DOT: http://dx.doi.org/10.20396/san.v30i00.8674027
Artigo Original

Seguranga Alimentar e Nutricional de Alunos Fenilcetonuricos. Siqueira, ef al.

Ay

VA
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Introdugdo: A fenilcetonuria é caracterizada pela mutacio da enzima fenilalanina hidroxilase, que metaboliza a
fenilalanina, um aminodacido presente em quase todos os alimentos. A perda da atividade dessa enzima resulta em
um aumento da concentracdo de fenilalanina, em nfveis toxicos. O tratamento padrdo para esse quadro
compreende principalmente duas estratégias: a dieta restrita em fenilalanina o uso de férmula metabdlica rica em
aminodacidos, porém isenta de fenilalanina. Objetivo: No Brasil existem protocolos para garantia da seguranca
alimentar e nutricional em escolares com condicdes especificas, mas aqueles portadores de fenilcetonuria nio sao
contemplados. A alimentagio desse grupo ¢ de alto custo e para garantia do consumo adequado de nutrientes pode
ser necessaria apoio governamental, principalmente para aquelas familias em situacio de vulnerabilidade social. O
objetivo do trabalho é propor um protocolo, através da pesquisa translacional, que garanta a seguranca alimentar
e nutricional de estudantes com fenilcetonuria nas escolas publicas do Distrito Federal (DF), podendo servir como
base para a cria¢io de um protocolo nacional. Métodos: O trabalho revisou as politicas existentes por meio de
buscas em bases de dados (PubMed, BVS e Enbase) e em sites governamentais. O protocolo sugerido foi criado a
partir de uma nova abordagem e adaptacio de protocolos ja em andamento, o que torna viavel sua implementagao.
Conclusio: O protocolo ¢é de extrema importancia para o manejo adequado dessa populagio e ird assegurar a
ingestdo necessaria de aminodcidos para que ocorra o pleno desenvolvimento fisiol6gico e cognitivo dos estudantes
com fenilcetonuria.

Palavras-chave: Seguranca Alimentar e Nutricional, Fenilcetonuria, Alimentagao Escolar, Pesquisa Translacional.

Protocol for Ensuring the Food and Nutritional Security of Students
with Phenylketonuria through Translational Research

Introduction: Phenylketonuria is characterized by a mutation in the enzyme phenylalanine hydroxylase, which
metabolizes phenylalanine, an amino acid present in almost all foods. The loss of activity of this enzyme results in
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an increase in the concentration of phenylalanine, to toxic levels. The standard treatment for this condition mainly
comprises two strategies: a diet restricted in phenylalanine, and the use of a metabolic formula rich in amino acids,
but free of phenylalanine. Objective: In Brazil, there are protocols to guarantee food and nutritional security in
schoolchildren with specific conditions, but those with phenylketonuria are not covered. Feeding this group is
costly and government support may be necessary to ensure adequate nutrient consumption, especially for those
families in situations of social vulnerability. The objective of this work is to propose a protocol, through
translational research, that guarantees the food and nutritional security of students with phenylketonuria in public
schools in the Federal District (DF), which can serve as a basis for the creation of a national protocol. Methods:
The work reviewed existing policies through searches in databases (PubMed, BVS and Embase) and government
websites. The suggested protocol was created from a new approach and adaptation of protocols already in progress,
which makes its implementation feasible. Conclusion: The protocol is extremely important for the proper
management of this population and will ensure the necessary intake of amino acids for the full cognitive
development of students with phenylketonuria.

Keywords: Food Security, Phenylketonuria, School Feeding, Translational Research.
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INTRODUQAO O tratamento padrio para a PKU
fundamenta-se principalmente em duas estratégias:
dieta restrita em fenilalanina, e uso de férmula
metabdlica rica em aminoacidos, porém isenta de
fenilalanina. Dessa forma, os niveis sanguineos de

Os erros inatos do metabolismo (EIM) sio
distarbios de natureza genética que correspondem a
defeitos enzimaticos capazes de acarretar a

interrupcao de uma via metabolical. A fenilcetondria
(PKU) é um tipo de EIM, caracterizada pela mutagio
da enzima fenilalanina hidroxilase (PAH)2. Essa
enzima ¢ responsivel pela metabolizacio da
fenilalanina (PHE), que ¢ um aminoacido presente
em quase todos os alimentos. Pequenas quantidades
da fenilalanina consumida s3o incorporadas pelo
organismo na sintese proteica, ¢ o excedente é
naturalmente convertido em outro aminoicido, a
tirosina®. A perda da atividade da PAH resulta em um
aumento da concentracio da PHE, em niveis téxicos,
no sangue e no cérebro. O diagnéstico precoce da
PKU, por meio do Teste do Pezinho antes do fim do
primeiro més de vida, é critico para o controle e
manejo apropriado da doenga*. Quando nio tratada,
a PKU pode causar comprometimento intelectual
progressivo, acompanhado de uma série de sintomas
adicionais, que podem incluir erupgio cutanea
eczematosa, convulsdes e déficits motores2. A
prevaléncia mundial da fenilcetonuria pode variar
entre 0,3 e 38,13 por 100.000 recém-nascidos,
dependendo de grupos étnicos, racas e regides
geograficas. No Brasil, a prevaléncia varia de 1:15.000
a 1:25.000 recém-nascidos>.

