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Novo Tratamento da Fenilcetonuria em Adolescentes e Adultos
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Resumo

Os adolescentes e adultos PKU tém grande dificuldade em
cumprir com rigor a dieta restritiva convencional, e em tomar as mis-
turas de aminodcidos em pd, de péssimo gosto e odor. Este trata-
mento € fortemente limitativo da vida social, escolar e profissional
podendo levar ao abandono da dieta ou 2 m4 compliance da terapéu-
tica. Para evitar as consequéncias desta atitude surgiram tratamentos
alternativos que permitem uma dieta mais liberal, melhor socializa-
¢do e melhor auto-estima.

Apresenta-se a experiéncia do tratamento de 5 doentes PKU,
com idades compreendidas entre os 16 anos e 6 meses e 27 anos e 4
meses (média: 21,15 ), com o produto PreKunil, durante 8 semanas.
Os resultados da avaliagdo bioquimica e nutricional, a auséncia de
efeitos secunddrios significativos e a opinido muito favordvel dos
doentes e progenitores apontam este tratamento como uma solugdo
muito vdlida para este grupo etdrio. Recomenda-se, em tratamento
continuado, vigilancia dos aportes proteicos e de Vit B12.
PreKunil, Mistura de
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Summary

New Treatment of Phenylketonuria
in Adolescents and Adults

PKU adolescents and adults have great difficulty in complying
with a conventional strict restrictive diet and in taking the powder
mixtures of aminoacids which have an unpleasant taste and smell.
This treatment brings strong limitations to social, school and profes-
sional life and may lead to the abandoning of diet or to poor compli-
ance to therapy. To avoid the consequences of such an attitude, alter-
native treatments appeared allowing a more liberal diet, a better
social life and a greater self-esteem.

The authors present their experience with the treatment of 5
PKU patients, aged between 16 years and 6 months and 27 years and
4 months (mean:21.15 years),with the product PreKunil, during 8
weeks. Results of biochemical and nutritional assessment, absence
of significant side-effects and the very favourable opinion of patients
and parents indicate that this alternative treatment may be a very
valid solution for this age group. In prolonged treatments, monitoring
of protein inport and vitamin B12 is recommended.

Key-words: Phenylketonuria, PreKunil, Aminoacid Mixtures.
Introducio

A Fenilcetondria (PKU, OMIM 261600), e outras formas
relacionadas de hiperfenilalaninémia, sdo devidas a deficién-
cia da enzima hepdtica fenilalanina-hidroxilase (PAH, EC
1.14.16.1) . A PKU ¢ causada por mutagdes patogénicas no
gene da PAH, conhecendo-se actualmente mais de 400
mutagdes @. Cada mutac¢do tem um efeito quantitativo partic-
ular sobre a actividade enzimatica, com distintas consequén-
cias fenotipicas dependentes da combinagio dos alelos
mutantes ¢°. '

O tratamento dietético convencional da PKU, baseado
numa dieta semi-sintética fortemente restritiva em feni-
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lalanina (Phe) e proteinas naturais, suplementada com mis-
turas de aminodcidos em pé e produtos hipoproteicos varia-
dos, mostrou todo o seu valor na prevencio do atraso men-
tal @829 Trata-se, alids, de um éxito incontornavel da
Medicina Preventiva ®'®. O cumprimento rigoroso da
referida dieta, desde que iniciada precocemente (antes dos
21 dias de vida) e mantida até aos 10 anos, previne o atra-
so mental; a manutencio da dieta para 14 dessa idade pode
evitar perturbagdes neuropsicoldgicas mais ou menos signi-
ficativas, e o surgimento ou agravamento de alteracdes na
substincia branca cerebral ®#!%!1319_ Qg riscos de alteragdo
da funcfo e estrutura cerebral, devido aos niveis elevados
de Phe no sangue e, principalmente, no cérebro!”, persis-
tem para além da infancia existindo, provavelmente,
durante toda a vida “'®. Assim, o conceito de "dieta para
toda a vida" foi-se impondo nos anos 80 e 90, face aos benefi-
cios comprovados de um regime dietético bem controlado
e continuado ©. Os niveis séricos de Phe permitidos
durante o tratamento convencional foram, entretanto,
baixando sucessivamente estando, actualmente, entre 3 e 6
mg/dl, a manter idealmente durante toda a vida.

