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RESUMO: A Fenilcetoniiria (PKU) é uma aminoacidopatia resultante de mutagoes da
Fenilalanina - Hidroxilase, enzima que converte a Fenilalanina em Tirosina. A
degradagdo deficiente da Fenilalanina causa seu aciimulo nos liquidos corporais,
danificando o Sistema Nervoso Central no inicio do desenvolvimento e acarretando
Sfuncionamento anormal do cérebro maduro. A lesd@o neuroldgica pode ser prevenida
por diagnaostico precoce e modificacoes na dieta alimentar do paciente. Este trabalho
objetivou caracterizar a prdtica do Teste do Pezinho para a detecgdo da Fenilcetoniiria
e sensibilizar as gestantes para a importincia da realizagéo do teste em tempo hdbil
para prevenir o retardo mental. O trabalho fori realizado na Unidade Bdsica de Saiide
do Jardim Leonor, Zona Oeste de Londrina-Pr. através do PEEPIN/9S - Projeto
Especial de Ensino de Prdticas Interdisciplinares e Multiprofissionais da Universidade
Estadual de Londrina.

INTRODUCA"O caso nido sejam tomados os devidos cuidados com
alimentagao da crianga precocemente.

A Fenilcetoniria é uma sindrome autossémica A triagem dos pacientes ¢ feita, preferencialmente,
recessiva, ou seja, uma doenga hereditdria e, portanto, nos primeiros dias de vida do bebé, sendo o diagnéstico
ndo contagiosa. Sua incidéncia é de 1 para 10.000, realizado através do Teste do Pezinho.
levando ao retardo mental, entretanto, ela s6 se estabelece O Teste do Pezinho foi elaborado para identificagio
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de algumas doencgas genéticas, dentre as quais, a
Fenilcetoniria. Ele consiste na coleta (em material
adequado) de algumas gotinhas de sangue obtidas do
calcanhar da crianga, com posterior encaminhamento ao
laboratorio de andlises clinicas para detec¢iio dos niveis
sangiifneos de Fenilalanina. Este teste ¢ realizado em
hospitais, unidades bdsicas de saide e APAEs
(Associagoes de Pais e Amigos dos Excepcionais),
gratuitamente.

Para a eficiente prevengdo do desenvolvimento da
desordem mental, o teste do pezinho deve ocorrer no
prazo miximo de 2 meses de vida do bebg, de modo que
o pediatra possa formular uma dieta balanceada, com
infcio imediato, para tratamento dos casos positivos.
Caso este prazo ndo seja observado, os danos a crianga,
principalmente os relacionados & saide mental, sdo
irreversiveis.,

OBJETIVOS

Os objetivos deste trabalho foram os seguintes:

I. Caracterizar as gestantes atendidas regularmente
na Unidade Bdsica da Salde do Jardim Leonor.

2. Identificar e quantificar as principais dividas
destas gestantes em relagio aos cuidados primdrios com o
recém-nascido.

3. Informar a populagio-alvo sobre o que € o Teste
do Pezinho.

4.  Decmonstrar como se realiza este teste e
esclarecer sua fungdo,

5. Fornecer informagoes sobre Fenilcetontiria, seu
diagndstico e tratamento,

6.  Sensibilizar as gestantes para a importancia do
Teste do Pezinho.

7. Citar instituigdes espeetalizadas nos cuidados
com as criangas fenilcetonuricas.

METODOLOGIA

O grupo realizou levantamento de dados junto as
gestantes da Unidade Basica de Satude do Jardim Leonor
(Zona Oeste de Londrina-PR) e do Hospital Universitirio
Regional do Norte do Parand-HURNP.

Com base em dados da literatura foi elaborado um
questionidrio para obteng¢io das maiores dividas das
gestantes em relagio aos cuidados primdrios com o

recém-nascido (anexo 1). Este questiondrio foi aplicados
pelos proprios discentes participantes do PEEPIN/95-
GIMY de forma a quantificar as dividas mais fregiientes.

Também foram realizadas entrevistas com
profissionais de saide sobre o assunto, além disso, o
grupo adaptou as informagoes obtidas com a aplicagio
dos questiondrios, entrevistas e pesquisas na literatura
para um video documentdrio.

