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RESUMO

A fenilcetondria (PKU) é uma doenca genética rara (1: 13.500- 21.000 nascidos vivos),
apesar de considerada o erro inato de metabolismo mais comum (BRASIL, 2005). A
doenca é decorrente da incapacidade da enzima fenilalanina hidroxilase converter
fenilalanina (PHE) em tirosina (TYR) e assim a fenilalanina e outros metabdlitos se
acumulam, a tirosina é reduzida e essas alteracGes causam repercussdes sistémicas.
(NETO, 2021, p.20)

Conforme NETO (2021) o diagnostico da PKU deve ser preferencialmente realizado no
periodo neonatal, antes do aparecimento dos sintomas clinicos, uma vez que a lesdo
neuroldgica € irreversivel.
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Com o aumento do conhecimento sobre PKU, ficou ébvio que o tratamento deveria ser o
mais precoce possivel e, aliado ao surgimento dos exames em papel filtro, que
caracterizaram a triagem neonatal, foi transformada a historia natural da PKU a ponto de
ndo se aceitar que uma crianga ndo faca triagem neonatal e que ndo tenha terapia para
PKU no Brasil, ja que é universalizada e gratuita para todas as criancas do pais através
do sistema Unico de saude (SUS). (MENDES, et. Al. 2019, p. 18)

A falta da terapia por negligéncia da familia pode ser considerada maus tratos a crianca
com consequéncias da lei n° 9.605, de 12 de fevereiro de 1998, ao qual a mesma ressalta
ainda sobre a perda da guarda da crianga como consequéncia.

No Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS) a triagem neonatal para fenilcetoniria e
hipotireoidismo congénito iniciou apos a publicacdo da Portaria GM/MS n° 822 do
Ministério da Saude (6/06/2001). O HIAS foi escolhido para ser centro de referéncia em
triagem neonatal por ser um hospital de referéncia para os programas do ministério da
salde em que h& emergéncia, cirurgia, enfermaria, UTI, ambulatério e todos os
especialistas da equipe multidisciplinar que atendem criancas e adolescentes até 18 anos
de idade de todo estado do Ceard. Assim, iniciou o ambulatério especializado para
criancas com alteracdes na triagem neonatal. (NETO, 2021, p.27).

Apresentamos a caracterizacdo da dietoterapia na fenilcetondria no Hospital Infantil
Albert Sabin.

Palavras-Chave: Fenilcetondria, Dietoterapia, Triagem Neonatal, Fenilalanina.

ABSTRACT

Phenylketonuria (PKU) is a rare genetic disease (1: 13,500- 21,000 live births), although
it is considered the most common inborn error of metabolism (BRASIL, 2005). The
disease stems from the inability of the enzyme phenylalanine hydroxylase to convert
phenylalanine (PHE) into tyrosine (TYR) and thus phenylalanine and other metabolites
accumulate, tyrosine is reduced and these changes cause systemic repercussions. (NETO,
2021, p.20)

According to NETO (2021) the diagnosis of PKU should preferably be made in the
neonatal period, before the appearance of clinical symptoms, since neurological damage
is irreversible.

As knowledge about PKU increased, it became obvious that treatment should be as early
as possible and, coupled with the advent of filter paper exams, which characterized
neonatal screening, the natural history of PKU was transformed to the point that it is
unacceptable for a child not to have neonatal screening and therapy for PKU in Brazil,
since it is universalized and free for all children in the country through the Single Health
System (SUS). (MENDES, et. Al. 2019, p. 18)

The lack of therapy due to family negligence can be considered child abuse with
consequences of the law No. 9605, of February 12, 1998, to which the same further
emphasizes on the loss of custody of the child as a consequence.

At Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS), neonatal screening for phenylketonuria and
congenital hypothyroidism started after the publication of Ordinance GM/MS No. 822 of
the Ministry of Health (6/06/2001). The HIAS was chosen to be a reference center for
neonatal screening because it is a reference hospital for the programs of the Ministry of
Health in which there are emergency, surgery, nursing, ICU, outpatient clinic, and all the
specialists of the multidisciplinary team that serve children and adolescents up to 18 years
of age from all over the state of Ceara. Thus, it started the specialized outpatient clinic
for children with alterations in neonatal screening. (NETO, 2021, p.27).
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We present the characterization of diet therapy in phenylketonuria at Albert Sabin
Children's Hospital.

