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PREFACIO

O propésito desta cartilha é informar, de forma leve e didatica, as
pessoas com Fenilcetonuria, suas familias, amigos e cuidadores;
por meio de exemplos ludicos e praticos sobre a Fenilcetonuria e
seu tratamento dietético. O acesso a informacgdes confiaveis sobre a
alimentacdo adequada e saudavel na Fenilcetonudria contribui para
que as pessoas, familias e comunidades ampliem a autonomia para
realizar escolhas alimentares e para que exergcam o cumprimento do
direito humano a alimentacédo adequada.

Alguns fatores podem dificultar a adog¢do continua ao padrédo
alimentar saudavel para Fenilcetonuria 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 n&o séo oferecidas opcgdes
de alimentagdao com baixo teor de fenilalanina, a auséncia de opgao
de substitutos de proteina mais palataveis e a exposicao intensa a
publicidade de alimentos ricos em proteinas e inadequados para o
seguimento do plano alimentar.

A literatura cientifica coletada nas bases de dados forneceu
alicerces para o desenvolvimento do contetudo, garantindo a
confiabilidade das informacdes. As sessdes foram divididas com
base nas principais duvidas dos pacientes e familiares, nos links
“Saiba mais” e, ao ser clicada, é exibida uma outra pagina na
internet ou rede social com informagéao adicional sobre o tema.

Monique Poubel

Nutricionista Clinica
Centro de Referéncias em Doencgas Raras e Triagem Neonatal do Distrito Federal
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1- O QUE E FENILCETONURIA ?

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

A Fenilcetonutria é uma doenca genética autossémica
recessiva.

O que significa autosséomica recessiva?

E autossémica porque ocorre em um cromossomo que
ndo é responsdvel pela determinag¢do do sexo do bebé,
atingindo meninos e meninas. E é recessiva, porque
para desenvolver a doenca é necessdrio 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 seré apenas
portadora do gene.

.i O pai é portador

do gene mas ndo
N/ manifesta a doenga

&S Aa

A = Gene Dominante
a = Gene Recessivo

A mde é portadora
do gene mas ndo
manifesta a doenga

Aa

Em cada gestagdo
temos as seguintes
possibilidades

aa
25% de chance do filho . .
ser saudavel e néo ser 5(.)% Te chance do filho ser 25?{, de chance do filho
portador do gene da saudavel e ser portador do gene manifestar a doenca por
da doenca. ser portador de um par

doenca
de genes

Poubel e Haack, 2023.
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2- O QUE E FENILALANINA E TIROSINA ?

A fenilalanina e a tirosina sGo aminodcidos envolvidos na
fenilcetonvria devido a reducéo de atividade da enzima
fenilalanina-hidroxilase (FAH) que converte a fenilalanina (FAL)
em tirosina (TIR). Assim, o mecanismo de transformacéo destes
aminodcidos é prejudicado.

Quando nos alimentamos fornecemos nutrientes importantes
para o nosso corpo. Sdo eles: carboidratos, gorduras,
proteinas, vitaminas e sais minerais. As proteinas, quando
digeridas, originam frac¢des mais pequenas, os aminodcidos.
Cada proteina é formada por uma combina¢do dos 20
aminodcidos diferentes. Veja no exemplo abaixo:

Proteinas Aminoacidos

Os alimentos sao fonte de proteinas. As proteinas . .
Saiba mais

sdo moléculas grandes compostas por unidades

menores, os aminodcidos. A fenilalanina e a m
tirosina sdo aminodcidos que estdo presentes na

maioria dos alimentos em quantidades variadas.

Poubel e Haack, 2023.
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3- POR QUE A DEFICIENCIA DE FENILALANINA
HIDROXILASE (FAH) CAUSA UMA DOENCA ?

No nosso corpo temos um érgédo importante chamado figado.
No figado, a FAL que ingerimos nas refeicdes é transformada
em tirosina (TIR), com a interven¢éo da enzima fenilalanina-
hidroxilase (FAH). Esta enzima tem a ajuda de um cofator (ou
coenzima) a tetrahidrobiopterina (BH4) para desempenhar
bem a sua fungéo.

Fenilalalnina hidroxilase

Fenilalanina P.A Tirosina

Na Fenilcetondria, quando nos

alimentarmos, a FAL nao é

normalmente convertida em TIR

devido a deficiéncia da atividade

. %) da FAH. Assim hd o acimulo de

ey é FAL no sangue e em vdrios
—— tecidos, incluindo o cérebro.

As pessoas manifestam a deficiéncia de FAH de forma
diferente, por este motivo devem ser tratados em sua
individualidade.

Poubel e Haack, 2023.
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4- QUAIS OS EFEITOS DA DEFICIENCIA DA
ENZIMA FENILALANINA HIDROXILASE (FAH) ?

Além do acumulo de fenilalanina, outro efeito da deficiéncia da
enzima FAH é a diminui¢cdo da sintese de TIR, um aminodcido
que é precursor de importantes neurotransmissores (dopamina
e noradrenalina por exemplo, mensageiros quimicos liberados
pelos neurdnios), da tiroxina (horménio da tireoide) e da
melanina (a substéncia que confere cor a pele, aos cabelos e a
retina (fina camada de tecido que cobre a parte posterior do
olho e que atua no reconhecimento visual).

Ocorre o

FA B Quando a ingestao dietética

< Fenilalanina de FAL é maior que a
nogengue: tolerancia.

Se ndo ha a diminuicédo da
ingestdo de proteinas, os niveis de
fenilalanina ficam muito altos no
sangue. Isto ocorre devido a
reducdo da atividade da enzima
Fenilalanina hidroxilase.

Elevacoes persistentes de FAL e de produtos do seu metabolismo
podem ocasionar problemas no cérebro que se manifestam de
vdrias formas, prejudicando sua saide.

Por este motivo é preciso sempre manter o acompanhamento,

comparecer regularmente as consultas e fazer exames com o
objetivo de monitorar os niveis de fenilalanina e tirosina.

