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RESUMO - A fenilcetonaria (PKU) é um erro inato do metabolismo cujo tratamento principal se
constitui em uma dieta restrita em fenilalanina (Phe), pois esta causa toxicidade ao paciente. Este
trabalho teve como objetivo realizar uma revisao sistematica nas principais bases de dados eletrénicos
para encontrar estudos que desenvolveram receitas para pacientes com PKU. Foram encontrados doze
artigos que elaboraram desde produtos de panificacdo — pées, bolos, biscoitos — até bebidas lacteas e
sucos. Além do desenvolvimento, os artigos também realizaram analise sensorial com pessoas com ou
sem PKU. Conforme encontrado nos estudos, preparagdes com baixo teor de Phe sdo viaveis e
apresentam caracteristicas sensoriais agradaveis ao consumo.

ABSTRACT - Phenylketonuria (PKU) is a metabolism inborn error which main treatment consists in
a phenylalanine (Phe) restricted diet as it causes toxicity to the patient. This work aimed to perform a
systematic review in the main electronic databases to find studies that developed recipes for patients
with PKU. Twelve articles were found, ranging from bakery products — breads, cakes, biscuits — until
dairy based drinks and juices. Besides developing such recipes, the articles also performed a sensory
analysis with people with or without PKU. Studies show that preparations with a low Phe content are
viable and present pleasurable sensory characteristics.
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1. INTRODUCAO

A fenilcetondria (PKU) é um erro inato do metabolismo dos amino&cidos (AA) e uma das suas
causas € a deficiéncia da enzima fenilalanina hidroxilase (PAH). Esses pacientes apresentam um
aumento da concentracdo plasmatica do AA fenilalanina (Phe) e uma baixa concentragdo do AA
tirosina (Tyr). A Phe é um AA essencial e a sua ingestdo é importante para a sintese de proteinas, bem
como para a formacdo de outras moléculas no organismo. Ja a Tyr é precursora de diversos produtos
biolégicos, como catecolaminas, melanina e tiroxina (Ney, Blank, Hansen, 2014), e por isso, 0S seus
niveis plasmaticos também devem ser monitorados. Para a confirmacdo do diagndstico, o valor de Phe
no sangue deve ser maior do que 120 pmol/L (2mg/dL) (Scriver, Kaufman, 2001).
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A dieta restrita em Phe é o tratamento convencional e de maior eficacia, a qual deve ser
seguida por toda a vida (MacLeod, Ney, 2010). A restricdo é de acordo com as caracteristicas do
paciente (sexo, idade, tolerdncia) e 0 acompanhamento profissional é feito durante todas as fases da
vida. Quando iniciado precocemente, o tratamento previne a deficiéncia intelectual (consequéncia
clinica mais grave da doenga), aléem de outras mudangas comportamentais, tais como irritabilidade,
dificuldade de aprendizagem e falta de atencdo (Vockley et al., 2014). A dieta para esses pacientes
costuma focar em trés grupos: a) alimentos permitidos (zero a 20 mg Phe/100g) constituido por mel,
balas, pirulitos, picolés, algoddo doce; b) alimentos controlados (10 — 200 mg Phe/100g) como batata
inglesa, batata doce, brécolis, cenoura; c) alimentos proibidos (>200 mg Phe/100g) tais como carnes,
feijao, ovos, farinha de trigo, leites e derivados. Para ter o aporte adequado de proteinas, 0s pacientem
necessitam suplementar a dieta diariamente com uma férmula metabdlica (FM) rica em proteinas e
restrita em Phe (Monteiro, Candido, 2006).

Atualmente ha pesquisas que visam fornecer tratamentos alternativos, como a terapia com
tetrahidrobiopterina (BH4) e o uso de glicomacropeptideos (GMP) (Van Calcar, Ney, 2012). A BH4 ¢
um cofator necessario da enzima PAH, a qual converte Phe em Tyr, e seu tratamento visa melhorar a
atividade dessa enzima e também a tolerancia a Phe. Ja 0 GMP é uma proteina encontrada em uma das
fracGes do soro do leite, e na sua forma pura ndo apresenta nenhum teor de Phe (Macleod, Ney, 2010).

Considerando que o tratamento basico para os pacientes com PKU se constitui na dieta
alimentar restrita em Phe, que esta dieta é extremamente limitada e que praticamente inexiste oferta de
preparacdes alimentares no mercado brasileiro, o que impacta na adesdo dos pacientes a dieta,
prejudicando sua saude, o presente trabalho tem por objetivo identificar na literatura cientifica o relato
de pesquisas que desenvolveram preparagdes voltadas para esses pacientes.