Keywords: Phenylketonuria, Diet Therapy, Newborn Screening, Phenylalanine.

1 INTRODUCAO

A fenilcetondria (PKU) é uma doenca genética rara (1: 13.500- 21.000 nascidos
Vvivos), apesar de considerada o erro inato de metabolismo mais comum (BRASIL, 2005).
A doenga é decorrente da incapacidade da enzima fenilalanina hidroxilase converter
fenilalanina (PHE) em tirosina (TYR) e assim a fenilalanina e outros metabdlitos se
acumulam, a tirosina é reduzida e essas alteracGes causam repercussdes sistémicas.
(NETO, 2021, p.20)

Conforme NETO (2021) o diagndstico da PKU deve ser preferencialmente
realizado no periodo neonatal, antes do aparecimento dos sintomas clinicos, uma vez que
a lesdo neuroldgica é irreversivel.

Com o aumento do conhecimento sobre PKU, ficou ébvio que o tratamento
deveria ser 0 mais precoce possivel e, aliado ao surgimento dos exames em papel filtro,
que caracterizaram a triagem neonatal, foi transformada a histéria natural da PKU a ponto
de ndo se aceitar que uma crianca nao faga triagem neonatal e que ndo tenha terapia para
PKU no Brasil, ja que é universalizada e gratuita para todas as criancas do pais através
do sistema Unico de saude (SUS). (MENDES, et. Al. 2019, p. 18)

A falta da terapia por negligéncia da familia pode ser considerada maus tratos a
crianga com consequéncias da lei n° 9.605, de 12 de fevereiro de 1998, ao qual a mesma
ressalta ainda sobre a perda da guarda da crianga como consequéncia.

No Hospital Infantil Albert Sabin (HIAS) a triagem neonatal para fenilcetonuria
e hipotireoidismo congénito iniciou ap6s a publicacdo da Portaria GM/MS n° 822 do
Ministério da Saude (6/06/2001). O HIAS foi escolhido para ser centro de referéncia em
triagem neonatal por ser um hospital de referéncia para os programas do ministério da
salde em que ha emergéncia, cirurgia, enfermaria, UTI, ambulatério e todos os
especialistas da equipe multidisciplinar que atendem criancas e adolescentes até 18 anos
de idade de todo estado do Ceara. Assim, iniciou o ambulatério especializado para
criangas com alteragdes na triagem neonatal. (NETO, 2021, p.27).

Apresentamos a caracterizacdo da dietoterapia na fenilcetondria no Hospital
Infantil Albert Sabin.
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Como ¢ feita a dietoterapia

O Brasil temos um Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) elaborado
pelo Ministério da Salde (MS), para orientar sobre o diagnostico e terapia para
hiperfenilalaninemias e PKU.

Esse protocolo define os tipos de hiperfenilalaninemias (Tabela 1) e os pacientes

que devem ser tratados séo aqueles com PHE > 6mg/dl.

Tabela 1: Tipos de hiperfenilalaninemia e suas caracteristicas bioquimicas

Tipo de | Aspectos bioguimicos referentes a | Dosagem sérica de Phe
hiperfenilalaninemia fenilanina hidroxilase (mg/dl)

Clazsica (PEL) Auzéneia ou baixa atividade =20

Moderada Deficiéncia parcial 6-10

Leve Defeito na maturacio 4-6

Fonte: Modificado de Brasil 2005 e Linder, 2006

O tratamento para PKU consiste em:

e Uso de uma dieta restrita em PHE, que é um amino&cido essencial, advindo de
proteinas naturais.

e Como ndo se pode retirar totalmente a PHE da dieta, calcula-se a quantidade
recomendada desse amino&cido nos alimentos para a faixa etaria (Tabela 2).

e E necessario o uso de substituto proteico, geralmente uma férmula de aminoacidos,
isenta ou com baixo teor de PHE, para atingir a recomendacdo diaria do nutriente ao
individuo afetado. Essa formula é fornecida pela secretaria de saude do estado do Ceara.