O fluxograma mostra, resumidamente, as vdrias
clapas desenvolvidas neste trabalho.

FLUXOGRAMA

| TEORIZACAO

| ENTREVISTAS | | vibEo |
DOCUMENTARIO Y
Y
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| GESTANTES | BASICA DE
. SAUDE

T S

| REALIDADE |

TEORIZACAO

Ap6s a realizagio do questiondrio ¢ a constatagio das
didvidas mais fregiientes das gestantes, os trabalhos de
teorizagdo, formulagdo de hipétese de solugdo e aplicagio
a realidade, foram centralizados e desenvolvidos sobre o
ponto mais critico: o TESTE DO PEZINHO.

Segundo a Dra. Maria Stela Lessa Paganelli,
neuropediatra da Maternidade Municipal de Londrina, ¢
possivel se prevenir apenas contra os sintomas da
Fenilcetondria. Por se tratar de uma doenga genética, nio
hd cura disponivel, apenas, tratamento essencialmente
profilitico dos casos positivos.

A Fenilcetoniiria € o aparecimento de taxas elevadas
de Fenilalanina (Phe) na urina e sangue, conseqiientes a
deficiéncia genética na decomposi¢io deste aminodcido.
Um defeito especifico na Fenilalanina-Hidroxilase
(primeira enzima da principal via catabdlica da Phe)
acarreta desvio metabdlico para a via secundaria, levando
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a produgdo e actimulo de Fenilpiruvato e Fenilacetato,
além da Phe, no sangue, tecidos e urina, dai 0 nome
desta condigao patolégica ser Fenilcetondria (Figura 1).

FIGURA 1

PHE-HIDROX ILASE/’—\ TIROSINA

FENILALANINA

\FENOLPIRUVATO » FENOLACETATO

Como a Phe nio é transformada em Tirosina, a falta
desta ultima restringe a sintese de neurotransmissores
(Noradrenalina e Adrenalina) 4 concentragdes minimas,
resultando nos efeitos observados no Sistema Nervoso
Central (Figura 2).

FIGURA 2

TIROSINA % NORADRENALINA —>
ADRENALINA

A falta de um tratamento adequado, através de dieta
pobre em Phe, leva & evolucdo de um quadro clinico
caracteristico, composto dos seguintes sinais e sintomas:

. Pigmentagiio inadequada de cabelos, olhos e pele.
» Vomitos em jato.
. Pele dspera.

. Irritabilidade, atraso do desenvolvimento
psicomotor, problemas de linguagem, crises
generalizadas de epilepsia (grande mal) e retardo mental.

. Alteragdes de eletroencefalograma (EEG) tipo
hipsarritmia.

. Urina com odor caracteristico conferido pela
presenca de Fenilacetato.

Alimentos contendo alta concentragdo de Phe, como
por exemplo: coco, chocolate, alimentos dietéticos
contendo aspartame (refrigerantes “diet”) e leite, devem
ser substituidos ou contrabalanceados com alimentos
pobres em Phe, por exemplo leites especiais (sem Phe),

magd, uva, elc.

A psicologa, Dra. Maria Helena Santos Faleiros, ¢
responsdvel pelo acompanhamento de criangas
excepcionais da Escola Especial Santa Rita da APAE de
Londrina. Ela confirmou a necessidade de se assegurar o
regime alimentar, preestabelecido pelo pediatra desde os
primeiros meses de vida da crianca PKU positiva. A
dieta balanceada ¢ condig¢do “si ne qua non” para que o
desenvolvimento emocional e social, além do rendimento
escolar, seja normal.

RESULTADOS

1. CARACTERIZACAO DAS GESTANTES:

« Foram entrevistadas 44 gestantes da UBS do Jardim
Leonor ¢ HURNP durante o més de Agosto de 1995,
constatando-se ser a primeira gravidez em 37% delas. A
faixa etdria média das entrevistadas foi de 26 anos de
idade (gréfico 1).

GRAFICO 1

13-16 17-20 21-25 26-30 3135 3641

« 72% das entrevistadas eram casadas, 12% solteiras,
10% amigadas ¢ 6% ndo responderam sobre seu estado
civil.