E experiéncia undnime, em todo o Mundo, que a
manutencido de uma dieta tdo restritiva, necessitando de
complicadas manipulacdes dietéticas e de frequente con-
trolo bioquimico, limita fortemente a vida social dos
pacientes e a compliance do tratamento. A realidade dos
factos impds a procura de terapéuticas alternativas que evi-
tassem o abandono puro e simples da dieta ou o seu incor-
recto cumprimento.

No homem, o sistema de transporte da Phe e de outros
aminodcidos neutros (AAN), através da barreira hema-
toencefalica, € um sistema saturdvel comum, com maior
afinidade para a Phe *?. Quando existe hiperfenilalaninémia,
a Phe impede por competi¢do o influxo de outros AAN,
particularmente da tirosina e triptofano, para as células
neuronais, originando uma diminui¢do da sintese dos neu-
rotransmissores dopamina e serotonina, com nefastas con-
sequéncias para o cortex pré-frontal ¢¢2,

De acordo com estes conhecimentos, Kauffman (1977)
e , posteriormente, outros autores, propuzeram tratamentos
alternativos baseados na suplementacdo com AAN, em
variadas combinagdes, na tentativa de limitar a competi¢éo
da Phe ao nivel da barreira hematoencefélica e de bloquear
a entrada deste aminodcido no cérebro ¢,

Em 1985 iniciou-se na Dinamarca um novo trata-
mento para a PKU que consiste na administracdo de
9 L-aminodcidos, entre os quais a tirosina e o tripto-
fano em altas doses, em comprimidos (PreKunil) @2,
Esta terapéutica permite uma dieta mais livre e melhor
compliance ®”. Muitas dezenas de adolescentes e adultos
PKU dinamarqueses foram tratados com este produto, com
relevantes efeitos positivos na area psicosocial e melhoria
da qualidade de vida 8%,

Apresenta-se a experiéncia da Unidade de Doencas
Metabélicas do Servico de Pediatria do Hospital de Santa
Maria (Lisboa) sobre a terapéutica com PreKunil em 5

adolescentes e adultos jovens PKU, e as repercussdes do
tratamento em termos bioquimcos, nutricionais e neuropsi-
coldgicos.

Doentes

Sdo apresentados 5 doentes PKU, trés do sexo mas-
culino e dois do feminino, com idades compreendidas
entre 16 anos e 6 meses e 27 anos e 4 meses (média: 21,15
anos) (Quadro I). O diagndstico da doenga ocorreu entre 0s
28 dias e os 33 meses de vida (média: 9,22 meses). Dois
pacientes, um de cada sexo, foram diagnosticados aos 28
dias e 2 meses de idade apds rastreio neonatal realizado em
1984, os restantes néo fizeram o "teste do pézinho".

Todos os doentes foram tratados, até ao momento, com
o regime dietético convencional, ou seja com restri¢do de
Phe e proteinas naturais e suplementacio com mistura de
aminodcidos em pé, vitaminas, minerais e oligoelementos.
Todos manifestaram, desde a adolescéncia, dificuldades
crescentes em tolerar a mistura de amino4cidos nas doses
recomendadas, e de cumprir a dieta devido ao constrangi-
mento que o cdlculo, preparagdo e toma das refeicdes
trazia a sua vida escolar, profissional e social.

A data do estudo os doentes tinham um Q1 entre 76 ¢
99,65 (média: 92,94), quatro tinham QI superior a 93
(Quadro I).