Poubel e Haack, 2023.
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5- O QUAIS SAO OS NIVEIS ALVO DE
FENILALANINA E TIROSINA NA
FENILCETONURIA ?

A manutencdo dos niveis de fenilalanina (FAL) e
tirosina (TIR) normais é muito importante para o
sucesso no tratamento da Fenilcetonuria em todas as

idades.
Excesso de FAL no sangue @@ @W
causa prejuizos a saude AL d% "D,
/ Niveis adequacdos de Fenilalanina

L- 2 a 6 mg/dl ou 120 a 360 pmol/L

' Niveis adequados de Tirosina

}@

. 1,0a1,8 mg/dl ou55a100 pmol/L.

Os niveis de fenilalanina devem ser mantidos em valores
adequados ao longo da vida, por isso é importante que
todas as pessoas com FNC compreendam a natureza da
doenca e seus avancos no tratamento dietético e na
terapia farmacolégica.

Os niveis de TIR sdo também devem ser dosados em
conjunto com os niveis de FAL. O objetivo é manter
valores de TIR normais. Periodicamente, uma avaliagéo
que inclui todos os aminodcidos “essenciais” deve ser
realizada.

Poubel e Haack, 2023.




Cartilha de Educagao Nutricional para Pessoas com Fenilcetonuria

6- VOCE SABIA QUE A FENILALANINA (FAL) E
UM AMINOACIDO “ESSENCIAL” ?

A fenilalanina (FAL) é um aminodcido essencial, pois o
organismo ndo consegue produzir a FAL. Ela dever ser
obtida através do consumo de alimentos que contenham
proteinas. Quase todos os alimentos contém proteinas,
mas alguns deles séo fonte deste tipo de nutriente e tem
alto teor de fenilalanina, como por exemplo: a carne, o
peixe, os ovos, o leite e o queijo, entre outros.

A selecdo de alimentos é muito importante para o
tratamento. Vocé deve conhecer a quantidade de
fenilalanina que vocé pode consumir diariamente.

Para garantir a oferta adequada de proteinas vocé
deve utilizar uma férmula de aminodcidos isenta de
fenilalanina ou Férmula PKU.

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 saidde.

Poubel e Haack, 2023.
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7- OS ALIMENTOS HIPOPROTEICOS
INDUSTRIALIZADOS AJUDAM A
ALIMENTACAO NA FENILCETONURIA.

Existem também alimentos especiais,  Saibamais

8"

chamados alimentos hipoproteicos que sao
feitos pela indistria e tem teores de
proteinas e fenilalanina mais baixos do que
os semelhantes comprados em mercearias e
supermercados.

Como reconhecer se um Alimento é Hipoproteico?

Os alimentos especiais com baixo teor de proteina devem
conter = 0,5g de proteina/100g ou = 25 mg de
fenilalanina/100g de produto seco. Eles sGo uma importante
fonte de energia, aumentam a variedade e auxiliam na
adesdo a dieta. Observe a quantidade de proteinas do
rétulo e saiba a diferenca :

]
" Arroz Convencional @

Informacéo Nutricional por 100g Informagéo Nutricional por 100g

. Calorias
Calorias

Carboidratos 88,1g Carboidratos 78g

Proteinas Proteinas

T | .

Poubel e Haack, 2023.
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'-‘ 7 “i Alimentos hipoproteicos sdo essenciais para

&8 /8 o tratamento dietético na fenilcetontria.

N R
A alimentacéo deve fornecer quantidade adequada de
energia. A manutencdo de uma ingestdo normal de
energia é alcancada com o uso de :

1) alimentos convencionais que possuem quantidade muito
baixas em proteinas, como algumas frutas, vegetais,
queijos vegetais com baixo conteddo de proteina, feito de
6leos e amido (com quantidade de proteina < 0,5g / 100g
ou de fenilalanina £ 25mg / 100 g), manteiga, margarina,
6leos vegetais, amidos de baixa proteina (tapioca,
araruta, amido de milho, farinha de mandioca), agicar,
geléias e mel, por exemplo e;

2) alimentos industrializados especiais com baixo teor de
proteinas, também chamados alimentos hipoproteicos.

Quando conseguimos uma ingestdo adequada de energia
a partir de uma diversidade de alimentos com baixo teor
de proteinas (vegetais, frutas e alimentos especiais
hipoproteicos) minimizamos a ocorréncia do catabolismo
que pode levar a um controle insuficiente da fenilalanina
no sangue.

=N
€

o~
3

CURIOSIADES

Duwidas frequentes surgem quando utilizamos

b

ervas, especiarias , gelatinas veganas e
4 % ’ ’ . ~ ,

® dagar-dgar na alimentacdo. Serd que podemos
“}“A\ utilizar estes produtos ?

Poubel e Haack, 2023.
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ERVAS

Sdo as folhas de plantas utilizadas na
culindria, enquanto os outros temperos (as
especiarias) sdo feitas a partir de raizes,
cascas, sementes ou talo de outras plantas.

1

g
,,\\

Todas as ervas, especiarias e temperos podem ser utilizados na
dieta com baixo teor de fenilalanina sem cdlculo uma vez que a
quantidade utilizada no preparo culindrio é muito pequena.
Converse com o seu nutricionista para aconselhamento
dietético individualizado. Principais ervas utilizadas na
culindria e seus teores de fenilalanina / proteina:

O acafréo-da-terra ou circuma ¢ o ingrediente
bésico no tempero indiano curry. E utilizado como
condimento ou corante amarelo a alaranjado.
Usado para colorir laticinios, behldas, em cozidos,
sopas, d molhos, massas,
batatas, couve-flor e paes.

530 mg de FAL em 100g de

acafrao-da-terra

O Alho é um adlimento utilizada como
tempero na preparagdo de alimentos,

A plmentu do relno . condimento ou extragdo de compostos

é a muls importante
é usada

em larga escala como condimento. E essencial na secunddrios.
culindria nacional, destacadamente na culindria 183"\9 de FAL em 1009 de alho

amazénica. Brasil é um dos maiores produtores
de pimenta-do-reino.

