esclarecimento reflita no sucesso do
tratamento. Para isto, o nutricionista faz uso da educag¢do em saude, que o Ministério da Saude (2012) define
como o processo educativo de construgdo de conhecimentos em satide que visa & apropriagdo tematica pela
populagdo, contribuindo para o aumento da autonomia das pessoas no seu cuidado de acordo com suas
necessidades. Diante disso, o objetivo do presente trabalho é desenvolver uma cartilha com orienta¢des
nutricionais para pacientes diagnosticados comPKU, para ser utilizado como suporte em seu tratamento.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo descritivo de abordagem qualitativa por meio de uma revisdo integrativa da
literatura. Segundo Gil (2017), o estudo descritivo tem como objetivo primordial a descri¢do de caracteristicas de
determinada populacdo ou fendmeno. Portanto, esse tipo de estudo tem o propédsito de informar acerca da
alimentacdo recomendada para pacientes diagnosticados comPKU.

A revisdo integrativa da literatura determina o conhecimento atual sobre uma tematica especifica, pois é
conduzida a identificar, analisar e sintetizar resultados de estudos com abordagens transversais, longitudinais,
qualitativos, de reflexio e revisdes narrativas. Sintetizando, dessa forma, as pesquisas disponiveis sobre a
tematica e direcionando a pratica clinica fundamentada em evidéncias cientificas (Souza, 2010).

O presente trabalho foi executado em trés etapas: A primeira etapa foi a revisdo de literatura com
levantamento de dados nas bases Lilacs, Pubmed, Google académico e Scielo, bem como nos manuais do
Ministério da Satde. Como critérios de inclusdo foram utilizados trabalhos publicados na lingua inglesa e
portuguesa, no periodo de 2012 a 2022, a partir das seguintes palavras-chaves: educagdo em saude, dietoterapia
em PKU, aleitamento materno na PKU e satide da crianga. Como critérios de exclusdo ndo foram utilizados
artigos que ndo estavam integralmente disponiveis e os que ndo estavam relacionados ao tema, além de teses e
dissertacoes.

A segunda etapa foi a elaborag@o de textos de forma breve e explicativa a respeito da PKU e de como
deve serfeita a alimentacdo de criancas diagnosticadas.

A terceira etapa consistiu na construgdo da cartilha por uma designer, com inclusfo de imagens aos
textos a fim de facilitar a compreenséo e aplicagdo das orientagdes.

Por fim, o presente trabalho sera apresentado no formato de artigo cientifico, de acordo com as normas
de publicacio da revista “Research, society and development” anexados ao fim do documento.

RESULTADOS E DISCUSSAO
Resultados

Os resultados serdo subdivididos em duas etapas: O levantamento bibliografico nas bases de dados e a
producdo do material educativo de orientagdes alimentares para criangas diagnosticadas com PKU.

Na primeira etapa foi feito o levantamento de dados cientificos para garantir a elaboracdo adequada da
cartilha de orientagdes. Ao pesquisar a respeito da dietoterapia e alimentagdo de pacientes diagnosticados com
PKU todos os artigos encontrados e analisados mantinham consenso de restringir a ingestdo de PHE, mas néo
descreviam como deveria ser feito na pratica. Portanto, as informagdes acerca dos alimentos que devem ou nao
serem consumidos pelos pacientes foram retirados do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da

Fenilcetontria do Ministério da Saude (2020) e da tabela de conteudo de PHE disponibilizado pela ANVISA.
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No levantamento a respeito do aleitamento materno foram identificados trés artigos que se encaixavam
nos critérios estabelecidos. Diante disso foram extraidas algumas informacdes dos artigos selecionados como

pode ser visualizado na tabela 1 abaixo:



Tabela 1: Estudos sobre o aleitamento materno (AM) em criancas com diagnostico de PKU

Artigos  Autor/ Ano  Titulo Objetivo do estudo Conclusao do estudo
Artigo 1 Lamonica et Acompanhamento do Considerando os estudos acumulados Ha viabilidade da continuidade do AM no tratamento de
al., 2012 aleitamento materno no sobre os beneficios do AM para a criangas com PKU desde que os niveis de PHE sejam

tratamento de criancas com
fenilcetonuria
(Breastfeeding follow-up in
the treatment of children
with phenylketonuria)

crianca, do ponto de vista bioldgico e
psicossocial, este estudo teve o
objetivo de verificar os efeitos do AM
PHE para o
desenvolvimento infantil e refletir
sobre a importancia do AM para esta

como fonte de

populagdo de pacientes.

