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APRESENTAGCAO

O proposito deste e-book é informar.

Transmitir conhecimento de forma muito simples, leve e didatica para as pessoas
com Fenilcetonuria, suas familias, seus amigos e cuidadores. Vocés irdo gostar do
texto, ele é objetivo, dindmico, feito em paragrafos curtos, com frases curtas,
instrucdes simples, com inclusdo de imagens e tabelas para ajudar o usuario a
entender o processo de orientagdo e cuidado nutricional. O acesso as informagdes
confiaveis sobre as caracteristicas da alimentagdo adequada e saudavel na
Fenilcetonuria contribui para que pessoas, familias e comunidades ampliem a
autonomia e fagam escolhas alimentares saudaveis, para que exergam o
cumprimento do direito humano a alimentacdo adequada, um dos pilares do
tratamento das pessoas com Fenilcetonuria.

Alguns fatores podem dificultar a adogéo continua ao padrdo alimentar saudavel
para Fenilcetondria como: o custo mais elevado dos alimentos hipoproteicos,
minimamente processados e naturais em comparagao com os ultraprocessados; a
necessidade de fazer refeicdes fora de casa, em locais onde ndo sdo oferecidas
opcdes de alimentagdo saudaveis e com baixo teor de fenilalanina; a auséncia de
opcdo de substitutos de proteina ou férmula metabdlica mais palataveis e a
exposigao intensa a publicidade de alimentos ricos em proteinas e inadequados para
o seguimento do plano alimentar.

Na idade adulta, a literatura cientifica reporta que ha uma maior dificuldade
em seguir o tratamento dietético devido varios fatores como: as mdltiplas atividades
de trabalho e estudo, pressdes sociais e redugéo do apoio familiar. Os cuidadores e
familiares podem desempenhar um papel vital em ajudar a manter sob tratamento
seus parentes e amigos com fenilcetonuria em todas as fases da vida. Assim,
a educacdo nutricional, estendida também aos cuidadores e familiares, deixara
clara a necessidade de envolvimento de todas as pessoas proximas no
tratamento e no planejamento de cuidados. Estas pessoas sdo parceiras no
apoio ao usuario do servico de saude. Elas devem estar envolvidas no
planejamento dos cuidados e ter também suas necessidades de conhecimento
reconhecidas.

As bases de dados (Pubmed, Embase, Scielo, Lilacs e SCOPUS)
forneceram alicerces solidos para o desenvolvimento do conteudo, para garantir a
confiabilidade das informagbes apresentadas. Educar ndo € apenas doutrinar e
transferir conteddo, mas é oferecer uma experiéncia que prepare o individuo e
seus cuidadores para uma vida plena em sociedade com a manutengdo do
tratamento dietético necessario para a saude, o bem-estar e a qualidade de
vida. As sessbes deste e-book foram divididas em trés partes com base nas
principais duvidas dos pacientes e familiares.

Uma étima leitura! Monique Poubel
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RESUMO

A fenilcetonuria (FNC) € uma doenca rara, autossémica recessiva, caracterizada por
acumulo do aminoacido fenilalanina (FAL) no sangue e outros tecidos. A base do
tratamento da fenilcetonuria no Brasil consiste em uma dieta restrita de proteinas
naturais, pois esse aminoacido tem presenca preponderante em alimentos com alto
teor proteico, assim deve-se realizar a exclusdo de leguminosas, da maioria dos
cereais e de alimentos ricos em proteinas de alto valor biolégico (carnes, peixes,
ovos e laticinios, por exemplo). Também deve-se realizar a ingestdo de um
complemento de aminoacidos isento de FAL e alimentos com pouca fenilalanina
prescritos conforme a tolerancia individual de cada pessoa com fenilcetonuria. O
conhecimento sobre a doenca e o seu tratamento constituem os pilares do auto
manejo responsavel da fenilcetondria. Ha escassez de materiais educacionais
padronizados para o paciente com a doenca e sabe-se que sua compreensibilidade,
néo foi investigada sistematicamente. Na literatura ha insuficiéncia de referéncias
praticas publicadas sobre o desenvolvimento de produtos educacionais em saude
para a fenilcetonuria. O conteudo do produto educacional deve ser acessivel como
todo o processo de educagao, e aberto para acolher as diferentes demandas dos
usuarios em saude. A construcdo deste e-book baseou-se no modelo de design
instrucional ADDIE. O uso deste modelo de construgdo foi possivel devido a sua
caracteristica genérica e flexivel, sua utilizagdo centrada no paciente e sua
coeréncia com as teorias de aprendizagem possibilitam a construgdo de um
instrumento educacional robusto, com uso de periodos simples e curtos, linguagem
acessivel e dinamica, com uso de perguntas e respostas para facilitar a utilizagdo
prioritaria pelos pacientes, seus familiares e pela equipe multiprofissional de
assisténcia a fenilcetonuria.

Palavras-chave: Fenilcetonuria. Dieta. Adulto.
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ABSTRACT

Phenylketonuria (PKU) is a rare, autosomal recessive disease characterized by
accumulation of the amino acid phenylalanine (PHE) in blood and other tissues. The
basis of the treatment of phenylketonuria in Brazil consists of a diet restricted to
natural proteins, as this amino acid has a preponderant presence in foods with high
protein content, so it is necessary to exclude legumes, most cereals and foods rich
in proteins of high biological value (meat, fish, eggs and dairy products, for example).
A supplement of amino acids free of PHE and foods with low phenylalanine,
prescribed according to the individual tolerance of each person with phenylketonuria,
should also be taken. Knowledge about the disease and its treatment constitute the
pillars of responsible self-management of phenylketonuria. There is a shortage of
standardized educational materials for the patient with the disease and their
understandability, and it is also known that they have not been systematically
investigated. In the literature, there are insufficient published practical references on
the development of educational health products for phenylketonuria. The contents of
educational products must be accessible as all education processes, and open to
accommodate the different demands of health users. The construction of this e-book
was based on the ADDIE instructional design model. The use of this construction
model was possible due to its generic and flexible characteristics, its use centered
on the patient and its coherence with the learning theories, allowing the construction
of a robust educational instrument, using simple and short periods, accessible and
dynamic language, using questions and answers to facilitate priority use by patients,
their families and the multiprofessional team for phenylketonuria assistance.

Keywords: Phenylketonuria, Diet, Adult.
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RESUMEN

La fenilcetonuria (FNP) es una rara enfermedad autosémica recesiva caracterizada
por la acumulacion del aminoacido fenilalanina (PAL) en la sangre y otros tejidos. La
base del tratamiento de la fenilcetonuria en Brasil consiste en una dieta restringida
a proteinas naturales, ya que este aminoacido tiene una presencia preponderante
en alimentos con alto contenido proteico, por lo que es necesario excluir las
legumbres, la mayoria de los cereales y los alimentos ricos en proteinas de alto valor
bioldgico (carne, pescado, huevos y lacteos, por ejemplo). También se debe realizar
la ingesta de un suplemento de aminoacidos libres de FAL y alimentos con bajo
contenido de fenilalanina, segun la tolerancia individual de cada persona con
fenilcetonuria. El conocimiento sobre la enfermedad y su tratamiento constituyen los
pilares del automanejo responsable de la fenilcetonuria. Hay escasez de materiales
educativos estandarizados para el paciente con la enfermedad y se sabe que su
comprensibilidad no ha sido investigada sistematicamente. En la literatura, no
existen suficientes referencias practicas publicadas sobre el desarrollo de productos
sanitarios educativos para la fenilcetonuria. El contenido del producto educativo
debe ser accesible como todo el proceso educativo, y abierto para acomodar las
diferentes demandas de los usuarios de salud. La construccion de este libro
electrénico se basé en el modelo de disefio instruccional ADDIE. La utilizacién de
este modelo de construccion fue posible por su caracteristica genérica y flexible, su
uso centrado en el paciente y su coherencia con las teorias del aprendizaje permiten
la construccién de un instrumento educativo robusto, con el uso de periodos cortos
y sencillos, en lenguaje accesible y dindmico, utilizando preguntas y respuestas para
facilitar el uso prioritario por parte de los pacientes, sus familias y el equipo
multiprofesional para la atencién de la fenilcetonuria.

Palabras clave: Fenilcetonuria. Dieta. Adulto.
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PARTE 1

1. O que é fenilcetonuria?

E uma condigdo rara de origem genética caracterizada pela perda ou
diminuigéo de atividade da enzima fenilalanina-hidroxilase que converte a
fenilalanina (FAL) em tirosina (TIR).

A fenilcetoniria € uma doenga genética autossémica recessiva. E
autossbmica porque a mutagdo ocorre em um Cromossomo que nao é
responsavel pela determinacdo do sexo do recém-nascido, atingindo
meninos € meninas, e é recessiva porque para desenvolver a doenca é
necessario herdar uma cépia do gene defeituoso de cada um dos pais. Se
a pessoa herdar uma cépia do gene defeituoso de apenas um deles e um
gene normal do outro, ela sera apenas portadora do gene. Por exemplo,
quando o casal €& portador do gene da fenilcetonuria, sendo ambos
heterozigotos (Aa). Um cruzamento entre os esses pais seria Aa x Aa:

A mae portadora sera heterozigota (Aa) e o pai dos filhos também sera
heterozigoto (Aa). Um cruzamento entre os pais seria Aa x Aa, resultando
em:

e 25% de chance dos filhos serem AA, ou seja, do filho ser saudavel
e nao ser portador do gene da doenga;

e 50% de chance dos filhos serem Aa, ou seja, dos filhos serem
saudaveis e portadores do gene da doenga;

e 25% de chance dos filhos serem aa, ou seja, dos filhos manifestarem
a doenga, nascerem com fenilcetonuria, por serem portadores de um par
de genes recessivos.

Assim, se um casal for portador do gene da Fenilcetonuria, em cada
gestagcdo ha a possibilidade de 25% de um filho manifestar a doenca.
(Figura 1).

Figura 1 - Representacdo da herangca autossOmica recessiva da
Fenilcetonuria pelo cruzamento entre homozigotos recessivos

Aa Aa

A = Gene Dominante
AA a = Gene Recessivo
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2. Como a fenilcetonuria pode ser diagnosticada ?

A fenilcetonuria deve ser detectada precocemente através do Teste do
Pezinho que faz parte do Programa de Triagem Neonatal. O Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) tem como objetivo identificar
alteragdes e doengas no recém-nascido em tempo habil, para intervencao
adequada, garantindo o tratamento e o acompanhamento continuo as
criangas diagnosticadas para prevenir a mortalidade, evitar o agravamento
da doenca e melhorar a qualidade de vida das criangas e das suas familias.

Toda gestante deve receber a orientagdo sobre a importancia da coleta do
Teste do Pezinho entre o segundo e o quinto dia de vida do recém-nascido.
A Triagem Neonatal da fenilcetondria é realizada a partir da
dosagem quantitativa da fenilalanina (FAL) no sangue em amostras
colhidas em papel-filtro. E recomendada a coleta do exame
apés 48 horas do nascimento e para que o aumento da FAL
possa ser detectado, é importante que a crianga tenha ingerido uma
quantidade suficiente de proteina. Nos casos de recém-nascidos
prematuros, de baixo peso ao nascer ou gravemente enfermos,
devem ser colhidas trés amostras, independentes dos resultados.

O diagnostico da fenilcetonuria pela Triagem Neonatal permite o
tratamento precoce, o qual evitara o desenvolvimento de um quadro
clinico grave caracteristico. Sem a instituicdo do diagnostico precoce e
do tratamento antes dos 3 meses de vida, a crianga afetada pela
fenilcetonuria apresenta um quadro clinico caracterizado por atraso
global do desenvolvimento neuropsicomotor (DNPM), convulsoes,
eczemas, alteragodes no exame de eletroencefalograma e
odor caracteristico na urina, por exemplo. Se o diagnéstico da
crianga for feito no periodo neonatal e ela for submetida a terapia dietética
adequada, ela ndo apresentara o quadro clinico descrito. O
acompanhamento e o tratamento deverao ser mantidos por toda a vida.

Fonte: www.gov.br/pt-br/noticias/saude-e-vigilancia-sanitaria/2022.Foto:RodrigoNunes/MS
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3. O que é fenilalanina e tirosina?

A fenilalanina e a tirosina sdo os principais aminoacidos envolvidos na
fenilcetonuria (FNC). Na FNC ha uma redugdo de atividade da enzima
fenilalanina- hidroxilase (FAH) que converte a fenilalanina (FAL) em tirosina
(TIR). Assim, o mecanismo de transformagdo destes aminoacidos é
prejudicado. Quando nos alimentamos fornecemos nutrientes importantes
para 0 nosso corpo, sao eles: carboidratos, gorduras, proteinas, vitaminas
e sais minerais. Os alimentos sdo fonte de proteinas em quantidades
variaveis. Cada proteina é formada por uma combinacdo dos 20
aminoacidos diferentes. As proteinas sdo moléculas grandes, quando
digeridas, originam fragbes menores, os aminoacidos. Cada proteina é
formada por uma combinagao dos 20 aminoacidos diferentes.