Quadro I
Doentes PKU

Nome /Sexo | Data Nasc. | Idade Actual | Idade Diag..| Inicio Dieta | Q... |Escolarid | Trabalho
CMFB-m VI-73 27A 4M 1M 1M13D 99,05 | 11°ano | camionista
FESM-m XIl - 80 19A 10M gM M 97 10°ano | gréfico
NMDR - f V-84 16A 6M 28D 29D 99,65 | 10°ano | estudante
PAMQ - Il-76 24A 1M 33M 3B M 76 9° ano vigilante
DPA-m Il -84 17A 2M 2M 2M 93 9% ano estudante

A escolaridade alcangada variou entre 0 9° ano e o0 11 °
ano; dois doentes sdo ainda estudantes, os restantes tém algu-
ma ocupagio remunerada. A mulher que teve o diagndstico
mais tardio, aos 33 meses, ¢ mais baixo QI (76), tem tido
muitas dificuldades em arranjar e ou manter um emprego
estivel.

Nenhuma mulher do estudo estava gravida.

Obteve-se o consentimento informado dos pacientes e
seus pais para a efectivaciio do novo tratamento, apds se ter
assegurado uma total compreensdo dos objectivos do estudo
e a garantia do retorno ao tratamento convencional anterior.

Método

O novo tratamento consistiu na administragio oral de
PreKunil, produto preparado pelos Laboratérios Nilab, em
colaboracdo com o Instituto John F. Kennedy, da
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Dinamarca “**”. Cada comprimido, de 500 mg, contém 9
L-aminodcidos: tirosina e triptofano (no total de 256 mg),
e arginina, leucina, isoleucina, valina, histidina, metionina
e treonina (no total de 244 mg). A dose administrada foi
calculada pela férmula: n® de comprimidos = Peso (Kg) x
0,388, no maximo de 30 comprimidos por dia (Quadro II).
A dose didria foi repartida, o mais equilibradamente pos-
sivel, pelas trés refeicoes principais: pequeno almogo,
almoco e jantar @7,

Quadro II
Tratamento com PreKunil

Nore / Sex6 PreKunil Aporte Aporte Duragdo
dose dia Tyr + Tript outros 7 AA semanas
CMFB-m 25 comp. 649 6,1¢g 8
FESM -m 20 comp. 5129 4,889 8
NMDR - f 18 comp. 469 439¢g 8
PAMQ - f 17 comp. 4359 4149 8
DPA-m 30 comp 7,689 7329 8

Tyr: tirosina ~ Tript: triptofano  AA: aminodcidos

Com esta terapéutica ficou suspensa a administracio
da mistura de amino4cidos em p6 “**"®, e foi permitida
uma dieta mais liberal: pdo, arroz e massas naturais na
quantidade desejada; batata com moderagdo; frango,
fiambre ou salsicha duas vezes por semana (cerca de
metade a um ter¢o de uma "ragcdo normal"); cereais, corn-
flakes e muesli (sem nozes); legumes, verduras e fruta fres-
ca a vontade; o leite s6 hipoproteico.

Esta dieta foi suplementada com vitaminas e célcio.
Foi recomendado aos doentes para fazerem, ao longo do
dia, pequenos lanches intercalares ricos em calorias *”.

O tratamento com PreKunil teve uma duracio de 8
semanas.

Os doentes foram estudados do ponto de vista bio-
quimico (niveis séricos de Phe, tirosina, proteinas totais,
albumina, hemograma, hematdcrito, célcio, fésforo, Vit. B
12, folatos, ferro e ferritina) e nutricional (determinagdo do
peso, altura, perimetro braquial, prega tricipital, indice de
massa corporal e indice nutricional), no inicio e no fim do
tratamento. Os niveis séricos de Phe e tirosina foram tam-
bém determinados na 2* e 4* semana de terapéutica. O
valor maximo permitido de Phe no sangue foi de 1500
umol/L(25 mg/dl) @,

A tolerincia ao produto foi vigiada criteriosamente,
assim como as eventuais repercussdes neuropsicoldgicas
do tratamento (PreKunil e dieta mais liberal). Foi pedido
aos doentes e progenitores que formalizassem uma opinido
final sobre a nova terapéutica.

