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DOENGAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO (DHM)

. Doengas gené’ricas, devidas a presenca de C“”“ﬁﬁcm
genes com informagao incorrecta que sSao | ————
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- Doencas caracterizadas pelo comprometimento
do normal metabolismo de uma substincia, devido a
auséncia ou actividade reduzida da enzima ou do cofactor.

Pr Ote'"g‘ da dieta Hidroxilase da Fenilalanina (PAH)
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- Doencas raras de incidéncia variavel no mundo.
1908 — 12 DHM (Alcaptondiria).
Descritas mais de 500 DHM
Incidéncia mundial global ~1:5000 R/N.

“Era uma vez...viver em mutac¢ao”



DOENGAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO (DHM)

Caracteristicas

v Baixa incidéncia individual/ Colectivamente numerosas
(Incidéncia mundial global ~1:5000 RN)
v’ Sinais clinicos pouco especificos/ Clinica intermitente
v" Necessario conhecimento rigoroso das vias metabdlicas
e suas relagoes
v" Doencas hereditarias / congénitas
v Diagnostico neonatal clinico e bioquimico

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENCAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO (DHM)
Classificacao

Doencas das moléeculas complexas — Disturbios na sintese ou
degradacdo de moléculas complexas (doencas dos organelos, ex:
lisossomas)

Doencas do metabolismo energético - Defeitos na utilizagcdo ou
producdo de energia (ex: glicogenoses)

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENGAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO (DHM)

Classificacao

Doencas causadoras de intoxicacao - Intoxicagdo aguda ou
progressiva, devida a acumulacdo de substancias, proximas do
bloqueio metabdlico, que se comportam como toxicos para 0rgaos
susceptiveis (ex: fenilcetondria)

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENCAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO PROTEICO (DHMP)

Apresentacao Clinica/Evolucao

(Exemplo: fenilcetonuria)

Apresentacao neonatal normal

Apresentacao tardia

* atraso mental

* cheiro caracteristico

* espasmos

« alteracdes no EEG

» microcefalia
 eczcema em 20 a 40%

* baixa pigmentacao (olhos, cabelo e pele)

“Era uma vez...viver em mutacao”



RASTREIO NEONATAL
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1979 - Inicia-se em Portugal o rastreio neonatal da fenilcetondria.

Incidéncia 2010- 1:10876R/N

Casos detectados até 2010 - 280 casos

“Era uma vez...viver em mutacao”
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RASTREIO NEONATAL
Tandem Mass (MS/MS)

- Espectrometria de Massa -

i
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O uso deste instrumento analitico € um dos maiores avangos técnicos
no rastreio neonatal de DHM com tratamento

Permite

- uma maior especificidade, rapidez e sensibilidade

- com a mesma amostra de sangue numa quantidade minima, dosear

muitos tipos diferentes de metabolitos e assim detectar os portadores de
doencas metabolicas no periodo neonatal

- uma intervencao terapéutica precoce que possa prevenir ou
significativamente reduzir a sintomatologia clinica

“Era uma vez...viver em mutacao”



RASTREIO NEONATAL
Doencas Rastreadas (25)

DOENCAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO PROTEICO
Abordagem nutricional no seu tratamento

Aminoacidopatias
Fenilcetonduria (PKU)/ Hiperfenilalaninemias
Tirosinemia Tipo |
Tirosinemia Tipo Il
Leucinose (MSUD)
Hipermetioninemia (déf. MAT)
Citrulinemia Tipo | Tandem Mass (MS/MS)
Aciduria Argininosuccinica =
Hiperargininemia
Homocistinuria Classica

Acidurias Organicas
Aciduria Propidnica (PA)
Aciduria Metilmaldnica (MMA)
Aciduria Isovalérica (IVA)
Aciduria 3-Hidroxi-3-Metilglutarica (3-HMG)
Aciduria Glutarica Tipo | (GA I)
3-Metilcrotonilglicinuria (déf. 3-MCG)
Aciduria Maldnica

“Era uma vez...viver em mutacao”



RASTREIO NEONATAL
Doencgas Rastreadas (25)

HIPOTIROIDISMO CONGENITO

DOENCAS HEREDITARIAS DA B-OXIDAGAO MITOCONDRIAL DOS ACIDOS GORDOS
Abordagem nutricional no seu tratamento

Def. da desidrogenase dos &cidos gordos de cadeia média (MCAD)

Def. da desidrogenase dos &cidos gordos de cadeia muito longa (VLCAD)

Def. da desidrogenase de 3-hidroxi-acilCoA de cadeia longa (LCHAD)

Déf. da desidrogenase de 3-Hidroxi-AcilCoA de cadeia curta (SCHAD)

Def. em carnitina-palmitoil transferase | (CPT I)

Def. em carnitina-palmitoil transferase Il (CPT 1)

Def. multipla das desidrogenases dos acidos gordos (MADD:; aciduria glutarica tipo 1)
Déf. primaria em carnitina (CUD)

Tandem Mass (MS/MS)

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENCAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO PROTEICO (DHMP)

Tratamento Nutricional

E a base de actuacéo para evitar as maltiplas
consequéncias dos defeitos metabdlicos

Objectivos
= Corrigir as alteragdes bioquimicas

= Satisfazer as necessidades nutricionais

Principios gerais do tratamento

1. Controlo do aporte de proteina natural
2. Promogao do anabolismo

3. Suplementacao em nutrientes

evitando a acumulacdo de produtos toxicos e
evitando lesées no sistema nervoso central

“Era uma vez...viver em mutacao”



O diagnostico atempado e o bom
controlo metabolico sgo cruciais
para assegurar 0 prognostico
favoravel destes doentes.

“Era uma vez...viver em mutacao”



Os doentes rastreados
precocemente ou
diagnosticados clinicamente
sdo encaminhados para

Centros especializados
no tratamento deste tipo de
patologias,

onde funcionam

equipas multidisciplinares.

Despacho 4326/2008 de 19 de Fevereiro
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Capacidada g]o]:a. de atendimento: .
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ANEXOIV
Ficha técnican® 2

Recursos humanos
I—Pessoal
11— Director clmico:
Nome: ...
Especial:dade: .
Cethila profiss: somal .
Secgdo regional .

2 — Substitute do director clinico:
Noms:

Es::e:uldnde

Cetula profiss: somal .

Secgio regional .

3 — Outros madicos:

Noms: ..
Especialidade: .
Cedl.]n profiss: sonl .
Secgdo Tegional

4 — Enfermeiro-chefe substinuto:
Wome: ..
Cedula profissional ...

5 — Horario de presenga fisica do director cliico e sen substitato’
especmhsus colaboradores enfermetro-chefe substinito: .

6 — Tecnicos

Noms: ..

Habilitagdes profissionais: .

Horario: ..

Despacho n.® 4326/2008

O despacho n.” 25 822/2005. publicado no Diavio da Repubiica, 2.*
seriz, n° 238, de 15 de Dezembro de 2005, veio clarificar 2s condigdes
d2 companticipagdo dos produsos distéticos que. com cardcter irapéutico,
530 indicados para satisfazar a5 necessidades mumicionais dos doentes
afectados de amos congenitos do mesabolizma.

O mesmo despacho defne que estes produtos distéticos sdo com-
participados na sua totalidade desde gue prescrites palo Instinuto de
Ganética Medica Dr. Jacinto de Magalhdes oa nos centros de matamento
protecolados com o este Instinato.