Quando consumimos as proteinas, elas sdo digeridas no ftrato
gastrointestinal, absorvidas como pequenos peptideos (di e tripeptideos) e
aminoacidos livres, e depois utilizadas para a sintese de proteinas
novamente em nossas células. Além disso, alguns aminoacidos também
sd0 usados para a sintese de produtos especificos (ndo proteicos), como
6xido  nitrico, creatina, glutationa, nucleotideos, @ hormébnios,
neurotransmissores € outros componentes importantes do nosso
metabolismo. Porém, a maior parte do metabolismo de aminoéacidos esta
diretamente relacionada a renovagéao de proteinas (sintese e degradagao).

Dos 20 aminoacidos presentes nas proteinas, nove sdo considerados
nutricionalmente indispensaveis (ou seja, essenciais) aos seres humanos,
pois 0 organismo nao & capaz de sintetizar seus esqueletos de carbono.
Esses nove aminoacidos séo leucina, valina, isoleucina, histidina, lisina,
metionina, treonina, triptofano e fenilalanina. Além disso, dois outros
aminoacidos sao feitos de seus precursores indispensaveis: a cisteina
sintetizada a partir da metionina e a tirosina sintetizada a partir da
fenilalanina.

A fenilalanina e a tirosina sdo aminoacidos que estao presentes na maioria
dos alimentos em quantidades variadas. O teor de proteina dos alimentos
varia consideravelmente, mas em geral as fontes animais tendem a ser
superiores em quantidade e qualidade de proteina quando comparadas com
alimentos vegetais. Carne, ovos e leite sdo considerados excelentes fontes
de proteina de alta qualidade e a proteina do ovo é muitas vezes tida como
a proteina padrao (completa) com a qual o perfil de aminoacidos essenciais
de outros alimentos é comparado. Alguns alimentos a base de plantas,
principalmente leguminosas, como feijdo, gréo-de-bico, ervilha e
lentilha, contém quantidades consideraveis de proteinas e devem
ser evitados na fenilcetondria.
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4. Por que a deficiéncia de fenilalanina hidroxilase (FAH) causa uma
doencga?

No figado, a fenilalanina (FAL) que ingerimos nas refeigdes é transformada
em tirosina (TIR), com a agao da enzima fenilalanina-hidroxilase (FAH). Na
fenilcetonuria, ha um prejuizo no funcionamento desta enzima e quando o
individuo portador de fenilcetonuria se alimenta, a FAL ndo € normalmente
convertida em TIR devido a deficiéncia da atividade da enzima fenilalanina-
hidroxilase.

Como consequéncia disto, ha o acumulo da fenilalanina e de produtos de
seu metabolismo no sangue, na urina e nos tecidos corporais, incluindo o
cérebro e a diminuigdo da conversdo da fenilalanina em tirosina, causando
prejuizos a saude em graus variados dependendo da gravidade da doenga
e do seguimento adequado do tratamento. H4 um cofator ou coenzima
chamado tetrahidrobiopterina (BH4), representado na Figura 2 na cor
amarela, que ajuda a enzima fenilalanina-hidroxilase a transformar a
fenilalanina em tirosina.

De forma simplificada, a gravidade clinica da fenilcetonuria depende dos
niveis de FAL antes do tratamento, que por sua vez podem refletir o grau
de deficiéncia da enzima FAH. As pessoas podem manifestar a deficiéncia
de FAH de forma diferente, com maior ou menor gravidade, por este motivo
devem ser tratadas individualmente e acompanhadas periodicamente por
uma equipe multidisciplinar.

Figura 2 - Representagéo da alteragcdo do metabolismo da fenilalanina na

Fenilcetonuria.

A Fenilalanina

(5 (FAL)

Ingestdo das

Refeicoes BH4 \l/ \l/ \l/

Fonte: llustragéo elaborada pelo autor Monique Poubel
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A deficiéncia de fenilalanina hidroxilase (FAH) resulta em uma baixa
tolerancia a ingestdo dietética do aminoacido essencial fenilalanina e
produz um amplo espectro de variagado da gravidade da doenga. O risco
de resultado adverso varia de acordo com o grau de deficiéncia de
FAH. Sem tratamento eficiente, a maioria dos individuos com deficiéncia
grave de FAH, conhecida como fenilcetonuria classica, desenvolve
deficiéncia intelectual profunda e irreversivel. Além do acumulo de
fenilalanina, outro efeito da deficiéncia da enzima FAH é a diminui¢do da
sintese de tirosina (TIR). A tirosina é um aminoacido precursor de
importantes neurotransmissores como a dopamina e a noradrenalina
(mensageiros quimicos liberados pelos neurdnios), da tiroxina (hormdnio da
tireoide) e da melanina (a substancia que confere cor a pele, aos cabelos e
a retina).

Quando a ingestéo de alimentos na dieta € superior a tolerancia da pessoa
com fenilcetonuria ocorre a elevagao dos niveis de fenilalanina no exame
de sangue. Elevagoes persistentes de fenilalanina (FAL) e de produtos do
seu metabolismo podem ocasionar problemas de saude que se
manifestam de varias formas (veja o tépico 6, paginas 21 e 22).

Por este motivo é preciso sempre manter as taxas de fenilalanina e tirosina
normais realizando o acompanhamento no servico de referéncia,
comparecendo regularmente as consultas, conversando com a equipe
multiprofissional e fazendo exames com objetivo de monitorar os niveis de
fenilalanina e tirosina.
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5. Quais sao os niveis alvo de fenilalanina e tirosina na fenilcetonuria?

A manutencdo do nivel de fenilalanina adequado e de tirosina normal é
muito importante para o sucesso no tratamento da Fenilcetonuria na idade
adulta.

O objetivo € manter os valores de fenilalanina e de tirosina normais. Os
niveis de tirosina sdo também importantes e devem ser dosados sempre
que possivel em conjunto com os niveis de fenilalanina. Periodicamente,
uma avaliacdo que inclui todos os aminoacidos “essenciais “deve ser
realizada.

Segue abaixo os valores de referéncia:

Niveis adequados de Fenilalanina Niveis adequados de Tirosina
2 a 6 mg/dl ou 1,0 a 1,8 mg/dl ou
120 a 360 umol/L 55 a 100 umol/L.
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6. Quais as consequéncias do nao tratamento da fenilcetonuria?

Se o tratamento da fenilcetonuria n&o for realizado, o resultado s&o as altas
concentragdes de fenilalanina (FAL) no sangue, que séo toxicas para o
sistema nervoso central. A histéria natural da doenga consiste em uma
encefalopatia progressiva e irreversivel e o desfecho mais comum é a
deficiéncia intelectual, problemas comportamentais e déficit na fungéo
executiva e neurocognitiva (reducdo da memoria e da capacidade de
organizagéao e planejamento). A origem precisa da disfungéo cerebral ainda
nao esta totalmente clara e necessita de mais estudos.

Veja a Figura 3. Vamos imaginar que o carro azul seja a fenilalanina (FAL)
e que o carro preto sejam outros aminoacidos neutros no sangue (tirosina,
triptofano, treonina, metionina, valina, isoleucina, leucina e histidina). A
estrada seja a barreira hematoencefalica (BHE) no cérebro. O nosso
cérebro €& muito importante, ele tem um mecanismo de
protecdo, a barreira hematoencefalica (BHE). A BHE ¢é uma
estrutura permeavel de alta seletividade que protege o Sistema
Nervoso Central (SNC) de agentes ou substancias potencialmente
toxicas presentes no sangue, impedindo que eles entrem para
0s neurdnios, sendo essencial para funcdo metabdlica normal do
cérebro. A BHE possui pontes ou transportadores especificos
chamados LAT1 que levam estes carros para o cérebro, se ha
excesso de carros azuis (FAL), eles irdo passar em maior quantidade
para o outro lado devido a alta afinidade entre eles e o transportador
gerando varios prejuizos para a saude. E preciso reduzir os carros
azuis (FAL) estacionados no cérebro com o controle da oferta de
fenilalanina nas refeigdes.

Figura 3 - Representagdo do excesso de fenilalanina no sangue e seu
transporte através da barreira hematoencefalica (BHE) para o cérebro.

Fonte: llustragao elaborada pelo autor Monique Poubel
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Ao nascimento um recém-nascido com fenilcetoniria nido apresenta
inicialmente sinais clinicos de hiperfenilalaninemia (HFA). Contudo, quando
o aleitamento materno € iniciado os niveis de fenilalanina e de seus
metabdlitos téxicos sobem progressivamente e se ndo houver tratamento
no tempo oportuno e adequado os individuos podem apresentar os
seguintes sinais e sintomas:

atraso no desenvolvimento;

odor corporal de rato ou de mofo / bolor;

diminuicdo da pigmentacéo da pele e do cabelo;

epilepsia ou convulsoes;

deficiéncia intelectual e problemas de comportamento, incluindo

caracteristicas de autismo, hiperatividade, irritabilidade, impaciéncia,
ansiedade, depressao, estereotipia, agressividade e fobias;

e caracteristicas semelhantes a doenga de Parkinson (particularmente em
adultos ndo tratado) como tremor em repouso;

e eczema;

e hipopigmentacéo do cabelo, pele e iris;

e em mulheres ndo diagnosticadas e tratadas pode ocorrer perda
recorrente de gravidez e/ou filhos com malformagdes, incluindo: face nédo
familiar, tamanho pequeno, microcefalia, malformagdes cerebrais, defeito
cardiaco congénito, malformagdes dos membros, por exemplo.

Para evitar estas morbidades a realizagdo do Teste de Triagem Neonatal
no recém-nascido é fundamental, pois a andlise de aminoacidos
plasmaticos, no estado nao tratado, pode detectar uma concentragao
plasmatica elevada de fenilalanina (FAL) persistente e superior a 120umol/L
(2mg/dl) com razdo FAL/TIR >2. Assim, o recém-nascido pode ter o
diagnostico de fenilcetondria. Esta crianga deve ser encaminhada ao
Servico de Referéncia em Triagem Neonatal para avaliagdo médica e
acompanhamento ambulatorial multidisciplinar.

E importante ressaltar que as pessoas mais severamente afetadas com
perda importante de enzimas (também chamado de “fenilcetonuria
classica”) tém niveis ndo tratados de fenilalanina (FAL) >1.200umol/L ou >
20mg/dl. Se houver o diagnéstico precoce e o tratamento for iniciado na
primeira ou segunda semana de vida, os individuos mais gravemente
afetados ndo atingem niveis de FAL tao altos.
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7. O que é tolerancia a fenilalanina?

A tolerancia a fenilalanina (FAL) é a quantidade diaria de FAL que vocé pode
utilizar para manter os niveis deste aminoacido no sangue adequados e
seguros. Cada pessoa com fenilcetondria tem a sua tolerancia a FAL,
aferida pelo Nutricionista. A determinacgao clinica da tolerancia a fenilalanina
baseia-se na avaliagéo sistematica dos niveis de fenilalanina no sangue em
associagdo a ingestdo de alimentos a partir de recordatérios detalhados
fornecidos pelo paciente ao profissional.

A tolerancia diaria a FAL é individualizada. A dieta que serve para uma
pessoa com fenilcetondria pode nao servir para outra porque elas
apresentam tolerancias diferentes ou mesmo podem utilizar ou nao
medicamentos que aumentam a sua capacidade de metabolizar
quantidades maiores de fenilalanina, como o dicloridrato de sapropterina.
Assim, a selegao de alimentos e sua quantidade prescrita dependem da
tolerancia a fenilalanina, e do uso ou ndo de medicacéo.

E muito importante para o tratamento garantir a oferta adequada de
fenilalanina ou proteinas com o uso de alimentos in natura, aqueles que sao
obtidos diretamente de plantas e ndo sofrem qualquer alteragao apds deixar
a natureza, em conjunto com a férmula PKU ajudando na manutenc¢éo dos
niveis adequados de FAL.

A tolerancia a fenilalanina é variavel e raramente descrita em pacientes com
idade maior ou igual a 12 anos. Existem varios fatores que podem
influenciar a tolerancia a fenilalanina, tais como a gravidade do fenétipo do
paciente, a idade, os niveis alvo de fenilalanina no sangue, o periodo
gestacional, a quantidade e a adesado ao substituto proteico ou o uso da
férmula PKU.

Os dados de tolerdncia a fenilalanina s&o escassos em adultos, mas
acredita-se que muitos pacientes adultos tenham uma tolerancia maior do
que as prescritas por seus profissionais de saude. Assim, ha a necessidade
de avaliacdo periddica da tolerancia maxima a fenilalanina ou proteinas
naturais com regularidade como parte dos cuidados de rotina.

Converse com o Nutricionista para a realizagdo desta avaliagdo. Se os
niveis de fenilalanina no sangue forem mantidos consistentemente dentro
dos niveis alvo por pelo menos 3 meses, um aumento na ingestao de
fenilalanina deve ser considerado.
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8. Porque cuidar da alimentagao na fenilcetonuria?