446 mg de FAL em 100g de
pimenta-do-reino preta

cru

AIe(rnm fresco é erva conhecida desde a

d Planta ar rica em éleos
essenciais. O alecrim tem sido bastante utilizado na
indUstria de alimentos e apreciado por suas
propriedades: aromé d
antimicrobiana e antitumoral.

169 mg de FAL em 100g de
Alecrim fresco

A Salsa é um condimento amplamente
utilizada no Brasil e no mundo. Seus
beneficios sdo maiores do que um
condimento na culindria e na composi¢éio
de produtos alimenticios possuir agdo
dlureh(a, estimula a menstrun;oo e na

e d car

145 mg de FAL em 1009 de
salsa fresca

O orégano, especiaria com sabor altamente
apreciada por consumidores de todo o mundo,
tumbem recebe desluque pelus propriedades
e devido os

dides e terpeno.

carvacréis, fl

449mg de FAL em 100g de

orégano

Urucum é utilizado como condimento e colorifico nos
lares brasileiro, sendo popularmente conhecido
como colorau. E produzido a partir da mistura de
fubd com o urucum em pé ou extrato oleoso. Esses

corantes s&o utilizados por diversas industrias, tais
como laticinios, frigorificos, massas, doces, sorvetes,
éleos e gorduras, bebidas, entre outras.

6,69 de proteinas em 100g de
Colorau

Poubel e Haack, 2023.

A Canelaq, canela-da-india, canela-da-china
é muito usada em todo o mundo como
condimento. Tem propriedades

ib ianas e ifongi na China
antiga para o tratamento de doengas
digestivas e menstruais.

146mg de FAL em 100g de
canela




Cartilha de Educagao Nutricional para Pessoas com Fenilcetontria

f\gqr-c'lgar:

E considerado um polissacarideo complexo. =
Embora o dgar seja insolivel em dgua fria, ele
absorve, em torno de 20 vezes o seu préprio
peso para espessar e gelificar alimentos sem

alterar ou adicionar qualquer sabor.

Observe a quantidade de proteinas do rétulo. O agar-dgar deve
ser medido ou calculado nas receitas culindrias, para que seu
consumo, em conjunto com outros alimentos, nao ultrapasse a
cota permitida de fenilalanina ou proteina natural prescrita.

Qual a composigéo nutricional de 100g de

Agar-agar:

Componentes nutricionais |Valor
Energia 336 kcal
Carboidrato total 80,9¢g
Carboidrato disponivel 73,2¢g
Proteina 6,21g
Lipidios 0,3g
Fibra alimentar 7,7g
Caélcio 625 mg
Ferro 21,4 mg
Sodio 102 mg
Magnésio 770 mg
Fosforo 52 mg
Potdssio 1125 mg
Zinco 5,8 mg
Selénio 7,4 mcg

Atencdo:

A quantidade de FAL de 100g de
Agar-agar é de 321 mg

Poubel e Haack, 2023.

—

Veja a receita de uma
deliciosa gelatina de frutas
com baixa proteinas.

A gelatina pode conferir
uma textura mais delicada
enquanto o dgar-agar
proporciona uma textura
mais firme. O dgar é muito
mais forte do que a gelatina:
1 colher de cha de pé de
dgar é equivalente a 8
colheres de chd de pé de
gelatina.

Como usar Agar ?

O agar dgar em pé é até 3
vezes mais forte que os
flocos de agar. O agar

precisa ser primeiro
dissolvido em dgua (ou
outro liquido como leite
vegetal, sucos de frutas,
chas, caldos, etc.) e depois
levado ao fogo ou micro-
ondas para ferver. Ele ird
tomar forma, ficar firme,
quando os ingredientes
esfriarem.

Né&o adicione flocos ou pé
de dgar-dgar diretamente
na refei¢éo pronta.
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8- CONSIDERA(;.OES IMPORTANTES AO
INTERPRETAR OS ROTULOS DOS ALIMENTOS.

* No Brasil é 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 ou 100 ml e por por¢éo , o produto alimentar pode
indicar que contém O g de proteina no rétulo.

ATENCAO: Observe a embalagem do produto. 0,5g de proteina
ou menos por 100g NAO é o mesmo que um teor de proteina de
0,5g por por¢do, embalagem ou item.

¢ Se vocé importar alimentos dos Estados Unidos, observe que
neste pais a norma considera um teor de proteina de <1g como
insignificante e ndo ha a declaracdo da quantidade especifica
de proteina por por¢io se o teor de proteina for <1 g /
tamanho da por¢ao.

e Em produtos alimenticios em pé ou alimentos secos, o
conteudo de proteina pode se referir a quantidade preparada
ou reconstituida com a adi¢éo de suco de fruta, dguaq, 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 adi¢ao de leite de vaca e ovos. Isso superestimara o teor
de proteina. Se os alimentos secos forem preparados com leite
de baixa proteina e sem adi¢éGo de ovos o teor de proteina da
preparacdo final seré menor. Verifique a quantidade didria de
fenilalanina ou proteina que vocé pode consumir.

¢ O conteido de proteina no rétulo de um alimento pode néao
diferenciar entre peso cozido e ndo cozido. Devemos estar
atentos e consultar um especialista em caso de duvida.

Poubel e Haack, 2023.
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Se um produto alimentar contém ingredientes , como leite em
pé, ovo em pé ou farinha de arroz, solicite orientacéo do seu
Nutricionista, eles Poclem ter niveis altos de
proteinas/fenilalanina. E a quantidade de proteina que ele
contém que é usada para decidir se ele pode fazer parte da sua
dieta de acordo com a sua tolerancia didria e orientacdo
profissional.