O manejo dietético deve seguir as recomendacdes da Tabela 2:

Tabela 2: Recomendacdes de proteinas, PHE e TYR em portadores de PKU.
Idade Proteina Energia PHE TYR
(g/kg/dia) (Kcal/kg) (mg/dia) (mg/dia)
Lactentes 0 a < 3 meses 3a35 95 - 145 130 a 430 1.100 a 1.300
3 a <6 meses 3a35 95 - 145 135 a 400 1.400 a 2.100
6 a <9 meses 25a3 80 - 135 145 a 370 2.500 a 3.000
9 a < 12 meses 25a3 80 - 135 135 a 330 2.500 a 3.000
Idade Proteina Energia PHE TYR
(g/dia) (Kcal/dia) (mg/dia) (mg/dia)
Criancas lanoa<4anos |>30 900 - 1800 200 a 320 2.800 a 3.500
4anosa<7anos | >35 1300 - 2300 200 a1.100 4.000 a 6.000
7anosa<1lanos | >40 1650 - 3300 200 a1.100 4.000 a 6.000
Mulheres 11 anos a < 15 | >50 1500 - 3000 200 a1.100 4.000 a 6.000
anos
15 anos a < 19 | >55 1500 - 3000 200 a1.100 4.000 a 6.000
anos
> 19 anos > 60 1400 - 2500 200 a1.100 4.000 a 6.000
Homens 11 anos a < 15 | >55 2000 - 3700 200 a1.100 4.000 a 6.000
anos
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15 anos a < 19 | > 65 2100 - 3900 200a1.100 4.000 a 6.000
anos
> 19 anos >70 2000 - 3300 200 a1.100 4.000 a 6.000
Gestantes 1° trimestre da | >70 2500 265a 770 6.000 a 7.600
gestacédo
2° trimestre da | >70 2500 400 a 1.650 6.000 a 7.600
gestacdo
3° trimestre da | >70 2500 700a2.275 6.000 a 7.600
gestacédo
Lactantes Lactacdo >70 1500 - 3000 700a2.275 6.000 a 7.600

Fonte: Adaptado de Acosta P.B et al, 1998 e Vockley et al, 2014

A utilizacdo de dietas hipoproteicas é contraindicada no tratamento da PKU, pois
além de causar desnutri¢do, ocasiona diminui¢édo da tolerancia a phe dietética, devido ao
catabolismo proteico enddgeno, elevando os niveis sanguineos do aminodcido
(ACOSTA; YANNICELLI, 2001).

Nesse encalce MIRRA (2016) pontua que o tratamento de PKU é preconizado
para toda a vida, além de ser individualizado, pois cada paciente tem seu nivel de enzima
diferente, 0o que consequentemente interfere na capacidade de metabolizacdo dos

alimentos, mesmo para pessoas da mesma familia, com a mesma mutacéo.

Objetivos da terapia

e Evitar elevacgdes persistentes de fenilalanina (PHE) e de seus metabdlitos &cidos que
podem ocasionar leses neuroldgicas que se manifestam, em sua forma mais grave, por
retardo mental irreversivel (SCRIVER;KAUFMAN, 2001).

e Permitir o crescimento e desenvolvimento fisico e neurolégico adequado.

o Evitar a teratogenicidade decorrente da fenilcetondria materna.

Desafios da dietoterapia
1. Transgressoes da dieta

A medida que a crianca cresce, vai ganhando autonomia, ampliando a convivéncia
social e as dificuldades quanto a adesdo ao tratamento vdo surgindo com aumento

progressivo das demandas colocadas as familias (Soares, 2014).

2. Descrédito da existéncia da doenga
Muitas pessoas ndo acreditam que a crianca tenha a doencga por que ndo observam
0s sintomas e ndo cumprem a dietoterapia. No entanto as consequéncias das transgressoes

da dieta s&o tardias, geralmente observadas a partir do periodo escolar.
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3. Aspectos psicoldgicos da familia

O luto da crianga normal desejado € feito quando os pais recebem a noticia que a
crianga tem PKU e isso se mistura com o medo do novo caminho a percorrer em busca
de uma crianca cujo tratamento a torne normal. Esse momento pode fazer com que a
familia ndo assimile as informacdes dadas pela equipe multidisciplinar. As etapas de
negacdo, raiva, culpa, deslocamento podem resultar em transgresséo da dieta e

complicagdes neuroldgicas futuras.

4. Grau de educacao dos pais
A compreensado das informacdes necessarias para o tratamento do PKU depende
do grau de escolarizagdo na maioria dos casos. Pais que tem acima de 8 anos de

escolarizacdo tem melhor resultado no tratamento de seus filhos.