rigorosamente controlados e que os efeitos do AM para
o desenvolvimento infantil sejam verificados. Neste
estudo, 80% dos lactentes conseguiram manter limites
seguros da PHE e desenvolvimento nos indices
normativos. Devem ser levados em conta os demais
beneficios que a familia e a crianga com PKU ganham
com o AM, quanto aos aspectos fisicos, psicologicos e
sociais

Artigo 2 Fagioli
al., 2014

et

Praticas alimentares nos
primeiros seis meses de
vida de criancas com
(Food

practices in the first six

Fenilcetonuria

months of life of children
with Phenylketonuria)

O objetivo deste estudo foi avaliar as
praticas alimentares nos primeiros seis
meses de vida de criangas com PKU,
desde o diagndstico precoce ou tardio
até o tratamento prescrito e realizado.

O diagnostico precoce foi realizado em sua maioria pelo
“Teste do Pezinho”. A maior frequéncia de tratamento
prescrito para a PKU foi a formula com aminoacidos. A
maioria dos pais ou responsaveis adotaram como pratica
alimentar para o tratamento da PKU, a féormula com
aminodcidos associada a dieta restrita em PHE. O leite
materno exclusivo ndo foi prescrito e também néo foi
adotado como tratamento, apenas quando associado aos
aminoacidos
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Artigo 3 Banta-
Wright
al., 2012

et

Breast-feeding success
among infants with
phenylketonuria. (Sucesso
da amamentagdo  entre
lactentes com
fenilcetonuria).

O objetivo deste estudo foi comparara
duragdo da
amamentagao e 0s
correspondentes de PHE de bebés

incidéncia e a
niveis
amamentados e alimentados com
formula em uma séric de casos de
uma clinica metabolica pediatrica em
um centro médico terciario urbano nos
Estados
autores determinaram a incidéncia de
amamentagdo  no

Unidos. Além disso, os

momento  do
diagnostico, a duracao da
amamentacdo apds o diagnoéstico dos
bebés, o controle de PHE durante o
periodo de amamentacao e
compararam os valores de PHE entre
bebés amamentados e alimentados

com formula.

Os dados obtidos neste estudo servem para documentar
que o sucesso da amamentagdo ¢ possivel para maies
com bebés que tém PKU e os niveis de PHE podem ser
gerenciados de maneira ideal durante a amamentacao.
Mais pesquisas sdo necessarias para explorar como
essas maes mantém com sucesso a amamentagdo no
contexto do manejo do distirbio da PKU. Tal pesquisa
contribuird para a identificagdo de estratégias eficazes
para o manejo clinico da amamentagdo nos casos de
PKU.

Fonte: Autores (2023)
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A partir do levantamento de dados foram definidos quatro eixos tematicos para composicdo da cartilha:
Alimentos permitidos, alimentos consumidos com cautela, alimentos proibidos e o aleitamento materno, como

apresentado na figura abaixo.

FIGURA 1: Eixos tematicos da cartilha de orientacio nutricional para criancas com PKU.

Aleitamento
Materno

Alimentos
Proibidos

Alimentos
permitidos

Alimentos
consumidos
com cautela

Fonte: Autores (2023)

A segunda etapa consistiu na criagdo da tecnologia educativa em formato de cartilha digital, com
proposito de facilitar a orientacdo a respeito da alimentagdo de criancas diagnosticadas com PKU. A capa da

cartilha pode servisualizada na figura 2.

Figura 2: Capa da cartilha “Orientacdes nutricionais para criancas diagnosticadas com Fenilcetoniria”

Orientagoes
nutricionais

para criangas
diagnosticadas com
FENILCETONURIA

Caroline de Morais Cardoso
Luiz Carlos Santana da Silva
Belém, 2023

Fonte: Autora (2023)
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Foi apresentada uma breve introdugdo a respeito da PKU, o seu tratamento e a importancia do
acompanhamento nutricional; seguido de uma breve explicagdo e exemplificagdo dos grupos alimentares, como

podeser observado nas Figuras 3 e 4.