A selecdo e a quantidade de alimentos sdo muito importantes para o
tratamento. A maioria das frutas e vegetais sdo naturalmente pobres em
proteinas e devem ser a maior parte de sua dieta. Além disso, eles sdo uma
excelente fonte de fibras, vitaminas e minerais para a sua saude. Por isso,
devemos cuidar da alimentagdo da fenilcetonuria. Para garantir a oferta
adequada de proteinas, é importante que a pessoa com fenilcetonuria utilize
uma férmula de aminoacidos isenta de fenilalanina ou formula PKU.

Nos adultos e adolescentes com fenilcetonuria € necessario manter a FAL
do sangue entre 120 e 360 umol/L (ou 2 e 6 mg/dl) e monitorar a FAL no
sangue com mais frequéncia principalmente durante os periodos de
aumento do anabolismo e na gravidez. Cuidados devem ser tomados
também para evitar longos periodos de baixa concentracdo de FAL
no sangue, que também ¢é prejudicial ao desenvolvimento e as fungbes
do organismo, pois a fenilalanina € um aminoacido “essencial’, o
organismo nao consegue produzir, a fenilalanina deve ser obtida com
a ingestdo de alimentos que contém proteinas.

Frango, pernil, carne, peice, linguigas, queijos, presuntos e ovos Maga, uva, cenoura, chuchu s&o alimentos indicados para compor a dieta.
n&o devem ser utilizados!!

Quase todos os alimentos contém proteinas, mas alguns deles s&o fonte
deste tipo de nutriente e tem alto teor, como a carne, frango, peixe, ovo,
leite, queijo, iogurte, entre outros. Por este motivo o cuidado é
essencial, pois os alimentos da dieta comum possuem alto teor
de FAL. Recomendacgdes dietéticas gerais para fenilcetonuria:

1) a alimentagdo é prescrita com base nas necessidades nutricionais
individualizadas, nas recomendagdes dietéticas e no acesso as opgdes de
tratamento. Ao utilizar intervengdes apropriadas como um plano alimentar
adequado, a férmula PKU, os alimentos hipoproteicos e as medicacdes
(dicloridrato de sapropterina, por exemplo) conseguimos atingir os niveis
alvo de FAL no sangue. O objetivo maior € o controle metabdlico e o estado
nutricional adequado;

2) recomenda-se que a formula PKU seja consumida fracionada ao longo
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do dia para controle metabdlico ideal;

3) aingestdo de FAL dietética deve ser acompanhada e monitorada por
qualquer um dos varios métodos, incluindo a contagem de miligramas de
FAL ou sistemas de trocas de FAL ou gramas de proteina;

4) atirosina sérica deve ser mantida na faixa normal;

5) o0s outros nutrientes e micronutrientes devem estar em niveis
adequados.
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9. Vocé sabia que a formula PKU esta na base da piramide alimentar
da fenilcetonuria?

A Piramide Alimentar da Fenilcetondria (FNC) é um instrumento de
orientagdo da populagdo com fenilcetoniria para uma alimentagado
adequada e saudavel. Consiste em um guia para uma alimentagao que vai
ofertar os nutrientes necessarios para a manutenc¢ao da saude e dos niveis
de fenilalanina adequados.

A piramide (Figura 4) possui cinco niveis com cinco grupos de alimentos
necessarios para o tratamento dietético. Os alimentos dispostos na ponta
da piramide devem ter uma participagdo menor em termos de quantidade e
de frequéncia na dieta e devem contribuir com a menor parte das calorias
de toda a sua alimentagdo. S&o as gorduras (manteiga, margarina,
maionese, azeite, 6leos etc.) e os aglcares. Ja os alimentos que estéo na
base da pirAmide devem ter uma participagdo maior em termos de
frequéncia na alimentagdo, como as formulas isentas de fenilalanina ou
férmula PKU que devem ser consumidos entre trés a quatro vezes ao dia.

Os legumes, frutas e verduras séo fontes de fibras, vitaminas e minerais e
devem ser consumidos preferencialmente crus ou cozidos no inicio da
refeicdo. Eles aumentam a saciedade, ajudam a melhorar o habito intestinal
e sdo fonte de vitaminas e minerais. E importante variar os alimentos deste
grupo. Os alimentos hipoproteicos sdo muito importantes e estao no terceiro
andar da piramide e tém a fung&o de oferecer energia com baixo teor de
fenilalanina. Cada grupo de alimentos é fonte de nutrientes especificos e
s&o0 essenciais a um bom funcionamento do organismo.

Figura 4 - Representacao a Pirdmide Alimentar para Fenilcetonuria.

Gorduras e acicares devem
ser utilizados com
moderagio

Alimentos que fornecem
fenilalanina em grande
quantidades
Alimentos hipoproteicos que X
fornecem energia ’ [

Alimentos que fornecem
fenilalanina em pequenas
quantidades

Formula PKU, deve ser ingerida 3 a
4 vezes ao dia, de acordo com a
prescricao dictética.

Fonte: MacDonald et al. Journal of Rare Diseases (2020),15:171 (Modificado).
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10. Qual a importancia do uso da formula PKU para o tratamento?

A férmula PKU é a base do tratamento. E um complemento que fornece
proteinas, vitaminas e minerais essenciais para a nutricdo da pessoa com
fenilcetonuria. As féormulas PKU devem ser utilizadas para garantir que a
necessidade de proteinas e micronutrientes estejam sendo atendidas, pois
a restricdo dietética imposta pelo tratamento ndo permite que, apenas com
os alimentos prescritos, seja alcangada a quantidade de proteina, vitaminas,
minerais e acidos graxos de cadeia longa necessaria para as fungdes do
corpo.

Existem férmulas PKU adequadas para cada faixa etaria e elas precisam
ter indicagdo médica. As férmulas PKU disponiveis no Brasil sdo compostas
normalmente por aminoacidos livres, essenciais e n&o-essenciais,
enriquecidas de vitaminas e minerais e isentas de fenilalanina, fornecendo
a proteina diaria necessaria para o tratamento de forma concentrada. Uma
dieta com baixo teor de proteina, sem férmula, pode fazer com que seu
corpo desenvolva alguma deficiéncia nutricional. As pessoas com
fenilcetonuria devem utilizar a férmula todos os dias para obter proteina
suficiente para prevenir sérios problemas de saude e deficiéncias de
vitaminas e minerais.

Normas para utilizagdo adequada das formulas PKU:

e aférmula PKU devera ser fracionada pelo menos de 3 a 4 vezes ao
dia.

e a férmula PKU ndo devera ser oferecida como uUnica fonte alimentar,
deve ser acompanhada de outros alimentos. A quantidade da férmula PKU
e a sua diluicdo devem ser prescritas por um Nutricionista, em conjunto com
um plano alimentar e depende da idade, peso corporal e da condigao clinica
e laboratorial do paciente.

e & recomendavel ndo sair de casa sem a Férmula PKU, levar sempre
uma porcdo de férmula para utilizagdo no horario recomendado em
recipiente fechado e livre de umidade. Verifique a data de validade da
férmula antes de consumir. Apds aberta, o contelido da lata da férmula PKU
deve ser consumido em até 4 semanas.

e  solicite a LME e o relatério nutricional pelo menos 2 semanas antes de
apresentar a farmacia especializada. Notifique os profissionais do Centro de
Referéncia se nao houver disponibilidade da férmula e acompanhe a
quantidade que vocé tem em casa para evitar imprevistos.
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A necessidade de utilizar a féormula PKU n&o reduz com o passar do
tempo, ndo é porque a infancia e a adolescéncia passaram que a
necessidade de utilizagdo da férmula ira diminuir. Os adultos com
fenilcetonuria precisam dar continuidade ao tratamento e utilizar a férmula
PKU. Se houver baixa adesdo a féormula, vitaminas e minerais adicionais

podem ser necessarios; o estado nutricional e os exames bioquimicos
devem ser cuidadosamente monitorados, particularmente a vitamina B12.

As formulas de PKU mudaram muito nos ultimos anos atualmente existem
férmulas feitas com glicomacropeptideos (GMP). Algumas empresas
envolvidas na alimentagdo terapéutica da FNC comecaram a fabricar
féormulas com baixo teor de fenilalanina especificas a base de GMP. A
GMP ¢é uma proteina derivada do soro de queijo, rica em alguns
aminoacidos essenciais especificos, principalmente treonina e
isoleucina, e, em sua forma pura é quase livre de FAL, tirosina e triptofano
(aminoacidos aromaticos). Por esta razéo, as formulagbes comerciais de
GMP sao geralmente suplementadas com tirosina e triptofano para evitar
eventuais deficiéncias, e podem representar uma boa fonte alternativa de
proteina para pacientes com FNC com melhor palatabilidade.

Os glicomacropeptideos (GMP) parecem exercer um papel prebidtico sobre
a microbiota, uma vez que sua estrutura é caracterizada por extensa
glicosilaggo com agucares (acido sidlico, galactosi e N-
acetilgalactosamina), que sdo substratos para algumas bactérias
benéficas como Lactobacillus e Bifidobacterias. Além disso, uma influéncia
imunomoduladora foi relatada em pesquisas experimentais com GMP com
papel anti-inflamatério e efeitos sistémicos positivos subsequentes sobre
o estado de saude. Em 2022, um estudo sugeriu um possivel efeito
positivo na microbiota induzida por GMP, com aumento de bactérias
benéficas, bem como melhora da homeostase do fosfato de calcio,
aumento da vitamina D e diminuicdo da fosfatase alcalina. Contudo,
estudos de coortes maiores sdo necessarios para corroborar
estes resultados e identificar se individuos com FNC podem obter
maior beneficio da suplementacdo de GMP.

Diversas opgodes de férmulas para PKU estao disponiveis na Europa e nos
Estados Unidos em uma variedade de tipos, sabores e apresentagdes (gel,
barra, pasta, liquido, comprimidos etc.). Nestes paises estdo disponiveis
férmulas liquidas faceis para transportar e prontas para beber que podem
ser utilizadas na faculdade ou no trabalho, e férmulas em pd, em sachés
individuais, misturadas com agua para dar mais praticidade a vida
dos adultos e adolescentes. Entretanto no Brasil estas inovagdes no
tratamento dietético ainda ndo sdo uma realidade, temos disponiveis
apenas as formulas de aminoacidos em po.
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11. Como a formula PKU deve ser preparada?

T
A férmula PKU devera ser pesada em uma balanca de facil W
manuseio que vocé ou sua familia estejam habituados a utilizar.

Se a familia ndo tiver balanga em casa, utilize a medida padrao .
da lata conforme o plano alimentar individualizado orientado e

fornecido pelo Nutricionista. Siga a quantidade de formula PKU

e a diluicdo orientada, prepare a féormula imediatamente antes = 7
do uso. As preparagdes que contém amido engrossam com o & \
tempo e pode dificultar a mistura. A agua deve estar —

(
sempre a temperatura ambiente ou levemente aquecida, mas - =
nunca muito quente ou fervendo.

As férmulas ndo devem ser liquidificadas de forma
excessiva, coadas, peneiradas e aquecidas em altas
temperaturas ou fervidas, para que haja o
aproveitamento total da mistura de aminoécidos,
vitaminas e minerais. Se utilizar o liquidificador ou
mini liquidificador portatil: misture a férmula com o
liquidificador limpo na velocidade mais baixa por ndo
mais de 3 a 4 segundos. O excesso de agitagdo pode
desestabilizar a preparagao. A férmula PKU pode ser
misturada em recipientes esterilizados e fechados,
como uma coqueteleira, copo agitador ou um
misturador manual, para produzir uma mistura
homogénea inicie a agitagdo manual vigorosa por 10-
12 segundos.

Se houver necessidade de fazer o preparo da férmula para mais um horario
leve a geladeira em recipientes esterilizados e fechados até o uso. Descarte
a porgdo nao utilizada 4 horas apdés mistura por causa da perda de
nutrientes e do risco de contaminagéo. A formula PKU deve ser preparada
sempre momentos antes do consumo!

Higienize os utensilios de forma correta. A higienizagdo manual dos
utensilios utilizados no preparo da férmula PKU deve ser realizada
conforme sequéncia abaixo:

1) retirar o excesso de sujidades e/ou recolher os residuos;

2) lavar com agua e detergente neutro;

3) enxaguar bem com agua corrente;

4) borrifar alcool 70% e deixar secar naturalmente sem utilizar panos ou
deixar de molho no minimo 15 minutos em solucéo de hipoclorito de sédio
a 200ppm ou 0,02% de cloro ativo (10 ml ou 1 colher de sopa) de agua
sanitaria para cada 1 litro de agua), enxaguar e deixar secar naturalmente.
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E importante utilizar a criatividade ao preparar a férmula PKU e fracionar o
seu consumo distribuindo proporcionalmente a sua quantidade ao longo do
dia de acordo com a prescrigdo dietética. As féormulas PKU podem ser
adicionadas a algumas preparagbdes como:

1) smoothie com frutas congeladas;

2) vitaminas de frutas com leite vegetal e frutas frescas ou refrigeradas;
3) sorbet de frutas com ou sem leite vegetal de baixa proteina, €;

4) misturas com suco do sabor predileto e se preferir adicione um
pouco de xarope aromatizado na formula PKU.