5. Cooperacao da sociedade

Uma vez que a alimentacdo é moldada pela cultura e sofre os efeitos da
organizacdo da sociedade, sua abordagem ndo comporta um olhar unilateral. A interagdo
existente entre as dimensdes cognitivas e emocionais que estdo envolvidas neste
comportamento torna-se, portanto, evidente (TORAL; SLATER, 2007). Fatores sociais,
comportamentais e culturais contribuem para a transgressao da dieta, quando o paciente
com PKU tem que se abster de se alimentar como as pessoas sem PKU. Isso inclusive,
pode levar adolescentes e adultos a se tornar mais reclusos e com dificuldade de

socializacéo.

6. CondicOes sdcio-econbémicas
Uma dieta restritiva diferente da rotina da familia traz dificuldades na aceitacéo,
e maior encargo socio-econdmico, impondo a necessidade de reorganizacdo para atender
as demandas cotidianas e os cuidados com o tratamento dietético (SOARES, 2014).
Além disso a dificuldade de conseguir transporte dos municipios para o servico

de referéncia (HIAS), na capital contribui para o insucesso da dietoterapia.

Quando a crianga chega como recém-nascido
Para qualquer familia € um choque receber a noticia que o teste de triagem
neonatal foi alterado. Os pais chegam angustiados na primeira consulta, em busca de

orientacGes médicas. As maes podem ter o mito de: -meu leite ndo serve para meu filho?
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O médico procura acalmar a familia, fazer as orientagcdes necessarias, encaminhar
para os profissionais da equipe multidisciplinar e o nutricionista fica responsabilizado
pela dieta da crianca.

No primeiro momento se a crianca esta em aleitamento materno, ndo ha orientacéo
para retirar a crianga da mama, mas ha necessidade de introduzir a formula isenta de PHE.
Nesse momento, pelo fato da crianca receber uma alimentagdo complementar, muitas
acabam abandonando o aleitamento materno. Isso ja é antecipado a mée para que ela nao
fique ansiosa, caso a crianca prefira a mamadeira ao seio materno. (MINISTERIO DA
SAUDE, 2009)

Os retornos ambulatoriais sdo marcados com maior frequéncia para que 0s pais se
sintam seguros para cuidar da dieta da crianca. As transgressoes a dieta nesse periodo séo
mais raras e os niveis de PHE sdo mais faceis de serem controlados.

Desde a década de 90, foi descrita nova técnica na qual a férmula especial isenta
em PHE deveria ser oferecida de trés em trés horas, em mamadeiras, e o leite materno
oferecido em livre demanda nos intervalos (GREVE et al., 1994). Esta técnica
possibilitou a utilizag&o do leite materno, como fonte de PHE, no tratamento dos lactentes
fenilcetondricos atendidos no HIAS.

Se a crian¢a ndo aceitar o aleitamento materno, a formula lactea substitui o aporte
de PHE que deveria ser recebido através do aleitamento materno.

A férmula especial isenta em PHE deve ser oferecida em pequenas por¢des ao longo do
dia para evitar aumentos repentinos de PHE no sangue, aumentar a biodisponibilidade
dos aminoéacidos e prevenir sintomas gastrointestinais, como vémito e diarréia, relatados
em criancas que ingerem a formula apenas uma ou duas vezes ao dia. (SCHMIDT, 1985)

O preparo da formula isenta em PHE deve seguir a regra das férmulas infantis
para criancas normais, ou seja, preparo o mais proximo do consumo possivel e ndo o
preparo uma vez ao dia para ser servido ao longo do dia.

A prescricdo dietética de PHE varia com a toleréncia individual, em relacdo aos
niveis sanguineos de PHE, e de acordo com a faixa etéaria, sendo maior nos primeiros
meses de vida (20 a 50 mg/kg/dia), declinando posteriormente com a diminui¢do da
velocidade de crescimento. O consumo em geral é de 2-8 latas da formula infantil por
més.

Uma atencéo especial deve ser dada aos sintomas de alergia a proteina do leite de

vaca, que pode acontecer pela introducéo prematura de formulas a base de leite de vaca.
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Mudancas na vida do lactente

Até 2 anos a crianga ainda experimenta pouco e ndo costuma sair de perto dos pais
OU responsaveis e por isso 0s pais tem maior controle sobre a crianga e as transgressdes
de dieta s&o menores, porém acima de 3 anos a crianga comeca a imitar os adultos e outras
criancas e a querer comer 0s alimentos que sdo ingeridos pelas outras pessoas.