Figura 3: Imagem da parte introdutéria da Cartilha

INTRODUCAO

Afenilcetondria (PKLU) é uma doenga rara do metabolismo
causada por mutagdes que provotam uma baixa atividade na
enzima que convene a fendlalanina ém Lrosina, causando o
seu acumule no sangue, O acimulo de fenilalanina se
concentra no sistema nervoso central @ causa dano no
desenvolvimenio cognitivo.

Quands ndo fratado precocemente, o paciente pode
apresentar  comportamento  agressivo, epilepsia,  ragos
Aautistas, odor caracteristico da urina, hipopigmentagéo da
pale e cabelos, eczema e, principalments, deficiéncia
intelectual. Mo Brasil o diagndstico da Fenilcatoninia & feito
pela triagem neonatal (o Teste do Pezinho) disponivel em
todo pais pelo Sisterna Unico de Sadde - SUS."&

Fonte: Autores (2023)

Figura 3: Imagem do topico “Grupos alimentares”

GRUPQOS ALIMENTARES

Os grupos alimentares cormespondem a alimentos que
possuem uso culindrio @ perfil nulricionais semelhantes &
estao classificados em oito, como listados ababxo ™

Lequiminosas: feiso, ervilha, lentinas, grio-de-bico;

Cereais: arroz, milhe {incluinde grdes e farinha) e trigo
(incluindo grios, farinha, macarrdo e pies), além de aveia e
centeio;

Raizes e tubérculos: mandioca (também conhecida
como macaxeira ou aipim), batata ow batata-inglesa,
batata-doce, batata-baroa ou mandioquinha, card @ inhame;

Ltjhhlés e 'J'uduras: abdbora ou jerimum, abobrinha,
acklga, agrido, alface, almeirdo, bednjela, beterraba,
brécolis, catalonha, cebola, cenoura, chicdria, chuchu, couve,
aspinafre, gueroba, jild, jurubeba, maxixe, mostarda,
ora-pro-ndbis, pepino, pimentio, quiabo, repalha @ tomale;

Fonte: Autores (2023)

O tratamento da Fenilcetondria consiste na adogio de
uma dieta resirita @m alimentas que centenham fenilalanina;
seU consumo ndo deve ser totalmente excluldo por se tratar
de um aminoacido essencial para o organismo humano a seu
aporte minimo deve ser garantido pela dieta de acordo com a
faixa etaria.

Além disso, & ulilizada também formulas alimentares
isentas de fenilalanina, para garantir o suporle nutricional
dos demais nuirientes. Para que a alimentagie do pacients
que foi diagnosticado com PKU seja adequada e segura &
essencial o acompanhameanto com o nuricionista, para que a
familia compreendam a importancia da terapia nutricional por
toda a vida e garantir a sua adeso. "

Visando auxiliar @ste acompanhamento a presente carilha
traz  informagdes importantes para adequagio da
alimentagdo das criangas diagnosticadas com fenilcatondria.
Primeira serfio apresentados os grupos alimentares, com
exemplos que facilitam a identificacio e substituicho dos
alimentos. Seguido da orientagdo para as mdes que querem
manter o aleitamento materno  para seus filhos, e
posteriorments, a classificacdo dos alimentos quanto ao seu
teor de fenialanina, importante para quando for feita a
introdugdo alimentar.

Frutas: abacals, abacaxi, abiu, acai, acerols, ameba,
amora, aragd, araticurn, atemoda, banana, bacur, cacau,
cagaita, cajd, caqui, carambela, ciriguela, cupuagu, figo,
fruta-pdo, goiaba, graviola, figo, jabuticaba, jaca, jambo,
jenipapo, laranja, limdo, mach, mamio, manga, maracufd,
murici, pequi, pitanga, pitomba, romd, tamarindo, tangerina,
uva;

Leites e derivados: ieite de vaca, coalhada, iogurtes
naturais, queijo, requeijao, bebidas lAcleas;

fmrhes e OV0S: cames de gado, porco, cabrito e cordeiro
(as chamadas cames vermelhas), cames de aves e de
pescados e ovos de galinha & de outras aves;

Ulugiums: castanhas (de caju, de baru, do-brasil ou
do-para), nozes, améndoas e amendoim;
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Em seguida s@o apresentados os topicos “Aleitamento Materno” e “Alimentos Permitidos” (Figura 5) e
“Alimentos que devem ser consumidos com cautela” e “Alimentos Proibidos” (Figura 6) de forma didatica e

ilustrada a fim facilitar a compreenséo do leitor.