PHE tendem a ser controlados, mantendo o
consumo proteico satisfatorio para atender as
necessidades de crescimento e prevenindo os danos
neurolégicos. E necessaria a adesdo imediata 2 dieta
preconizada e a continuidade do tratamento, porém
esses sdo influenciados pela limitagio financeira
devido a0 elevado custo dos alimentos especiais®.

No Brasil, uma das diretrizes do Programa
Nacional de Alimentacio Escolar (PNAE)
compreende o direito a alimentacdo escolar
garantindo a seguranca alimentar e nutricional dos
estudantes, com acesso de forma igualitaria,
respeitando as diferencgas biolégicas entre idades e
condi¢bes de saide dos alunos que necessitem de
atengdo especifica e aqueles que se encontrem em
vulnerabilidade social’. Nesse sentido, em 2014 foi
publicada a Lei n%? 12982, que determina o
fornecimento de alimentacdo escolar adequada, por
meio da elaboracido de cardapios especiais com base
em trecomenda¢cdes médicas e nutricionais, aos
alunos portadores de estado ou de condicao de satde
especifica, solidificando e fortificando as diretrizes
do PNAES”.
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O Fundo Nacional de Desenvolvimento da
Educacio (FNDE) langou em 2017 o Caderno de
Referéncia sobre  Alimentagdio Escolar para
Estudantes com  Necessidades  Alimentates
Especiais, que instrumentaliza os profissionais no
estabelecimento de fluxos de atendimento de
estudantes com alergias alimentares, doenga celiaca,
diabetes, dislipidemias, hipertensdo arterial sistémica
e intolerancia a lactose®!9, Antes disso, em 2012, o
Centro Colaborador em Alimentacio e Nutricio do
Escolar de Santa Catarina (CECANE/SC) publicou
0 Manual de Orientacdo sobre a alimentacdo escolar
para pessoas com Diabetes, Hipertensio, Doenga
Celiaca, Fenilcetonuria e Intolerancia a Lactose.
Além de explicar os sintomas, diagnéstico e
tratamento da doenca, o manual recomenda que o
nutricionista se mantenha informado quanto aos
niveis de fenilalanina nos alimentos por meio da
consulta dos rétulos e tabelas da Agéncia Nacional
de Vigilancia Sanitaria (Anvisa)'!.

Mesmo a PKU tendo sido relatada em dois
manuais para a alimentagio escolar, ainda ndo
existem orientacbes que garantam a seguranga
alimentar e nutricional dessa populacdao. Tendo
como base a pesquisa translacional e verificando a
falta de protocolos que contemplem essa populagio,
o objetivo do trabalho entio ¢ propor uma estratégia
de intervencio para a garantia da seguranca alimentar
e nutricional de estudantes com fenilcetoniria nas
escolas publicas do Distrito Federal (DF). Ao ter
acesso ao tratamento adequado, a populagio com

Figura 1. Cadeia Translacional.

fenilcetonuria experimentara uma drastica melhoria
em sua qualidade de vida, podendo alcancar um
pleno desenvolvimento cognitivo e interromper o
comprometimento  progressivo e permanente
causado pelos niveis toxicos de fenilalanina.
Acreditamos também que a presente estratégia
podera servir como base para a criagio de um
protocolo nacional.

METODOLOGIA

Aspectos metodolégicos da proposta da
estratégia de intervengao

A Pesquisa Translacional pode ser entendida
como esfor¢os que possibilitam a transferéncia de
resultados coletados pela pesquisa basica (de
bancada) até a implementacio na populagio/
pacientes. Ela surge de uma necessidade de
integracdo permanente entre as etapas de produgao
cientifica'? e de um gap na comunicacio entre as areas
basicas e clinicas. Ela entdo se torna relevante devido
a atencdo dedicada a necessidade de identificagdo e
busca por solu¢bes de problemas que barram o
avango cientifico e a sua translacdo em conhecimento
aplicado e util para a sociedade'>.

As etapas da Pesquisa Translacional podem
ser classificadas como “momentos de translacio” e
exploram o modelo dos 4T's (exemplificada na Figura

1).

