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Apresentacio

Uma informagdo, que geralmente impressiona
como adverténcia: “CONTEM FENILALANINA”,
encontra-se em embalagens de alimentos, como alguns
refrigerantes, gelatina e suplementos alimentares. Muitas
pessoas, desconhecendo seu real significado, questionam-
se quanto ao “risco” de ingerir esses alimentos. Mas
afinal, o que ¢ a fenilalanina? Ela pode causar danos a
satde? Para quais individuos ¢é direcionada a adverténcia
quanto a ingestdo desses alimentos?

Este artigo discute questionamentos,
abordando de forma didatica a doenca genética
fenilcetontria (PKU) e seu controle dietoterapico. Em
seguida, apresenta a proposta ludica de um jogo didatico
de facil construgdo e aplicagdo, voltado especialmente
para alunos do Ensino Mé¢édio, a fim de fixar os
conhecimentos a respeito da restri¢ao dietética e da dieta

€SSES

apropriada para fenilcetonuricos.

Bases Genéticas e Bioquimicas

A fenilalanina (PHE) € um aminoacido que esta
presente em quase todos os alimentos, com importancia
na constituicdo das proteinas e também como precursor
de outras moléculas. Uma pequena parte da fenilalanina
ingerida ¢ incorporada pelo organismo na sintese
protéica, mas o excedente, que geralmente corresponde
a maior parte, ¢ naturalmente convertido em outro
aminoacido, a tirosina, por uma enzima produzida no
figado e denominada fenilalanina hidroxilase (Figura 1).
O aminodcido tirosina, por sua vez, além de ser utilizado
na sintese protéica, também serve como precursor
para outras substincias importantes como pigmentos
(melanina), neurotransmissores ¢ horménios (adrenalina
e tiroxina) (Adkison e Brown, 2008).
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Figura 1 - Conversdo do aminoacido fenilalanina
no aminodcido tirosina pela enzima fenilalanina hidro-
xilase.

Para a maioria das pessoas, a fenilalanina ¢
um inofensivo nutriente de importincia essencial na
nutri¢do, podendo ser ingerida sem o menor risco para
a saude. Entretanto, existe um motivo para atengao
a sua presenca. Um pequeno grupo de individuos,
estimadamente uma a cada 24.310 criancas nascidas na
populacdo brasileira (Carvalho et al., 2003), apresenta
uma deficiéncia genética que impede a producdo da
enzima fenilalanina hidroxilase, impossibilitando
o organismo de converter o excesso de fenilalanina
em tirosina. A interrupcdo dessa via metabolica ndo
necessariamente afeta o organismo pela falta de tirosina,
pois esse aminoacido também pode ser ingerido
através da alimentag@o, suprindo as necessidades do
individuo. O grande problema causado pela falta da
enzima € o acumulo do excedente da fenilalanina
ingerida (hiperfenilalaninemia) que, nessa condigdo, ¢
convertida em outra substancia, o acido fenilpiravico
(encontrado na urina e também no suor). No organismo,
o0 acido fenilpirivico é um inibidor de vias metabdlicas
responsaveis pela producdo de determinados lipideos



importantes na constituicio da membrana de mielina,
fundamental para o funcionamento dos tecidos neurais,
0 que compromete gravemente o desenvolvimento
neurologico do individuo (Adkison e Brown, 2008). Sao
denominados FENILCETONURICOS os individuos
incapazes de converter a fenilalanina em tirosina.

Disturbios inatos do metabolismo sdo causados
por alteragdes genéticas (mutagdes no DNA) que,
consequentemente, modificam a sintese de proteinas,
alterando ou anulando suas fungdes. Assim, proteinas
com fungdo enzimatica, importantes nas vias metabolicas,
nao sao produzidas de forma correta quando seus genes
sdo alterados. Dessa maneira, a enzima alterada ndo
exerce seu papel e bloqueia a via do metabolismo. O
gene que codifica a enzima fenilalanina hidroxilase esta
localizado no cromossomo 12. J& foram descritas mais de
500 mutagoes diferentes em suas regides codificadoras
(www.pahdb.mcgill.co).

A fenilcetontiria (PKU) ¢ um erro inato de
metabolismo, uma doenga genética de heranga
autossomica e carater recessivo. O individuo herda os
alelos “defeituosos” (ff) de ambos os pais, que podem
ser heterozigotos (Ff) e fenotipicamente normais.
Também acontecem casos frequentes de
hiperfenilalaninemia causados pela ma formagdo de
um cofator enzimatico importante para a hidroxilagao
da fenilalanina, a tetraidrobiopterina (BH4), resultando
em uma fenilcetontiria maligna ou atipica com quadro
neurologico mais grave (Vilarinho et al., 2006).

A crianga fenilcetonurica, ao nascer, apresenta
fendtipo e nivel de fenilalanina normais, mas a partir dos
primeiros dias de vida, com a ingestao do leite materno,
passa a ter comprometimento de sua saude. Para
prevenir danos no seu desenvolvimento neurologico ¢é
fundamental que ocorra a detec¢do precoce da doenga,
entre o terceiro e o sétimo dia de vida, por meio do “teste
do pezinho” (Amorim et al., 2005).