Resultados
Os cinco doentes PKU iniciaram o tratamento oral

com PreKunil tomando entre 17 e 30 comprimidos por dia,
ou seja entre 5 e 10 compimidos a cada refei¢do (Quadro II).

O aporte de tirosina e triptofano variou entre 4,35g e 7,68 g
por dia; o aporte somado dos restantes 7 aminoécidos
oscilou entre 4,14g e 7,32g por dia (Quadro II).

O nivel sérico de Phe e tirosina aumentou em todos os
doentes apds o inicio do tratamento, excepto no adulto
CMFB na 8* e dltima semana do estudo, por ter falha-
do trés tomas de PreKunil antes da colheita de sangue
(Quadro III). Em nenhum momento o nivel de Phe no
sangue dos doentes ultrapassou o valor limite de 25 mg/d1.

O aumento da concentragdo sérica de tirosina foi, pelo
contrério, muito significativo em 4 pacientes, com aumen-
tos entre 17,5% e mais de 100%.

Registou-se uma diminuicdo das proteinas totais no
final do tratamento em 4 casos, e da albumina em 2; quan-
to 2 hemoglobina e hematdcrito verificou-se uma ligeira
descida destes parametros em 3 doentes. Os valores da cal-
cémia foram mais elevados no final do estudo, em 4 casos,
e da fosforémia em 3.

Os niveis séricos da vit.B12, tiveram uma quebra em 3
pacientes de 131, 219 e 398 pg/ml, respectivamente; a
variagdo dos folatos foi insignificante.

A siderémia desceu em 2 casos, a ferritina aumentou
em 4 pacientes.

O adolescente DPA nido efectuou a tultima avaliagcdo
bioquimica (8" semana) referente ao cdlcio, fésforo,
vit.B12, folatos, ferro e ferritina.

Quadro IIT
Avaliacao Bioquimica

vit
Doente | Phe | Tyr |Prot.T.| Album.| Hb | Ht| Ca P Bi2 |Folatos|SiderémialFerritina
sexo |mg/dl| uM | gL gL | gL | % | mg/dl | mg/di pg/ml ng/ml | pg/dl | ng/ml

CMFB -m

AT 10,5 | 386| 70 47 [144]431] 102 | 29 | 835 | 10,6 93 185,9
DT 99 |288) 74 50 [152]452] 10,3 | 2,9 | 704 96 46 178
FESM -m

AT 44 |287]| 76 43 [147]432| 97 3 2000 | 20,5 109 69,5
DT 17,4 1408| 74 44 | 142|402 103 | 31 |1781 | 19,9 138 126,2

NMDR - f
AT 85 |469| 71 41 13,7141,1] 9,9 4 1211 20 104 244
DT 16,8 | 552| 69 40 |129]37,9] 10,1 | 41 813 20 80 257
PAMQ - f
AT 98 |319] 77 39 11,9136,8] 8,6 4 964 | 20,9 40 9,8
DT 14 |676| 72 42 |12,4]38,1] 9,6 47 | 1014 20 44 12,7
DPA-m
AT 152 | 59 77 46 | 157| 46| 108 | 41 633 | 20,1 95 70,6
DT. 17,1 |1259] 76 45 |155(43,5

AT: antes do tratamento DT: depois do tratamento

Quanto a avaliac¢do nutricional, registou-se uma perda
ponderal em 3 doentes de 300, 800 e 1400g, respectiva-
mente, e um ganho de peso de 200 e 700g nos restantes. A
determinacio do perimetro braquial (PB) e da prega tricipital
(PT) que apenas 3 doentes efectuaram no inicio e no final
do estudo, mostrou uma descida ligeira em 2 deles, de 0,6
cm e 0,8 cm (no PB) sem mudanca do canal de percentil e,
nos mesmos pacientes, uma quebra no PT de 1,6 mm e 0,8
mm com descida do canal de percentil no primeiro caso
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(Quadro IV). O indice de massa corporal (IMC) desceu
ligeiramente em 3 doentes sem alteracdo do respectivo per-
centil; o aumento registado nos restantes néo influenciou
igualmente o percentil. O cédlculo do indice nutricional
permitiu classificar o estado de nutri¢do no infcio do trata-
mento em : normal (1 caso), malnutricdo moderada (2), mal-
nutrigdo ligeira (1) e obesidade (1); no final do tratamento
o estado nutricional manteve-se excepto na adulta PAMQ
que passou de malnutricfio ligeira a estado de nutri¢do nor-
mal (Quadro IV).