Pesquisa Basica “ Pesquisa Clinica

T1 T2

Sintese da
Pesquisa

Pesquisa Baseada “ Impactos na
na Pratica Satde

T3 T4

Fonte: Vivas et al.14

Segundo Mallet, 2017, o modelo dos 4T’ é
composto dos itens:

* T1: da descoberta na pesquisa bésica até a
aplicacdo em pesquisas clinicas;

e T2: da aplicacio clinica aos guidelines
baseados em evidéncias;

* T3: das diretrizes baseadas em evidéncias a
difusio na pratica;

* T4: da pratica médica ao impacto na saude;
O presente estudo se baseia na Pesquisa

Translacional, buscando uma estratégia de
intervencdo, nos momentos T3 e T4, com fluxos

Segur. Aliment. Nutr., Campinas, v. 30. ¢023040. 2023 3



DOT: http://dx.doi.org/10.20396/san.v30i00.8674027

Artigo Original

Seguranga Alimentar e Nutricional de Alunos Fenilcetonuricos. Siqueira, ef al.

estabelecidos de atendimento em ambiente escolar
de criancas com fenilcetonuria que garantam a
seguranca alimentar e nutricional dessa populagio.

As dimensdes da revisdo bibliografica

Para compor a bibliografia de referéncia, os
artigos foram selecionados por meio de busca nas
bases de dados da literatura (PubMed, BVS e Ewmbase)
utilizando vocabulos controlados (Mesh, Decs e
Emtree) e utilizando vocabulos livres. Para cada base
de dados foram realizadas as adequagGes necessatias.
A definicio da pergunta de pesquisa seguiu o
acronimo PECO — populagio (criancas em idade
escolar com fenilcetonuria no Brasil), exposi¢ao
(alimentacdo escolar), comparagdo (ndo se aplica) e
desfecho (politicas de seguranga alimentar e
nutricional). Nao foram aplicados filtros de idioma
ou periodo de publicagdo. A busca de evidéncias foi
iniciada pelas bases de dados de revisdes sistematicas,
guidelines e avaliagdes de tecnologias em saude, sendo
as principais: Health Systems Evidence, Cochrane 1ibrary,
Center for Reviews and Dissemination ¢ Health Evidence. A
busca ainda foi estendida a outras bases objetivando
a identificacdo de estudos originais: Pubmed, Lilacs,
Embase, Scopus e Web of Science. Outros tipos de
documentos foram buscados no Google Académico.
Além disso, foram consultadas as referéncias dos
documentos incluidos, realizaram-se buscas de
manuais e consultas em sites governamentais.

A composi¢io da proposta da estratégia de
intervengao

Para criagio da estratégia de intervencao foi
utilizado como referencial teérico o “Caderno de
Referéncia: Alimentacio Escolar para Estudantes
com  Necessidades  Alimentares  Especiais”,
publicado pelo Fundo Nacional de Desenvolvimento
da Educacio em 2017. O Caderno contém
otrientacoes destinadas a subsidiar a elaboracdo de
cardapios especiais para o PNAE, baseado em
protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas (PCDT),
consensos e diretrizes nacionais e legislagdes. O
Caderno cita, inclusive, o Manual de Orientacio
sobre a alimentacdo escolar para pessoas com
Diabetes, Hipertensao, Doenca Celiaca,
Fenilcetonuria e Intolerancia a Lactose (IL), ao tratar
da IL, mas ndo apresenta qualquer informacio sobre
as necessidades alimentares dos fenilcetonuricos.

O referido manual expde, de maneira
simplificada e superficial, o que é fenilcetonuria,
quais os principals sintomas e consequéncias, a forma
de diagndstico e tratamento, a importincia de seguir
a prescricio dietética, o nivel de fenilalanina nos
alimentos e orientacGes nutricionais e alimentares
para pessoas com fenilcetonuria na escola, além de
recomendar sitios eletronicos e trazer um exemplo de
receita com baixa fenilalanina.

Embora o manual aborde as caracteristicas
da doenca, ele nio fornece recomendaces
significativas para os cuidados essenciais visando
assegurar um atendimento adequado e seguro ao
estudante. Considerando também o ano de
publicacdo do material, optou-se por nio o utilizar
no embasamento tedrico da proposta.

O segundo documento utilizado como
referencial teérico foi o “Protocolo Clinico e
Diretrizes  Terapéuticas da  Fenilcetonuria”,
publicado, em 2020, pela Secretaria de Ciéncia,
Tecnologia, Inovacio e Insumos Estratégicos em
Sadde do Ministério da Saude.

Os PCDT sio documentos oficiais do
Sistema Unico de Satde (SUS) que estabelecem os
critérios para o diagnéstico, tratamento, os cuidados
com a seguranca dos pacientes, os mecanismos de
controle clinico, e 0 acompanhamento e a verificagao
dos resultados terapéuticos a serem buscados pelos
profissionais de sadde e gestores do SUS.