Quando a crianca é capaz de se locomover se torna mais dificil combater as
transgressdes da dieta, mas a familia ndo pode desistir de ensinar a crianga quais sdo 0s
alimentos proibidos para ela e as consequéncias das transgressdes da dieta.

Nessa fase da vida para algumas criangas a introducdo dos alimentos novos pode
ser dificil e a monotonia alimentar da dieta para fenilcetondricos pode se tornar um
problema. Aqui comeca a educagéo nutricional, que deve se consolidar na formagéo de
valores, no prazer de se alimentar, na responsabilidade, utilizando o ludico e a liberdade
de escolhas.

O baixo consumo de fontes vegetais pode ocorrer por falta de recursos financeiros,
pela auséncia desse habito alimentar na familia, como também pela escassez na oferta
desses alimentos em determinados municipios. Essas sdo algumas das situacdes que
agravam ainda mais a diversificacao da dieta que, além de monotona, pode se tornar muito
pobre em nutrientes.

Muitos pais comecam a se desentender nessa etapa, em que cedem as chantagens da
crianga ou as birras, sem conseguir impor limites na educacdo infantil.

Existem poucos alimentos especiais para fenilcetonuricos disponiveis no Brasil (e
no Ceard hd quase nenhum). No entanto a APAE de Salvador (Bahia) distribuiu
gratuitamente um livro de receitas para fenilcetonuricos e as mées trocam receitas em
grupos de internet. Apesar disso, a elaboracdo das receitas especiais para PKU também
pode ficar comprometida pela falta de tempo para se dedicar a culinaria, falta de recursos
financeiros para a compra de ingredientes especificos e falta de habilidade na cozinha.

A limitacdo de informacbes sobre o conteddo de phe nos alimentos
comercializados, pode também tornar a dieta mondtona.

A dieta para PKU pode também alterar o habito alimentar da familia, com a
inclusdo ou aumento de fontes vegetais e essa mudanca melhorar a qualidade da
alimentacdo de todos. Nesse sentido, a doenca traz a oportunidade de modificar habitos
de vida, beneficiando toda a familia.
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O momento das refei¢es pode se tornar um momento de educacao nutricional em
familia. O apoio familiar em relacdo a adesdo a dieta € fundamental para o controle
adequado do tratamento
Algumas dicas podem ser uteis, como:

Ofereca a dieta a crianca sempre no mesmo horario. A crianga deve comer a mesa junto
com a familia;

O tempo de refeicdo ndo deve ser maior do que 30 minutos. Remova o prato sem
comentarios;

N&o grite no horario das refeicdes;

N&o fale na presenca da crianca sobre as dificuldades da refeicéo;

Evite comentérios como: “anda 10go”, “vocé esta chata hoje”;

Encoraje a crianca a comer a variedade de alimentos permitidos. Se o alimento € recusado,
tente o alimento em outro momento;

Encoraje a crianca a ajudar na realiza¢do dos alimentos como descascar, amassar, etc.
mas evite acidentes domésticos. Cuidado com facas e com tudo que possa causar
queimaduras;

Encoraje as pessoas da familia a consumir alimentos da dieta da crianca;

N&o use subterflgios para que a crianca se alimente com maior quantidade de comida,
tipo: brincadeiras, televisdo, olha o avidozinho, jogos, videos;

N&o force a crianca a comer. O horério das refeicbes ndo pode ser uma sessdo de
choradeirg;

Seja criativa. Tente fazer alimentos variados e coloridos;

Convide os amiguinhos para comer alimentos da dieta do fenilcetondrico. As criangas
tentam imitar as outras e todos irdo ingerir alimentos saudaveis;

Use espetinhos de frutas, corte os alimentos em formatos variados. Use sua imaginacao
para fazer uma dieta diversificada em forma e conteldo;

Ferva agua antes de usar. Use alimentos frescos e faca as refeicdes proximo do horario

de consumi-las.

Quando a crianca comeca sua vida social

A crianca deve ter a responsabilidade de reconhecer os alimentos que pode utilizar
e ter a liberdade de escolher. Para isso segue a tabela 3, que pode ajudar.