Figura 5: Imagens dos topicos “Aleitamento Materno” e “Alimentos Permitidos”

ALEITAMENTO MATERNO

Posso manter o aleilamente matemo do meu filho
diagnosticado com Fenilcatondria?

O aleitamento materno tem diversos beneficios para mée
@ para o babé, principalmente imunologices & psicologicos;
dessa forma & recomendado manter o aleilamento materno.
O leite materno possui fenilalanina em baixo teor & deve ser
mantide juntamente com o wso da formula isenta de
fenilalanina. Para a manutengao do aleitaments & importante

ALIMENTOS PERMITIDOS

Os alimentos considerados permitidos sfo aqueles que
possuem baixa concentragdo de fenilalanina (até 100mg a
cada 100g de alimento) e sio classificados pelo Ministéro da
Salde como grupe verde, Estes alimentos néo precisam ser
incluidos no calculo de conteddo de fenilalanina da dieta,
portanto sio considerados de consuma livre.

GRUPO VERDE

fazer o monitoramento para manter os niveis de fenilalaning
am uma faixa segura para o desenvalvimento do babé, =7 frutas fedas, menos as do grups amarelo &
veqetais  todos, menos os descritos nos grupes t,(
amarelo e vermalho
qorduras  manteiga, margaring, dleos
& gorduras vegelals [e—
bebidas limonada, calé, chd, dguea mineral, sucos il
e frlas @ reffgeranta Sem aspaname !
aghcares  refinados, balas de fnitas e gomas, mel, —
pirulitos, gelaias da frulas. tapioca, sagu,
polvilho -

10

Fonte: Autores (2023)

Figura 6: Imagens dos tdpicos “Alimentos que devem ser consumidos com cautela” e “Alimentos
Proibidos”

Os alimentos que contém nivels médios de fenilalanina
sfo classificados pelo Ministéro da Sadde como do grupo
amarelo, Estes devem ser consumidos com cautela e
rigeresamente conforme a orieniagdo do nuiricionisia, pois
sau teor de fenilalanina vai ser calculado de acordo com o
limite segure de consumo. Para isto, anles de consumin o
alimento ele deve ser pesado com auxilio de uma balanga de
cozinha ou dave ser ulilizado medidas caseiras.

ALIMENTOS PROIBIDOS

Estes alimentos possuem altos nivels de fenilalaning e
integram o grupo varmalho, de acordo com a classificagdo do
Ministério da Sadde, Os alimenlos do grupo vermelho ndo
devem ser consumidos por pacientes com fenilcetondria.

GRUPO VERMELHO

¥ lodos os lipos de came, peires, ovos
@ frutos do mar

¥ cleaginosas, soja, lentilha, endhna, Taijgo,
grilo de bico & produtos feitos destes alimentos

maracujd, frulas secas & lamarindo >
X laticinios animais & subprodutos: leite, queqos.
o sorvete, cromes, leile condensado, el
batatas, aipim, baiala doce, vagem e 'Y
oouve manieiga ,‘J leites vegetais o subpredutos & base de sofa.

Fonte: Autores (2023)

n

X  améndoas, amendaim, avela, castanhas, nozes
& demais oleaginosas

coreiis como: tigo, avela, cevada, centeio,

coma pdes, massas, bolos e biscoilos

X chocolate e achocolatados

e
4
’
L ]
X sorgo, miho e produlos feilos destes alimenlos, é Y
+

¥ aspariamea (adegante distético) @ babidas
que sejam adogadas com asparame

12
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DISCUSSAO

No tratamento da PKU a dieta € o principal fator, e a crianca diagnosticada precisa de acompanhamento
nutricional por toda sua vida. Devido a restricdo de uma grande variedade de alimentos, o uso da formula é
indispensavel. Contudo, o convivio social dos pacientes com PKU deve ser encorajado e isso inclui realizagdo de
refei¢des, as quais devem seguir a orientagdo estrita do nutricionista que faz o acompanhamento nutricional de

acordo com a tolerancia de PHE (Cunha et al., 2021).