Contudo, algaes dos doentes rastreades naqueles centros de mata-
mento ja atngram a fase da adolescéncia @ o seu acompanhamenio
passea a seT efacmado 005 servigos de medicina interna de hospitais
Do protocolados.

Assim. 0 despacho n.* 25 222003 carece de ser alterado de modo 2
ajustar-se a5 actuas circumstincias.

Aproveita-se 0 2nsejo para procader 3 actualizago da desiznacio de
alguns dos hospitais que, enmetanto, alteraram a sua natreza juridica.

“Assim, determine o saguinte:

Os centros de wratamento dos hospitais identificados non.® 2 do des-
pacl:o n.° 25 8222005, publicado no Diario da Republica, 2.* série.
#1230, de 15 de Dezembro da 2003, DRISAM A S8 0F IeFuintes:

) Centro Hospitalar de Coimbra, E. P.E.;
&) Centro Hospitalar de Lisboa Cental E.P.E.
¢} Cenmro Hospitalar do Porto, E. P E

) Centro Hospitalar de Vila I\uu de Gaia, E.PE.;
Pl Hospital Cental do Funchal,

Hospital do Divino Espirito Santo, de Ponta Del
';,» Hoi'nlnnl de ‘.-ancabf:g.a E.PE; i
) Hospital de Sapsp Espirito. de Anzra do Herolsme,
1) Hospital de 5. Jodo, E. P E;
" ) Hospimis da Universidade de Combra.

O presente despacho entra em vigor no dia seguinte ao da sua pu-
blicagao.

23 de Janeiro de 2008. — O Secr=tario de Estado da Saude, Francizco
Temtura Ramos.

Administragéo Regional de Salde do Norte, L B

Despacho n.® 432772008

Faz-se piblico que por ter sido concedido provimento ao recursa
hierarquico mrerposto 20 acho de 121092006 que homologou 2 lista
de cﬁ?; ma;m Snal do I:%em?mo meemno genal, deq%lembm sub-regiomal,
para provimento de 17 luzares da catzgoria de chefe de servigo de cli-
nica zeral da carreira medica de clinica geral, a que se Tepart o aviso
n° 11 $47/2004, publicado no Diavio da Rvpubnra 1 serie,
de 9 da Dezembro de 2004, por despacho de 22 de Janeiro de 2008, do
Vogal do Cunselho Directive desta ldm_u.xua;w Regional de Saide
do Worte, I P, Dr Pimenta Marinho, foi nomeado nove juri, que passa
2127 1 S2EUINtE COMmpPosiCAD:

Prazidente — Dr. 3érzio Antonio Sousa Visin, chefe da servigo da
climica garal dest2 ARS doNortz 1P

Vogais efectivos:

Dra. Dra. Aurora Maria Ferreira Picho Aroso Dias, chefa de servigo
de clmica geral. desta ARS do MNome, I P gue substinuna o Presidente
nas faltas e impedimentos.

Dra. Lina Rosa Costa Ribetro Carvallwo, chefe de servigo de clinica
geral, desta ARS do Nome, L P.

Dra. Maria Georgmu Esne'\'es Cruz Nnm.n: Correia, chefe de servigo
de clmica garal. desta ARS do Norte,

Dra. Olinda Maria Ferreiza Tex xelm _,op-es Maio, chefe de servigo de
climica garal. desta ARS doNorz, 1P

Vogats suplantes:

Dra. Maria Fatima Gueiros Vilala a Machado, chefe de servigo
de clinsca garal, desta ARS do Norte, L.

Dra. Maria Virginia Silva Lobo T: Teineina Vale, chefe de sarvi o de
clmica geral, desta ARS do Neoree, L.

24 da Janezro de 2008. — A Vogal do Conselho Directive, Maria
Suzere dos Samros Gongaives.

Despacho n.® 4328/2008

Por despacho de 24 de Janeiro de 2008, da vogal do Conseliwo Di-
ractive, da Admemistragio Regional de Savde do Nare, LB Dra Tsabel
Oliveira, Maria Isabel Tergas Gomes Santos, foi nomaada definitiva-
menta 1a catzzoria ée Tacuica Espectalista de 1. Classe Fisioterapauta,
da carreira Técnica de &:fnamco & Tarapéutica, do quadro de passoal
:hAmmmm:;a.oRar Sande do Noma Sub-Rezido de Sande do
Porto/Centro de Saide de Bardo do Corve, nos tarmos dos artiges 15.°
2637 do Decreto-Lein.* 56499, de 71 de Dezembro, conjuzado com o

1° 8 do artigo 6.°. do Decreto-Lei n® 427/82, de 7 de Dezembro.

25 da Janezro de 2008. — A Vogal do Conselho Directive, Maria
Suzete dozr Samros Gongalves.

Administragéo Regional de Salde do Alentejo, | P.

Sub-Regido de Salde de Bejz

Deliberagio (extracto) n.° 41172008
Por deliberagio de 30 de Julko de 2007 do Consslho Directive da
Adminisragio Regonal de Sands do Alemejo
Brumo Filips Paiuio Nures Mina — aatorizada celebragio de conmatn
de trabalho a termo cero, pelo perioda de més meses, 20 abrigo don® 03
doartizo [8%-A de Estanito do SIVS, aprovade pelo Decrete-Lain ® 1093
de 15 de Taneiro, com a alterag Ao inroduzida pelo Decreso-Lain® 53/08

“Era uma vez...viver em mutacao”




Centro de Genética Médica Jacinto de Magalhaes

12 doente em 1980

Seguimento de recém-nascidos,
criancgas,
adolescentes e
adultos

com doencas hereditarias do metabolismo,

essencialmente da zona norte do pais

“Era uma vez...viver em mutacao”



ORGANICA E FUNCIONAMENTO DO CENTRO

Nutricionista Médico do Centro

Enfermeiro

Médicos CHP

“Era uma vez...viver em mutacao”



TRATAMENTO DHMP

Restricao do substrato
(Proteina Natural)

Tolerancia

Fernandes J et al. Inborn Metabolic Diseases, 2000

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENGAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO PROTEICO

Aspectos Gerais do Tratamento Dietético
- Fase Inicial do tratamento -

Explicacao da doenca a familia

- Implicacdes na “digestao das proteinas”,
- Em que consiste uma dieta hipoproteica

Inicio da terapéutica dietética

- Leite materno e/ou formula comercial
dados conforme o controlo metabdlico e as necessidades

- Substituto do leite (mistura de a.a.) € a principal fonte proteica

- Produtos modulares especiais
(polimeros de glucose, emulsdes lipidicas, ...)