Observe a quantidade de proteinas por porg¢éo de cada

alimento !
Observe o exemplo, abaixo:

Porcao de 33 g (3 colheres de sopa) -

Nutrientes Suficiente para o preparo de 1 fatia de bolo 100g
(60g)

| Valor energético | 112 keal | 339
Carboidratos | 27g | 82

Proteinas | 09g | 3
Sédio . 155 mg | 470

Fonte: ANVISA
Cada 100g tem
153mg de
L3 o
Fenilalanina

Este produto nao é hipoproteico pois, por exemplo, em cada
100g tem aproximadamente 3g de proteina e em cada
por¢do de 33g da mistura, 5Img de FAL!

Ingredientes: Acgucar, farinha de arroz,
fécula de batata, sal, aromatizante,
espessante goma xantana, fermentos
quimicos: bicarbonato de sédio e fosfato Fique de olho
dacido de sédio e aluminio, antiumectante _ nalistade
carbonato de cdlcio, emulsificante ésteres ingredientes!
de dcidos graxos com propilenoglicol e
corante cUrcuma.
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SEM GLUTEN NAO SIGNIFICA HIPOPROTEICO ! FIQUE ATENTO A
QUANTIDADE DE PROTEINAS DO ROTULO.

A medida caseira se
= refere a medida com os
Porgao é a quantidade de INFOR M_AQAO NUTRICIONAL utensilios que
alimento em gramas (g) ou Porgio de 50 g (2 unidades) normalmente usamos
mililitros (ml) que deveria = em casa(colher, xicara,
ser consumida, por pessoas GUANTIDADE FOR PORGAO ®VD(*) copo, por exemplo).
sadias, maiores de 3 anos Valor energétice 109 kcal =455k] 5 Neste caso. a medida é
de idade em cada ocasiao fornecida em unidades
de consumo, com a, Carboidratos %VD 6 a informacio
finalidade de promover Aclicare _ s ag:
uma alimentacio gucares nutricional em percentual
S ivelm; Proteinas de valores didrios . Ela

nos informa quanto o
Gorduras totais 5 produto fornece de cada

Gorduras satuzadas 0sg nutriente relacionado
Amido de o, amido modificado de tendo como1ma,
mandioen, actear invertids, sleo de milha, Gordura trans Og oy referéncia uma dieta de

2000kcal.
Fibra alimentar 06g
Sddio 152 mg 6
Informagio nutricional por

emulsificante mona e digliceridecs de dcidos poresio & a quantidade de
A MO RN [*} % Valores Didri 50 em uma dieta de cada nutriente em gramas

2.000 keal ou 8.400 lores didrios podem (g) ou quilocalorias (keal)
ser malores ou I

necessidades energéticas. {**) VD nio estabalecido, que tem em cada porgaodo
alimento.

CAJU E DIRIVADOS DE SOJA.

https://loja.graniamici.com.br/

A lista de ingredientes é muito importante e deve ser
consultada durante a compra. Normalmente os
ingredientes que aparecem primeiro na lista sGo os que
estdo em maior quantidade, mas as industria de
alimentos ndo é obrigada a colocar os ingredientes em
ordem decrescente de quantidade. No exemplo acima, a
lista de ingredientes desta bisnaguinha néo contém gliten
e leite, mas contem ovo (gema). O amido de milho e o
amido modificado de mandioca s@o os primeiros
ingredientes.

Um outro exemplo é o bolo sem gloten. A composigéo das
misturas para bolo sem gliten podem variar bastante.
Por exemplo, a mistura bolo de gliten podem conter
farinha de arroz, farinha de milho, aveia, ovo em pé,
cacau em pé e chocolate, tendo um elevado teor de
proteinas/fenilalanina. Veja no exemplo na pdagina 18:

Poubel e Haack, 2023.
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Bolo de chocolate sem gliten. Ingredientes : Amido modificado,
aclcar mascavo, éleos vegetais (palma e ou soja e ou milho),
cacau em pé, gotas sabor chocolate, clara de ovo em pé, aveia
em flocos sem gliten, amido (mandioca e ou milho e ou batata),
sal, estabilizantes maltitol hidroxipropilmetilcelulose e goma
xantana, fermentos bicarbonato de sédio, fosfato de sédio e
aluminio, fosfato monocdlcico, emulsificantes lecitina de soja e
estearoil-2-lactil lactato de sédio, aroma e conservante
propionato de cdlcio. ALERGICOS: CONTEM AVEIA SEM GLUTEN.
CONTEM DERIVADO DE OVO E DERIVADO DE SOJA. PODE
CONTER* AMENDOIM, AMENDOIA\, AVELA, CASTANHA-DE-CAJU,
CASTANHA-DO-PARA, MACADAMIA, NOZ, PECA, PISTACHE,
PINOLI E CASTANHAS. NAO CONTEM GLUTEN

Informagéo Nutricional por 60g
(01 fatia)
=N

g Jasmine

oLO DE CHO COLATE

=

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

Vocé sabe o que significa “Pode Conter” ?

PODE CONTER é uma declaracéo da contaminag&o 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 nao ser possivel garantir a auséncia de
contaminagdo cruzada durante o processo de produc¢do. Nao
houve a utilizacdo destes ingredientes na produgcdo do
alimento, mas pequenos tracos acidentalmente pode estar
presentes.

Poubel e Haack, 2023.
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9- QUAL A IN}PORTANCIA DO USO DA
FORMULA PKU ?

A férmula PKU é muito importante para o tratamento. Existem
férmulas PKU adequadas para cada faixa etdria, elas deve ter
indicaco médica e serem prescritas pelo nutricionista em
conjunto com um plano alimentar.

A férmula PKU devem ser utilizada para garantir que a
necessidade de proteina, vitaminas e minerais estejam sendo
atendidas; pois a restri¢do dietética imposta pelo tratamento
ndo permite que, apenas com os alimentos, seja alcancada a
quantidade de nutrientes necessdrias para a adequada
manutencdo das funcdes do corpo. As férmulas PKU
disponiveis, atualmente, no Brasil sdo isentas de fenilalanina,
compostas normalmente por aminodcidos livres, vitaminas e
minerais.

e

¥ &

@ A quantidade da férmula PKU que deve ser utilizada e a sua
diluicdo devem ser calculadas por um Nutricionista, em
conjunto com um plano alimentar e depende da idade, peso
corporal e da condicao clinica do paciente.

