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Este folheto pretende esclarecé-lo sobre a Tirosinemia Tipo-1 (TIR-)
e tentar responder a algumas duvidas que possam surgir.

O tratamento da crianca com TIR-l vai depender de uma total
dedicacdo dos pais, familia e amigos pois é uma doencga que dura
toda a vida.

Para que a crianca possa crescer e desenvolver-se é muito
importante que cumpra rigorosamente a dieta.

CONTACTOS IMPORTANTES




NOCOES BASICAS SOBRE TIR-I

Os factos sdo os seguintes...

A TIR-lI é uma alteracédo hereditaria do metabolismo das proteinas. As criancas
com TIR-l ndo tém a quantidade necessaria da enzima que metaboliza (digere) o
aminoacido Tirosina (TIR), presente em todas as proteinas dos alimentos.

As proteinas dos alimentos s&o importantes para construir e reparar os tecidos do
corpo. Os aminoacidos sdo muitas vezes conhecidos pelos “tijolos” que constituem as
proteinas. Existem 22 aminoacidos (a.a.) diferentes que se podem combinar de variadas
maneiras para formar os diferentes tipos de proteinas nos alimentos. As enzimas sao
substancias especiais que existem no corpo e que tém como func@o separar 0s
aminoacidos existentes nas proteinas e recombina-los, para formar as diferentes
proteinas de que o corpo necessita

ANARCACADES

Todas as criancas necessitam de uma certa quantidade de a.a. para o normal
crescimento e reparacdo dos tecidos. Mas, uma vez o amino&cido Fenilalanina (FEN) é
convertido em TIR, a crianga com TIR-I terd de restringir a ingestéo de FEN e TIR.

Habitualmente, a TIR e FEN sdo degradadas e utilizadas pelo corpo dos mais
variados modos. Uma vez que as criangas com TIR-I tém falta da enzima que degrada a
TIR, quando ele fica em excesso sao produzidos compostos téxicos, que vao aumentando
gradualmente no sangue e na urina. Esta situagdo, se ndo corrigida, impede o normal
desenvolvimento cerebral e ter& como consequéncia um atraso do crescimento e
desenvolvimento, provocando outros efeitos secundarios graves a nivel hepético,
neurolégico e renal.

O lado bom é que...

Em Portugal, o rastreio neonatal alargado por espectrometria de massa
em tandem, vulgarmente conhecido por “teste do pezinho”, permite a deteccao
da doenca durante os primeiros dias de vida, melhorando o seu progndstico.

A crianca com TIR-I deve ser sujeita a uma dieta cuidadosa e controlada,
que forneca apenas a quantidade necessaria de FEN e TIR para o crescimento,
mas que previna 0 excesso destes aminoacidos, associada ao tratamento
farmacol6gico com NTBC (nitisinone/Orfadin®), medicamento que evita a
producdo de compostos toxicos. As andlises ao sangue sao feitas regularmente,
ajustando a dieta se necessario. O diagnéstico atempado e o tratamento
dietético continuado sao essenciais para permitir um bom crescimento e
desenvolvimento.



E agora a dieta...

Uma vez que a FEN existente em todos os alimentos que contém
proteinas se converte no nosso organismo em TIR, as criangas com TIR-I devem
limitar a ingestédo da FEN. Assim:

» Os alimentos com altos teores de proteinas tém também niveis elevados de
FEN, como tal devem ser evitados (Alimentos Proibidos).

« Os alimentos com pequenas quantidades de proteina e de FEN, podem ser
ingeridos em quantidades controladas (Alimentos Permitidos mas Controlados).

 Alguns alimentos sé@o considerados de consumo livre, porque contém teores
reduzidos ou isentos de FEN (Alimentos de Consumo Livre), sendo estes
ingeridos no sentido de ajudar a atingir a quantidade de energia que a crianga
necessita.