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENCA COMPOSTO TOXICO TIPO DE DIETA SUBST. © “LEITE” TRAT.© MEDICO
Fenilcetonuria Fenilalanina Restricao Phe PKU 1, 2 Prima/Secunda,
3 Advanta® (M)
PhenylAde® (G), ...
Saqueta P6/Bebivel,
Tablete, Cp,,
Tirosinemia | Succinilacetona (SA) Restrigao TYR1.2% (W) NTBC®
Ac.8aminolevulinico (AL) | Phe, Tir
Leucinose Leucina, Isoleucina, Valina | Restrigéo MSUD 1,2® (M) Tiamina (Vit. B1)
e Cetoderivados Leu, lle, Val (nas formas sensiveis)
Homocistinuria Homocistina Restrigéo Met HOM 1,2® (M) Citrato de betaina
Cléssica Vit. B6 e Acido Félico
Acidémia Acido Propionico e Restricao lle, Val, 0512° M) Camitina, Flagyl®
Propidnica Derivados Met, Thr Biotina
Acidémia Acido Metilmalénico e Restricao lle, Val, ® Camitina. Flaqv®
Metilmalonica Derivados Met, Thr 0S1,2° (M) arniuna, Flagy
(Homocistina) .
(B12, Betaina)
Acidémia Acido Isovalérico Restricao Proteica . y
Isovalérica e em Leucina-12ano | 10 ano-Msup®? (M) Glicina, Carnitina
Doengas do Amonia Restri¢ao Proteica ucD 1,2® (M) Benzoato sddio
Ciclo da Ureia Fenilbutirato

Suplem. Citrulina/
Arginina (Sargenor®)

Em comum na dieta o uso de suplementacdo energética
Em comum no tratamento médico o uso de polivitaminico e ferro

“Era uma vez...viver em mutacao”




Recomendacgdes nutricionais

Quadro | - Recomendagdes nutricionais para a AGI. Acima dos 6 anos de idade evitar o aporte ivo de proteina natu- Quadro I - ici para o da PKU. Adaptado de Elsas and Acosta®
ral, optando por alimentos com baixo teor em lisina.

<6 6-12 14 4-7 71 115 15-19
0-6 7-12 13 46 >6 adultos meses meses ano anos anos anos anos
meses meses mos mos nos Energia Kcalkg'.d* 145-95 135-80 - - - - -
Lisina 100* 90+ 60-80* 50-60 * at - Keal.d' - - 1300 1700 2400 22002700  1800-2100
Triptofano mg kg .dia* 20 ks 1317+ 13 = =" Proteinas totais gkg.d' 30-35 2530
Protefna natural  g.kg" dia” 1314+ 1.3-1.5° 1.3-1.4* 1113+ 11-15° 10° (intactas + mistura de aa) gld 30 35 40 50-55 50-65
Mistura de a.a. 08-1.3° 0.8-1.0° 08" 08+ - - Glicidos gld 30-35% VET 50-60% VET
Energia 82115+ 8095+ 8295+ 78-90* 60-70° 40-50* Lipidos gld 50% VET 35% VET
L-Camitina mgkg® dia* 100° 100® 100+ 50-100° 50-100° 500 Fenilalanina mg kg'.d" 20-70 15-50 15-40 15-35 15-30 15-30 10-30
i ; o >100* 2100 >100* 2100 >100° . Tirosina mgkg'.d® 300350 250-300 230 175 140 110-120 110-120
a - Adaptado de Koker et al ; b - Adaptado de Hoffmann GF °. ¢ - Nao dispon vel. d - De acordo com as DRI's, Dietary Reference Intakes, Institute of Medicine. Agua mL.Kg".d" 135-160 120-145 9% 90 5 50-55 50-65
Legenda: aa - aminoacidos; VET - Valor energético total.
Acta Pediatr Port 2007:38(3):120-8 SPDM - Tratamento nutricional da leucinose
Quadro | - Recomendagdes nutricionais para o tratamento da MSUD. Adapatado de Elsas et Acosla =.
<6 6-12 1-4 4-7 7-1 11-15 15-19
meses meses anos anos anos anos anos
Energia keal.kg-.d* 150-95 135-80 - - - - -
keal/id - - 1300 1700 2400 2200-2700 1800-2100
Proteinas g.kg.d’ 3.0-3.5 25-30
totais g.d” 30 35 40 50-55 50-65
Glicidos g.d* 30-35% VET 50-60% VET
Lipidos g.d’ 50% VET 35% VET
Leucina mg.kg”.d’ 60-100 40-75 40-70 35-63 30-60 30-50 1540
Isoleucina mg.kg".d* 30-90 30-90 20-85 20-80 20-30 20-30 10-30
Valina mg.kg”.d’ 40-95 30-60 30-85 30-50 25-30 20-30 15-30
ﬁ\g ua mL.kg".d* 135-160 120-145 95 90 75 50-55 50-65
*VET - valor energético total
Quadro Il - ] i para o da PKU materna. Adaptado de Elsas and Acosta™.
e g errmn e T Quadro | - Recomendagdes nutricionais para doentes com acidiria e aciduria ptado de Yannicelii S, 2006%).
(mg/d) (mg/d) (g/d) (kcal/d) \dade (ancs)

Trimestra 1 Nutriente 0-0.5 0.51.0 14 47 7-11 1-19
:;i ::gz fgg : gég ;‘jgg ;3 ;fgg B g‘zgg isoleucina (mg) 60-110/kg 40-90kg 485-735/dia 630-960/dia 715-1090/dia 956-1470/dia
> 24 anos 180 < 800 7400 74 2100 - 3400 metionina (mg) 20-50/kg 15-40/kg 275-390/dia 360-510/dia 410-580/dia 550-780/dia

THivete 2 treonina (mg) 50-125/kg 20-75/kg 415-600/dia 540-780/dia 610-885/dia 830-1200/dia
15-19 anos 200 < 1000 7600 76 1600 - 3400 valina (mg) 60-105/kg 40-80/kg 550-830/dia 720-1080/dia 815-1225/dia 1105-1655/dia
19-24 anos 180 < 1000 7400 74 2100 - 3200 D-biotina (mg) 5-10/dia para a AP (ensaio terapéutico)
= 24 anos 180 < 1000 7400 74 2100 - 3400 L-carnitina (mg) 100-300/kg

Trimestre 3 proteina (g) ~25/kg ~2,5kg 230/dia 235/dia 240/dia 250/dia
Fp o e n s g0 o204 s e
> 24 anos 310 < 1200 7400 74 2100 - 3400

“Era uma vez...viver em mutacao”



Misturas de aminoacidos

3 misturas — PKU
7 misturas — Outras DHMP

43 misturas — PKU
20 misturas — Outras DHMP

— Caracteristicas —

em po - lata

sabor “neutro”

dada de acordo com a
idade e peso

0
1
AN
| U U
A
¢

em po — lata
saquetas p/ preparar
comprimidos
capsulas
tabletes
bebivel — bolsas

sabor “neutro”
neutro
varios sabores

dada de acordo com a idade
e peso

“Era uma vez...viver em mutacao”




— Caracteristicas —

dificilmente transportavel facilmente transportavel

dificilmente dada no contexto facilmente dada no

da refeicao contexto da refeicao

preparada para um dia com preparada para um dia ou

idéntico modo de preparacao individualmente com diferentes
modos de preparacao

- controlo metabdlico
- fonte proteica
- efeito saciante

“Era uma vez...viver em mutacao”



CALCULO DA DIETA

lo Metabdlico

Dedos Andlises Gerais, BIA, ..