No Brasil, foi instituido em 2001, o Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) a partir da
portaria 822/01 do Ministério da Saude (MS), que
busca abranger todos os recém-nascidos do pais e fazer
cumprir os principios de equidade, universalidade e
integralidade que devem pautar as acdes de saude. O
MS determina que todos os estabelecimentos publicos
e particulares que cuidam da satide de gestantes, sao
obrigados a realizar o exame do “teste do pezinho” a
fim de detectar doengas genéticas que podem ter seu
agravamento evitado, desde que, uma vez detectada
a anomalia, seja iniciado um tratamento logo apos
o nascimento. Além da fenilcetonuria, também sdo
diagnosticados o hipotiroidismo congénito, doencas
falciformes e outras hemoglobinopatias e fibrose cistica.
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O Programa Nacional de Triagem Neonatal prevé ainda
acompanhamento e tratamento dos pacientes detectados
(Brasil, 2001).

No entanto, nem sempre a exigéncia do MS ¢
seguida pelas Unidades de Satude, fazendo com que outras
acoes de informagdo e divulgacdo sejam necessarias
para alertar a populacdo sobre a importancia desse teste
para a saude do recém-nascido. Os pais devem exigir a
realizacao do “teste do pezinho”.

Tratamento da Fenilcetonuria

Discute-se a possibilidade de tratamentos
alternativos para a fenilcetonuria por meio de terapia
génica ou reposicdo enzimatica, mas a ac¢do mais
proxima dos pacientes ainda consiste em restaurar os
niveis normais de fenilalanina no sangue com a restri¢ao
dietética a alimentos ricos em fenilalanina (Vilarinho et
al., 2006). A dieta é um fator de complicagdo, uma vez
que a lista de alimentos proibidos ¢ extensa e engloba
alimentos comuns aos brasileiros (carnes, arroz, feijao,
ovos, diversas frutas, vegetais ¢ derivados de leite e
soja), sendo necessdria a suplementagdo com misturas
artificiais que vao amenizar as caréncias causadas pela
restricdo alimentar. Até mesmo o leite materno deve ser
substituido por formulagdes de baixo teor de fenilalanina,
considerando que o inicio precoce do tratamento reflete
na eficiéncia dos resultados (Monteiro e Candido, 2006).

Deve-se considerar também que a auséncia
completa de fenilalanina pode ser fatal, pois causa a
sindrome de abstinéncia e déficit de desenvolvimento.
Ajustar a quantidade exata de fenilalanina e demais
nutrientes a dieta ¢ um trabalho minucioso e constante
de calculos e pesquisas em tabelas de composicdo
quimica de alimentos, uma vez que diagnosticada a
fenilcetonuria, a dieta restritiva deve ser mantida por
toda a vida atendendo as necessidades de cada fase de
desenvolvimento do paciente (Jorde et al., 2004).

A adesdo imediata e a continuidade da dietoterapia
podem ser influenciadas negativamente por fatores como
pressdes de integracdo social, limitacdo financeira,
devido ao custo elevado dos alimentos especiais,
desconhecimento dos teores de fenilalanina nos alimentos
comuns, falta de produtos com teores de fenilalanina
reduzidos e desconhecimento das implicagdes da dieta
na doenca (Brandalize ¢ Czeresnia, 2004). E importante
considerar ainda que em muitas regides brasileiras,
portadores de fenilcetonuria precisam se deslocar para
encontrar centros mais capacitados para o tratamento
(Monteiro e Candido, 2006).



O Estudo Sobre a Fenilcetonuiria no Ensino Médio

A fenilcetonuria, dentro do conteudo de Genética,
se faz relevante no Ensino Médio, sendo abordada por
importantes livros de Biologia como os dos autores
Amabis e Martho (2004) e Lopes (2006). Podemos
considerar a fenilcetonuria como um eficiente exemplo
de caracteristica hereditaria que permite discutir a
relacdo genotipo/fenotipo influenciado pela condicao
ambiental, neste caso, a dieta a qual o individuo se
submete. De acordo com Camargo e Infante-Malachias
(2007), o tema fenilcetontiria, apesar da complexidade
conceitual, permite explorar bioquimicamente a causa
de uma doenga genética com possibilidade de tratamento
dietético a partir do diagnostico precoce.

Mesmo abordando a fenilcetonuria, os livros
do Ensino Médio ndo fazem referéncia ao tratamento
nutricional e a complexidade da dieta refletida na
gravidade da doenca. Diante da caréncia dessas
informagdes nos livros didaticos e da auséncia de formas
de abordagem facilitadoras para o entendimento do
tema pelo aluno, este artigo apresenta, como proposta,
uma atividade ladica que professores de Biologia
podem aplicar tanto em sala de aula quanto extraclasse,
ampliando a compreensdo do aluno e seu envolvimento
com o tema.