2. METODOS

A coleta de dados ocorreu no periodo de outubro a dezembro de 2017 e foi realizada por duas
pesquisadoras nas seguintes bases de dados eletrénicos: Scielo, Pubmed, Lilacs, Capes e Cochrane.
Foram selecionados artigos publicados nestas bases sem limitacdes de data, utilizando-se a seguinte
estratégia “phenylketonuria AND food”, nos idiomas portugués, inglés e espanhol. Os critérios de
inclusdo foram (1) preparacOes alimenticias para pacientes com PKU; (2) experimentos somente com
humanos, sem distincdo de faixa etéaria e (3) analise sensorial com pessoas com ou sem PKU. Os
dados extraidos incluem autores, ano de publicacéo, pais, objetivo, métodos e resultados.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

Em um primeiro momento, a estratégia de busca em todas as plataformas de pesquisa
encontrou em torno de quatro mil artigos. Ap6s a adigdo dos filtros, os resultados ficaram em 345
artigos, sendo que doze preencheram os critérios de inclusdo. O nimero encontrado para 0 MESH term
“phenylketonuria AND food” foi significativo, entretanto a maioria abordava aspectos relacionados a
dieta que o paciente com PKU deve seguir, ndo incluindo opc¢des de receitas alimenticias. Nos doze
artigos selecionados, as preparagdes elaboradas variaram desde produtos de panificacdo — como pées,
biscoitos, bolos — até bebidas lacteas. Os dados dos artigos utilizados para a revisdo encontram-se
sumarizados na Tabela 1.

Dos estudos encontrados sobre prepara¢des alimenticias, quatro artigos utilizaram o GMP na
composicdo da preparacgdo, sendo os trabalhos de 1) Goldar, Givianrad, Shams (2016) em que foi
desenvolvido quatro tipos de iogurte; 2) Zaki et al. (2016) foi feito um queijo; 3) Abdel-Salam, Effat
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(2010) elaboracdo de uma bebida lactea e 4) Lim et al. (2007) desenvolveram suco de laranja, bebida
de chocolate, strawberry fruit leather, um biscoito e um pudim de morango. Os quatro estudos
realizaram tanto a analise quimica quanto a sensorial, e em ambas as categorias os resultados foram
satisfatorios, tornando as elaboragdes viaveis para os pacientes com PKU. O teor de Phe nessas
receitas ficou abaixo quando comparados com os niveis recomendados (zero a 20mg Phe/100g de
alimento), tornando entdo uma preparacdo segura para o consumo (Goldar, Givianrad, Shams, 2016).
Além disso, no estudo de Lim et al. (2007) constatou-se que as propriedades funcionais do GMP sdo
adequadas para o desenvolvimento de bebidas e alimentos semi-sélidos, como o pudim. Na preparagdo
realizada por Zaki et al. (2016) também foi observado que o uso do GMP é melhor, em termos de
palatabilidade e saciedade, quando comparada a dieta classica com uso de FM. Esses estudos nédo
tiveram como objetivo uma preparagdo com baixo valor protéico, pois apresentavam AA essenciais,
vitaminas e minerais em sua composicao que inclusive conseguiam diminuir a dependéncia da FM.

Os demais artigos encontrados realizaram as suas receitas com ingredientes como amido de
milho, fécula de batata, farinha de aveia, farinha de trigo, entre outros. Com excec¢do da farinha de
trigo e da farinha de aveia, farinhas ricas em Phe e proteina respectivamente, os outros ingredientes
possuem um baixo teor de Phe e protéico. Devido ao baixo valor proteico dessas preparac@es, 0 uso da
FM deve ser mantido. Contudo, essas preparacfes poderdo contribuir para ampliar e diversificar o
cardapio dos pacientes. Além disso, essas receitas podem ser realizadas a nivel domiciliar, tendo em
vista que os ingredientes sdo popularmente conhecidos e de facil aquisicdo. Em contrapartida, sabe-se
que a elaboracdo desses produtos demanda tempo e disponibilidade de quem for preparar — seja a
pessoa responsavel ou o proprio paciente.

Cinco dos doze artigos encontrados formularam receita de pdo, sendo eles Ribeiro, Aradjo,
Alves, 2014; Yaseen, Shouk, Ashour, 2012; Yaseen e Shouk, 2011; Mohsen, Yaseen, Ammar,
Mohammad, 2010; Ozboy 2002. Geralmente nas receitas de paes é utilizada a farinha de trigo, pois em
sua composicdo esta presente o gliten, uma proteina que tem propriedades elasticas e extensiveis, 0
gue caracteriza um pdo de boa qualidade. Entretanto, a farinha de trigo possui altos teores de Phe em
sua composicdo, sendo necessario encontrar uma alternativa para a substituicdo total ou parcial desse
ingrediente (Gallagher, Gomerly, Arend, 2003). Sendo assim, foram encontradas diferentes técnicas
para a substituicdo da farinha de trigo: Ribeiro, Aradjo, Alves (2014) utilizaram creme de arroz, fécula
de batata ou amido de milho; Yaseen, Shouk, Ashour (2012) e Yaseen e Shouk (2011) utilizaram a
carboximetilcelulose (CMC) e amido de milho; Mohsen, Yaseen, Ammar, Mohammad (2010)
realizaram quatro tipos de pées, cada um contendo um tipo de hidrocoloide — pectina, goma arabica ou
CMC; Ozboy (2002) utilizou cinco tipos diferentes de gomas e amido de milho. E importante ressaltar
que as receitas especificas para os pacientes com PKU devem ter medidas caseiras padronizadas, a fim
de evitar que os teores de proteina e Phe do produto finalizado sofram alteracdes de uma preparacao
para outra.