Quadro IV
Avaliacdo Nutricional. Tolerancia
Doentes | Peso | Altura| PBecm | PTmm IMC 1. Nutrie. Efeitos
Sexo Kg m centil centil centil % Toleranc. | Neur.Psic|Opinido

CMFB - m

AT 66 1,73 | 26,2 P>25 | 9,8 P>25(22,07 P>50] 96,9 N - ]

DT 66,2 1,73 |27,2P>25] 9,8 P>25)22,14 P>50] 97,3 N boa calmo +++
FESM-m

AT 528 | 1,67 |24,2P>10]8,6P=25/18,93 P>10|83,15 MM | boa

DT 52 1,67 |236P=10| 7 P=10 |18,65 P>10)81,84 MM | diarreia | nervoso ++
NMDR - f

AT 453 1,60 | 22P>10 | 10P>3 | 17,7 P>3 | 84,67 MM

DT 439 | 160 |21,2P>10] 92P=3 | 17,14 P>3|81,79MM | boa
PAMQ - f
AT 455 | 1,54
DT 462 | 1,54
DPA-m
AT 81 1,75
DT 80,7 | 1,75

sonoléncia|  ++

19,19 P=25| 88,6 ML

19,49 P>25] 90N boa ansioso | +++

26,47 P>90| 122,70 5 %
26,37 P=90] 122,30 boa (0) +H+

AT: antes do tratamento, DT: depois do tratamento, PB: perimetro braquial
PT: prega tricipital, IMC: indice massa corporal, I. Nutric : indice nutri-
cional, N: normal, MM: malnutri¢ao moderada, ML: malnutri¢ao ligeira,
O: obesidade, ++: boa, +++: muito boa, (0): sem efeitos significativos

A tolerancia ao produto administrado foi classificada
pelos intervenientes no estudo e seus progenitores de boa
(Quadro IV). Apenas o doente FESM referiu, na 2* semana,
dois dias de diarreia sem outras queixas, que ndo mais
repetiu.

Os efeitos neuropsicoldgicos relaciondveis com o novo
regime de tratamento (PreKunil e dieta mais liberal) variaram
entre a auséncia de quaisquer efeitos até nervosismo,
sonoléncia e dificuldade de fixacdo da atenc@o, ansiedade;
o adulto CM, que € actualmente camionista, referiu "sen-
sacdo de calma". Os efeitos apontados foram transitérios.

A opinido final dos doentes e dos seus progenitores
sobre o novo tratamento foi : boa (2 casos) e muito boa (3
casos). Todos realgaram tratar-se de um esquema terapéu-
tico muito mais pratico e cémodo, que faz perder menos
tempo na confecgdo das dietas, e facilita a vida social,
escolar e profissional. A toma de um nimero elevado de
comprimidos as refei¢des, ainda que sublinhado por todos,
ndo constituiu constrangimento significativo para os
doentes

Discussao

Sido apresentados 5 doentes PKU, adolescentes e adul-
tos, dois com diagndstico relativamente precoce (28 e 30

dias de vida), e trés tardio (2, 9 e 33 meses). Os nascidos
antes de 1980 ndo tiveram acesso ao rastreio neonatal que
s6 foi implementado em Portugal em 1979-80 ©?. O doente
FESM nascido no final de 1980 "escapou" ao rastreio devi-
do a baixa taxa de cobertura do "teste do pézinho", na
época.