INFORMAGCOES IMPORTANTES

@® Verifique a data de validade da féormula antes de consumir.

Py Apds aberto, o contetido da lata deve ser consumido em até
4 semanas ou conforme a indicagao do fabricante.

o A formula PKU NAO devera ser oferecida como unica fonte
alimentar. Seu uso deve ser acompanhado de outros
alimentos.

@® A formula PKU devera ser fracionada pelo menos de 3 a 5
vezes ao dia.

Poubel e Haack, 2023.
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VAMOS CONVERSAR MAIS UM POUCO
SOBRE A FORMULA PKU?

A férmula PKU é a base do tratamento. E um complemento que
fornece proteinas, vitaminas e minerais essenciais para a sua
nutricdo. Uma dieta com baixo teor de proteina, sem férmula,
pode fazer com que seu corpo desenvolva alguma deficiéncia
nutricional. Vocé deve utilizar a férmula todos os dias,
fracionada de 3 a 5 vezes ao dia, para obter proteinas,
vitaminas e minerais suficiente para prevenir sérios problemas

de saude.

FRI TAS | VEGETAIS

FORMULA PKU

LEMBRE-SE:

A escolha adequada dos alimentos na
Fenilcetondria podem melhorar o
desempenho do organismo, garantir
uma saiude melhor e prevenir doencas
decorrentes do excesso de acgicar e
gorduras. Para isso, a alimentacdo
precisa ser variada, composta por
elementos de todos os grupos de
nutrientes (carboidratos, gorduras,
proteinas, vitaminas e minerais), pois
cada um destes nutrientes
desempenham fun¢ées importantes no
organismo.

* Néo saia de casa sem a Férmula PKU, leve sempreuma @
por¢do de férmula com vocé para néo deixar de usar no

hordrio prescrito.

* Peca o LME (Laudo de Solicitacdo de Medicamentos '-"L
Especializados) e o relatério nutricional pelo menos 2 =&—<
semanas antes de vencer.

¢ Notifique os profissionais do centro de referéncia onde
vocé é atendido se vocé esta sem a férmula e acompanhe

a quantidade de férmula que vocé tem em casa para uso.
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10 -DICAS SOBRE O PREPARO DA

Blga a quantidade !!
formula PKU ea

diluicdo orientada
pelo Nutricionista, a
dgua deve estar
SEMPRE a
temperatura ambiente
ou levemente

aquecida, mas nunca
muito quente ou
fervendo!!

®:

-

L g

FORMULA PKU

As férmulas néo

devem ser
liquidificadas de forma
excessiva , coadas,
peneiradas e
aquecidas em altas
temperaturas ou
fervidas, para que
haja o aproveitamento
total da mistura de
aminodcidos.

Poubel e Haack, 2023.

A férmula PKU deverda
ser pesada em balanca
digital. Se vocé néo
tiver balanca na sua
casa , utilize a medida
padréo da lata
conforme o plano
alimentar
individualizado
fornecido pelo
Nutricionista.
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SEJA CRIATIVO AO PREPARAR A FORMULA PKU

Siga a orientacdo do Nutricionista quanto a quantidade
da férmula. O café da manhé é a primeira e uma das mais
importantes refeicoes do dia, para ter mais energia e
disposicao!!! Apés o café da manhd, comece bem o dia
ingerindo uma dose de férmula PKU, distribua
proporcionalmente a sua quantidade de férmula ao longo
do dia de acordo com a prescri¢do nutricional.

SEJA CRIATIVONO A

PREPARO DA FORMULA PKU S ‘
1‘, Y ¥ A
E i o

« Adicione um pouco de

xarope de guarand, .
framboesa ou groselha na ; </
formula PKU (uso indicado &=3 o @
g:renas apés os 24 meses de \

idade); e |

« Faca um smoothie com
frutas congeladas;

« Misture com suco ou leite Beba

vegetal do sabor preferido; ,,W

7
« Misture com fruta fresca, <
refrigerada ou sorbet. agua

A férmula PKU tem quantidade concentrada de
proteinas, minerais e vitaminas, desta forma é
recomendado BEBER AGUA EXTRA apés cada dose do
complemento, especialmente se eles forem utilizados
com quantidade de dgua ou liquido menor do que o
recomendado. Converse com o Nutricionista para
orientac¢des individualizadas.
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INFORMACOES UTEIS SOBRE A FORMULA PKU

Vocé sabia que a tirosina tem baixa afinidade com a
dgua e pode formar, em conjunto com outros
aminodcidos, uma camada no topo da mistura
quando vocé acrescenta dgua para preparar a

formula? \
Prepare a férmula PKU Use um copo
imediatamente antes do F] agitador ou um
uso. As preparacoes -~ misturador manual
que contém amido ; para produzir uma

engrossam com o mistura homogénea.

tempo e pode dificultar

a mistura. " @i

0 Se a férmula PKU estiver com o odor, o sabor,
a cor ou a textura do pé diferente da
usualmente observada, mesmo dentro da
validade, nGo consumal! Avise ao centro de
referéncia e notifique a Vigildncia Sanitdria
Estadual sobre a ocorréncia.

INFORMAGOES SOBRE 0 ARMAZENAMENTO

A Férmula PKU deve ser cuidadosamente armazenada em
casa ou no trabalho de acordo com as instru¢cdes do
fabricante, em ambiente seco e arejado. A qualidade do
substituto da proteina (Férmula PKU) pode né&o ser
aceitavel se estiver perto de sua data de validade ou se a

mesma for armazenada em locais muito quentes. Fique
atento!
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11 - QUAIS SAO OS ALIMENTOS COM ALTO
TEOR DE FENILALANINA ?

Os alimentos fontes de proteina possuem alto teor
de fenilalanina (FAL) e ndo devem ser utilizados
por pessoas com fenilcetonuria, que estdo apenas
sob tratamento dietético.