Nome: Idade: 8 M Peso: 10,14 Kg Comp: P.C.:
Factor | IDADE Phe Proteinas Energia
Meses mg/Kg/dia g/Kg/dia Kcal/Kg/dia
1 0-3 58 £ 18 4,4 14,7% 120
1 4-6 40 £10 3,3 11,5% 115
10,14 7-9 32+ 9 25,35 9,1% 1115
1 10 - 12 30+ 8 2,5 9,5% 105
ALIMENTOS Factor Peso(g) Partes Fen Prot.(g) Gord.(g) H.C.(g) Kcal
Leite Materno 0 0 0 0 0 0 0 0
Leite Vaca 0 0 0 0 0 0 0 0
Nidina HA 4 20" 6" 140 2,8 5,6 C 0. J
Nutribem 12 Papa 1,5 45 1,5 30 0,6 0,6 bht%
Batata 4 80 4 80 2 0 16 72
Vegetais 3 3 60 2,1 0 4,2 27
Fruta 1 1 20 0,7 0 14 67|
Fécula de batata 0 0 0 0 0" 0 P 0
Farinha de pau 0 0 0 0 0 0 eso 0
Tapioca 0 (0 (0 0 0" 0 0 0
Arroz crd 0" 0 0 0 0 0
Lofenalac 0 0 0 0 0" 0
Pku 1 9,5 47,5 0 0 28,5 0
Pku 2 Prima 0 0 0 0 0 0
Pku 2 Secunda 0 0 0 0 0 0 0
Pku 3 Advanta 0 0 0 0 0 0 0 0
PhenylAde 0 0 0 0 0 0 0 0
Cooler 10 0 0 0 0 0 0 0 0
Acucar 5,5 55 0 0 0 0 55 220
Compota/Marmelada 0 0 0 0" 0 0 0 0
Oleo/Azeite 6 30 0 0 0 30 0 270
Margarina/Manteiga 0 0 0 0 0 0 0 0
TOTAL PARCIAL 15,5 330 36,7 36,2 150,55 1069
Diferenca para chegar ao total desejado 4,46 -1,35556 9,89 |
Total em g desejado 41,16 34,84444 160,44 1120]
TOTAL PRODU?OS Factor Peso (g) Partes Fen Prot. (g) Gord.(g) H.C.(g) Kcal
Biscoito (APROTEN)-180g 2 10 0,3 6 0,1 1,4 8 45]
|
TOTAL DO DIA ALIMENTAR 15,8 336 36,8 37,6 158,55 1114
% Proteina Observacoes:
13,2%
% Gordura
30,4%

% Hidratos Carbono

57,0%

+

% Total

100,6%

Alteracao de dieta na consulta,
por telefone,
... pOr correio

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENGAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO PROTEICO

Aspectos Gerais do Tratamento Dietético

Inicio aos 4-6 meses:
- Alimentos em puré (cereais, legumes, fruta)

E com a sopa e a fruta que:
- Se explica o conceito de “Parte”
- Se fornece a Tabela de Equivalentes (+autonomia, + variedade),

a Tabela de Alimentos de Consumo Livre e de Alimentos Proibidos
(restricao de alimentos ricos em proteinas)

“Era uma vez...viver em mutacao”



DOENCAS HEREDITARIAS DO METABOLISMO PROTEICO

Aspectos Gerais do Tratamento Dietético

Distribuicao harmoniosa do total de proteina natural ao longo do dia;
Suplementacao energética;

Ajudar na escolha de alimentos com baixo teor em proteinas
encontrados nos supermercados (ensinar a ler o rotulo nutricional);

Pesquisa no mercado da composicao nutricional de alimentos
potencialmente permitidos;

Dadas as restrigdes alimentares caracteristicas do padrao alimentar destes

doentes, tem de ser feita suplementacao vitaminica e mineral que deve ser

cumprida na integra pelo doente, pois se ndo o fizer podera vir a sofrer de défices nutricionais
especificos que poderdo prejudicar o seu desenvolvimento e estado nutricional.

“Era uma vez...viver em mutacao”
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Explicagao da Doenca

Tratamento

Como o professor pode ajudar

Perguntas frequentes e respostas

Actividades

Alimentos proibidos, permitidos, livres, produtos hipoproteicos
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Livro Truques e Dicas

* Leite Especial

» Papa

» Sopa e Prato

» Sobremesa

* Merendas

» Adaptacao Ementa Familiar
» Adaptacao Ementa Escola
* Festas de Aniversario

* Idas a Restaurante

* Férias e Viagens

» Congelacao de Alimentos

“Era uma vez...viver em mutagcao”



F A —— A MAIORIA DOS ALIMENTOS DE ORIGEM ANIMAL
ESTAO PROIBIDOS © POR SEREM RICOS EM PROTEINAS
TABELA DE EQUIVALENTES DE FENILALANINA
0S PROIBIDOS - came, peixe, aves, mariscos, moluscos e
TABELA DE EQUIVALENTES DE FENILALANINA PESO DO AUMENTO EM GRAMAS QUE FORNECE 20mg FEN = 1 PARTE crustaceos (polvo, Iulas, conquilha, améijoa, camario, gamba,
PES0DOALMENTO EM GRAVAS QUE FORNECE 20mg FEN = 1 PARTE lagosta), fiambre, presunto, produtos de salsicharia (salsicha,
f MENTO FESO()  ALMENTO FESO()  ALMENTO PRI chouri¢o, patés). caldos de came concentrados, ovos, leite
ADENTO P0G ABENTO  FESO0@ ABENTO | PE0G Prmiosemarmomiler) — (Pombossomw oomeisiey)  (Prsten smmar onaminles) (excepcionalmente pode ser permitido em  quantidades
(Proato s comer ou cozinhar)  (Fromso s comer ou cozishar)  (Fronto & comer ou ooz ishar) FRUTA (cont) controladas), queijo, gelados de leite ou nata, iogurte, suissinho®,
A - - - Lot S pricraderon Newhé® natas, sobremesas lacteas, farinha, pdo, massas, leguminosas
Bt s 78 ;:m:;‘:"‘“ ) I Mgt s, 3 | Tapiocer 100 |Gama> edeser (feijio, grio, favas, ervilhas, lentilhas, milho, tremogos), soja,
Bt s i 17 |Cogumclon escoe o 24 |Cuisbe crwe n Marmelor w2 S ™ biscoitos, bolachas, bolos e produtos de pastelaria, farinhas
[Bsiate/ceids merr 17 [Quisbo fiter 1 :;‘;" e l‘:; BOOKS Fruts Vasiads 260 infantis excepto as prescritas, chocolate, cacau, bombons,
L serriadarras Al Frvctnd 1o e M 10 caramelos de leite ou de chocolate, gelatina animal, frutos secos
> [Tomats orer i Nectwma cemacanset 100 | Miupa® P — ou oleaginosos (castanha, noz. améndoa, amendoim, avel, caju,
77 [Tomate em lasr 108 [ ——— sty pisticio, pinhdo), manteiga de amendoim. adogantes artificiais
34 [Tomate m Fopais et 192 Qo wes Frosm Vagades & cemain. 19 (canderel®, aspartame®)*
3 Vi o e 63 CATTERERT ( o1 2%)
31 [Vogmm o Pira Abacate" Freton viriad, 101 | Sobemena de 6 Fasos o o -
1 [FRUTA Pérgo (ram st '_:‘ e 1o |Gama e s . — vegetais, batata,
” Plebojsos e 240 | SR SRE o fruta, sumos de vegetais, sumos de frut, artoz, farinhas infantis
) 2 | Mifutos Manga 51 | Mg Banana Morm go. N
. &7 |Pan 303 (Nutribén 1* Papa), farinha de mandioca, fécula de batata,
67 Salada de Pt
154 0 |Paveso Magi. 151 Maizena®, tapioca, pipocas.
3 35 Andres®
e o |Baedina® — 0S LIVRES — gorduras: todos os éleos, manteigas e margarinas
7 37 | o maF Exnbaiageen c0g) vegetais. Produtos a;ucaxa(los agucar sob todas as formas,
nH 167 [ Gama Frar Mo e chupas, rebugados, “sugus®”, marmelada, compota, geleia, mel.,
H "ot | Ananss Pissego. Maja P . gelatina vegetal, groselha, sumos de fruta, xaropes de fruta,
. Uves protoe. 00 »::-‘-j:B_M_‘ Materne® refrigerantes (excepto de dieta - light). sorvetes de agua, pastilha
250 emde e . elastica com agicar. Cevada, cha, Limonada. Condimentos frescos
1 RENEREOS i g 1 ou em po. salgados ou aucarados: sal. vinagre. Especiarias:
" Pira Tigedna louro, estragio, pimenta, agafiio. Canela, baunilha, agicar
2 (laih deOmtm SUMOS baunilhado. Extractos de frutos. Alimentos com baixo teor de
» Gama Frusos com Cereat | Fruta Natral gl proteinas **
B (Bt o 20 ) : o
Nabipus e m Masd Bananasoarni....29 | 100" v “Alimentos, bebidas rebugados ou pastilhas elasticas _que
Nabo zidor o Salada Fromas ol cewain... 24 contenham Canderel, Aspartame ou qualquer outro adogante artificial oeydt
Liehe oo % e i Mibupa® devem ser evitados pelas criangas com PKU porque estes adogantes
pepino rur psprde—— (Tomm ‘;“‘!“mw", bepfs oo 200 sio feitos com mais de "
21 |Frosm variades m
e Yp— [ sap—— Fruts Vasads. 121 |Frou %
Pimento vende aser Lichiss wn s puricar? Moy Bmana Alpeme 121 | Moyl o **Algumas fibricas alimentares usam ingredientes especiais para fazer alimentos
c 54 [Pamcoto vente e Lowio sy Magio Basaiha = oot a0 com baixo teor em proteinas, tal como massas e bolachas para a dieta dos PKU. Alguns
. - ' B s destes alimentos podem ser levados para a escola, fazendo parte da refeigio ou do lanche
da crianga PKU. Estes alimentos sio um importante complemeato da dieta da crianga
~ PKU. porque variam a alimentagio sem fomecer muita PHE
B o -
ok CN/ T6M/ Dr.® Manuela F. Almeida/Manuela Nogueira
PRODUTOS HIPOPROTEICOS
COMO CONFECCIONAR REFEICGES Todos os produtos devem ser conservados em local fresco e seco.
A PARTIR DOS 7-8 HESES
#odo de Preparagdn
SOPAS PARA PKU + Foritha Veloi Raceita ds g < misturor 500 de forinha com 2 coh, ds scpo de
Farinha de Pau (Farinha de #andioca) sal & 40ml de dlso. Entretanto, dissolver o fermento qus vem na smbalagem (8g)
(3 Partes de BATATA e 3 Partes de VEGETAIS ) Deve ser damais fina. rmpouce e S fipid o fuor o0 prparad anfrir Turor 600wl o e
- Pir dgua a cozer com cebola. alho francés e cenoura. Passor a mistura de legumes com @ morna. Eater com uma batedsira, na velocidade média, durante 20 in,, Devar
Total:Sopa = 120 mg de fenilalanina 29 9 levedor @ massa fopoda num locol morno durante 30-45min. ou até dobror o