A férmula PKU diluida em pouca agua tem uma alta concentragdo de
particulas de soluto o que podem levar ao retardo do esvaziamento
gastrico e causar diarreia em pessoas mais sensiveis. Portanto, é
recomendado seguir a diluicdo recomendada na prescricdo dietética e
beber agua apods utilizar cada dose da férmula PKU, especialmente
se elas forem preparadas mais concentradas do que o recomendado.

Converse com o Nutricionista para orientagbes individualizadas.

O armazenamento da férmula metabolica deve ser feito de forma
cuidadosa de acordo com as instru¢des do fabricante, em ambiente seco
e arejado. Se a formula PKU estiver com o odor ou o sabor ou a cor ou a
textura do po diferente da comumente observada, mesmo dentro da
validade, ndo consuma. Avise a equipe no Centro de Referéncia e
notifique a Vigilancia Sanitaria Estadual sobre a ocorréncia.

A cor, o odor, a textura e o sabor, o alto custo das férmulas PKU, as
deficiéncias nutricionais devidas as restricdes dietéticas, o preparo
dos alimentos especiais sdo os obstaculos colocados aos profissionais
de nutricio para a prescricdo da alimentacdo na fenilcetonuria. A
palatabilidade € uma das maiores dificuldades na preparacao da dieta para
pacientes com FNC. A formula metabdlica pode ser processada e
misturada com muitos sabores diferentes, sabores excessivamente
doces para mascarar seu sabor e odor repugnantes originais derivados
dos aminoacidos. Alguns peptideos produzidos para misturas formuladas
tém sabor amargo e desagradavel que podem facilmente ser rejeitados
pelas pessoas com FNC. O grau de amargor é proporcional a quantidade
de aminoacidos hidrofébicos que estdo presentes em misturas
sintéticas ou hidrolisados de proteinas, a diversificagdo das preparacdes e
o uso de novos ingredientes pode auxiliar na melhor aceitagéo da férmula.
E importante ressaltar que as pessoas com fenilcetonuria podem ficar mais
propensas a desenvolver deficiéncia de nutrientes (micronutrientes, 6mega-
3, vitaminas), por este motivo o comparecimento as consultas e a realizagao
de exames de rotina sdo fundamentais.
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12. Qual a importancia do adequado seguimento do tratamento no
adulto com fenilcetonuria?

Embora o risco de desenvolver deficiéncia intelectual causada por altos
niveis de fenilalanina (FAL) diminua a partir dos 12 anos de idade, as
evidéncias cientificas recomendam fortemente a continuidade do controle
dos niveis de FAL no sangue por toda a vida. Ha disponivel na literatura
quantidades crescentes de evidéncias cientificas sugerindo que niveis
elevados sustentados de FAL durante a adolescéncia e a idade adulta ainda
podem impactar negativamente a inteligéncia e o funcionamento normal do
cérebro com o comprometimento da fungao cerebral aferida pelo Quociente
de Inteligéncia (Ql) e da Fungao Executiva (FE) prejudicada.

A FE compde um conjunto de habilidades cognitivas muito estudadas na
fenilcetonuria. E um conceito complexo, e pode ser definida como as
habilidades cognitivas de ordem superior que facilitam a mudanga flexivel
do pensamento e do comportamento em resposta a mudancas nas
demandas cognitivas ou ambientais. Ndo ha consenso sobre exatamente
quais fatores compdem a FE, mas muitos especialistas incluem as
seguintes habilidades cognitivas: planejamento, organizag&o, raciocinio
conceitual, flexibilidade mental/cognitiva, impulso/controle inibitério,
atencgao seletiva e sustentada, memoaria de trabalho.

A FE é uma érea potencial de problema em pessoas com FNC, pois tem
sido associado aos lobos frontais do cérebro, especificamente a uma éarea
do lobo frontal chamada cértex pré-frontal, que é uma das ultimas regides
do cérebro a amadurecer completamente (normalmente no inicio da idade
adulta). Evidéncias cientificas revelam que um neurotransmissor chamado
dopamina (um dos varios mensageiros quimicos no cérebro), envolvido com
o funcionamento normal do cortex pré-frontal, pode ser mais baixo em
pessoas com FNC.

Outro ponto de destaque é que, embora uma dieta com restricdo de
fenilalanina seja uma terapia comprovadamente eficaz e que leva a
melhorias dramaticas nos resultados de pessoas com FNC a realidade é
que ela exige um compromisso muito grande do paciente e de sua familia.
E importante realizar o adequado seguimento no Tratamento no Adulto com
Fenilcetonuria. E necessario manter a quantidade de FAL sob controle para
evitar um acumulo téxico que pode levar ao funcionamento cerebral
prejudicado.
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PARTE 2
13. Como deve ser o planejamento das refei¢gées na fenilcetonuria?

O planejamento das refeicbes saudaveis deve ser feito de acordo com a
necessidade da pessoa com fenilcetonuria e observando a sua rotina diaria.
Planejar as refei¢des contribui para a manutengao de uma rotina alimentar
adequada e saudavel. Ter sempre alimentos in natura ao alcance todos os
dias ajuda a ter um cardapio equilibrado com baixo teor de proteina e
proporciona beneficios, para saude fisica e mental na fenilcetonuria.

As pessoas com fenilcetonuria e seus familiares, parceiros no dia a dia do
tratamento, devem se aventurar e criar receitas. Novos sabores com
ingredientes vegetais selecionados, auxiliam a diversificar a alimentagéo
que deve incluir diariamente a férmula PKU e os alimentos modificados para
serem pobres em proteinas. Como a ingestdo de proteinas é restrita, a
férmula fornecera a tirosina e todos os aminoacidos essenciais, vitaminas e

minerais encontrados nas proteinas, exceto a fenilalanina (FAL).

A quantidade de FAL necessaria e tolerada por cada pessoa com FNC é
diferente dependendo da gravidade da doenga. A dieta € individualizada e
pode ser ajustada de acordo com os niveis de FAL no sangue, o ganho de
peso, o periodo da gestagdo, a ocorréncia de doengas e a pratica de
esportes. Assim, a dieta prescrita sera modificada periodicamente.

As verduras ou legumes devem estar presentes no almogo e jantar. Sabe-
se que algumas familias trocam o jantar por lanches. Se a opgéo for um
lanche, os legumes e verduras como (alface, tomate, cenoura, pepino,
acelga, abobrinha, entre outros.) devem estar presentes e ser preparados
de diversas formas, crus em saladas e sanduiches ou cozidas, assadas
ou refogadas. No preparo das raizes e tubérculos (batata, batata-baroa,
batata- inglesa, por exemplo), deve-se utilizar 6leo e sal com
moderacao e temperos naturais, incluindo alho, cebola, pimenta,
salsa, salsinha e cebolinha. Raizes e tubérculos devem ser
preferencialmente cozidos ou assados, pois, quando fritos, absorvem
grande quantidade de d6leo ou gordura e o seu consumo deve ser
controlado devido ao teor de FAL. A escolha dos alimentos adequados na
FNC melhora o desempenho, previne doencgas decorrentes do excesso de
agucar e gorduras.

Alimentos in natura, como frutas, verduras, cereais, tubérculos ou raizes
sao saudaveis e excelentes fontes de fibras, vitaminas, minerais e devem
ser consumidos de acordo com a tolerancia individual e a orientagéo
profissional.
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14. Osalimentos hipoproteicos industrializados auxiliam a alimentagao
na fenilcetonuria?

A utilizagdo de produtos com baixo teor de proteina de forma consistente
auxilia a alimentacdo na FNC e melhoram a adesdo ao tratamento. A
restricdo de proteinas causa um forte impacto na oferta de energia, a qual
€ necessaria para processos vitais de crescimento, atividade fisica e sintese
de novos tecidos, por exemplo. A energia é derivada de alimentos solidos e
liquidos ingeridos por meio da digestdo e metabolizagao de carboidratos,
gorduras e proteinas. Na fenilcetonuria, € necessario realizar a restricdo de
proteinas naturais. Assim, a proteina e a energia sdo obtidas a partir de
férmulas isentas de fenilalanina (férmula PKU), de alimentos hipoproteicos
e do fornecimento um quantitativo de alimentos naturalmente pobres em
fenilalanina, como as frutas, os vegetais e os cereais.

Os alimentos hipoproteicos sao alimentos modificados para serem pobres
em proteinas, feitos pela industria para fornecer energia de forma segura na
fenilcetonuria. Eles apresentam teores de proteinas e fenilalanina (FAL)
mais baixos do que os alimentos convencionais semelhantes aos
comprados em lojas e supermercados. Estes produtos fornecem calorias
necessarias a alimentagdo sem fornecer quantidades significativas de
proteina ou fenilalanina. Isso ajuda a melhorar a saciedade, o controle
metabdlico e prevenir o catabolismo (a quebra de proteina no corpo) que
por si s6 pode causar o aumento dos niveis de FAL. No Brasil, a oferta
destes alimentos € limitada e o custo é bastante elevado, como na
maioria dos paises do mundo e deve ser subsidiada.

Os alimentos especiais com baixo teor de proteina sdo definidos como
produtos industrializados que fornecem < 0,5g de proteina/100g ou < 25 mg
de fenilalanina/100g de produto seco. Eles sdo uma importante fonte de
energia, aumentam a variedade e auxiliam na adesdo a dieta. Observe a
quantidade de proteinas do rétulo (Figura 5).

Figura 5 - Representagdo da tabela comparativa das calorias,
macronutrientes e fibra entre um macarrdo hipoproteico e um macarrao
convencional.

Macarréao Convencional
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Os alimentos hipoproteicos, sdo alimentos seguros para o consumo,
essenciais para o plano alimentar, pois satisfazem a saciedade dos
pacientes, oferecem opgao de escolha e replicam alguma normalidade em
uma dieta restrita ao longo da vida. Eles sdo categorizados como alimentos
especiais, industrializados, com baixo teor de proteina e séo definidos como
alimentos especializados para o manejo dietético de pacientes com uma
condicdo de saude, que ndo conseguem obter uma ingestdo nutricional
adequada através de alimentos regulares.

A alimentagcdo na fenilcetonuria deve fornecer quantidade adequada de
energia. A manutencdo de uma ingestdo normal de energia é alcangada
com o uso de:

1) Alimentos convencionais que possuem quantidade muito baixas em
proteinas, como frutas, vegetais, leites vegetais, queijos veganos feitos de
gordura e amido, dleos, manteiga, margarina, éleos vegetais, amidos de
baixa proteina (farinha de tapioca, araruta, amido de milho, farinha de
mandioca), agucar, geleias e mel, por exemplo e;

2) Alimentos industrializados especiais com baixo teor de proteinas,
também chamados alimentos hipoproteicos, como macarrao, pao, arroz,
bolo, misturas para bolos, mistura para paes, queijos vegetais, massas de
pizza etc., conferem mais variedade, tornam a dieta para fenilcetonudria mais
atraente e fornecem calorias com baixo teor de fenilalanina.

Quando fornecemos a ingestdo adequada de energia a partir de alimentos
com teor de proteinas muito baixas, minimizamos a ocorréncia do
catabolismo que pode prejudicar um controle da fenilalanina no sangue,
atendemos as necessidades de energia com uma maior diversidade de
alimentos e melhoramos a adeséao.

Segue abaixo a informagdo nutricional de alguns alimentos especiais
hipoproteicos vendidos no Brasil (Figura 6 e Figura 7). Observe que na lista
de ingredientes os primeiros da lista, sublinhados nas caixas informativas
sdo amidos com baixo teor de proteinas. A média de calorias destes
alimentos é de 293 kcal e a quantidade de maxima de fenilalanina por 100g
do produto é de 27mg. Assim, estes alimentos permitem o fornecimento de
energia com baixo teor de fenilalanina, mantendo a saciedade com a
ingestado de energia adequada ao longo do dia.
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da tabela de composi¢ao nutricional de

biscoito hipoproteicos comercializados no Brasil.

- Representagao

Figura 6
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da tabela de composigao nutricional de farinha

ao
hipoproteicos comercializados no Brasil.

Representac

Figura 7
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Um outro exemplo de alimento que tem uma versao hipoproteica é o queijo.
O queijo tradicionalmente é feito com leite de uma variedade de animais,
principalmente de vacas, mas também de cabras, ovelhas, bufalos e outros.
Com o crescimento do interesse em reduzir o consumo de produtos de
origem animal e de dar diversidade a dietas com restricdo de proteinas, uma
quantidade crescente de tipos de queijos a base de plantas s&o encontrados
em supermercados e lojas de alimentos naturais no Brasil de varias
industrias (Violife®, Superbom® e B-life®, por exemplo).

Figura 8 - Representacdo da tabela de composigdo nutricional com os
macronutrientes e alguns aminoacidos do substituto de queijo Nuproba®
comercializado no Brasil.
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15. Qual a quantidade de fenilalanina (FAL) em uma grama de
proteina?