2. PRE-NATAL:

« Do total de entrevistadas, 77% realizaram consultas
pré-natais mensais, 5% apenas consultas trimestrais e as
demais (18%), que jd se encontravam no pré-parto, nac
realizaram nenhuma consulta (grifico 2).
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GRAFICO 2

GRAFICO 4
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3.  CUIDADOS PRIMARIOS COM O
RECEM-NASCIDO:

« Quando as gestantes foram questionadas sobre
cuidados primdrios com o recém-nascido, 31% nao
sabiam como realizar o curativo do umbigo e 10%
utilizariam métodos populares, 59% utilizariam
merthiolate ou nitrato de prata.

« Como pode ser observado no grafico 3, 25% das
gestantes dariam banho no bebé para baixar a febre, 41%
administrariam medicamentos antitérmicos sem consultar
o pediatra, 2,5% se utilizariam de crengas populares ¢
apenas 31,5 % levariam ao pediatra,

GRAFICO 3

4. TESTE DO PEZINHO

« 55% responderam que o teste servia para detecgio
de uma doenga mental, 2,5% para determinagio da
paternindade e 42,5% ndo sabiam para que servia (grifico
5).

GRAFICO 5
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» Sobre o uso da chupeta, 43% admitiram ser correto
e 57% incorreto.

« Com relagio a alimentagdo do bebé, 68%
amamentariam com leite materno, 23% dariam ao bebé
leite de vaca e/ou leite em pé ¢ apenas 9% buscariam o

Banco de Leite Materno do HURNP (grifico 4).

HIPOTESES DE SOLUCAO

1. Dispor informag¢oes sobre recém-nascidos ¢ a
importincia do Teste do Pezinho em emios de
comunicac@o social permanente e acessivel a populagio
de gestantes do bairro.

2. Realizar palestras informativas e dec
sensibilizagdo junto a populagio-alvo.

3. Divulgar as seguintes mensagens as futuras
mées:
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« Exija o Tesle do Pezinho ja na maternidade!

. Defenda o direito de seu filho & saide mental!

APLICACAO A REALIDADE

Através de respostas encontradas na literatura, foi
montado um video documentdrio de 17 minutos
entitulado “JORNAL SAUDE". Este material foi
apresentado as gestantes no més de Novembro/95 ¢
disponibilizado, a partir de entdo, na UBS do Jardim
Leonor para outras exibi¢oes.

O documentirio mostra a importiancia do Teste do
Pezinho na prevengio do desenvolvimento da doenga
mentas - Fenilcetondria. A demonstragio simples da
téenica, as entrevistas com profissionais de saide e
6rgios assistencias e apoio as criangas afetadas,
esclarecem muitas das dividas referentes ao assunto. Por
fim, as imagens de criangas Fenilcetontiricas sio cenas de
sensibilizagfo as futuras mies.

CONCLUSAQO

Conclui-se através deste trabalho, realizado pelo
PEEPIN/95-GIMY, que a falta de informacgdo (em
especial sobre o Teste do Pezinho) da populagio de
gestantes do Jardim Leonor ¢ um dos agravantes das
irregulares condi¢oes de satide do bairro,

Constatou-se que, se as geslantes tivessem uma visao
antecipada dos maleficios causados pela Fenilcetontria,
buscariam de modo mais freqiliente as informagdes
hisicas disponiveis para se evitar o desenvolvimento da
deficiéncia mental ¢ consequentemente, exigiriam, em
tempo hibil, a realiza¢iio do Teste do Pezinho.
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ANEXO 1

QUESTIONARIO COM GESTANTES NA U.B.S. DO JARDIM LEONOR

IDADE ATUAL..............cceeveueeere.. IDADE NA PRIMEIRA GRAVIDEZ......................

FREQUENCIA DAS CONSULTAS PRE-NATAIS:

( ) SEMANAL () MENSAL () TRIMESTRAL () NENHUMA

COMO FAZER O CURATIVO DO UMBIGO?

O QUE FAZER QUANDO O BEBE TEM FEBRE?

O QUE VOCE ACHA DO USO DA CHUPETA?

COMO VOCE PRETENDE ALIMENTAR SEU BEBE?

PARA QUE SERVE O TESTE DO PEZINHO?
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