varinha mégica. Deixar esfriar um pouco  juntar 2 colheres de sopa de farinha de pau i ! o
famanho. Par em forno pré-aquecido a 200°C (Gds 6) durante 50 min,. Colocar uma

eneirada & mexsr sempre. Levar a cozer +5 se formar grumos retirar do lu A
: sar de oo com :wmm Juntar o azeite indicado em cru dghrmhn de pou & estd pequena pansla com Ggua dentro do forno enquanto cozitha (melhora a cozedura do
pos: 4 pido). Poderd congelar, depois de frio, em sacos de pldstico ou pelicula aderente.
SOPAZ pronto a comer.
“3panes | 66 Balata “3paries | 660 + Farinha Leprofin: Receita ds pfo - misturar 500 de farinha com 172 coh, de sopa
“Tpate 1109 Cenoura “Tpade 1109 Puré de batata de sal ¢ 2 coh. de sopa de Gleo. Entrstanto dissolver o fermento que vem na
iface nates. Ahohora - 7pares 220g Pér a cozer as partes de batata indicodas. Depois de cozidas, amassar com um garfo ou embalagem (3g) num pouco de dgua Hépida ¢ juntar oo preparado anterior. Junfar
passar com a varinha magica. Juntar lsite especial quents = um bocads de manteiga. 400ml de dgua morna. Bater com uma batedeiro, na velocidads baixa, durante 2
SOPA 3 Pods fazer um sshufado de lagumss & comer com o puré s 2 min. g velocidads média. Se o usar batsdeira bater com uma
Batata 3 560 Variantes: Cozer com as batatas cenoura, brécolos ou couve-flor altera acor, a textura s o cohar de pau durants © min. Debar lsvedar o masso fopada num local momo
: durante 30 min. oy oté dobrar o famanha. PBr em forno pré-aquecido o 175°¢ (5és
Alface -2 789 paladar do purs. 5)durante 25 mip,. Colocar uma pequena panela com Ggua dentro do forno, snquanto.
Abobora -Tpate 1109 cozinho, melhora a cozedura do péo. Poderd congelar, depois de frio, em sacos de
Agorda pldstico ou peficula odsrents. Para fazer pdes pequenos use os mesmos
Pir cenoura a cozer com alho, alho francés ou cebola ¢ ervos arométicas (das congeladas, ingredientes, mas coloqus a massa em individuals. Os pies 56 precisordo
SOPA S SOPAB ex: salsa, cosntros). Cortar o pla (2 ds 2 dias) em cubinhos miudinhos. Juntar o pdo na. dar cerca de 15 min. g no forno cozem também em cerca ds 15min.
Batata ~Ipates | b6g Batata ~Inates | 660 dgua ds cozer. Deixar ferver s amolecer o plo, juntar o azsite indicads, sm oru,  estd
Cenoura “pade | 550 Abobora “Tpare | 110g pronto a comer. « Farinha Harifen: Recsita de pio - misturar 500g de farinha com 1/2 calh. dg sopa
Coweflor |- Zpares | Bdg de sal & 503 manteiga ou margarina. Entretanta dissolvr o fsrmenta qus vem na
embalagem (39) ou 259 de fermento de padeiro, num pouco de dgua tépida & juntar
Iogurte Especial o ur
2urte Especiol - a0 preparada onferir. Juntor 460ml de dgua moma. Bafer o mossa com a Mo ou
Poderd Juptarese o egirts com umas colberes de Fopo o com frute rspoda (g péra o com o batedsira o ficar uniforms. Deiar levedar o masso fapada num local morno
anana). Um dia. dar iogurts ossim ¢ no outro dia dar popa com fruta. até dobrar o famanho. Colocar em forno pré-aquecido a 220°C durante 20-30 min,
Também fica muito bem % iogurte com 1 banana, passados na copo batedor. Colocar uma pequena pansla <o gua dento do farna, snquanta cozinha, melhora o
O iogurte poderd também ser dado no fim do almogo ou do jantar. cozedura do pio. Poderd congelar, depois de frio, em sacos de plastico ou pelicula
aderents. Para fazer pies pequenos use os mesmos ingredientes, excepto a Ggua -
e fos 8 Heses 380.0 400n1. Molde piies pequenos ¢ coloque diectamente no fabulsiro do forno
-1 pate Comegar a juntar & sopa 1 colher de ché ds cenoura raspada & cozida ou de arroz caroline
cozido ou pontos ds brécolos cozidos ou lstrinhas de sopa. para o lastente ss habituar & = P em Bogustre: Aquecer previamente o forno a 220°C durante 5 mi,, Tiror o
SOPA G SOPATD Tontura da comida. i fresco da smbolagem, huns dscer ligsiraments a super ficis do pio s s
Batata 3 569 Batata 3 560 Come ) forno durante 10 minutos. Depois d cozsr o pdo, ds
gar também o passar menos a sopa.
Abobora -1 110g Cenoura - 2205 ’ s 24h seguintes
Alho francés - 2 parles | 1289 Cebola “Tpate | 779 Comegor a juntor sum de laranja . papa. Néo congelar na embalagem, nem aquecer no microondas.
s Pode-se conglar depois ds cozido.
o
£ . Comegar a comer como o resto da familio, experimentando os alimentos novos de trés em . fo de ma iado' Antes de consumir deverd ser sempre oquecido. Poderd.
Colocar estas quantidades a cozer, em dgua suficiente, para que no final e P Plo de Forno Fatiodo: nfes o b Pre aquecido. Fod
trés dios paraver s¢ nenhum fazalsrgia., congelar ¢ descongelar & temperatura ambiente usando-o depois como fresco
tenhamos cerca de um prato de sopa ( + 200ml )
'AS 80058 pera 8 crisngas, i a0 ano de [dads, no devern contar ssl Dar frutes & legumes variodos. Retirar do saco e aquecsr na forradsira ou no microcndos 10.a 15 geq por fotia
de adigo Ngo dar frites e temperar os alimentos com pouco sal e sem pimenta.nem piripiri (*'mww;i-'d-ﬂ) Fote 'ﬂ-dhmd':hrulw as fatias em folha de aluminio o
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CIETAPARA FEMLCETONURIA