No Brasil, a Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria - ANVISA, exige que
os rétulos dos alimentos indiquem o teor de proteina se a sua quantidade
for maior que 0,5g de proteina por porgao. Isso significa que uma porgao
que no rotulo tem 0g (zero grama) de proteina pode ter tdo pouco quanto
10 mg ou até 25 mg de FAL, dependendo do tipo de alimento. Essa é uma
grande margem de diferenga para pessoas com fenilcetonudria que tem um
limite diario que pode variar entre 200 e 1000mg de FAL.

A Anvisa disponibiliza em seu portal eletrénico um “Painel para Consulta do
Conteudo de Fenilalanina em Alimentos” que foi desenvolvido com o
objetivo de fornecer informagdes sobre o teor de fenilalanina de alimentos,
tanto in natura quanto industrializados. Assim, prioritariamente, € importante
buscar pelo teor de FAL dos alimentos na Tabela de Contetudo de
Fenilalanina da Anvisa', e se ndo houver o produto na tabela da ANVISA,
aconselha-se estimar conforme as orientagdes abaixo.

A FAL é encontrada em uma propor¢gao razoavelmente constante
dependendo do tipo de proteina presente (uma propor¢do que varia
dependendo se o ingrediente principal € uma fruta, vegetal ou grao) e,
portanto, & possivel estimar de forma razoavel a fenilalanina com base no
conteudo de proteina. O rétulo do alimento com 0g (zero grama) proteina
pode ou nao ser realmente livre de proteina / FAL, observe a lista de
ingredientes. Para uma estimativa aproximada de FAL por por¢ao adicione
0,5 e multiplique por 50. Esta sera uma quantidade maxima aproximada de
FAL (em mg) nessa porgdo. Para uma estimativa mais precisa, se o
ingrediente Unico ou principal for uma fruta, use 30 como multiplicador; se
forem vegetais, use 40 e, para todos os outros alimentos, 50 € um
multiplicador mais apropriado.

Figura 9 - Representagdo da tabela de composicdo nutricional com
as calorias, os macronutrientes e teor de fibra do Veg & Tal da Sadia®’

w @ | Veja na Figura 9, como o ingrediente principal
VEG — 1 sdo  vegetais, utilize 40 como
= 3 f—— multiplicador. Por exemplo, 3g de proteina
— 1 x 40 = 120mg de FAL estimada em 130g do

—— produto.

www.sadia.com.br/vegtal/

' Disponivel em https://www.gov.br/pt-br/servicos/informar-contetdo-de-fenilalanina-em-
alimentos.
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16. Quais as consideragoes importantes ao interpretar os rétulos dos
alimentos na fenilcetontria?

No Brasil, a declaragdo do contetudo energético e de macronutrientes é
obrigatoria nas tabelas nutricionais de rétulos de alimentos industrializados.
E o teor de proteina e ndo o de fenilalanina que é declarado nos rétulos
nutricionais dos alimentos.

Para alimentos produzidos no Brasil, se o teor de proteina for < 0,5 g/ 100
g, o produto alimentar pode indicar que contém 0g (zero grama) de proteina.
E fundamental observar a embalagem do produto, pois 0,5g de proteina ou
menos por 100g ndo é o mesmo que um teor de proteina de 0,59 por porgao
ou embalagem ou mesmo por um item.

Se um produto alimentar contém ingredientes, como leite em p6, ovo em pé
ou farinha de arroz, a avaliagdo do produto deve ser cuidadosa, pois eles
podem ter niveis altos de proteinas e fenilalanina. Outro ponto de atengao
sobre o contetido de proteina no rétulo de um alimento € que eles podem
nado diferenciar entre peso apds a preparagdo € o0 nao preparado. E a
quantidade de proteina ou fenilalanina que ele contém que é usada para
decidir se ele pode fazer parte da sua dieta de acordo com a sua tolerancia
diaria e sob a orientagao profissional.

Em produtos alimenticios em pd ou alimentos secos, o contetido de proteina
pode se referir a quantidade preparada ou reconstituida com a adi¢gao de
suco de fruta, agua, leite de vaca. Por exemplo, nas sobremesas (pudins,
flan ou cremes) ou misturas de bolo ou biscoito, o valor da proteina que
pode constar no rétulo também pode se referir ao alimento pronto com a
adig¢ao de leite de vaca e ovo. Isso superestimara o teor de proteina. Se os
alimentos secos forem preparados com leite de baixa proteina em vez de
leite de vaca e sem adi¢ao de ovos o teor de proteina da preparacao final
sera menor.

Observe a quantidade de proteinas por por¢édo, no exemplo abaixo a mistura
para o preparo de bolo sem gluten sabor laranja Dr. Oetker® (Figura 10)
nao € um produto hipoproteico, o primeiro ingrediente é o agucar e o
segundo ingrediente € a farinha de arroz. Segundo o Painel para Consulta
do Conteudo de Fenilalanina em Alimentos da Anvisa, cada 100g do produto
tem 153mg de FAL, e aproximadamente 3g de proteina. E em cada porgéo
de 33g da mistura, 50,5mg de FAL.
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Figura 10 - Representacdo da tabela de composi¢do nutricional com as
calorias, os macronutrientes e teor de sddio da mistura para o preparo de
bolo sem gluten sabor laranja Dr. Oetker®

Porcao de 33 g (3 colheres de sopa) -

Nutrientes Suficiente para o preparo de 1 fatia de bolo 100g
(609)
Valor energético 112 kcal 339
Carboidratos 279 82
Proteinas 09g 3
Saédio | 155 mg | 470

Fonte: https://www.oetker.com.br/index/

Ingredientes: Acucar, farinha de arroz, fécula de batata, sal, aromatizante,
espessante goma xantana, fermentos quimicos: bicarbonato de sodio e
fosfato acido de sédio e aluminio, antiumectante carbonato de célcio,
emulsificante ésteres de acidos graxos com propilenoglicol e corante
curcuma.

A lista de ingredientes é muito importante e deve ser analisada durante a
escolha dos produtos no momento da compra, normalmente os ingredientes
que aparecem primeiro na lista sdo os que estdo em maior quantidade, mas
as industrias de alimentos n&o sao obrigadas a colocar os ingredientes em
ordem decrescente de quantidade.

Sem gluten n&o significa sem proteina. E imprescindivel ficar atento na
quantidade de proteinas do rétulo. Observe acima a lista de ingredientes da
mistura para o preparo de bolo sem gluten sabor laranja Dr. Oetker®. Ele
nao contém gluten, leite, lactose e ovos, mas apresenta a farinha de arroz
na sua composi¢éo e em segundo lugar na lista de ingredientes. Segundo
a Tabela Brasileira de Composi¢ao de Alimentos (TBCA), 15g de farinha de
arroz tem 1,04g de proteinas, a farinha de arroz € um dos ingredientes
principais da mistura. Os mesmos 15g de amido ou farinha hipoproteica
especial apresenta Og de proteina.

Outras marcas de bolo sem gluten podem conter aveia, ovo em po,
sementes, oleaginosas (castanhas de caju, amendoim, castanha-do-para,
por exemplo) cacau em po, chocolate, entre outros ingredientes;
tendo um elevado teor de proteinas/fenilalanina. E fundamental durante
a compra observar no rétulo dos alimentos as informagées nutricionais.
Os rotulos dos alimentos sdo elementos essenciais de comunicagao
entre produtos e consumidores. As informagdes devem ser claras para
que possam ser utilizadas para orientar a escolha adequada de
alimentos. Observe o significado de cada um dos itens da
informagao nutricional no rétulo dos alimentos na Figura 11.

40



Figura 11 - Representacdo da tabela de composi¢do nutricional com as
calorias, os macronutrientes, teor de sodio e fibras e da lista de ingredientes
da Mistura para Bolo de Laranja Sem Gluten, Vegano, Sem Ovos, Sem
Lactose, Sem Leite - Grani Amici®.

Porgio € a quantidade de
alimento em gramas (g) ou
mililitros (ml) que deveria
ser consumida por pessoas

sadias, maiores de 3 anos

de idade em cada ocasiao
de consumo, com a
finalidade de promover
uma alimentagio saudavel.

INFORMAGAO NUTRICIONAL
Porgao de 25 g (2 e 1/2 colheres de sopa)***

he

QUANTIDADE POR PORCAO %VD(*)

Valor energético 90 keal = 377 kJ
Carboidratos 21g
Proteinas 119
Gorduras totais

Gorduras saturadas

Gordura trans

Fibra alimentar

Sodio

A medida caseirade 2 e
1/2 col de sopa se refere
a medida com os
utensilios que
normalmente usamos
em casa(colher, xicara,
copo, por exemplo).

%VD é a informagio
nutricional em
percentual de valores
diarios . Ela nos informa
quanto o produto fornece
de cada nutriente
relacionado tendo como
uma referéncia uma

dieta de 2000kcal.
Informagao nutricional
por porgao € a
Fonte: https://loja.graniamici.com.br/ quantidade de cada

Farinha de arroz, agucar demerara, amido N
de milho, fécula de mandioca, fermentos nutriente em gramas (g)
quimicos  (bicarbonato de  sédio, z >
pirofosfato  de  sodioc e fosfato ou quilocalorias ( keal)
monocdicico), fibra alimentar (psyllium),
emulsificantes (mono e diglicerideos, que tem em cada porgao
mono e diestearato de propilenoglicol), do alimento.

estabilizante (hidroxipropilmetilcelulose)

NAO CONTEM GLUTEN.
ALERGICOS: CONTEM DERIVADOS DE
SOJA. SEM CONSERVANTES.

A medida caseira ajudar o consumidor a entender melhor as informagdes
nutricionais e indica a medida normalmente utilizada pelo consumidor para
quantificar os alimentos, quando néo ha disponibilidade de balanga. Cabe
destacar que o ideal é que haja a disponibilidade de balanga para pesagem
dos alimentos. Varias formas de declaragao de medidas caseiras podem ser
feitas, desde que sejam apropriadas para o produto e de facil entendimento
para os consumidores. Podem ser usadas medidas como fatia, rodela,
fragdo ou unidade, pote, xicaras, copos, colheres de sopa. A apresentagao
da medida caseira é obrigatdria.
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Outro ponto de atengédo é a gordura trans, que é um tipo de gordura
encontrada em grandes quantidades em alimentos industrializados, como
margarinas, cremes vegetais, biscoitos, sorvetes, salgadinhos prontos,
produtos de panificacdo, frituras e lanches salgados que utilizam as
gorduras vegetais hidrogenadas na sua preparagdo. O consumo desse
tipo de gordura deve ser reduzido, pois nosso organismo nao se beneficia
desse tipo de gordura, e quando consumida em grandes quantidades
ela pode aumentar o risco de doencgas do coragdo. Nao se deve consumir
mais que 2 gramas de gordura trans por dia.
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17. O alimento sem gliten pode ser considerado hipoproteico?

O alimento sem gluten ndo pode ser considerado hipoproteico. Observe o
rétulo dos alimentos no supermercado ou nos sites de compras de
alimentos, veja os exemplos da Figura 12 e 13.

Figura 12 - Representagdo da tabela de composi¢cdo nutricional com as
calorias, os macronutrientes, teor de fibras e da lista de ingredientes do Bolo
sem gluten Chocolate com gotas — Jasmine®.

Informagé&o Nutricional por 60g
(01 fatia)

Calorias
\ B

|

Carboidrato

Proteinas

@ HOCOLATE
IR, £\A E GOTAS DEC
{\ 300G /con AV RS v |
\

Fonte: https://www.jasminealimentos.com/produtos/sem-
gluten/bolo-sem-gluten-chocolate-com-gotas/

Ingredientes: Amido modificado, aglicar mascavo, 6leos vegetais (palma e
ou soja e ou milho), cacau em po, gotas sabor chocolate, clara de ovo em
po, aveia em flocos sem gluten, amido (mandioca e ou milho e ou batata),
sal, estabilizantes maltitol hidroxipropilmetilcelulose e goma xantana,
fermentos bicarbonato de sodio, fosfato de sédio e aluminio, fosfato
monocalcico, emulsificantes lecitina de soja e estearoil-2-lactil lactato de
sédio, aroma e conservante propionato de calcio. Alérgicos: contém aveia
sem gluten. Contém derivado de ovo e derivado de soja. PODE CONTER*
amendoim, améndoa, aveld, castanha-de-caju, castanha-do-para,
macadamia, noz peca, pistache, pinoli e castanhas. NAO CONTEM
GLUTEN.

Qual o significado de “PODE CONTER’? *PODE CONTER é uma
declaragédo da contaminagdo cruzada com alimentos alergénicos ou seus
derivados é uma forma de advertir o consumidor: ALERGICOS: PODE
CONTER (NOME COMUM DO ALIMENTO ALERGENICO). Este alerta
deve ser utilizado no caso de ndo ser possivel garantir a auséncia de
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contaminagdo cruzada durante o processo de producdo com o objetivo
de garantir a seguranca das pessoas com alergias alimentares. Nao houve
a utilizagdo destes ingredientes na produgdo do alimento, mas pequenos
tragos acidentalmente podem estar presentes.