Todos os pacientes mantiveram continuadamente o
tratamento dietético convencional referindo, contudo,
desde a adolescéncia precoce dificuldades em tolerar as
doses crescentes da mistura de aminoacidos em po6, e de
cumprir rigorosamente a dieta restritiva. Acusam este
tratamento de ser fortemente limitativo da vida social,
escolar e profissional, e negativo para a sua imagem e
auto-estima. Nos dltimos anos ganhou relevancia a dis-
cussdo dos problemas relacionados com o tratamento dos
adolescentes e adultos PKU, particularmente no que
respeita & compliance e qualidade de vida ®'*". O impacto
deste tipo de dieta na vida quotidiana é muito significativo
levando, frequentemente, a diminui¢do da compliance ou
mesmo ao abandono do regime ©Y. O péssimo cheiro e
gosto da mistura de aminoécidos, aliado a alteragdo do sen-
tido gustativo que os doentes desenvolvem com o tempo,
fa-los rejeitar e detestar os alimentos adocicados, as for-
mulas e as misturas de aminodcidos em pé ©Y; estas
queixas foram concordantes com as dos nossos doentes.

O conceito de "dieta para toda a vida" torna-se, assim,
dificil de concretizar ao se atingir a idade adulta; a com-
pliance diminui & medida que a idade avanga ©".

Os niveis séricos de Phe, anteriores ao inicio do trata-
mento com PreKunil, estavam em 4 casos acima de 6
mg/dl, em 2 mesmo superiores a 10 mg/dl: 10,5 e 15,2
mg/dl, indiciando cumprimento incorrecto da dieta restriti-
va. Com fenilalaninémias mantidas acima de 600 pumol/L
(10 mg/dl) as alteragdes da substancia branca cerebral sdo
mais frequentes, e maior o risco de disfuncdo cerebral ©2.
Para evitar ou minimizar os efeitos nefastos da mé4 compli-
ance ou do abandono da dieta surgiram terap€uticas alter-
nativas baseadas na suplementacfio com aminodcidos neu-
tros (AAN) e/ou aminodcidos de cadeia ramificada ‘#2239,
0 mecanismo de competi¢do entre a Phe e os AAN, para o
mesmo sistema de transporte da barreira hematoencefilica,
¢ uma das causas da disfuncdo cerebral “®. O dano cerebral
resultaria da inibicfio do influxo de outros AAN, que nfo a
Phe, particularmente da tirosina e do triptofano, para as
células neuronais, com consequente diminui¢fo da sintese
dos neurotransmissores dopamina e serotonina, e niveis
baixos de tirosina e dopamina no cortex pré-frontal 5192,

Demonstrou-se, entretanto, no homem e nos animais,
que apds uma sobrecarga oral com Phe, a administracio de
AAN bloqueia a entrada da Phe no cérebro; nos doentes
com dieta normal a suplementagdo com AAN faz baixar a
concentracdo de Phe no cérebro ®*%%3 Baseado nestes
dados, o tratamento alternativo mais utilizado e testado
consiste na admistragdo de 9 L-aminoacidos, neutros e de
cadeia ramificada, em comprimidos, com forte dosagem de
tirosina e triptofano (PreKunil). Este produto, utilizado na
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Dinamarca desde 1985 @, estd reservado, para tratamento
continuado, a doentes maiores de 18 anos, e interdito a
mulheres gravidas. Entre os 15 e os 18 anos é permitida a
sua utiliza¢do por periodos de curta duragdo ®”. Dois dos
nossos doentes tinham idade inferior aos 18 anos, mas
superior a 15, e nenhuma das mulheres estava gravida.

Com o novo tratamento (PreKunil e dieta mais liberal),
os niveis séricos de Phe tendem a aumentar, nio devendo
nunca exceder os 1500 pmol/L (25 mg/dl), e os niveis de
tirosinémia aumentam significativamente (522,

Em 4 doentes a Phe aumentou ao longo do tratamento,
mas nunca ultrapassou o valor limite referido; nos mesmos
pacientes a tirosinémia registou um acréscimo de 17,5% e
mais de 100%. O tnico caso em que no final do estudo se
detectaram niveis séricos mais baixos destes dois aminoa-
cidos, foi no doente CMFB que ndo tomou 3 doses do pro-
duto antes da colheita de sangue. A determinacdo regular
da tirosinémia €, alids, fundamental na vigilancia terapéu-
tica dos doentes PKU; a tirosina cerebral € maioritaria-
mente derivada da tirosina sanguinea e € essencial para a
sintese da dopamina, noradrenalina, adrenalina e tiroxina
18233439 A suplementa¢do isolada com tirosina parece, con-
tudo, ndo trazer beneficios evidentes a longo prazo ®*.