TABELA DE EQUIVALENTES DE FENILALAMNINA
PEEO DO ALMENTO EM GRAMAS QUE FORNECE 20 mg FEN = 1 PARTE

CIETAPARA FEMLCETONURIA

TABELA DE EQUIVALENTES DE FEMNILALANINA
PESO DO ALIMENTO EM GRAMAS QUE FORNECE 20mg FEN = 1 PARTE

ALMENTC PESCr gy  ALIMENTO PESCr gy ALIMENTO PESCng)
(Proato acomeer o cozimbary  (Proato a comar o cozimbary (Pronto a comer o ooz inbary
BATATA Cogumelos aoxidos* 43 |Pimento vermelho o ___T7
il e paacda omemen® C el 08 ma dmemigap 21 |Cuudabao ooz ido® a1
Bt aerads mform®, 2 | CQmdabo o n

AT |k o 1%
Rabandics cms 1
Salsaopsar pond
Tomate o 133
Coave Bmmo ooz idat Tomate an |

Bt odon comdoss, ... k3
Bricolos crs®. ... 17
(el a gocadar 132

Coigve Bapc arieas...
Comve Comgllo auar,
Cowve de Bruoel o coet
Coave de Bruooel & cus
Coarve Flor cozidas
e Flor araee ...
Cowve Jalega aneas
C oarve Lombarda opea
C owve Postuguea onaas.
 oarve Booota o
Coave Sabwom copalat.
Conve Saboma cmm
 owve Trondueds aneas_
Espargos cozidos*

Tomane ...
‘I'HF oo e

FRUTA
Amein g’
ARCTia s et ..

Az Ol (o'oregs) -
(R R T
g (dome
C g o et @ soont cm
'k il (o' o g it f . 5T

BF"EI- © gl doa £ ook’
I:'-q‘“ﬂ:: bt

Girelos de Nabos.

Inhame comdo....

BhbbakbbabkBsulasnsnieasss

l’:_‘ﬂh:rllc_u" T

" cltul e b mriia® . B
Cmonura e (herisigien’ 43
i eoura rwa idaidgoaa® 48
" o 1o
e G R ... 154
 haschas (pampanela) ¥ ... 75

Pimento verde cas’
Pancnbo vende a®....... i
Pmento vemeho cawd .. T

Crosaba io'oiss scmeged
LR |

= &1
Cringa ey bt jmconiaay . 202
%7

3

Lichdas (otmcus ango’
Liehias s woconi e’
TLmmdics iovm o ey e ¥
Blagh oomne et

ALBAENTD PEEOE)  ALDENTO PEEO ) ALBENTO PEEC )
Pronto & comer ou co=nhar} { Pronto s comer o coznhar) (Fronto s comer o coznhar)
FRUTA {samt}

Mamga samnemnnt 121 Nesth®
Cramea = dhdaser
| B | 3 )
Bmana e Magl —..
Fruts Vasadas ey
Mgl 130
Nedlorma ¢tma s angf 100 Wi ™ .
Héspem inmrivegcmg e 132 (Umﬂaiiu::“m
Fagam ik miad.... - 152 | Chama 4 menes

ph mamn e e

Uvas pretass
DI\"ERSOS

Péepegs Magi....

G Fralar
(B de ] )

Péra Tmgedna

Chaveva Firaskar com Caraaiy

| Fisiho da 2000g )

Il g il B ¢ lcaren ... 29
Halaka Fratas o cepeme..... 14

Trama Sabores do Powar
i T de 100g) - = 4 Meses
Fruts Vanadas

Fruts Vamakis ¢ cercme. 19
Sobramesa da 6 Fratios ... 0

Crama Pt Massy

{ Tougan 1 g )

Mgl B mana Morago . 101
Salada de Foutos i7

Amdres®

Gramea = 3 Mever

" =T
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A MAIORIA DOS ALIMENTOS DE ORIGEM ANIMAL
ESTAO PROIBIDOS @ POR SEREM RICOS EM PROTEINAS

0S PROIBIDOS - came, peixe, aves, mariscos, moluscos e
crusticeos (polvo, lulas, conquilha, améijoa, camario, gamba,
lagosta). flambre, presunto, produtos de salsicharia (salsicha,
chourico, patés), caldos de came concentrados, ovos, leite
(excepcionalmente pode ser permitido em quantidades
controladas), queijo, gelados de leite ou nata, iogurte, suissinho®,
natas, sobremesas lacteas, farinha, pdo, massas, leguminosas
(feyjdo, grio, favas, ervilhas, lentilhas, milho, fremocos), soja,
biscoitos, bolachas, bolos e produtos de pastelaria, farinhas
infantis excepto as prescritas, chocolate, cacau, bombons,
caramelos de leite ou de chocolate, gelatina animal, frutos secos
ou oleaginosos (castanha, noz, améndoa, amendoim, aveld, caju,
pistacio, pinhdo), manteiga de amendoim, adogantes artificiais
(canderel®, aspartame®)*.

15 PEEMITIDGS MAS CONTROLADGS — vegetais, batata,
fruta, sumos de vegetais, sumos de fruta, arroz, farinhas infantis
(Nutribén 1* Papa), fannha de mandioca, fécula de batata,
Maizena®, tapioca, pipocas.