Como o Caderno de Referéncia:
Alimenta¢do  Escolar para Estudantes com
Necessidades Alimentares Especiais foi publicado
antes do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
da Fenilcetonuria, a estratégia de intervengdo aqui
proposta une esses dois documentos oficiais ao
propor um guia para o fluxo de atendimento
alimentar nas escolas para estudantes com
fenilcetonuria.

RESULTADOS

Os  materiais  publicados  sobre a
fenilcetonuria no Brasil estdo agrupados no Quadro
1 para auxiliar a criacio de propostas futuras e a
adaptacio para diferentes realidades e arranjos
estaduais e municipais.
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Quadro 1. Sintese dos principais achados da revisdo de literatura.

Celiaca, Fenilcetontria e
Intoleréncia & Lactose

Autor e Ano | Titulo da Publicacao Objetivo Resultados Consideracdes
CECANE Manual de Orientacdo | O manual tem objetivo de oferecer | Recomenda-se sempre consultar os rétulos das | Nao apresenta um
SC/FNDE, 2012 sobre a alimentacéo | infformacbes que auxiiem nas | embalagens e as tabelas de composicéo de | guia  estruturado,

escolar para pessoas | agies de desenvolvimento e | alimentos para melhor instru¢éo sobre os niveis | com fluxo de agéo e
com Diabetes, | operacionalizagdo das atividades | de fenilalanina nos alimentos. Outro possivel | monitoramento.
Hipertenséo, Doenca | inerentes ao Pnae quando | guiaindicado é a tabela da ANVISA, na qual esta

relacionadas ao fornecimento de
alimentacéo escolar aqueles que

tem doencas crénicas como
diabetes, hipertensdo, doenca
celiaca, fenilcetonuria e

intoleréncia a lactose.

compilado os principais alimentos que possuem
teor proteico igual ou inferior a 5%, podendo
servir de referéncia para elaboragdo de
cardapios escolares para fenilcetonuricos. No
ambiente escolar deve-se assegurar a oferta de
nutrientes necessarios para o desenvolvimento
do aluno e disponibilizar a dieta diferenciada a
pessoa com fenilcetondria, atentando a
preservacéo de sua inclus&o social.

FNDE, 2017 Cademno de Referéncia:

Alimentacao Escolar
para Estudantes com
Necessidades

Alimentares Especiais

Esse material é direcionado para
nutricionistas do Pnae. Contém
orientagdes dietéticas destinadas
exclusivamente a subsidiar a
elaboracéo de cardapios especiais
para 0 programa.

Referéncia para instrumentalizar o nutricionista
na decisdo de como estabelecer fluxos de
atendimento, mecanismos de abastecimento e
cardapios especiais e apoiar os gestores nas
decis6es no &mbito do Pnae, no que se refere ao
atendimento dos estudantes que necessitam de
um atendimento especial.

Nao contempla os
estudantes
fenilcetonuricos.

Protocolo Clinico e
Diretrizes Terapéuticas
da Fenilcetondria

Secretaria de
Ciéncia,
Tecnologia e
Insumos
Estratégicos —
Ministério da
Salde, 2020

Os Protocolos Clinicos e
Diretrizes Terapéuticas (PCDT)
séo documentos oficiais do
Sistema Unico de Satde (SUS)
que estabelecem os critérios para
o diagnéstico, tratamento, os
cuidados com a seguranca dos
pacientes, 0s mecanismos de
controle clinico, e o
acompanhamento e a verificagéo
dos resultados terapéuticos a
serem buscados pelos
profissionais de saude e gestores
do SUS.

Nao apresenta
uma proposta de
atuacdo. referente
a alimentag&o
escolar.

Apresenta o tratamento que deve ser realizado.
Apresenta uma tabela de alimentos que podem
ser consumidos, os remédios que podem ser
utilizados pelos fenilcetondricos e as formas de
diagnostico.

Fonte: Autoria propria.

DISCUSSAO

Para superar a falha de atendimento de
estudantes com fenilcetonuria pelo PNAE no DF e
para disseminar e implementar a pratica de acGes para

a execucdo desse  servico,
sistematizagdo para adequacgdo

estratégias  de
do servico de

atendimento existente precisam ser contempladas.

Articulagdo intersetorial e formalizagdao da

gestido do atendimento (T3)

A articulacdo entre a Secretaria de Estado de

Educacio e a Secretaria de Estado de Saude é
essencial para a garantia do atendimento dos
estudantes fenilcetonuricos. Para isso, devem-se
estabelecer protocolos e normativas especificas que
somem a0 servico de atendimento ja em execug¢do no
Distrito Federal.

A Secretaria Estado de Saude faz o
diagndstico e acompanha o tratamento de pacientes

Segur. Aliment. Nutr., Campinas, v. 30. ¢023040. 2023

diagnosticados com fenilcetonuria, além de fornecer
férmulas de aminoacidos isenta de Fenilalanina
(FAL) para a suplementagio da alimentagdo desses
pacientes, conforme estabelecido pela Portaria n®
478/2017.