Se a crianca foi educada a manter sua dieta, nessa fase as transgressoes deverdo

ser minimas.
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Tabela 3: Categorias dos alimentos segundo o teor de fenilalanina (PHE)

Categoria do | Teor de PHE (mg | Tipo de alimento

alimento PHE/100 g de
alimento)

Permitido 0-20 mel, balas de frutas e de gomas, pirulitos de frutas, picolés de frutas,
algoddo-doce, geléia de frutas, goiabada, farinha de mandioca,
farinha de tapioca, polvilho, sagu, sucos de frutas artificiais,
refrigerantes isentos de aspartame, groselha, cha, café e alguns
cremes e pudins nos sabores baunilha, morango e caramelo, pé para
milk-shake isentos de phe

permitido  de | 20-200 massas feitas sem ovos e com farinha de trigo especial com baixo

acordo  com teor de proteina, arroz, batata-inglesa, batata-doce, batata-baroa,

prescricéo mandioca, card, inhame, abdbora, abobrinha, berinjela, beterraba,
brocolis, cenoura, chuchu, couve-flor, jild, quiabo, repolho, vagem,
tomate, pepino, pimentdo, folhosos e frutas em geral

Proibidos >200 todos os tipos de carnes, leite e derivados, ovos, chocolate, farinha
de trigo e milho, leguminosas

Fonte: Modificado de KANUFRE et al., 2001a.

A crianga na escola

Na escola a criancga estd longe dos pais, 0 que Ihes causa grande inseguranca. O
reforco sobre a responsabilidade com sua saude a partir da educacgdo nutricional deve ser
implementado nessa fase.

A equipe multiprofissional deve orientar os membros da escola para compreender
e lidar com as diferencas da crianga com PKU.

Agora é a adolescéncia

Na adolescéncia existe 0 medo de ser diferente e a necessidade de ser aceito. Nesse
periodo as transgressdes de dieta se intensificam e a equipe multidisciplinar que promove
a terapia deve reconhecer, compreender e encontrar meios de convencer 0 paciente a
aderir a dieta. A atividade fisica escolhida pelo paciente deve ser encorajada para manter

controlados os niveis de PHE.

E avida adulta

Nao € facil viver numa sociedade que consome arroz com feijdo. Os adultos que
transgridem a dieta podem ter irritabilidade, distarbio de comportamento e falta de
autonomia. Outros sintomas sdo cefaléia (31%), letargia (19%), TDAH (14%), depresséo
e fobia (41%). (NATIONAL INSTITUTES OF HEALTH, 2001).
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Engravidou — o que fazer?

Recomenda-se que as pacientes com PKU em risco de engravidar mantenham
niveis sanguineos de PHE abaixo de 4mg/dl, pelo menos trés meses antes da concepg¢ao
e durante toda a gestacdo (BRASIL, 2012). Caso contrario seus bebés estardo sujeitos a
ter baixo peso ao nascimento, microcefalia, retardo mental, retardo de crescimento pos-
natal e cardiopatia congénita. A consulta da gestante com a nutricionista servira para
elaboracdo do cardapio, pois nessa fase as vezes o gosto pelos alimentos se altera.

Adjuvante a dietoterapia

Observamos que mesmo com todos os esforgos por parte de pacientes, familiares
e profissionais de saude é comum alteracdes neuroldgicas para 0s pacientes que tem
fenilcetondria e por isso nossa equipe optou por indicar o cloridrato de saptopterina ou
Kuvan para os individuos que sao responsivos a BH4. O BH4 é um co-fator que acelera
a enzima, mesmo em pequena quantidade, a realizar sua funcdo de transformar phe em
tirosina. Diferente da dieta que reduz os niveis de phe, o kuvan é mais fisioldgico e
mantém o0s niveis de tirosina e seus metabdlicos, que sdo essenciais para 0

desenvolvimento e funcionamento adequado do sistema nervoso.

2 CONCLUSAO

A dietoterapia para fenilcetondricos tem passado por modificacdes de forma que
a aquisicdo da formula isenta de aminoacidos tem se tornado mais facil desde o inicio do
programa nacional de triagem neonatal (PNTN). A equipe tem se tornado mais
competente e experiente com 0 aumento do nimero de casos e as constantes trocas de
experiéncias e informagdes cientificas atraves da internet. Esperamos que o futuro nos
traga melhorias para a qualidade de vida desses pacientes, no entanto nossa expectativa é
que a dieta serd sempre essencial para esses pacientes assim como uma dieta adequada é

essencial para qualquer ser humano.
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