05 LIVEES — gorduras: todos os oleos, manteigas e margarinas
vegetais. Produtos agucarados: agucar sob todas as formas,
chupas, rebugados, “sugus®”, marmelada, compota, geleia, mel,
gelatina vegetal, groselha. sumos de fruta, xaropes de frufa,
refrigerantes (excepto de dieta - light), sorvetes de agua, pastilha
elastica com agucar. Cevada, cha, limonada Condimentos frescos
ou em po, salgados ou agucarados: sal, vinagre. Especiarias:
louro, estragdo, pimenta, acafrio. Canela, baunilha, agucar
baunilhado. Extractos de frutos. Alimentos com baixo teor de
proteinas **.

*Alimentos, bebidas sebucados ou pastilhas  elasticas que
contenham Canderel, Aspartame ou qualguer outre adogante artificial
devem ser evitados pelas criangas com PKU porque estes adogantes
sdo feitos com mais de 30% de PHE.

**Algumas fabricas alimentares usam ingredientes especiais para fazer alimentos
com baixo teor em proteinas, tal como massas e bolachas para a dieta dos PEU. Alguns
destes alimentos podem ser levados para a escola, fazendo parte da refeigdo ou do lanche
da crianga PEU. Estes alimentos sic um importante complementc da dieta da crianga
PEU, porgue variam a alimentagio sem fornecer muita PHE.

CHN/ IGM/ Dr.® Manuela F. Almeida/Manuela Nogueira

“Era uma vez...viver em mutacao”



SOPAS PARA PKU

{3 Partes de BATATA e 3 Partes de VEGETAIS }

A
SOPAT SOPA Z

Batata -3 pares | BAg Batata -3 panes | BAQ

Cenoura -1Tpate | 110g Cenoura -1hpare |[110g9

Alface -Zpartes | 7Sg Abdbora - 2partes 2209

SOPA 3 SOPA 4

Batata -3 GEQ Batata BEQ

Alface -2 EED] Alface i Tan

Ababora -1Tpate [ 1100 Cenoura -%parte | 850
Ahdbora - parte | 550

SOPA S SOPA B

Batata BEQ Batata - [ {5

Cenoura LT Abobara - 110g

Abobara 5a0g Couve-flor - Bdg

Couve BEg

hranca

SOPAT SOPA S

Batata - 3 partes | GBQ Batata - 3 partes | 6EY

Cenoura -Tparte [ 1100 Abdbora -1 110g

Feijdoverde |- Z partes | 126g Cenoura -1% 2 | 110g
Feijdoverde - 1pare | B3g

SOPA G SOPA 1D

Bafata -3paes | ey Batata -3 pares | 6eg

Ahdbora -1Tpate | 110g Cenoura -2 pares | 2209

Alhofrancés - Zpades [ 128g Cehola -Tpade | 7Va

de adigio.

Colocar estas gquantidades a cozer, em agua suficiente, para que no final
tenhamos cerca de um prato de sopa { £ 200ml ).
As sopas para as criangas, até ao ano de idade, ndo devern conter sal

hanuela F. Ameidal hBnuela Nogueiratdilio Rocha

Conzutta de NutrigEad Ghd

“Era uma vez...viver em mutacao”




COMO CONFECCIONAR REFEIGOES
A PARTIR DOS 7-28 MESES

Farinha de Pau (Farinha de Mandioca)

Deve ser domais fina.

Par dgua o cozer com cebolo, alho francés e cenoura. Possar a mistura de lequmes com o
varinha magica. Deixar esfriar um pouco & juntar 2 colheres de zopa de farinha de pau

peneiroda & mexer sempre. Levar a cozer 5 mi) g ze formar grumoz retirar do lume
e pazzar de novo com o varinha. Juntar o azeite indicado em cru & farinha de pau & esta
pronto acomer.

Puré de batata

Par o cozer oz partes de batata indicados. Depoiz de cozidos, amaszar com um garfo ou
passar com o varinha magica. Juntar leite especial quente & um bocado de manteiga.

Pode fozer um estufado de lequmes & comer com o puré.

Variantes: Cozer com as batatos cenoura, brécolos ou couve-flor altera a cor, a textura e o
paladar do puré.

Acorda

Par cenoura o cozer com alho, alho francés ou cebolo & ervos aromdticos (dos congelodos,
ex: salza, coentros). Cortar o pio (* de 2 dios) em cubinhoz miudinhos. Juntar o pdo na
dguo de cozer. Deixar ferver & amolecer o pdn, juntar o azeite indicado, em cru, & estd
pronto acomer.

Logurte Especial
Poderd juntar-ze o iogurte com umas colheres de popa & com fruta rospada (magd, péra ou

banona). Um dia dar iogurte assim e no outro dia dor popa com fruta.
Também fica muite bem ¢ ioqurte com 1 banana, passados no copo batedor.
O iogurte poderd também ser dado no fim do almogo ou do jontar.

Aos § Meses

Comegar a juntar & sopa 1 colher de chd de cenoura rospada & cozida ou de arroz caroling
cozido ou pontas de bracoloz cozidos ou letrinhos de sopa, para o loctente se habituar &
textura do comida.

Comegar tombém o passar menos o sopa.

Comegar a juntar sumo de laranjo d papa.

& Ano

Comegar o comer como o resto da fomilia, experimentondo oz alimentos noves de trés em
tréz dios paraver se nenhum fazolergio,.

Dar frutas & lequmes variados.

Man dar fritos & temperar os alimentos com pouco sal & sem pimenta nem piripiri.
@4/ IGM/ Manuela F. Almeida

“Era uma vez...viver em mutacao”



Produtos Hipoproteicos

Comparticipados a 100% através do Despacho n.2 14 319/2005 (2.2 série) de 29 Junho 2005
Obrigatoriedade de Prescricao Médica

Bolachas, Massas, Arroz, Farinha, Leite, Pdo, Tostas, Bases de Tarte
e Pizza, Substitutos de Ovo e de Clara de Owvo, Queijo, Sopa
Cogumelos, Aperitivos Tomate, Paté, Corn-Flakes, Bombons e
Barras Energéticas, Gelatinas, Papas, ...

“Era uma vez...viver em mutacao”



Aporte energético — alimentos hipoproteicos

Alimento Peso Proteinas (g) | Lipidos (g) | Glicidos (g) | Energia (kcal)
Arroz 100g 0.5 10 85.3 391
Massa 100g 0.5 0.93 87.7 360

Bolachas 16 unid. 0.5 23.7 81.1 539.8

Corn Flakes 1009 0.5 0.5 88.3 360
Leite 100mL 0.5 2.1 5.1 41
Subs. queijo 8¢ 0.5 2.4 4 39.5

“Era uma vez...viver em mutacao”




PRODUTOS HIPOPROTEICOS

Todos os produtos devem ser conservados em local fresco e seco.

Modo de Preparagdio

Farinha Yalpi* Receita de pdo - misturar 500g de farinha com 2 colh. deg sopa de
sal @ 40ml de dleo. Entretanto, dissolver o fermento que vem na embalagem (8g)
num pouco de dgua iépidu € juntar ao preparade anterior. Juntar 600ml de dgua
morna. Bater com uma batedeira, na velocidade média, durante 20 min,, Deixar
levedar a massa tapada num local morno durante 30-45min., ou até dobrar o
tamanho. P3r em forno pré-aquecido a 200°C (5as 6) durante 50 min,, Colocar uma
pequena panela com agua dentro do forno enquanto cozinha (melhora a cozedura do
pdo). Podera congelar, depais de frio, em sacos de plastico ou pelicula aderente.