CARNE BOVINA, CARNE SUINA, FRANGO E SEUS
DERIVADOS (LINGUICA, SALSICHAS, CHOURICO,
SALAME, PRESUNTOS, APRESUNTADOS, MORTADELA,
JERKED BEEF, CALABRESA, BACON), PEIXE, OVOS, LEITE
(DE VACA, CABRA, OVELHA) E OS DERIVADOS DE LEITE
COMO QUEIJO, REQUEUAO, IOGURTES ,BEBIDAS
LACTEAS, LEITES FERMENTADOS, LEITE CONDENSADO.

o —

.'
./

VA
=
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ALIMENTOS COM ALTO TEOR DE FENILALANINA

SOJA, PTS (PROTEINA TEXTURIZADA DE SOJA),
FARINHA DE SOJA, LEITE DE SOJA, SNACKS DE SOJA
TORRADA, TEMPEH, LEGUMINOSAS (FEIJAO, LENTILHA,
ERVILHA E GRAO DE BICO), GELATINA E ALGAS
VEGETAIS, COMO ESPIRULINA.

Mas, o que é Spirulina ?

Spirulina é uma microalga que vem
sendo produzida e estudada por suas -
propriedades nutricionais e por seus
beneficios & saide, tem alta quantidade
de proteina. Sdo vendidas como
suplementos alimentares em pé ou em
comprimidos/capsulas.

100g de Spirulina
desidratada possui
57,5g de proteina

Poubel e Haack, 2023.
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ALIMENTOS COM ALTO TEOR DE FENILALANINA

OLEAGINOSAS (AMENDOA, NOZES, AMENDOIM,
CASTANHAS DO PARA, CASTANHA DE CAJU, PISTACHE,
MACADAMIA, AVELA, NOZ-PECA), SEMENTES
(SEMENTE DE ABOBORA, CHIA, LINHACA, GORASSOL,
GERGELIM, MOSTARDA, PAPOULA), QUINOA, TRIGO,
AVEIA, CENTEIO, CEVADA E SUAS PREPARACOES (PAES,
BOLOS E BISCOITOS FEITOS COM ESTAS FARINHAS) E
ASPARTAME.

Importante : Cuidado especial deve ser dado aquelas
saladas servidas nas festas de Natal e Ano Novo que
podem conter nozes, castanhas e améndoas,
chamadas de forma equivocada de frutas secas - mas
que, na verdade, sdo sementes oleaginosas. Por isso,
é interessante observar os ingredientes das saladas
nas festas de final de ano.

Poubel e Haack, 2023.
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12- QUAIS SAO OS ALIMENTOS COM BAIXO
TEOR DE FENILALANINA ?

Sdo as frutas, vegetais e alimentos com baixa

quantidade de proteina que possuem reduzido teor de
fenilalanina (FAL).

Macgas, Péra, Ameixas, Melancia, Abacaxi,
FR"THE Uvas, Goiabas, kiwi, Limao, Lima, Lichias,
Manga, Melao, Nectarinas, Laranja, Mamao,
‘ﬁi"‘;‘-& Péssegos, Péras, Abacaxi, Ameixas, Roma,
! L. Carambola, Morangos, Tamarindo,

Tangerinas, Cereja.

VERDURRS E LEGUMES

Cenoura, tomate, pepino, aipo , repolho,
berinjela, batata baroa, abébora -
pescoco, abobrinha, chuchu, mandioca.

As mistura de vegetais congeladas vendidas em
supermercado devem ter atencdo especial , observe a
quantidade de proteinas por por¢do na embalagem.

|:|TE|]|:|]|] Alguns vegetais tem TEOR DE FENILALANINA
ELEVADO e devem ser controlados ou restritos
>>> conforme a orientacéo do profissional :
Card, abébora cabutia, Espargos , Broto de Bambu, ’
Feijao, Fava , Brécolis, Couves de Bruxelas, Couve-flor,
Espiga de milho, Couve, Rucula, Ervilhas, Vagem,
Espinafre, Couve manteiga, Batata doce, Palmito

inteiro, Inhame. Veja a quantidade de fenilalanina na
tabela na pagina 37!

Poubel e Haack, 2023.
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13- ASPARTAME E FENILCETONURIA

A docura aumenta o sabor de
inUmeros alimentos e bebidas
industrializados. Os ado¢antes sao
utilizados para que os
consumidores apreciem o paladar
doce com uma reduzida oferta de
caloria.

O Aspartame é um adocante que
deve ser evitado na Fenilcetonuria.
Ele é um dipeptideo sintético
conhecido como N-L-alfa-aspartil-
L-fenilalanina metil éster, foi
acidentalmente descoberto' em
1965 por James Schlatter. E um
edulcorante bastante difundido e
utilizado na industria de
alimentos na atualidade.

Aspartame

clJHlaNJOS
(pure)

VOCE SABE COMO O ASPARTAME E
TRANSFORMADO NO ORGANISMO ?

O Aspartame é completamente

hidrolisado em aproximadamente
FENILALANINA (50%), acido aspartico

(40%) e metanol (10%) no intestino.

Poubel e Haack, 2023.
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ART.
AN

O aspartame pode estar presente em refrigerantes,
dguas saborizadas, goma de mascar, refrescos, sucos
de frutas, gelatinas , geléias de frutas, bebidas
esportivas , energéticos em pé ou liquidos, entre
outros alimentos.

A quantidade de fenilalanina
fornecida pelo aspartame na
maioria das vezes ndo é
identificada nos rétulos dos
alimentos e bebidas por isto
devemos ter cuidado e sempre
observar o rétulo dos alimentos
antes de comprar.

ATENCAO:

100MG DE
ASPARTAME
FORNECE S6MG DE
FENILALANINA.