Atividade Ludica Para Abordagem da Fenilcetontiria

A proposta consiste de um jogo de dados num
tabuleiro onde ha uma trilha, formada por diversos tipos
de alimentos, que ¢ percorrida pelos participantes. As
pecas do jogo (trilha, dados e botdes) sdo apresentadas
nos anexos 1 e 2 para impressao ¢ sdo faceis de montar.

O objetivo da atividade € permitir ao aluno
relacionar o genotipo formado pelos alelos sorteados nos
dados com a possibilidade do individuo ingerir alimentos
que contenham o aminoacido fenilalanina. Individuos
normais, com genoétipo “FF” ou “Ff” (homozigoto
dominante ou heterozigoto), ndo apresentam restri¢ao
alimentar para a fenilalanina, pois produzem a enzima
que converte esse aminoacido em tirosina. Quando dois
alelos “f” forem sorteados (compondo o gendtipo “ff” -
homozigoto recessivo, que determina a fenilcetonuria),
o individuo tem necessidade de restrigdo alimentar,
devendo ficar atento ao alimento representado no jogo.

Os dados que compdem os genotipos representam
um cruzamento entre individuos normais, portadores
do alelo da fenilcetonuria (heterozigotos, “Ff”),
apresentando 25% de chances para a ocorréncia da
fenilcetontiria. O dado numérico indica a quantidade de
casas que o jogador avanga na rodada.

Os alimentos sao classificados e indicados na pista
dojogoporcoresdistintas: PROIBIDOS (VERMELHO)—

alimentos que apresentam alta quantidade de fenilalanina,
e que nao devem ser consumidos por fenilcetonuricos;
MODERADOS (AMARELO) - que
apresentam quantidade baixa de fenilalanina, podendo
ser consumidos em quantidades controladas e prescritas
pelo profissional nutricionista; PERMITIDOS (VERDE)
— alimentos isentos de fenilalanina, permitidos para
consumo pelo fenilcetontirico.

alimentos

Regras do Jogo

Participam do jogo grupos de dois a seis
individuos. Cada jogador escolhe um dos seis botdes que
o representara no jogo e define-se a ordem de jogadas
pelo dado de valores numéricos (dado amarelo). O jogo
comega por quem tirar o nimero de maior valor.

Inicia-se o jogo com todos os participantes na casa
de saida. Cada um dos jogadores, em sua vez, sorteia
um gendtipo (dados azuis), ao qual correspondera a sua
possibilidade alimentar e, um nimero (dado amarelo),
para o numero de casas que avangara na trilha.

Genotipos para individuos “FF”
ou “Ff”, podem parar em qualquer uma das casas,
independentemente do alimento indicado. Quando
o genoétipo sorteado for “ff”” (homozigoto recessivo
para a fenilcetonuria), o individuo podera parar em
casas com alimentos permitidos (VERDE). Se a casa
em que o individuo cair, apresentar um alimento
proibido (VERMELHO) para fenilcetonuricos, ele
deve permanecer na mesma casa em que estava. Se a
casa apresentar um alimento de consumo moderado
(AMARELO), ele pode progredir até esta casa, mas
ficara sem jogar na proxima rodada.

A cada rodada, os jogadores lancam novamente os
3 dados, sorteando, assim, novo genotipo e novo nimero
de casas a serem avangadas. Sera o vencedor do jogo
aquele participante que primeiro ultrapassar o final da
pista (chegada).

normais,

Aplicacdo em Sala de Aula

O material pode ser impresso em papel de maior
gramatura, objetivando durabilidade. Para uma maior
durabilidade, as pegas podem ser plastificadas. Se a
impressao for realizada em preto e branco, ¢ aconselhavel
que as pecas sejam coloridas com giz de cera ou lapis de
cor, para facilitar a identificagdo dos componentes:

- dados de gendtipo em azul;

- dado numérico em amarelo;

- botdes dos jogadores de cores diversas;

- casas com alimentos permitidos, em verde;

- casas com alimentos moderados, em amarelo;

- casas com alimentos proibidos, em vermelho.

A montagem do material deve ser feita



preferencialmente pelos alunos. E aconselhével que mais
copias do jogo sejam feitas para que todos os alunos
de turma possam participar do jogo a0 mesmo tempo,
considerando que os grupos serdo formados por um
nimero maximo de 6 participantes.

E importante que o tema seja previamente abordado
em sala de aula, ou ainda, que o professor apresente um
texto como sugestdo de leitura extraclasse para um maior
conhecimento dos alunos sobre a fenilcetonuria antes da
aplicacdo do jogo. Esta aplicacdo pode ser feita tanto
horario de aula, quanto em horario recreativo, pois 0 jogo
tem duragdo curta e as regras sao de facil entendimento.

Para introduzir o assunto, o professor pode
promover um debate, por meio de questionamentos,
em relacdo a dieta e a qualidade de vida de um
fenilcetontrico, a importancia do “teste do pezinho”,
a clareza das informagdes em rétulos de alimentos e
abordar ainda, a necessidade da educa¢ao nutricional em
aspectos gerais para a saude da populacao.
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Anexo 1 — Tabuleiro
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