Iniciada a escolarizagdio dos pacientes
fenilcetonuricos, um fluxo de informacdes deve ser
estabelecido entre essas duas Secretarias para o
encaminhamento do laudo da equipe multidisciplinar
do aluno/paciente.

Além disso, os nutricionistas vinculados ao
PNAE devem estimular a identificacio desses
estudantes estabelecendo mecanismos de orientacio
prévia aos atores responsaveis pela matricula e
acolhimento dos alunos nas escolas (diretores,
supervisores e equipe pedagdgica). A identificagdo de
necessidades alimentares especiais dos alunos pode
ocorrer por meio do preenchimento da ficha de
saude ou por outros formularios fisicos ou virtuais
equivalentes. O encaminhamento da informacio

w
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sobre a existéncia de alunos nessas condi¢oes
também pode ser realizado pelos profissionais do
Programa Saude na Escola para a diretoria da escola
onde o estudante se encontra. Nessa citcunstancia,
dada a identificacio da necessidade nutricional
especial do estudante, os pais devem encaminhar
para a escola o laudo médico e nutricional com a
indicacio da condicio/enfermidade do aluno.

Diante da informacao da escola sobre a
condicdo especial do estudante, o nutricionista do
PNAE deve ser comunicado para a elabora¢io de um
cardapio especial que atenda sua especificidade
alimentar. Para que isso ocorra, ¢ fundamental o
dialogo entre a nutricionista da Secretaria de Estado
de Saude que acompanha o paciente no ambito do
Sistema Unico de Saide (SUS) e a nutricionista da
Secretaria de Estado de Educagio que ira
acompanhar o estudante no dmbito do PNAE para
padroniza¢io da conduta nutricional.

Estabelecida a parceria intersetorial entre
saide e educacdo, uma parte das férmulas de
aminodcidos isenta de FAL, relativa ao petiodo em
que o aluno/paciente permanece na escola, deve set
repassada diretamente 4 escola para a suplementacio
da dieta e incorporagio ao cardapio adaptado.

Durante o momento da refeicio, o
aluno/paciente deve ser monitorado/observado por
um  professor ou monitor escolar. Tal
acompanhamento é fundamental para manter a dieta
restrita em fenilalanina e evitar a partilha de alimentos
entre os estudantes.

Proposta de intervengao

A partir da publicagdo da Lei Distrital n®
4.190, de 06 de agosto de 2008, e suas alteragoes,
todas as criancas nascidas no Distrito Federal tem
direito a realizagdo do Teste do Pezinho ampliado,
que inclui o diagnéstico precoce da fenilcetonuria®.
O Teste do Pezinho deve ser realizado a partir de 48
horas até o quinto dia do nascimento, apds exposicao
a dieta proteica. Recém-nascidos com niveis
alterados de fenilalanina serdo entao encaminhados,
para o servico de referéncia, para avaliacdo
diagnostica (laboratorial e clinica)®.

O Protocolo criado pelo Ministério da Satde
adota a seguinte classificagdo para a fenilcetonuria®:

Quadro 2. Classificacdo para a fenilcetonuria.

Quantidade de Fenilalanina

Classificagao (no momento do diagnéstico — sem trata-

mento)
FNC Classica Niveis plasmaticos acima de 20mg/dL
FNC Leve Niveis plasmaticos entre 8mg/dL e
20mg/dL

Hiperfenilalaninemia Niveis plasmaticos entre 2mg/dL e
niao-FNC 8mg/dL

Fonte: Brasil Ministério da Satde. Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da
Fenilcetonuria®.

Apbs o diagnodstico do paciente o protocolo
determina quais sio os Critérios para inclusio,
exclusio e aqueles considerados Casos Especiais.

Critérios de inclusao

Serdo incluidos no protocolo os pacientes
com hiperfenilaleninemia nao-FNC, FNC Leve e
FNC Classica. Os pacientes com
hiperfenilaleninemia ndo-FNC serdo acompanhados
pelo Centro de Referéncia em Doencas Raras do
Distrito Federal do Hospital de Apoio - SRDR da
Unidade de Genética do Hospital de Apoio de
Brasilia (HAB) (SRDR da UGEN/HAB) para
atendimento e monitoramento a cada seis meses até
os dois anos de vida. Posterior a esse periodo, o
monitoramento é anual.

Dieta restrita em fenilalanina

A dieta restritiva deverd ser realizada em
pacientes com niveis plasmaticos de fenilalanina
maiores ou iguais a 10mg/dL, quando em dieta
normal, e todos aqueles que apresentarem niveis
entre 8mg/dL e 10mg/dL persistentes em trés
dosagens consecutivas, semanais, quando em dieta
normal.