E importante ler o rétulo do alimento industrializado
antes de consumi-lo, pois pode conter aspartame.
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FENILCETONURIA

O aspartame é cerca de 200 vezes mais doce que o
acUcar de mesas e estima-se que seja adicionado a mais
de 6.000 alimentos e bebidas . Outros adocantes
naturais e artificiais podem ser utilizado com seguranca
para pessoas com Fenilcetondria, pois ndo tem
fenilalanina, sao eles:

e Acessulfame K e Sacarina

¢ Glicosideos de esteviol o
e Sucralose eFrutose ¢ Sacarose '«j’
e Maltodextrina ¢ Manitol
¢ Sorbitol ¢ Xilitol

Ao longo das ultimas duas décadas esta havendo o
aperfeicoando e desenvolvimento de edulcorantes para
uso na industria de alimentos. Pessoas sujeitas & restrigéo
de ingestdo de acicares podem hoje encontrar varias
opcoes de produtos sem adi¢do de acicar e com uso de
adocantes artificiais sem fenilalanina. Fique de olho no
rétulo!

O NEOTAME pode ser utilizado por pessoas com
fenilcetonuria ?

SIM! O Neotame contém aspartame. Mas, a
disponibilidade de fenilalanina do neotame é limitada,
devido & incapacidade do nosso corpo de quebrar a
ligacdo peptidica entre o dcido aspdrtico e a fenilalanina
durante a sua transformacgéo no organismo.
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14 - VOCE SABIA QUE OS TEORES DE
FENILALANINA (FAL) EM UMA GRAMA DE
PROTEINA VARIAM ?

A quantidade de fenilalanina em um grama de proteina
varia de 20 a 50mg, dependendo do tipo de alimento.
Entdo como posso estimar a quantidade de FAL dos
alimentos?

No Brasil, a Agencia 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 porgéo que
no rétulo tem O (zero) grama de proteina pode ter tdo
pouco quanto 10 mg ou até 25 mg de FAL.

Essa é uma grande margem de erro para pessoas com
fenilcetonuria que tem um limite didrio que pode variar
entre 200 a 100mg de FAL. Assim, sempre procure pelo
teor de FAL dos alimentos na Tabela de Conteudo de
Fenilalanina da ANVISA ( Painel para Consulta do
Conteiudo de Fenilalanina em Alimentos), se ndo houver
este produto na tabela faca a estimativa conforme regra
abaixo.

O rétulo do dalimento com O (zero)
proteina pode ou nao ser realmente livre
de FAL, por exemplo: éleo ndo contém
proteina. Observe a lista de ingredientes,
se o rétulo indica Og de proteina, para
estimar o conteudo de FAL, adicione 0,5 e
multiplique por 50. Esta sera uma
quantidade maxima aproximada de FAL
(em mg) nessa porg¢ao.

Poubel e Haack, 2023.
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OS TEORES DE FENILALANINA EM UMA GRAMA
DE PROTEINA VARIAM.

Para uma estimativa mais precisa da quantidade de
fenilalanina observe a composic¢éo do alimento:

Se o ingrediente principal for frutas,
use 30 como multiplicador.

Se o ingrediente principal for vegetais,

use 40 como multiplicador.

E, para todos os outros alimentos, 50 é
um multiplicador apropriado para
realizar a estimativa.

Neste exemplo,
como o ingrediente
Calorias principal sdo

vegetais, use 40
como multiplicador.

Informagéo Nutricional por 130g

Carboidrato

Proteinas

3g de proteina x 40 =
120mg de FAL
estimada para 130g
Fonte: www.sadia.com.br/vegtal/ dO produto
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Cartilha de Educacao Nutricional para Pessoas com Fenilcetonuria

15- Dieta para Fenilcetontria NAO é
Dieta Vegetariana. m

VEJA AS
DIFERENGAS!

As pessoas que fazem a dieta vegetariana néo excluem
os alimentos fonte de proteina vegetal da alimentagéo.
Elas retiram da alimentacéo todos os tipos de carne e
seus derivados, podendo ou néao utilizar laticinios
(Lactovegetariano - vegetariano que néo utiliza ovos,
mas faz uso de leite e laticinios) ou ovos (Ovovegetariano
- vegetariano que néo 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 tem o seu consumo preconizado de forma
equilibrada para que a alimentacdo vegetariana seja
diversificada e haja o fornecimento adequado de
nutrientes. Diversos fatores levam as pessoas a adotarem
a dieta vegetariana motivos filoséficos, éticos,
relacionados & familia, ao meio ambiente, a saidde, &
religi@o, entre outros motivos de natureza pessoal.

(Uniao Vegetariana Internacional - IVU).

GAAimpenalwruwasuz,

A ingestao de proteinas nio é restrita na Dieta
Vegetariana! Mas, na Fenilcetoniiria precisamos fazer
a restricio de proteinas acordo com a tolerancia
diaria de Fenilalanina.

Poubel e Haack, 2023.




Cartilha de Educagéao Nutricional para Pessoas com Fenilcetonuria

15- Dieta para _
Fenilcetonuria NAO é
Dieta Vegetariana.

ALIMENTOS VEGANOS
PODEM TER ELEVADO
TEOR DE PROTEINA!

As pessoas que fazem a dieta para Fenilcetonuria
retiram da alimentacdo todos os tipos de carnes, aves,
ovos e peixes e seus derivados, além disso necessitam
do controle da ingestdo de cereais (por exemplo, o
arroz), e nao utilizam laticinios provenientes (que vem
de) de fontes animais, leguminosas , sementes,
oleaginosas.

Dentre as razées que motivam a realizacdo da dieta
para Fenilcetontria podemos citar: a manuten¢go da
savde e do bem estar fisico e mental, a prevencdo de
danos cerebrais, da ocorréncia de dificuldades de
aprendizado, organizac¢do, planejamento e alteracdes

comportamentais.

Na fenilcetoniiria, vocé precisa
fazer a restricio de proteinas
acordo com a tolerancia diaria de
Fenilalanina.

Poubel e Haack, 2023.
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Na Dieta Vegetariana ndo ha controle da ingestdo de
proteina, a ingestdo de Lisina, um importante aminodcido
essencial é alcancada prioritariamente pela ingestdo de
leguminosas (feijoes, lentilhas, ervilhas, gréo de bico, soja,
entre outros). O uso de leguminosas ndo s@o permitidas na
alimentacao para fenilcetonuria sob tratamento dietético.