A amamentagdo é considerada como o alimento mais completo e tem diversos beneficios para a crianga
que incluem: a saude bucal, fortalecimento do sistema imunoldgico, desenvolvimento no sistema cognitivo, entre
outros (Carvalho e Passos,2020). Nos lactentes diagnosticados com PKU esses beneficios podem ser garantidos

de forma segurase os pais forem bem orientados.

Banta-Wright et al. (2012) analisaram prontuarios de 97 pacientes em um estudo retrospectivo e
documentaram que o sucesso da amamentagdo ¢ possivel para criangas com PKU desde que os niveis de PHE

sejam controlados de acordo com a forma de PKU nesta faixa etaria.

Lamdnica et al. (2012) apresentaram uma séric de casos clinicos em que 80% dos lactentes
conseguiram manter limites seguros de PHE e desenvolvimento nos indices normais. Reiterando que a

viabilidade do aleitamento materno € possivelmediante o controle dos niveis de PHE.

Na aplicacdo de um estudo transversal, Fagioli et al. (2014) identificaram que a maioria dos pais ou
responsaveis adotaram como pratica alimentar para o tratamento da PKU, a formula com aminoacidos associada
a dieta restrita em PHE. O aleitamento materno também foiprescrito e adotado, mas ndo de maneira exclusiva e

sim associado a formula isentade PHE.

O periodo de introdugdo alimentar deve ser feito a partir dos 6 meses, quando a crianga necessita de
mais nutrientes e outros alimentos devem ser oferecidos, juntamente com o leite materno (Brasil. Ministério Da
Saude, 2019). Para as criangas com PKU esse processo ¢ ainda mais importante e delicado devido a restri¢do de
alimentos com alto teor de PHE. Com esse intuito o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da
Fenilcetontria trouxe uma classificagdo dos alimentos quanto ao seu teor de PHE em trés grupos: Verde
(permitidos), amarelo (consumo controlado) e vermelho (proibidos) (MacDonald et al., 2020; Brasil. Ministério

da Saude, 2020).

O grupo verde corresponde aos alimentos com baixo teor de PHE, e que ndo devem ser cons iderados
quando feita a adequacgdo da dieta. O uso livre de frutas e vegetais contendo até 100 mg de PHE por 100 g de
alimento facilita a dieta, melhora a qualidade da alimentacdo e ndo prejudica o controle metabdlico (Brasil.

Ministério da Saude, 2020); importante principalmente nessa fase inicial de contato da crianga com os alimentos.

O grupo amarelo corresponde aos alimentos de consumo controlados, ou seja, sdo permitidos desde que
sejam consumidos estritamente de acordo coma orientacdo de quantidade prescrita pelo nutricionista que realiza

0 acompanhamento nutricional. A quantidade varia de acordo como teor de PHE contido em cada alimento e da
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tolerancia do paciente (avaliado em um teste de responsividade), garantindo a seguranga do consumo desses

alimentos.

Por fim, o grupo vermelho sdo os de alimentos com alto teor de PHE e ndo devem ser consumidos por
pacientes com PKU. Uma vez que seu consumo provocaria o acimulo de PHE no sangue e desencadearia os

sintomas da PKU.

A figura abaixo ¢ um guia dietético disponibilizado pelo Ministério da Saude (2020) no Protocolo

Clinico e Diretrizes Terapé&uticas da Fenilcetontria.

Figura 7: Guia dietético para pacientes com Fenilcetontria

GRUPO VERDE (permitidos)
Na&o & necessario calculo do contetido de fenilalanina para consumo de alimentos deste grupo

Frutas: todas, exceto as descritas no grupo amarelo

Vegetais: todos, exceto os descritos no grupo amarelo ou vermelho

Gorduras: manteiga, margarina, oleos e gorduras vegetais.

Bebidas: limonada, café, cha, dgua mineral, sucos de frutas e refrigerante sem aspartame

Agicares: refinados, balas de frutas e gpomas, mel, pirulitos, geleias de frutas, tapioca, sagu, polvilho

GRUPO AMARELO [controlados)
Alimentos deste grupo contém niveis médios de fenilalanina, devendo seu conteddo ser calculado acuradamente conforme
orientagao do nutricionista. Pesar a comida ou utilizar
medida caseira apos cozinhar

Vegetais: batatas, aipim, batata doce, vagem, couve manteiga
Frutas: maracuja, frutas secas, tamarindo
Graos: arroz