Os alimentos utilizados como exemplo, ndo s&o hipoproteicos, no exemplo
acima 1 fatia de 60g de bolo de chocolate, sem gluten, da marca Jasmine®,
possui 3,4g de proteinas, na sua lista de ingredientes contém cacau em pé,
gotas sabor chocolate, clara de ovo em p6, aveia em flocos, alguns deles
com alto teor de fenilalanina. J& a mesma 1 fatia de 60g da mistura para
bolo de chocolate sem gluten da marca Vitao®, abaixo representado na
FIGURA 13, apresenta 1,3g de proteina para 47g da mistura no rétulo, na
sua lista de ingredientes a farinha de arroz esta em primeiro lugar. Ambos
apresentam teor alto de proteina, considerando os objetivos do
tratamento, ndo sado indicados para pessoas com fenilcetonuria ou
erros inatos do metabolismo que necessitem de restricdo de proteina.

Figura 13 - Representacdo da tabela de composi¢do nutricional com as
calorias, os macronutrientes, teor de fibras e da lista de ingredientes do
Mix para bolo sem gluten Chocolate — Vitao®.

Informag@o Nutricional por 60g
(01 fatia) ou 47g da mistura

—
VITAO
=

Mix para

Fonte: https://www.vitao.com.br/

Ingredientes: Farinha de arroz, amidos, agucar, cacau em pé, maltodextrina,
sal hipossddico, emulsificante INS 475, INS 471 e INS 433, espessante
goma xantana, aromatizante. PODE CONTER* améndoa, aveia (sem
gluten), castanha-de-caju, castanha- do-para, ovos, soja. Sem gluten.

Adultos e adolescentes com fenilcetondria e seus familiares ou
cuidadores devem ser capazes de calcular as trocas de proteinas ou
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fenilalanina pela leitura dos rotulos dos alimentos industrializados e
devem tirar duvidas sobre as dificuldades que encontram na interpretacéo
dos roétulos dos alimentos durante as consultas de rotina. A interpretagao
das informacgdes contidas no rétulo dos alimentos é importante para que
as pessoas com restrigdes alimentares e seus pais, parentes ou amigos
possam fazer escolhas adequadas. Os principais problemas relatados
durante as consultas ambulatoriais com a rotulagem de proteinas s&o:
rotulos informando que os alimentos continham Og de proteina, mas
incluiam fontes de proteina na lista de ingredientes; o teor de proteina
fornecido apés um produto ter sido preparado com leite convencional em
vez do peso seco do produto e a falta de clareza se o teor de proteina era
para o peso do alimento preparado ou ndo (além da nado especificagdo dos
pesos de alimentos cozidos ou crus na rotulagem dos alimentos). Algumas
vezes, o teor de proteina é fornecido no rétulo com a quantidade final
preparada, assumindo que o produto € feito com um ingrediente adicionado
como, por exemplo, o leite, creme de leite ou ovo. Se ndo houver certeza
sobre a informagao nutricional, pergunte ao Nutricionista.

Os déficits no funcionamento cognitivo, principalmente nas habilidades
matematicas e de leitura, a dificuldade de vis&o aliada ao uso do tamanho
pequeno das letras em alguns rétulos de alimentos dificulta a interpretagéo
da rotulagem nutricional. Um exemplo de alimentos com baixa proteina e
calorias € a massa Konjac®, ela ndo é considerada alimento especial
hipoproteico, pois ndo é fonte de energia, sdo produtos hipoproteicos e
hipocaléricos utilizados para dietas de restricdo de calorias e proteinas.

Figura 14 - Representagcédo da tabela de composi¢cao nutricional com as
calorias, os macronutrientes, teor de fibras da Massa alimenticia de Konjac
— Konjac Massa MF®.

Informagée Nutricional por 100g W s
Calorias 9 keal : W
po 1 Cal

Carboidrato og
— E

Proteinas /@~ 0,2g
_———

Gorduras og

Fibras 40g

Fonte: https://loja.konjacmassamf.com/
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Ter acesso a uma ampla variedade de produtos com baixo teor de proteina
€ essencial para individuos com fenilcetonuria seguindo uma dieta restrita
de fenilalanina (Figura 15), pois auxiliara a adesao ao tratamento dietético.

Figura 15 - Representacdo da tabela de composi¢do nutricional com as
calorias, os macronutrientes, teor de fibras de iogurte Fresco® e queijo
Violife®.

I Informaglio Nutricional por 110g I Ilnforma;uo Nutricional por 1009

N Trese -
) i cal alorias cal
B X 76 keal I Calori I 271 keal I«

Gorduras

I Fibras I og I

Fonte:
https://violifefoods.com/br/
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18. O aspartame pode ser utilizado por pessoas com fenilcetonuria?

O aspartame é um adocante que deve ser evitado na fenilcetontria. E um
edulcorante bastante difundido no mundo, é utilizado na Europa Oriental e
Ocidental, EUA, Canada, América do Sul, Australia e Japdo. Ele € um
dipeptideo sintético conhecido como N-L-a- aspartil-L-fenilalanina-1-metil
éster, e foi acidentalmente descoberto em 1965, por James Schlatter. A
digestdo do aspartame libera metanol (10%), acido aspartico (40%) e
fenilalanina (50%), sendo hidrolisado e absorvido no trato gastrointestinal
(Gl) pela agao de esterases e peptidases.

Os adocantes sao utilizados para que consumidores apreciem o paladar
doce com uma reduzida oferta de caloria. A dogura aumenta a
palatabilidade de inumeros alimentos e bebidas industrializados. O
aspartame pode estar presente em refrigerantes, aguas saborizadas, goma
de mascar, refrescos, sucos de frutas, gelatinas, geleias de frutas, bebidas
esportivas, energéticos, entre outros alimentos.

O aspartame é cerca de 200 vezes mais doce que 0 agucar de mesa e
estima- se que seja adicionado a mais de 6.000 alimentos e bebidas,
consiste em dois aminoacidos (L-fenilalanina e acido L-aspartico). A
quantidade de fenilalanina fornecida pelo aspartame na maioria das vezes
nao ¢é identificada nos roétulos dos alimentos e bebidas pela industria, por
isto é aconselhavel orientacao profissional quando ha duvida, pois, 100mg
de aspartame fornece 56mg de fenilalanina. Alimentos industrializados
podem ser fonte de aspartame.

Os refrescos industrializados em pé contém muitos aditivos alimentares
(edulcorantes, corantes, aromatizante, saborizantes, entre outros produtos
quimicos) e agucar. Conforme disposto no Decreto n° 6.871, de 4 de junho
de 2009, “concentrado sélido ou preparado sélido para refresco é o produto
a base de suco ou extrato vegetal da sua origem e agucares, destinado a
elaboragao de bebida para o consumo, apds sua diluicdo em agua potavel,
podendo ser adicionado de edulcorante hipocaldrico e nao caldrico”.

Popularmente conhecidos como po6 para refresco estes produtos participam
do dia a dia do consumidor brasileiro. A aquisi¢ao por parte do consumidor
deste tipo de produto justifica-se pela facilidade de preparo, rendimento e
pelo preco mais acessivel que as bebidas prontas para o consumo, tais
como refrigerantes e sucos naturais, o que o torna mais acessivel
economicamente, em especial para as populagdes de renda baixa.

Observe a lista de ingredientes do refresco em pé Tang® sabor
laranja: agucar, maltodextrina, suco de laranja desidratado, vitamina C,
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acidulante acido citrico, edulcorantes: aspartame (27mg/100mL), ciclamato
de sadio (21 mg/100 mL), acessulfame de potassio (4,4mg/100mL) e
sacarina sodica (1,6 mg/100 mL), antiumectante fosfato tricalcico, regulador
de acidez citrato de sddio, espessantes: goma guar e goma xantana,
corantes: didxido de titdnio, tartrazina e amarelo crepusculo FCF,
aromatizante e espumante extrato de quillaia. Alérgicos: Pode conter leite.
Nao contém gluten. Contém fenilalanina.

Se um adulto com fenilcetonuria, por exemplo, ingerir 2 copos de 300 ml
deste refresco em po6 industrializado, ele ira consumir 162 mg de fenilalanina
(FAL). E se a sua tolerancia diaria a fenilalanina for de 500 mg, este
consumo de 162 mg corresponde a quase 32% da sua quantidade diaria de
FAL e pode ocasionar aumento de FAL. Quanto maior o consumo de
alimentos industrializados, maior sera a ingestdo de aditivos quimicos, é
impossivel predizer a toxicidade e os efeitos gerados no organismo em
decorréncia do consumo de aditivos.

Outros adogantes naturais e artificiais podem ser utilizados com seguranga
para pessoas com fenilcetonuria: acessulfame K, sacarina, glicosideos de
esteviol, sucralose, frutose, sacarose, maltodextrina, manitol, sorbitol e
xilitol. O neotame, autorizado para utilizacdo no Brasil pela Agéncia
Nacional de Vigilancia Sanitaria em 2008, por exemplo, contém aspartame,
mas a disponibilidade de fenilalanina é limitada devido a incapacidade de
quebrar a ligagdo peptidica entre o acido aspartico e a fenilalanina,
reduzindo a disponibilidade de fenilalanina. Este adogante é seguro
para pessoas com fenilcetonuria, mas tem custo elevado e, portanto, é
menos utilizado pela industria.

Em conclusdo, deve-se observar a rotulagem dos alimentos antes da
compra. A identificagdo do alimento, a sua lista de ingredientes, o conteudo
da embalagem (gramas ou ml), a identificacdo do lote, a origem (onde o
produto foi fabricado), o prazo de validade e a instrugdo sobre preparo
devem ser avaliados para que haja uma melhor decisdo de consumo de
alimentos na fenilcetonuria.

Os rétulos sédo uma importante forma de comunicagéo entre a industria de
alimentos e o consumidor. E importante checar também a presenca de
aspartame no rétulo todas as vezes que comprar alimentos industrializados.
A presenca do aspartame deve ser declarada na lista de ingredientes pelo
nome ou codigo (E951), mas sua quantidade adicionada aos alimentos nem
sempre € declarada, tornando quase impossivel para as pessoas com
fenilcetonuria estimar a ingestao de fenilalanina por essa fonte.
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19. Quais sdo os alimentos com alto teor de fenilalanina?

Os alimentos fontes de proteina possuem alto teor de fenilalanina (FAL) e
que nao devem ser utilizados:

1) carne bovina, carne suina, frango e seus derivados (linguiga, salsichas,
chourico, salame, presuntos, apresuntados, mortadela, jerkedbeef,
calabresa, bacon), peixe, ovos, leite (de vaca, cabra, ovelha) e os derivados
de leite como queijo, requeijdo, iogurtes, bebidas lacteas, leites
fermentados, leite condensado;

2) soja, PTS (proteina texturizada de soja), farinha de soja,leite de soja,
snacks de soja torrada crocante, tempeh , leguminosas (feijao, fava,
lentilha,ervilha e grao-de-bico), gelatina e algas vegetais, como espirulina;

3) oleaginosas (améndoa, nozes, amendoim, castanhas do Para,
castanha de caju, pistache, macadamia, avela, noz-peca), sementes
(semente de abobora, chia, linhaga, girassol, gergelim, mostarda, papoula),
milho, milho em conserva, quinoa, trigo, aveia, centeio, cevada e suas
preparagdes (paes, bolos e biscoitos feitos com estas farinhas) e
aspartame.

Vocé sabe o que é tempeh? Tempeh é um alimento com alto teor proteico
e que pode ser feito pelo cozimento e fermentagéo de gréos de soja ou de
feijéo, outros tipos de leguminosas e gréos também podem ser utilizados.
Durante o processo de preparo e fermentagédo (que pode durar até 36
horas), ele fica exposto ao fungo rhizopus oligosporus. Ao final, o resultado
€ uma massa branca compacta que fica com um sabor parecido com o de
nozes. E muito comum na Asia e bastante difundido na alimentagéo vegana,
sendo uma fonte nutritiva, acessivel, funcional e sustentavel de proteina. E
um produto fermentado amplamente aceito no mundo.

Uma revisdo abrangente de literatura, feita em 2021, por Ahnan-Winarno e
colaboradores, sugere que sao necessarios mais estudos sobre a
fermentacao do tempeh e seu impacto na salde humana, pesquisas sobre
a padronizagao de tempeh sem soja, as iniciativas de apoio ao fornecimento
de ingredientes locais na produg¢ao de tempeh e a tecnologia sustentavel de
processamento de alimentos para produzir produtos ricos em proteinas
usando varios graos e leguminosas.
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20. Quais sao os alimentos com baixo teor de fenilalanina?

Sao as frutas, vegetais e alimentos com baixa quantidade de proteina e que
possuem baixo teor de fenilalanina (FAL), sdo exemplos:

1) mag4, pera, ameixa, melancia, abacaxi, uva, goiaba, kiwi, limao, lima,
lichia, manga, meldo, nectarinas, laranja, mamao, péssego, roma,
carambola, morango, tangerina, cereja;

2) alface americana, rabanete, tomate italiano, pepino, aipo, repolho
branco, pimentdo vermelho, repolho roxo, pimentdo verde, jilo, chicdria,
pimentdo amarelo, berinjela, cenoura, tomate, batata-baroa, abdbora
pescoco, abobrinha ou abdbora italiana, chuchu, mandioca.