As variagGes observadas nos niveis séricos dos
parametros bioquimicos estudados ndo parecem ser signi-
ficativas, pese embora o curto periodo de tratamento. A
diminuicdo da concentragdo da Vit B12 no final do estudo,
em 3 doentes, merece algumas consideracdes. E frequente
detectar-se nos doentes PKU, particularmente nos adoles-
centes e adultos, niveis baixos desta vitamina “®. O aporte
diario nos humanos é da ordem dos 4-7 pg/dia; nos vege-
tarianos € dristicamente reduzido a 0,25-0,5 pg/dia. A
fonte dietética major de Vit B12 € a carne, figado, peixe,
ovos, leite e derivados, precisamente alimentos interditos
aos doentes PKU; os vegetais, fruta e cereais ndo contém
Vit B12 ©9, Sugere-se que no tratamento prolongado com
PreKunil se faga a suplementagdo com esta vitamina, para
além da do célcio recomendada no Protocolo do produto “.

No tratamento convencional, as altas doses de mistura
de aminodcidos em pé possibilita um aporte elevado de
protefnas (ex: 100g de PKU3-Milupa = 68g de proteinas),
que ndo é contrabalancado pela toma do PreKunil (1 com-
primido = 0,4g de proteinas; 30 comprimidos = 12g de pro-
tefnas). A dieta mais liberal e rica em proteinas, permitida
no novo tratamento, equilibra um pouco os aportes proteicos,
mas sugere-se uma vigilancia cuidada em tratamentos pro-
longados. Quanto ao aporte somado de tirosina e triptofano
existe maior equilibrio nos dois esquemas terapéuticos:
100 g PKU3 = 7,4g; 30 comprimidos de PreKunil = 7,68
g, podendo em certos casos a administracio destes dois
aminodcidos ser mais elevada com a mistura em po. Para
os doentes que deixaram, no todo ou em parte, de tomar as
quantidades de mistura em pé prescritas, a toma dos com-
primidos € uma alternativa muito mais tolerdvel e cémoda.

No final da 8" semana do estudo verificou-se uma
pequena baixa do valor das proteinas totais, em 4 doentes,

¢ da albumina em 2 . Nos mesmos pacientes (excepto num)
registou-se uma perda ponderal e diminuicdo dos valores
de PB, PT, IMC e 1. Nutricional. Sdo varia¢bes quantitati-
vamente pouco significativas, mas que poderdo indiciar
uma tendéncia. Tratamentos mais prolongados e com
maior nimero de doentes sfo necessdrios para se retirar
conclusdes a este respeito.

Regista-se a boa tolerdncia ao produto, e os efeitos
neuropsicolégicos minimos e transitérios observados nos
nossos doentes. O produto é apresentado como seguro e
sem efeitos secundarios @”.

No final do tratamento a opinido geral dos doentes e
progenitores foi muito favordvel. O novo regime terapéuti-
co permite bem estar subjectivo, maior liberdade, melhor
socializacdo, melhor auto-estima maior confianga, e
economia de tempo e dinheiro. Na Dinamarca o custo total
do novo tratamento € 25% mais barato do que o tratamen-
to dietético convencional com a mistura de aminodcidos
em po, gastando-se ainda menos dinheiro em produtos
hipoproteicos “*?”.

Em conclusdo: a curta experiéncia relatada, e seus
resultados, levam-nos a considerar o uso do PreKunil
como um esquema terapéutico muito valido para os ado-
lescentes e adultos PKU com md compliance ou em risco
de abandonar a dieta restritiva, em concordancia, alids,
com os dados da literatura !¢!%2327:2%3,
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