Levando em consideracdo que muitas vezes as pessoas com PKU podem ndo ter a mesma
refeicdo que a familia e que isso afeta diretamente na adesdo ao tratamento dietoterapico (MacDonald,
2000), Yaseen e Shouk (2011) desenvolveram um péo sirio com baixo teor de Phe, pois 0 mesmo é o
mais consumido nos paises do Oriente Médio, exercendo uma grande importancia na dieta e na cultura
alimentar. Esse estudo possibilita que os pacientes com PKU tenham na dieta substitutos similares aos
alimentos caracteristicos da sua regido e cultura, como é o caso do pdo sirio, 0 que é importante tanto
para as relagdes sociais quanto para o tratamento.

Destaca-se que dos estudos localizados a grande maioria foram feitos em paises periféricos
(Goldar, Givianrad, Shams, 2016; Zaki et al., 2016; Yaseen, Shouk, Bareh, 2014; Yaseen, Shouk,
Enssaf, Ashour, 2012; Yaseen, Shouk, 2011; Abdel-Salam, Effat, 2010; Mohsen, Yaseen, Ammar,
Mohammad, 2010; Ozboy, 2002). Estes dados sugerem que 0s pacientes desses paises encontram mais
dificuldades para a aquisicdo de produtos especiais, 0s quais sdo caros ou inexistentes, e por isso existe
a demanda para o desenvolvimento de pesquisa com preparagdes que possam ser elaboradas a nivel
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domiciliar. Por outro lado a situagdo européia ha uma ampla oferta de produtos para pacientes com
PKU, como por exemplo, na Italia, em que ha pelo menos 256 tipos de produtos especificos para esse
publico (Penna et al., 2015). Além das razdes econdmicas, hd também a necessidade de pesquisas para
esse publico devido ao nimero de casos encontrados na regido, tendo como exemplo a Turquia, em
gue a incidéncia é de 1:2600 em nascidos vivos, sendo o0 pais com maior nimero de pessoas com PKU
(Mitchell, Trakadis, Scriver, 2011).

Tabela 1 — Caracterizacdo dos estudos com preparacdes de baixo teor de fenilalanina