Critérios de exclusio

Seguindo recomenda¢do do Protocolo
Clinico do Ministério da Sadde (2020) serdo
excluidos os pacientes que tiverem as seguintes
condicoes:
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e aumento de fenilalanina secundario a
tirosinemia ou a dano hepatico (caracterizado pelo
aumento concomitante de fenilalanina e tirosina);

. hiperfenilalaninemia transitoria
(caracterizada pela normalizacdo espontinea, em
vigéncia de dieta normal, dos niveis de fenilalanina
durante os seis primeiros meses de vida);

* hiperfenilalaninemia por defeito na sintese
ou reciclagem tetrahidrobiopterina (BH4) ou por
mutagoes em DNAJC12.

Casos especiais

Os casos nao contemplados neste protocolo
devem ser analisados e deliberados pelo
Subsecretario de Atencdo Integral a Satde da
SES/DF.

Figura 2. Fluxograma de atendimento para um estudante com fenilcetonuria

Nascimento
v
Triagem Neonatal
‘Teste do Pezinho'
. v
Positivo para Negativo para
Fenilcetonuria Fenilcetonuria
}
Diagnéstico Clinico
e Laboratorial
v v v
Casqs_ Critérios de Critérios de
Especiais Inclusdo Exclusao

v

Monitoramento

}

Elaboragdo do Cardapio
Adaptado

Capacitagdo da Equipe Escolar | «

, 4 v v
Folheto de Cépia do Cardapio Cépia do Carda
Orientagoes ao Manipulador de agsml:esopo:stésgilg

ao Professor Alimentos

+ Inicio da vida escolar
v
Apresentagéo do Laudo
Equipe Escolar Toma Ciéncia da Demanda » | da Equipe Multidisciplinar
na Escola

(Nutricionistas PNAE e SUS)

Fonte: Autoria propria.

Tratamento

O tratamento de criancas com fenilcetonuria
¢ baseado em uma dieta restritiva para manter os
niveis plasmiticos de fenilalanina entre 2 a 6mg/dL.
Individuos ndo tratados ndo atingem marcos do

desenvolvimento e apresentam um
comprometimento progressivo e irreversivel’. Uma
dieta adequada é pobre em fenilalanina, porém rica
nos demais aminoacidos para satisfazer as
necessidades  nutricionais para o adequado
crescimento e desenvolvimento da criangal>.
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Formulas especiais, a base de misturas de
aminodcidos livres, isentos de fenilalanina, sio a base
da alimentacio da crianca com fenilcetontria. A
medida que a crianca cresce, outros alimentos serdo
inseridos, porém a dieta é mondtona e de dificil
adesdo. O acesso as férmulas é garantido pela
SES/DF, potr meio da Portatia n® 478/2017'¢. Nessa
portatia fica determinado que a SES/DF ird realizar
a compra das férmulas e controlard o fornecimento
das férmulas por meio do Programa de Terapia de
Nutri¢ao Enteral Domiciliar (PTNED).

Ao ser inserida em um contexto escolar, a
crianca necessitard de alimentacio em ambiente
escolar para garantia das suas necessidades, sem o
comprometimento da sua saude e quadro nutricional.
Recomenda-se que a Entidade Executora (Distrito
Federal) preveja alimentos especificos para os
cardapios com restricio de fenilalanina no processo
licitatorio de géneros alimenticios para a alimentacdo
escolar.

No caso dos alunos com prescricio médica,
que recebem férmulas infantis ou suplementos
alimentares dispensados pelo SUS, uma parcela
desses produtos (relativa ao periodo em que o
aluno/paciente permanece na escola sob a tutela do
Estado) deverd ser repassada diretamente a escola.

Nessa fase sera necessaria capacitagdo da
equipe escolar para receber essa crianca com
demanda de cuidados especiais. A equipe devera ser
orientada sobre o preparo e a administracdo da
alimentacdo dessa crianca, além de rigoroso controle
da ingestdo de alimentos que sao restritos a ela, a fim
de se evitar transgressoes alimentares.

O nutricionista vinculado ao PNAE deve
integrar a equipe multidisciplinar de assisténcia para,
juntamente com a nutricionista vinculada ao SUS,
planejarem o cardapio da crianga com fenilcetoniria
em ambiente escolar. A escola devera receber a
férmula adequada a alimentacdo dessa crianca de
acordo com o determinado pelo seu tratamento.

Monitoramento

A partir do diagnoéstico da fenilcetontria, a
crianca é encaminhada ao Centro de Referéncia para
Doencgas Raras. O Distrito Federal conta com dois
centros de referéncia em doencas raras credenciados

pelo Ministério da Satde: o Hospital de Apoio de
Brasilia (HAB) e o Hospital Materno Infantil de
Brasilia (Hmib). No HAB, os pacientes tém acesso
ao Servico de Referéncia em Triagem Neonatal

Ampliada.