A utilizacGo do complemento de proteinas
(férmula PKU) para a Fenilcetonuria é essencial
para prevenir deficiéncias de nutrientes.

LEMBRANDO:

CURIOSIDADES
L

QUAL O TEOR DE FENILALANINA DAS
LEGUMINOSAS COZIDAS?

Quantidade
de FAL em 100g

*Média de quatro variedades (preto, branco, adzuki, pinto)
Fonte: U.S. DEPARTMENT OF AGRICULTURE. Agricultural Research Service

Poubel e Haack, 2023.




Cartilha de Educagéo Nutricional para Pessoas com Fenilcetoniria

CONSULTE SEMPRE QUE TIVER DUVIDA
Quarlidade do
X . o




Cartilha de Educacéo Nutricional para Pessoas com Fenilcetonuria

16- FENILALANINA NOS ALIMENTOS

O objetivo da interven¢ao nutricional na alimentacéo para as
pessoas com fenilcetonuria deve ter como base a promog¢éao da
'alimentacéo saudavel' e individualizada. Assim, a utilizacgo
da tabela de composicdo de fenilalanina dos alimentos é
necessdria para que as pessoas possam ter consciéncia da
quantidade de fenilalanina que estao utilizando no seu dia a
dia.

A quantidade de fenilalanina varia conforme o alimento e sua
forma de preparo. Quando submetemos os alimentos o
cozimento podem ou ndo haver diferencas na quantidade de
aminodcidos. Assim podemos ver diferencas, por exemplo, no
conteudo de fenilalanina entre a batata cozida e a frita. Mas,
isto tem uma explicacdo. Durante o processo de fritura, ocorre
a reacdo de Maillard, principal reacéo que afeta os agicares,
que envolve aminodcidos, proteinas, entre outros compostos,
as temperaturas de cozimento acima de 150 ° C, intensificam
estas reacdes e a desidratac¢do. Por isto, a composicdo dos
alimentos mudam conforme a forma de preparo que usamos!

Em geral, o teor de proteina é y o=

aumentado pelo processo de fritura ‘;

devido ao efeito da concentracao, pois a 4 B W EPEN
e W

fritura também é um processo de o o

K - Batata, inglesa, pref['rlla,
desidratagdo. As mudangas na estrutura  gugelada: Himg de FAL em 100g
natural da proteina dos alimentos podem '

ser resultado de mudancas na 4 -
temperatura, acidez, presenca de sal e g
outros fatores, causando mudancas na Batata cozida: 7Img de FAL
composicdo. em 100g

Os alimentos fritos tem alteracdo de cor, sabor, textura e
composicéio varidveis pois o processo de fritura pode causar
alteracées na estrutura de proteinas, vitaminas e outros
componentes dos alimentos.

Poubel e Haack, 2023.
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17- TABELA DE FENILALANINA DOS ALIMENTOS

A fenilcetonuria (PKU) é uma doenca
metabélica hereditdria rara que afeta a
capacidade de metabolizar a fenilalanina
(FAL). Sem tratamento adequado, niveis
elevados de FAL no sangue podem causar
danos a saude. O semdforo de alimentos é
uma ferramenta Gtil para ajudar a escolher
alimentos adequados para pessoas com PKU.
Ele classifica alimentos em trés categorias com
base na quantidade de FAL que contém, veja
abaixo:

.

VERMELHO

PARE: Alimentos que apresentam teor mais
alto de fenilalanina e devem fazer parte da
alimentag@o em pequena quantidade,
conforme a tolerancia individual.

ATENCAO: 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.

Poubel e Haack, 2023.
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TABELA DE FENILALANINA DOS ALIMENTOS

FRUTAS
Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descrigdo dos alimentos  FAL (mg) Descrigao dos alimentos FAL (mg)

Péssego
Péssego nacional
Caju 36
Carambola 37
Banana da terra 38
Ameixa 43
Banana prata 48
Kiwi 48
Abacate 50
Jaca, crua 52
Banana nanica 52
Banana ouro

Poubel e Haack, 2023.
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TABELA DE FENILALANINA DOS ALIMENTOS

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

Descrigao dos alimentos

FAL (mg)

(]

Descrigdo dos alimentos
Alface lisa

FAL (mg)
62

N
o

Alface roxa

67

Almeirdao

65

Cebolinha

70

|Couve-flor

74

|Espinafre

74

|Cebola

74

|Escarola

Acelga

S|B|G|G|5|B|E|E|8| 88|88 |8

Alface crespa

w
w

Alho-poro

w
[}

Alface, média de variedades

o
L8]

Alface romana

o
w

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

Descricdo dos alimentos

FAL (mg)

Descricdo dos alimentos

75

Chuchu 40 |Quiabo 60
|Nabo japonés branco 41 |vagem 66
|Abébora pescogo 42 |Beterraba

|abébora italiana 43 |Vagem Manteiga

|cenoura 50

Vagem congelada 59

Abdbora, média de variedades 62

Poubel e Haack, 2023.
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TABELA DE FENILALANINA DOS ALIMENTOS

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

Descrigdo dos alimentos FAL (mg)

Descrigdo dos alimentos

[Mandioca amarela 42 |Batata pré-frita congelada

|Batata baroa 45 |Batatainglesa 71
|mandioca a8

|Batata doce 69

Cereais - Quantidade de fenilalanina (FAL) por 100g

Descrigdo dos alimentos

Arroz branco cozido (Média de variedades) 135

Farinha de arroz branca 317

FAL (mg) Descrigdo dos alimentos

Arroz integral cozido (Média de variedades)] 133

Farinha de arroz integral 373

Clique no link Saiba mais e
tenha acesso ao painel de
Consulta ao Teor de Fenilalanina
dos Alimentos da ANVISA.

Poubel e Haack, 2023.

Saiba mais
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