GRUPO VERMELHO (proibidos)
Alimentos deste grupo contém altos niveis de fenilalanina e ndo devem ser consumidos por
pacientes com Fenilcetondria

Todos os tipos de carne, peixe, ovos e frutos do mar

Oleaginosas, soja, lentilha, ervilha, feijao, grao de bico e produtos feitos destes alimentos

Laticinios animais e subprodutos: leite, queijos, sorvete, cremes, leite condensado, etc

Leites vegetais e subprodutos a base de soja, améndoas, amendoim, aveia, castanhas, nozes e demais oleaginosas

Cereais como trigo, aveia, cevada, centeio, sorgo, milho e produtos feitos destes alimentos, como p3es, massas,
bolos, biscoitos

Chocolate e achocolatados

Aspartame
Fonte: Ministério da Satide (2020)

O tratamento de restricdo dos alimentos que contenham PHE e o uso de féormula isenta de PHE sdo
eficazes na prevenc¢do do atraso neurolégico que deve ser mantido ao longo da vida. Isto representa um desafio

para o paciente e os seus familiares, pois implica em uma mudanga total dos habitos alimentares. A dificuldade
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na adesdo ocorre principalmente na infincia e na adolescéncia, devido a integracdo social facilitada pelo
compartilhamento de alimentos e participagdo de eventos sociais, como na escola, em aniversarios, festas, etc.

(Marqui, 2017).

Para evitar a monotonia alimentar ou até mesmo o abandono do tratamento a equipe multiprofissional
que acompanha o paciente deve ser bem clara nas orientagdes e facilitar na medida do possivel a execucdo
correta do tratamento dietético. Considerando esse processo de orientacdo nutricional, a cartilha produzida

podera ser utilizada como auxilio na adequacdo da alimentagdo do paciente.

Aponta-se como limitante do estudo que a cartilha ndo passou pelo devido processo de validagdo, que

devera ocorrer posteriormente.

CONCLUSA O

O tratamento dietético na PKU ¢ essencial para evitar os sintomas causados pelo acimulo de PHE no
sangue ¢ posteriormente no sistema nervoso central. Com a altera¢do do padrio alimentar é importante
identificar quais alimentos podem ser consumidos ¢ quais devem ser evitados, a fim de garantir uma qualidade
de vida melhor ao paciente. Portanto, é possivel afirmar que o incentivo ao aleitamento materno e a orientacio
nutricional adequada garantem que a crianga com PKU tenha um desenvolvimento adequado e saudavel. A
cartilha contendo essas orientagdes ¢ uma ferramenta util nesse processo de adequacdo e seu formato digital

facilita o seu acesso.
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ANEXO 1 - Normas de publicagdo na revista “Research, Society and
Development”

Diretrizes para Autores
1) Estrutura do texto:

° Titulo em Portugués, Inglés e Espanhol.

° Os autores do artigo (devem ser colocados nesta sequéncia: nome, ORCID,
instituicdo, e-mail). OBS.: O numero do ORCID ¢ individual para cada autor, € ele é
necessario para o registro no DOI, e em caso de erro, ndo € possivel realizar o
registro no DOI).

° Resumo e Palavras-chave em portugués, inglés e espanhol (o resumo deve
conter objetivo do artigo, metodologia, resultados e conclusdo do estudo. Deve ter
entre 150 a 250 palavras);

° Corpo do texto (deve conter as secdes: 1. Introdugdo, na qual haja
contextualizagao, problema estudado e objetivo do artigo; 2. Metodologia utilizada no
estudo, bem como autores de suporte a metodologia; 3. Resultados (ou
alternativamente, 3. Resultados e Discussao, renumerando os demais subitens); 4.
Discussao e, 5. Consideragdes finais ou Conclusao);

° Referéncias: (Autores, o artigo deve ter no minimo 20 referéncias as mais
atuais possiveis. Tanto a citacdo no texto, quanto no item de Referéncias, utilizar o
estilo de formatagdo da APA - American Psychological Association. As referéncias
devem ser completas e atualizadas. Colocadas em ordem alfabética crescente, pelo
sobrenome do primeiro autor da referéncia. Nao devem ser numeradas. Devem ser
colocadas em tamanho 8 e espagamento 1,0, separadas uma das outras por um
espago em branco).