O Centro de Referéncia em Doencas Raras
do Distrito Federal do Hospital de Apoio - SRDR da
Unidade de Genética do Hospital de Apoio de
Brasilia (HAB) (SRDR da UGEN/HAB) foi
habilitado em 2016, de acordo com a Portaria n® 199,
de 30 de janeiro de 2014'7. O SRDR da
UGEN/HAB  atende  pacientes (criangas)
diagnosticas com Erros Inatos de Metabolismo da
Triagem Neonatal.

Os pacientes sdo inicialmente inseridos no
Ambulatério de Triagem Genética e, apds a avaliagio
inicial, sao direcionados aos ambulatérios especificos
para diagnéstico, tratamento e aconselhamento
genético com equipe multiprofissional. A equipe de
profissionais  contempla médicos  geneticistas,
clinicos, neurologistas, neuropediatras, pediatras,
enfermeiro, técnico de enfermagem, psicélogo,
nutricionista e assistente.

O profissional nutricionista do SRDR realiza
o acompanhamento nutricional da crianga e ¢
encaminhado para a realiza¢do do acompanhamento
domiciliar, para conscientizacio da familia sobre a
importiancia da cooperacio para o sucesso do
tratamento. O tratamento com a dieta deve ser
iniciado o mais breve possivel, idealmente entre sete
e dez dias de vida.

Assim que a crianga entra na escola, o
profissional nutricionista do SRDR trabalhard em
parceria com os nutricionistas vinculados ao PNAE
de forma continua no ambiente escolar da crianca,
para realizarem a educacio alimentar e nutricional na
unidade escolar do aluno/paciente.

A equipe multidisciplinar do SRDR apoiara
os profissionais nutricionistas na realizacdo dos
exames mensais de niveis séricos de fenilalanina. A
periodicidade podera ser adaptada as necessidades da
crianca.
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Acompanhamento pela sociedade civil (T4)

O acompanhamento e o monitoramento da
intervenc¢ao por meio do Protocolo elaborado para a
garantia da seguranc¢a alimentar e nutricional de
estudantes com fenilcetonuria nas escolas publicas
do Distrito Federal deve ser realizado em conjunto
pela sociedade civil e os demais atores envolvidos.

Estratégias de acompanhamento

As afericoes dos beneficios do atendimento
pelo protocolo podem ser mensuradas de acordo
com o pleno desenvolvimento escolar dos estudantes
fenilcetondricos, atendendo o objetivo do PNAE, ou
seja, se contribuiu para o crescimento e o
desenvolvimento biopsicossocial, a aprendizagem, o
rendimento escolar e a formacdo de praticas
alimentares saudaveis dos alunos, por meio de agdes
de educacio alimentar e nutricional e da oferta de
refeicdes que cubram as suas necessidades
nutricionais durante o periodo letivo. Cada
profissional envolvido na aplicagiao do protocolo de
SAN na escola deve ser responsavel por apresentar
seus indicadores de avaliagdo e acompanhamento do
estudante.

Os quatro eixos que envolvem o protocolo
podem contribuir no processo de monitoramento e
avalia¢do do atendimento dos estudantes: 1 — SRDR
da UGEN/HAB — acompanhamento da prescricio
dietética e dos indices de saude do estudante, com
controle mensal dos niveis séricos de fenilalanina; 2
— Escola — interacdo dos nutricionistas do PNAE
com os profissionais do SRDR para manutenc¢io da
dieta e da oferta e dose da férmula. Cabe a Escola
apresentar relatérios de desenvolvimento escolar da
crianca, que ¢ um indicador de alteragdo dos niveis
de fenilalanina no organismo; 3 — Familia —
entendimento sobre a importincia da dieta e
manutencdo do controle e acompanhamento por
toda a vida, com acesso aos alimentos e suporte; 4 —
Sociedade Civil Organizada — fornecimento de
informacgdes e suporte a familia, e controle social
junto a escola, profissionais de satide envolvidos e na
proposi¢io de politicas publicas, por meio de
participacio em Conselhos e Associacbes de
Pacientes. No ambito da alimentacido escolar, o
controle social ja acontece por meio do Conselho de
Alimentac¢do Escolar (CAE), que é um 6rgao
colegiado de carater fiscalizador, permanente,

deliberativo e de assessoramento, instituido no
ambito dos Estados, do Distrito Federal e dos
Municipios, para monitorar e fiscalizar a execugao do
PNAE com base no cumprimento do objetivo e
diretrizes do Programa. Dessa forma, o CAE devera
acompanhar a implementacido dos protocolos para
atendimento dos estudantes fenilcetonuricos,
exercendo o controle social de forma organizada,
oficial e efetiva.