Nem todo vegetal tem baixo teorde fenilalanina. Quando fazemos as
compras de verduras e frutas devemos ter consciéncia do teor de
fenilalanina dos alimentos e isto tornara a escolha na feira ou no
supermercado mais consciente.

Mesmo sendo alimentos de origem vegetal, algumas frutas e vegetais tém
teor de fenilalanina alto e devem ser controlados ou restritos conforme a
orientagdo do profissional. Veja os exemplos:

1) banana-maga, graviola, pequi, pinha, tamarindo, maracuja-doce, por
exemplo, tém mais que 65mg de fenilalanina por 100g;

2) palmito, alcachofra, racula, acelga-suiga, cara, abobora cabotid,
brocolis, couve-de- bruxelas, couve-flor, ervilhas, vagem, agrido, espinafre,
couve manteiga, por exemplo. (Veja a Tabela de Fenilalanina dos
Alimentos, paginas 61-63).

Verduras Frutas
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21. As ervas e especiarias podem ser utilizadas na dieta com baixo
teor de fenilalanina?

Ervas sdo as folhas de plantas utilizadas na culinaria, enquanto os outros
temperos, as especiarias, por exemplo, sdo feitas a partir de raizes, cascas,
sementes ou talo de outras plantas. Todas as ervas, as especiarias e 0s
temperos podem ser utilizados na dieta com baixo teor de fenilalanina sem
célculo uma vez que a quantidade utilizada no preparo culinario € muito
pequena. Segue abaixo as principais ervas utilizadas na culinaria e seus
teores de fenilalanina:

O acafrao-da-terra ou curcuma é o ingrediente
basico no tempero indiano curry. E utilizado
como condimento ou corante amarelo a
alaranjado. Usados para colorir laticinios,
bebidas, em cozidos, sopas, ensopados,

molhos, maioneses, massas, batatas
industrializadas, couve-flor e paes. Teor de
fenilalanina: 100g de acafrao-da-terra

apresenta 530 mg de FAL.

A pimenta-do-reino é a mais importante
especiaria comercializada mundialmente. E
essencial na culinaria nacional, com destaque
na culinaria amazbdnica. O Brasilé um dos
maiores produtores de pimenta-do-reino. Teor
de fenilalanina:100g de pimenta-do-reino preta
apresenta 446 mg de FAL.

O alho é um alimento utilizado como tempero
na preparagdo de alimentos, condimento
ou extragdo de compostos secundarios.Teor
de fenilalanina: 100g de alho cru apresenta
183mg de FAL.
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A salsa é um condimento amplamente utilizado
no Brasil, possui muitos beneficios e usos na
culinaria e na composicdo de produtos
alimenticios. Teor de fenilalanina: 100g de salsa
fresca apresenta 145 mg de FAL.

Alecrim fresco é erva conhecida desde a
antiguidade. Planta aromatica, rica em Odleos
essenciais. O alecrim é bastante utilizado na
industria de alimentos e apreciado por suas
propriedades: aromatica, antioxidante,
antimicrobiana e antitumoral. Teor de
fenilalanina: 100g de alecrim fresco apresenta
169 mg de FAL.

O orégano, especiaria com sabor altamente
apreciado por consumidores de todo o mundo,
também recebe destaque pelas propriedades
antimicrobianas e antioxidantes devido aos
compostos carvacrois, flavonoides e terpeno.
Teor de fenilalanina: 100g de orégano
apresenta 449mg de FAL.

A canela, canela-da-india, canela-da-china
sdo muito usadas em todo o mundo como
condimento. Tem propriedades
antibacterianas e antifungicas, na China antiga
para o tratamento de doengas digestivas e
menstruais. Teor de fenilalanina: 100g de
canela apresenta 146mg de FAL.

O longo historico de uso de ervas e especiarias por seus beneficios
medicinais € amplamente reconhecido e ha uma quantidade crescente de
literatura sobre os beneficios possiveis desses alimentos do ponto de vista
da saude. Esses beneficios incluem seu possivel papel na protegao contra
doengas cardiovasculares e neurodegenerativas, doencgas
cardiovasculares, cancer e diabetes tipo 2.

Pesquisas realizadas na Ultima década relataram a diversidade de

propriedades de saude que eles possuem por meio de seus constituintes
bioativos, incluindo os compostos contendo enxofre, taninos, alcaloides,
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diterpenos fendlicos e vitaminas, especialmente flavonoides e polifendis.
Especiarias e ervas como cravo, alecrim, salvia, orégano e canela, por
exemplo, sdo excelentes fontes de antioxidantes com seu alto teor de
compostos fendlicos.

E evidente que o consumo frequente de alimentos com ervas e temperos
naturais também foi associado a um menor risco de morte por cancer e
doengas isquémicas do coracéo e do sistema respiratorio.

Contudo, a real fungéo das especiarias e ervas na manutenc¢ao da saude,
especificamente no que diz respeito a protegdo contra o desenvolvimento
de doencas crénicas ndo transmissiveis, ainda ndo esta claro. Usados para
fins culinarios, as ervas e especiarias acrescentam ou aprimoram o sabor
dos alimentos e preparagdes, molhos, legumes e sobremesas nas
preparagdes para pessoas com fenilcetonuria.
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22. Dieta para fenilcetonuria é sindbnimo de dieta vegetariana?

A ingestdo de proteinas n&o € restrita na dieta vegetariana. Mas, na
Fenilcetonuria precisamos fazer a restricido de proteinas de acordo com a
tolerancia diaria individualizada de fenilalanina. Assim, a dieta vegana nao
€ sindnimo de dieta para fenilcetonuria.

Diversos fatores levam as pessoas a adotarem a dieta vegetariana, por
motivos filosoficos, éticos, relacionados a familia, ao meio ambiente, a
saude, a religido, entre outros motivos de natureza pessoal.

As pessoas que fazem a dieta vegetariana nao excluem nenhum alimento
fonte de proteina vegetal da alimentagéo, mas retiram da alimentagao todos
os tipos de carne (por exemplo, carne de boi, porco, aves, peixes, frutos do
mar etc.), podendo ou nao utilizar laticinios (lactovegetariano - vegetariano
que nado utiliza ovos, mas faz uso de leite e laticinios) ou ovos
(ovovegetariano - vegetariano que nao utiliza laticinios, mas faz uso de
ovos) ou ambos (ovolactovegetariano - vegetariano que utiliza ovos, leite e
laticinios).

Todos os tipos de cereais, leguminosas, sementes e oleaginosas tém o seu
consumo preconizado de forma equilibrada para que a alimentagado
vegetariana seja diversificada e haja o fornecimento adequado de
nutrientes, mas na fenilcetonuria estes alimentos ndo séo utilizados. As
pessoas que fazem a dieta para fenilcetonuria retiram também da
alimentagao todos os tipos de carnes, aves e peixes e seus derivados, além
disso, necessitam do controle da ingestao de cereais (por exemplo, o arroz),
e nao utilizam os laticinios provenientes de fontes animais, leguminosas,
sementes, oleaginosas e ovos.

Diferentemente da dieta vegetariana, dentre as razdes que motivam a
realizagdo da dieta para fenilcetonuria pode-se citar: a prevengédo da
deficiéncia intelectual, de danos no cérebro, de alteragbes no
comportamento, na fungdo executiva.

E importante observar que na dieta vegetariana nao ha necessidade de
controle da ingestdo de proteina, a ingestdo de lisina, um importante
aminoacido essencial é alcangado prioritariamente pela ingestdo de
leguminosas (feijoes, lentilhas, ervilhas, grao-de-bico, soja, entre outros).
Alimentos veganos podem apresentar elevado teor de proteina suprindo as
necessidades proteicas diarias da dieta vegetariana, mas na fenilcetonuria
para suprir a necessidade diaria de proteinas de forma segura e adequada
€ necessario o uso da férmula PKU.
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Alguns exemplos de alimentos vegetais de elevado teor de proteinas
consumidos por veganos e que ndo devem ser consumidos
por pessoas com fenilcetondria sdo: amendoim, castanha- de-caju,
castanha-do-para, linhaca, quinoa, soja e seus derivados (tofu, leite de
soja), leguminosas (feijoes, lentilha, grao-de-bico, ervilha), aveia e
chia. A soja torrada, servida como aperitivo (petisco de soja
torrada), vendida em lojas ou restaurantes veganos, é uma fonte de
proteina vegetal, pois cada xicara (100g) deste alimento contém 38,69 de
proteina e 1840mg de fenilalanina.

Segue abaixo o teor de fenilalanina de algumas leguminosas cozidas:

Alimento Quantidade de fenilalanina

Feijgo 479

Lentilha 445

Ervilha 198

Grao de Bico 475

Soja 869

*Média de quatro variedades (preto, branco, adzuki, pinto)
Fonte: U.S. Department of Agriculture. Agricultural Research Service

De acordo com a Academy of Nutrition and Dietetics, as dietas vegetarianas
sdo nutricionalmente adequadas para todas as fases da vida, desde que
bem planejadas. No entanto, alguns cuidados precisam ser tomados para
minimizar o risco de deficiéncias nutricionais.

Na dieta para fenilcetonuria, o tratamento dietético com ingestao restrita de
fenilalanina, suplementado com aminoacidos isentos de fenilalanina para o
crescimento e desenvolvimento saudavel, continua sendo a base da terapia
dietética no Brasil. O estado de vitaminas, micronutrientes e acidos graxos
dos pacientes deve ser monitorado continuamente com foco particular em
pacientes ndo aderentes ou pouco aderentes a formula PKU.
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PARTE 3

23. A dieta é a unica forma de tratamento da fenilcetonuria (FNC) para
as gestantes?

A dieta foi utilizada como a unica forma de tratamento por quase 70 anos,
ela é eficaz na reducdo dos niveis de fenilalanina no sangue, mas
atualmente ela ndo € a Unica forma de tratamento da fenilcetonduria.

Nos ultimos anos, foram desenvolvidos tratamentos farmacolédgicos
permitindo a redugdo dos niveis de FAL e a mudanca da alimentagao,
abrindo caminhos para alternativas, pois as redugdes dos niveis de FAL
relacionadas com o uso do dicloridrato de sapropterina (KUVAN®), por
exemplo, foram acompanhadas por melhorias. O dicloridrato de
sapropterina, um componente do tratamento na FNC, pode servir para
otimizar os resultados neurais em respondedores.

Os tratamentos farmacologicos disponiveis no mundo incluem o dicloridrato
de sapropterina (KUVAN®) e a terapia de substituicdo enzimatica com a
Pegvaliase-Pgpz (PALYNZIQ®), este ultimo ainda ndo disponivel no Brasil
para tratamento da fenilcetonudria. Outros medicamentos também estdo em
fase de estudos clinicos.

Em 2020, o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) de
Fenilcetonuria do Ministério da Saude determinou a necessidade de avaliar
a responsividade ao dicloridrato de sapropterina para individuos do sexo
feminino, pois os niveis elevados de fenilalanina na gestacdo levam ao
desenvolvimento da Sindrome da Fenilcetonuria Materna ou PKU materna.
Assim, esta disponivel no Brasil mais uma forma de tratamento para
fenilcetonuria, o dicloridrato de sapropterina pelo Sistema Unico de Saude -
SUS.

Disponivel no Brasil e incluso no PCDT, a sapropterina € uma forma
sintética da tetrahidrobiopterina (BH4), a coenzima da enzima fenilalanina
hidroxilase e este medicamento, pode ajudar a atividade residual da FAH e
permitir o aumento da tolerancia a fenilalanina entre os respondedores.
Uma resposta positiva a sapropterina € esperada em uma parcela das
pessoas que tem FNC ou hiperfenilalaninemia, porém nem todas as
pessoas serao responsivas.

A equipe médica necessita testar a resposta a medicacgdo, ou seja, realizar
o Teste de Responsividade a sapropterina. O PCDT de fenilcetonuria
(2020) preconiza que a responsividade a medicagdo sera avaliada por
meio de um teste ambulatorial, conduzido no periodo de 2 dias (48 horas de
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teste, das quais 24 horas ocorrem apds sobrecarga com a medicagdo),
contudo em muitos paises este periodo de teste varia de dois a 28 dias.

No Brasil, poderdo fazer uso do dicloridrato de sapropterina apenas
individuos do sexo feminino com diagndstico de fenilcetondria ou
hiperfenilalaninemia ndo-FNC, responsivos a medicacdo, desde que em
periodo periconcepcional, ou seja, os frés primeiros meses que
antecedem as primeiras tentativas de concepcdo, ou durante a
gestagao, devido a possibilidade de gestacao nao planejada. A pessoa é
considerada responsiva quando o uso da medicagdo proporciona
uma redugao de fenilalanina (FAL) plasmatica maior ou igual a
30%. Algumas pessoas com fenilcetonuria, em uso da sapropterina,
podem manter uma dieta com teor de proteinas naturais préoximo da
alimentagao convencional, mas é necessario manter o}
acompanhamento regular dos niveis de FAL.