2) Layout:
° Formato Word (.doc);
) Escrito em espaco 1,5 cm, utilizando Times New Roman fonte 10, em formato

A4 e as margens do texto deverédo ser inferior, superior, direita e esquerda de 1,5
cm,;

° Recuos séo feitos na régua do editor de texto (ndo pela tecla TAB);
° Os artigos cientificos devem ter mais de 5 paginas.
3) Figuras:

O uso de imagens, tabelas e as ilustracbes deve seguir o bom senso e,
preferencialmente, a ética e axiologia da comunidade cientifica que discute os temas
do manuscrito. Obs: o tamanho maximo do arquivo a ser submetido é de 10 MB (10
mega).

As figuras, tabelas, quadros etc. (devem ter sua chamada no texto antes de serem
inseridas. Apos a sua insergdo, deve constar a fonte (de onde vem a figura ou
tabela...) e um paragrafo de comentario no qual se diga o que o leitor deve observar
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de importante neste recurso. As figuras, tabelas e quadros... devem ser numeradas
em ordem crescente. Os titulos das tabelas, figuras ou quadros devem ser
colocados na parte superior e as fontes na parte inferior.

4) Autoria:

O arquivo em word enviado (anexado) no momento da submissdo NAO deve ter os
nomes dos autores.

Todos os autores precisam ser incluidos apenas no sistema da revista e na versao
final do artigo (ap6s analise dos pareceristas da revista). Os autores devem ser
registrados apenas nos metadados e na versao final do artigo (artigo final dentro do
template) em ordem de importancia e contribuicdo na construgcao do texto. OBS.:
Autores escrevam o nome dos autores com a grafia correta e sem abreviaturas no
inicio e final artigo e também no sistema da revista.

O artigo pode ter no maximo 10 autores. Para casos excepcionais € necessario
consulta prévia a Equipe da Revista.

5) Comité de Etica e Pesquisa:

Pesquisas envolvendo seres humanos devem apresentar aprovacdo do Comité de
Etica e Pesquisa.

6) Videos tutoriais:

° Cadastro de novo usuario: https://youtu.be/udVFytOmZ3M

° Passo a passo da submissdo do artigo no sistema da revista:
https://youtu.be/OKGdHs7b2Tc

7) Exemplo de referéncias em APA:

° Artigo em periddico:

Gohn, M. G. & Hom, C. S. (2008). Abordagens Teodricas no Estudo dos Movimentos
Sociais na América Latina. Caderno CRH, 21(54), 439-455.

° Livro:

Ganga, G. M. D.; Soma, T. S. & Hoh, G. D. (2012). Trabalho de conclusdo de curso
(TCC) na engenharia de produgao. Atlas.



31

° Pagina da internet:

Amoroso, D. (2016). O que é Web 2.0? http://www.tecmundo.com.br/web/183-0-
que-e-web-2-0-

8) A revista publica artigos originais e inéditos que nao estejam postulados
simultaneamente em outras revistas ou érgéos editoriais.

9) Duvidas: Quaisquer duvidas envie um e-mail para rsd.articles@gmail.com ou
dorlivete.rsd@gmail.com ou WhatsApp (55-11-98679-6000)

Declaragao de Direito Autoral
Autores que publicam nesta revista concordam com os seguintes termos:

1) Autores mantém os direitos autorais e concedem a revista o direito de primeira
publicacdo, com o trabalho simultaneamente licenciado sob a Licenga Creative
Commons Attribution que permite o compartiihamento do trabalho com
reconhecimento da autoria e publicagao inicial nesta revista.

2) Autores tém autorizagdo para assumir contratos adicionais separadamente, para
distribuicdo ndo-exclusiva da versdo do trabalho publicada nesta revista (ex.:
publicar em repositério institucional ou como capitulo de livro), com reconhecimento
de autoria e publicacdo inicial nesta revista.

3) Autores tém permissao e sédo estimulados a publicar e distribuir seu trabalho
online (ex.. em repositérios institucionais ou na sua pagina pessoal) a qualquer
ponto antes ou durante o processo editorial, ja que isso pode gerar alteragbes
produtivas, bem como aumentar o impacto e a citagao do trabalho publicado.

Politica de Privacidade

Os nomes e enderegos informados nesta revista serdo usados exclusivamente para
os servigos prestados por esta publicacdo, ndo sendo disponibilizados para outras
finalidades ou a terceiros.
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