Farinha Loprofin' Receita de pdo - misturar 500g de farinha com 142 calh. de sopa
de sal e 2 colh. dg sopa de dleo. Entretanto dissolver o fermento que wem na
embalagem (8g) num pouco de dgua tépida e juntar ao preparade anterior. Juntar
400ml de dgua morna. Bater com uma batedeira, na velocidade baixa, durante 2
min,. Bater mais & min. pg velocidade média. Se ndo usar batedeira bater com uma
colher de pau durante & min. Deixar levedar a massa tapada num local morno
durante 30 min. gy até dobrar o tamanho. Pdr em forno pré-aquecido a 175°C (5as
5)durante 25 m Colocar uma pequena panela com agua dentro do forno, enquanta
cozinha, melhora a cozedura do pﬁo. Poderda congelar, depois de frio, em sacos de
plésiico ou pel'lculu aderente. Para  fazer pﬁes pequencs use 05 Mesmos
ingredientes, mas coloque a massa em forminhag individuais. Os pdes sb precisardo
de levedar cerca de 15 min. g no forno cozem também em cerca de 15min.

Farinha Harifen: Receita de pdo - misturar 500g de farinha com 142 colh. de sopa
de sal e G509 manteiga ou margarina. Entretanto dissolver o fermento que vem na
embalagem (g} ou 259 de fermento de padeiro, num pouco de agua iépidu e juntar
ao preparade anterior. Juntar 460ml de dgua morna. Bater a massa com a mdo ou
com a batedeira até ficar uniforme. Deixar levedar a massa tapada num local morna
até dobrar o tamanho. Colocar em forno pré-aquecide a 220°C durante 20-20 min,,
Colocar uma pequena panela com dgua dentro do forno, enquanto cozinha, melhora a
cozedura do pdo. Poderd congelar, depois de frio, em sacos de plastico ou pelicula
aderente. Para fazer pdes pequencs use os mesmos ingredientes, excepto a agua -
3800 400ml. folde pes pequenos e coloque directamente no tabulzire do forno.

PH#o em Baquette' Aquecer previamente o forno a 220°C durante § min,, Tirar o
pdo fresco da embalagem, humedecer ligeiramente a superficie do pdo e levd-lo o
forno durante 10 minutos. Depais de cozer o pdo, deixar arrefecer & consumi-lo nas
24 h sequintes.

Mdo congelar na embalagem, nem aquecer no microondas.

Pode-se congelar depois de cozida.

PHo de Forma Fatiado' Antes de consumir deverd ser sempre aguecido. Poderd
congelar @ descongelar & temperatura ambiente usondo-o depois como fresco:
Retirar do soco e aquecer na torradeira ou no microondas 10,0 15 seq por fatia
(temperatura média). Pode também embrulhar as fatios em folha de aluminio e
aquecer no grill ou em forno moderado 5 min.

“Era uma vez...viver em mutacao”




Os alimentos hipoproteicos devem ser

consumidos moderadamente e de maneira

a satisfazer as necessidades energeéticas.

O excesso de consumo deste tipo de

produtos pode acarretar problemas de

saude, tais como obesidade e
complicacoes a ela associadas.

Tabela de gastos mensais médios em alimentos hipoproteicos

Alimentos Até aos 2 anos 2.3 §anos 52310 anos 103,15 anos Mais de 15 anos
Bolachas, biscoitos 4pacotes 7 pacotes $ pacotes $ pacotes 10 pacotes
e harritas 13 hakchasiis) {5 halchastis) {6 halchasiis) {6 halchastis) {8 hakckhastis)
Papas 2 pacntes 2 pacntes -
(1) 1 5pia) - -
affmarcon guairben alfmarcon gurben
Pio de forma 1 embalagem 2 ermbalagen 3 embalagens 4 ermbalagens 5 ernbalagens
005 fatizila) 1 fatiaiti) (1.5 Fatiasiliz) {1 fatiasitia) 2.5 fatizsiiz)
Pio feito em casa 1 ermnbalagern 3embalagens 4 ernbalagens & ernbalagens % ernbalagens
{farinha) {05 Atz 1 fatiaia) (1.3 fatiasilia) 2 fatizsitia) 2,5 fatiasiiz)
Leite Loprofin e 12 pacotes 2embalagensimés | 2embalagensinés | 2embalagensinés | 2 embalagensinés
Hﬁ'if%ll (Gl — Msanrana) 2 pawiesifia) 2 paodeila) [ pacodesilia) 2 paodesilia)
RIS 2 pudse I papasisan ang
Tostas e tostadas 2 ernbalagens 2 ernbalagens 2 ernbalagens 3 ermbalagens
{2 fostasilia) {2 fostasilia) {2 fostasilia) 2 fostasilia)
Massas e arroz 1 embalagemn 2 embalagens 3 embalagens 3 embalagens 4 ermbalagens
2 (pfprab — Jofsanrana) {2 Oy i Fssioha) 3 Oy i assioha) 3y o sl iy & assaila)
[y e sop i) 118 avm2itiz) 12 Ty avm2itiz) [ Ty arm2ifia) 3 Oy armz2ifia)
Cereais - 2 ernbalagens 2 ernbalagens 2 ernbalagens 2 ernbalagens
{1t {1 gfia) {15pilia) 11 Syia)

Forgides medias por e mhadage mipreparagioz pacet de bolchna - 2 balchaxy

piede B hiinde - 13 adny
pacat fimnha— N fifas de piigg
i oubrkeas -25 by
embakgemde kil —27pacata

Conzulta de MNuigdo f Conzulta de Diagndstico Precoce
Instituto de Genética Médica - Porto

“Era uma vez...viver em mutacao”
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Avaliacao do estado nutricional

Peso, Estatura, PC, IMC

Verificacao da monitorizacao periodica através de exploracdo analitica
global (anual, ponderando-se a 12 avaliacdo a partir dos 12 meses de idade) com
estudo hematoldgico, bioquimico e das fungdes renal e hepatica.

...evitar caréncias nutricionais

“Era uma vez...viver em mutacao”



Exames complementares (BIA)

A composicao corporal, avaliada por bioimpedéancia eléctrica tetrapolar é
igualmente util para monitorizar a evolugcao destes doentes, em virtude das
conhecidas influéncias do padrdo alimentar e da actividade fisica nos

compartimentos corporais. :_m—:,_gm—
(ateng@o as condigbes da preparacéo e realizagado do exame de e

Hisal

modo a poder conferir a maxima exactidao aos resultados obtidos)

L

ST

PKU

Periodicidade minima anual
(Tendo em conta a evolugcao do doente, a primeira avaliacdo pondera-se a partir dos 3 anos de idade)

Outras DHMP

Ponderada a sua utilizac&o e periodicidade de acordo com os casos

“Era uma vez...viver em mutacao”



Manutencao dos doentes em dieta

Consultas frequentes

Constante contacto telefonico

“Era uma vez...viver em mutac¢ao”



ESCOLA DE COZINHA

1 — Experiéncia com Produtos Hipoproteicos

COMER BEM ...
SEM FAZER MAL !

2 — Experiéncia com Alimentos Naturais e Produtos Hipoproteicos

3 — Experiéncia com receitas de Pais e Amigos de Doentes

... motivar os pais no sentido de experimentarem
novas receitas e de as partilharem

“Era uma vez...viver em mutacao”
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