Segundo o PCDT de fenilcetonuria (2020), deve haver a interrupgéo do
tratamento com dicloridrato de sapropterina quando n&o ha adesao
ao tratamento. A ndo adesdo é definida como o ndo seguimento da
prescricdo dietética por periodo superior a 30 dias, ou a n&o ingestdo de
pelo menos 80% da dose prescrita do medicamento, apds terem
sido tomadas as medidas educacionais cabiveis. A adesdo é um
ponto critico no tratamento da FNC, o seguimento da dieta e o controle
metabdlico se deteriora como aumento da idade e sobretudo no adulto.
Devemos ter atengdo especial ao adulto com fenilcetonuria que ndo adere
a dieta. A baixa adesdo pode ser causada por varios fatores como:
pressdo social, falta de recursos dietéticos (alimento hipoproteicos e
formulas PKU mais saborosas) e farmacolégicos, problemas econdmicos
e sabor desagradavel da formula PKU.

Mulheres com fenilcetonaria (FNC) correm o risco de ter filhos
com defeitos cardiacos congénitos, microcefalia, déficit intelectual e
baixo peso ao nascer, que sdo consequéncias dos efeitos
teratogénicos da fenilalanina materna elevada no feto que estd em
desenvolvimento, isto € chamado de Sindrome da FNC Materna ou PKU
Materna. Por este motivo, as mulheres com
fenilcetonuria ou hiperfenilalaninemia ndo-FNC precisam receber,
ap6és a menarca, orientacdo especial quanto aos métodos
anticoncepcionais e sobre a necessidade de planejamento da

gravidez. Apesar do PCDT de FNC (2020) estabelecer
0 uso da sapropterina apenas para mulheres responsivas em

periodo periconcepcional e gestacional, a extensao desta
indicacdo para todos o0s pacientes  responsivos, independente do
sexo e da idade, poderia auxiliar o tratamento da FNC no Brasil.
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24. O que devemos saber sobre o consumo de alcool na
fenilcetonuria?

O alcool deprime o sistema nervoso, que retarda as mensagens que
transitam entre o cérebro e o corpo e pode afetar as pessoas de diferentes
maneiras. Segundo a Organizagdo Mundial da Saude (2018), os efeitos do
consumo de alcool na saude variam dependendo da idade, sexo e outros
fatores de risco. O efeito de consumir grande quantidade de bebidas
alcodlicas € o mesmo para pessoas com ou sem fenilcetonuria.

O consumo excessivo de dlcool nos deixa confusos, emocionados,
sonolentos ou eufdricos e sem conseguir pensar com clareza. Fazendo uma
analogia, os altos niveis de fenilalanina (FAL) também podem afetar as
pessoas com fenilcetonuria de modo semelhante, pois quando a FAL esta
elevada, a pessoa com FNC pode ter dificuldade de pensar com clareza,
ficar ansiosa, agitada e chorar com facilidade, ja que o seu organismo esta
intoxicado e nao é capaz de lidar com os niveis elevados de FAL.

O consumo excessivo de alcool € um problema entre os jovens, mas quem
bebe com frequéncia ou em quantidade excessiva em uma Unica ocasido
corre o risco de danos imediatos e de longo prazo. O alcool afeta uma
ampla gama de estruturas e processos no sistema nervoso central,
aumenta orisco de lesBes intencionais e nao intencionais e pode
ocasionar consequéncias sociais desfavoraveis.

As bebidas alcodlicas sao classificadas como cancerigenas pela Agéncia
Internacional de Pesquisa sobre o Cancer e aumentam o risco de varios
tipos de cancer. O alcool tem efeitos toxicos consideraveis nos sistemas
digestivo e cardiovascular, tem efeito imunossupressor aumentando o risco
de doencgas transmissiveis, como tuberculose e HIV.

O Aalcool esta relacionado ao desenvolvimento de outras 200 doengas e
seu consumo pode desencadear de forma rapida e severa a depressao
e o transtorno de ansiedade. Estes sintomas sdo semelhantes aos das
pessoas com FNC, com niveis de FAL elevada, que podem se sentir
deprimidas, ansiosas e agitadas.

O consumo de 60 gramas ou mais de alcool puro (seis ou mais doses de
bebida, na maioria dos paises) em uma Unica ocasiao, pelo menos uma vez
no més, & conhecido na literatura internacional como Heavy Episode
Drinking (HED) ou Binge Drinking, ou uso pesado episddico do alcool.
Paises, como o Brasil, estabelecem que cinco doses ou mais para os
homens e quatro doses ou mais para as mulheres, num unico episodio é o
limite do beber em “binge”, expresséo que indica um estado de consumo de
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risco. Pela frequéncia e a gravidade desses eventos, o beber em “binge”,
ou beber muitas doses em um curto espago de tempo leva a varios riscos
de saude. Esse tipo de consumo geralmente provoca intoxicagéo alcodlica
aguda, que é a principal causa dos problemas relacionados ao alcool na
populacdo como envenenamento por alcool, acidentes e violéncias. O
consumo excessivo de alcool tem efeitos negativos ndo apenas na saude
dos bebedores, mas também nas outras pessoas ao seu redor.

Existem muitas bebidas alcodlicas, que contém fenilalanina e, portanto,
como todas as outras proteinas dos alimentos ou bebidas, devem ser
contabilizadas da sua tolerancia diaria. A maioria das bebidas tem baixo teor
de proteina, mas alguns coquetéis diet contém aspartame, ou ingredientes
proteicos como leite e ovo por exemplo. Por isso, € muito importante
verificar os rétulos das bebidas. O consumo de cerveja - todos os tipos de
cerveja (pilsen ou larger / cerveja leve, Pale Ale / cerveja encorpada, Bock
| cerveja escura, Weissbier / cerveja alema) e Licores de creme, por
exemplo, Bailey's Irish Cream® (combinagéo de whisky e leite) devem ter
atengao por possuir teor de proteinas/fenilalanina e poder contribuir com o
aumento excessivo dos niveis de fenilalanina.

Altos niveis de fenilalanina também podem causar danos ao cérebro,
assim com o uso de alcool. O alcool também estimula o apetite. As
pessoas ficam surpresas com a quantidade de comida (e, portanto,
calorias e proteinas extras) que consomem quando estdo utilizando
bebidas alcodlicas, batatas fritas e petiscos com alto teor proteico
normalmente acompanham as bebidas alcodlicas o que favorecem o
descontrole metabdlico. Assim, o adulto com fenilcetonuria deve evitar o
consumo de bebidas alcodlicas.
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25. Tabela de fenilalanina dos alimentos in natura

O semaforo dos alimentos ¢ uma forma de
conseguirmos demonstrar com simplicidade, que
alimentos devem ser consumidos em maior
frequéncia e quantidade ou aqueles que devemos
evitar por ter elevado teor de fenilalanina ou mesmo
aqueles que podemos consumir com regularidade
fazendo o controle de quantidade. O semaforo cria
uma semelhanga com a vida real no transito
introduzindo um conceito essencial para uma vida
com bons habitos alimentares e,
consequentemente, um bom controle metabdlico.
Assim como no semaforo de transito, existem
alimentos que podemos utilizar em maior
frequéncia e quantidade (sinal verde), alimentos
aos quais devemos ter atengdo (sinal amarelo) e
alimentos que devemos evitar (sinal vermelho).

VERMELHO

PARE: Alimentos que apresentam teor mais
alto de fenilalanina e devem fazer parte da
alimentacéio em pequena quantidade,
conforme a toleréncia individual.

2
w

ATENGAO: Alimentos de consumo
moderado (uso didrio em quantidades

individualizadas conforme toleréncia
individual)

VERDE

SIGA: Alimentos de consumo didrio
Alimentos naturais ou industrializados com
baixo teor de fenilalanina.

NV | |INN¥ | ¥
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TABELA DE FENILALANINA DOS ALIMENTOS

A divisdo dos vegetais pelo teor de carboidrato € utilizada tradicionalmente
nas composi¢des de cardapios. Os vegetais do grupo A, possuem em média
5% de carboidratos na sua composigdo. O grupo dos vegetais B se
diferenciam, porque suas hortalicas, de uma forma geral, contém cerca de
10% de carboidratos. E os vegetais do grupo C, formada pelos tubérculose
e raizes, apresentam 20% deste mesmo nutriente em sua composigao.

FRUTAS
Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descricdo dos alimentos  FAL (mg) Descrigao dos alimentos FAL (mg)

Coco verde (polpa) 3 Mexerica Ponkan 31
Goiaba vermelha 6 Framboesa inteira congelada 32
|Maga Fuji 10 JAbacaxi 32
|Mag§ Gala 10 |Pitanga 33
|Mag§ Argentina 10 Morango 33
|Lim50, suco 11 Acerola 33
|Néspera 14 |Manga Haden 34
|Me|ancia 15 Manga Tommy 34
|R0m5 21  |Péssego 35
INectarina 21  |Péssego nacional 36
IPéra 22  |Caju 36
|péra williams 22 Carambola 37
Acerola, polpa, congelada 23 Banana da terra 38
|Uva Nidgara, rosada 24 Ameixa 43
|Uva Thompson 25 Banana prata 48
Imelso 25  |Kiwi 48
Juva 26 |Abacate 50
|Uva Rubi 26 Jaca, crua 52
|IMexerica Murgote 27 Banana nanica 52
Agai (Polpa) = 27 Banana ouro 55
|Uva Itdlia 27

Caqui 28

|Mamao Formosa 29

IMam3o Papaia 29

|Laranja, todas as variedades 30

|Péssego importado 30

[Figo 31
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Vegetais A - Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descrigdo dos alimentos  FAL (mg) Descrigao dos alimentos
Alface americana 23 Alface lisa 62
|Rabanete 26 |Alface roxa 67
Tomate italiano 32 Almeirao 65
|Pepino 33 Cebolinha 70
Aipo 38 Couve-flor 74
|Repolho branco 38  |Espinafre 74
[Piment&o vermelho 38 |cebola 74
IRepolho roxo 38 |Escarola 75
[Piment3o verde 39
Jilo 40
|Chicoria 44
Tomate com semente 44
|Pimentado amarelo 45
IBerinjela cozida 45
Tomate cereja 45
Maxixe 49
Acelga 52
Alface crespa 55
Alho-poro 58
Alface, média de variedades 62
Alface romana 65

Vegetais B - Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descricao dos alimentos  FAL (mg) Descri¢ao dos alimentos

Chuchu 40 |Quiabo 60
INabo japonés branco 41 |Vagem 66
Abd6bora pescogo 42 |Beterraba 72
Abodbora italiana 43 |Vagem Manteiga 75
Cenoura 50

Vagem congelada 59

Abobora, média de variedades 62
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Vegetais C - Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descri¢do dos alimentos FAL (mg) Descri¢do dos alimentos
Mandioca amarela Batata pré-frita congelada
|Batata baroa 45
IMandioca 48
Batata doce 69

Batata inglesa 71

Cereais - Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descrigdo dos alimentos FAL (mg) Descrigdo dos alimentos  FAL (mg)
Arroz branco cozido (Média de variedades) 135 Farinha de arroz branca 317
Arroz integral cozido (Média de variedades)] 133 |Farinha de arroz integral 373

Para a elaboracdo desta tabela foi consultado o Painel para Consulta do
Conteudo de Fenilalanina em Alimentos, desenvolvido para servir de guia e
de referéncia para os profissionais de saude que prescrevem, elaboram
dietas e realizam o acompanhamento clinico de pessoas com fenilcetonuria.

A Anvisa avalia as informagdes sobre o conteudo de fenilalanina prestadas
pelas empresas e os relatérios de analise (laudos) observando a presenga
de todas as informacgdes obrigatdrias, a coeréncia dos dados informados e

o atendimento aos critérios estabelecidos pela RDC n° 19/2010.

Para alguns alimentos que ndo constavam no painel foi consultada a Tabela
de Composicéo de alimentos dos Estados Unidos da U.S. Department of
Agriculture. E importante destacar que alguns alimentos podem absorver ou
perder agua durante o processo de cocgéo (fervura em fogo brando, fervura
por ebuligdo, cocgdo a vapor, grelhar, saltear, fritar ou fritar por imerséo,
assar, entre outras técnicas) o que modifica a composigao dos alimentos.

Assim, € importante padronizar a pesagem dos vegetais e frutas antes do
processo de cocgdo e dos cereais (do arroz, por exemplo) apds o
cozimento. As preparagdes fritas, a milanesa, refogadas ou ensopadas,
podem sofrer perdas de nutrientes devido ao aquecimento e alteragbes na
composigao nutricional, devido a adigao de dleos, gorduras e farinhas, que
podem aumentar o valor calérico e o processo de desidrataco.
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O propodsito deste e-book é informar. Transmitir
conhecimento de forma simples, leve, em
linguagem acessivel e de forma didatica para as
pessoas com fenilcetonuria, seus familiares,
amigos e cuidadores.

Esperamos que gostem do texto, ele & objetivo
e dinamico, feito em paragrafos curtos, com
frases completas, util para instrugdes simples,
com inclusdo de imagens e tabelas para ajudar
0 usuario a entender o processo de orientacéo e
cuidado nutricional.

MONIQUE POUBEL
ADRIANA HAACK
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