Participagdo social

A participa¢do social na observancia da
garantia de um atendimento adequado para pacientes
com fenilcetonuria ¢ fundamental. A familia, os pares
e os profissionais da 4rea da saude atuam como
facilitadores no acesso e no intercambio de
informacoes, tanto entre a familia do aluno/paciente
com fenilcetondria, como entre profissionais da
saude envolvidos no tratamento, acompanhamento e
monitoramento dos sintomas na crianca.

O controle social exercido pela sociedade
civil busca averiguar a qualidade da oferta de servigos
especializados para os pacientes, que sdo importantes
para a proposicio de politicas piblicas que atendam
as necessidades dos pacientes com fenilcetonuria.
Dentre elas, existe a SAFE Brasil - Associacio Amiga
dos Fenilcetonuricos do Brasil, que atua cuidando
dos interesses dos pacientes com fenilcetonuria.

O papel das associagdes é essencial para
divulgar conhecimentos sobre a fenilcetontria para a
sociedade, de modo a alertar sobre a presenca e a
quantidade de fenilalanina nos medicamentos e
alimentos industrializados que o paciente possa
consumir, instruindo as familias a verificar os rétulos
antes do consumo ou ingestao.

Por pressao da sociedade civil e necessidade
de informacio e controle dietético dos
fenilcetonuricos, a Agéncia Nacional de Vigilancia
Sanitaria (Anvisa) publicou a Resolugao RDC n= 19,
em 2010, que dispse sobre a obrigatoriedade das
empresas informarem a Anvisa a quantidade de
fenilalanina, proteina e umidade de alimentos, para
elaboracio de tabela do conteudo de fenilalanina em
alimentos, possibilitando ampliar a variedade de
alimentos consumidos e melhorar a qualidade de vida
dos fenilcetontricos. Essa resolugio foi revogada em
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2022 com a publicacido da Resolugio RDC n2 617, de
9 de marc¢o de 2022, mais atualizada e mais amplals.

Ainda em 2019, a Anvisa disponibilizou um
painel de conteddo de fenilalanina que serve de guia
e referéncia para consultas. A ferramenta reine
informacdes sobre o teor do aminoicido nos
alimentos, auxiliando os profissionais de saide que
acompanham os fenilcetonuricos a promoverem
uma melhor qualidade de vida dos pacientes. O uso
das informacdes deve ser orientado pelos
profissionais de sadde que prescrevem, elaboram
dietas e realizam o acompanhamento clinico dos
pacientes. A ferramenta oferece uma lista de todos os
produtos 7 natura e industrializados que atendem os
requisitos da Resolucio RDC n2 617/2022 e que
foram notificados para a Anvisa pelos seus
fabricantes, por categoria de alimentos, nome do
produto, marca do produto e por quantidade de
fenilalanina. O resultado da consulta aparecerd na
lista que contém: nome do produto, marca e
quantidade maxima de fenilalanina (mg/100g).

Cabe a familia e as associagGes de pacientes,
em parceria com os profissionais de saude, a busca
pelo aumento da oferta de produtos especificos para
os pacientes com fenilcetonuria, estimulando
fornecedores na ampliagio da distribuicdo desses
produtos.

O acesso a essas informacdes e maiores
opcoes de consumo alimentar facilitam a
manutenc¢io da dieta. A maior adesfio ao tratamento
e a manutencio da dieta por toda a vida promovem
melhor resultado a longo prazo no que diz respeito
ao crescimento, desenvolvimento, comportamento e
cognicdo dos portadores de fenilcetonuria,
garantindo uma maior qualidade de vida.

CONSIDERACOES FINAIS

No Brasil existem protocolos para garantia
da seguranga alimentar e nutricional em escolares
com condicdes especificas, mas aqueles portadores
de fenilcetoniria n3o sdo contemplados. A
alimentacdo desse grupo ¢ de alto custo e para
garantia do consumo adequado de nutrientes pode
ser necessaria a a¢do governamental. A populacio
com fenilcetontria ao ter disponivel o tratamento
adequado pode entdo ter pleno desenvolvimento
fisiolégico e cognitivo, reduzindo o

comprometimento  progressivo e permanente
causado pelos niveis toxicos de fenilalanina.

A intervenc¢do proposta se enquadra dentro
da Pesquisa Translacional em Satde Coletiva quando
traduz o conhecimento a partir da sintese de
pesquisas para pratica politica baseada em evidéncias,
propondo um acompanhamento para diagnosticar,
realizar um tratamento adequado e monitorar os
impactos na sociedade. A seguranca alimentar é um
direito garantido pela Constituicdo Federal e a
implementacio da estratégia de intervencio ¢é viavel
nesse ponto, visto que se encaixa dentro da rede de
atendimento distrital j4 estabelecida, podendo ser
adaptada para atendimento em nivel nacional.
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