Autor Objetivo Métodos Resultados
Goldar et . 4 tipos de iogurte (leite, agua, logurtes dentro do valor
Elaborar iogurtes I .
al. . permeate, nata, amido, inulina,  considerado seguro, com
com baixo teor . ! . o
2016 manteiga, transglutaminase e caracteristicas desejaveis para o
~ de Phe. 1 R
Ird GMP). Anélise sensorial: n=10.  consumo.
.. N A adicdo de GMP na
Queijo com aparéncia similar a . x
. x alimentagdo € segura e apresenta
Zaki etal. Elaborar um tipo 1 CTeMe € em sua formulagao caracteristicas sensoriais
2016 ar UMUPO  £0i adicionado GMP. Analise ens
. de queijo. N . agradaveis ao consumo e 0s
Egito sensorial: n=10 criangas com .
participantes relataram uma
PKU. . )
maior saciedade.
Ribeiro et Desenvolver PreparacOes com ingredientes As porc¢es variaram de 8 a 110g
al. 2014 paes, pizzas, com baixo valor de Phe. Ficha e todas apresentaram 22,08mg
B}asil panguecas, técnica. Analise sensorial: n=50  de Phe, sendo um valor aceitével
bolos. adultos sem PKU. para pacientes com PKU.
5 tipos de biscoitos (farinha de O teor de Phe nas amostras
Yaseen, Elaborar trigo, amido de milho, pectinae  diminuiu de 40 a 92% quando
Shouk, biscoitos com CMC). As amostras se comparadas com a amostra
Bareh. baixo teor de Phe diferenciam pela concentracdo controle. Proteina controle foi de
2014 para pacientes de farinha de trigo e amido de 6,4%, enquanto as amostras
Egito com PKU. milho. Analise sensorial: n=10 tiveram de 3,8 a 0,65%. Todas
adultos. tiveram boa aceitagdo sensorial.
Desenvolver Ingredientes do bolo: fécula de
. batata, farinha de aveia, amido 94% dos provadores relataram
. uma receita de . . . .
Vilar, .. de milho, agUcar, margarina, gue comprariam o bolo. O
bolo de maracuja . . N
Castro. com calda de suco de maracuja, fermento conteudo de Phe na porcéo de
2013 quimico, linhaga, 6leo. Calda: bolo foi de 15,43mg, dentro do
. chocolate para . . .
Brasil acientes com agua, achocolatado, acucar e recomendado para pacientes
FI;KU margarina. Analise sensorial: com PKU.
' n=50 adultos sem PKU.
4 pies de forma com base de Houve uma diminuicédo do teor
Yaseenet  Formular pées de P . - . de Phe de 38 a 67%. A amostra
. farinha de trigo, amido de milho, P
al. 2012 forma com baixo . . controle possuia 9,96% de
; pectina e CMC. Andlise .
Egito teor de Phe. L proteina, enquanto as amostras
sensorial: n=10 adultos.
apresentaram de 3,4 a 6,1%.
4 pdes a base de farinha com .
Yaseen, x . e . Todos os paes tiveram teores
Formular péo baixo teor protéico, pectina, .
Shouk. o ) . k menores de Phe (até 62%) e
sirio com baixo CMC, amido de milho e . ,
2011 - o proteina (até 61%) quando
Egito teor de Phe. Ievgd_ura. Anal!se quimica. comparados com o péo controle
Analise sensorial: n=15 adultos. '
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Autor Objetivo Métodos Resultados
. As massas tiveram um bom
4 massas a base de amido de !
. . resultado sensorial. Houve uma
Yaseen, milho, pectina e CMC, onde a TR .
Elaborar massas X . . diminuicdo de até 68% no teor
Shouk. . concentracdo de amido de milho , :
com baixo teor . de Phe: a amostra controle tinha
2011 é diferente em cada preparo. :
. de Phe. J L s 9,67% de proteina e as
Egito Analise quimica. Analise ~
sensorial’ n=10 adultos formulagdes apresentaram teores
) ' de 2,94% até 5,76%.
'So\z?lg?rll-et Desenvolver e Bebida lactea com a seguinte Apo0s a ingestdo da bebida lactea
al. 2010 avaliar uma formulacéo: leite de bufala e 0s niveis séricos de Phe nos
A.rébia bebida lactea vaca, GMP e 6leo de germe de pacientes variou de 30 a 80%.
Saudita para pacientes milho. Analise sensorial: n=30 Apresenta melhor sabor quando
Egito ’ com PKU. criancgas e adultos com PKU. comparado com outras formulas.
Os pées apresentaram
Mohsen et Elaborar um pdo 4 tipos de pdes alterando o tipo carag’gerlgtlcas sensorials -
. . s desejaveis. O pdo com gliadina-
al. 2010 com baixo teor de base (farinha gliadina-free,
; . 2 free apresentou teores de Phe
Egito de Phe. pectina, goma arabica e CMC). x x
menores em relacdo ao pao
controle (43%).
Pudim de morango, bebida de
Desenvolver - ~ x
. ~ chocolate, suco de laranja, As preparacdes com GMP séo
Limetal. preparacdes - O
strawberry fruit leather e viaveis e apresentam
(2007) voltadas para o L - - .
s biscoito com adicdo de GMP. caracteristicas sensoriais
EUA publico com or AN . P
Anédlise sensorial: n=49 criangas agradaveis para 0 consumo.
PKU.
e adultos com PKU.
-- Desenvolver S tipos de PAes 0S quals foram Todos os pées ficaram com
Ozboy. n feitos com amido de milho, 5 .
pées para . baixo teor de Phe, sendo
(2002) - gomas diferentes (uma em cada .
. pacientes com - tolerados para pacientes com
Turquia composicao), levedura, sal,

PKU.

acucar, mono e diglicerideos.

PKU.

PKU- fenilcetondria; Phe- fenilalanina; GMP- glicomacropeptideo; CMC- carboximetilcelulose.

4. CONCLUSAO

Foi identificado um total de doze artigos que corresponderam aos critérios de inclusdo. Notou-
se que ha poucos trabalhos que visam elaborar receitas para pacientes com PKU e quando
encontrados, geralmente sdo pesquisas em paises periféricos, onde ha uma baixa oferta de produtos
alimentares especificos. Conforme encontrado nos artigos, a elaboracdo de produtos alimenticios
voltado para esses pacientes é viavel e algumas receitas podem ser realizadas a nivel domiciliar, pois
os ingredientes utilizados sdo de baixo custo, acessiveis e conhecidos popularmente.

E imprescindivel que se tenha mais pesquisas voltadas para o desenvolvimento de preparacées
alimenticias voltadas a esses pacientes, porque a dieta possui uma grande influéncia na sua qualidade

de vida, tanto nas relagdes sociais quanto no sucesso do tratamento.
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