A crianca com TIR-I toma uma bebida especial (“Leite”- mistura de
aminoacidos) que contém a maioria dos aminoacidos, vitaminas e minerais que
ela necessita para crescer, mas que € isenta de FEN e TIR. Esta bebida especial
fornece a quase totalidade dos nutrientes que as outras criancas recebem da sua
alimentagcdo normal. Tem um gosto e um aroma estranhos para quem nao
estiver habituado, mas as criancas com TIR-I habituaram-se ao sabor desta
bebida desde pequenos e crescem com ela.

A gquantidade de bebida especial (“Leite”) e de alimentos
gue a crianga ingere por dia é cuidadosamente calculada pelo
nutricionista e deve ser respeitada pela familia da crianca.
Todos os alimentos devem ser cuidadosamente pesados para
controlar a quantidade FEN que a crianca ingere. Estas
quantidades sédo ajustadas segundo as necessidades de
crescimento da crianga. Uma crianca com TIR-I aprende muito cedo que a sua
dieta é restrita e que deve perguntar aos pais se um novo alimento é permitido.
Quando atingem a idade escolar, as criangas com TIR-I j& tém uma boa nocao
acerca da sua dieta.

Para além da restricdo proteica, e da mistura de aminoacidos, as criancas
com TIR-I tomam o medicamento NTBC, 2 vezes por dia.
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Os pais tém informacao extensiva sobre os alimentos proibidos e
permitidos. Se necessério, eles podem fornecer listas detalhadas dos
alimentos que a crianga pode ou ndo comer. Eis alguns exemplos:

OS PROIBIDOS - carne, peixe, aves, mariscos, moluscos e
crustaceos (polvo, lula, conquilha, améijoa, camardo, gamba,
lagosta), fiambre, presunto, produtos de salsicharia (salsicha,
chourigo, paté), caldos de carne concentrados, ovos, leite, queijo,
gelados de leite ou nata, iogurte, suissinho, natas, sobremesas
lacteas, farinha, pao, massas, leguminosas secas (feijdo, gréo,
favas, ervilhas, lentilhas), 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, pistacho, pinhdo), manteiga de
amendoim, adogantes artificiais com aspartame* (ex: Canderel e
NutraSweet).

- vegetais,
batata, fruta, sumos de fruta, arroz, farinhas infantis (Nutribén 12
Papa), farinha de mandioca, fécula de batata, Maizena, tapioca,
pipocas (Consultar na tabela de equivalentes de FEN).

- gorduras: todos os Oleos, manteigas e
margarinas vegetais. Produtos acucarados: aglcar sob todas as
formas, chupas, rebugados, sugus, marmelada, compota, geleia,
mel, gelatina vegetal, groselha, sumos de fruta, xaropes de fruta,
refrigerantes sem ser de dieta, sorvetes de agua, pastilha elastica.
Cevada, cha, limonada. Condimentos frescos ou em p6, salgados
ou agucarados: sal, vinagre. Especiarias: louro, estragdo, pimenta,
acafrdo, ..., canela, baunilha, actucar baunilhado. Extractos de
frutos. Alimentos com baixo teor de proteinas **.

* Alimentos, bebidas, rebugados ou chicletes que contenham qualquer adogante
artificial com Aspartame devem ser evitados pelas criangas com TIR-I, porque estes séo
feitos com mais de 50% de FEN.

**Algumas fabricas alimentares usam ingredientes especiais para fazer alimentos
com baixo teor em proteinas, tal como farinha, pdo, massas, arroz e bolachas para a
dieta dos doentes com AP. Alguns destes alimentos podem ser levados para a escola,
fazendo parte da refeicdo ou do lanche da crianca com AP. Estes alimentos sdo um
complemento importante da dieta da crianca, porque variam a alimentagédo sem fornecer
muita proteina e sdo comparticipados a 100% pelo Despacho n°® 14.319 de 2005.
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Como o professor pode ajudar...

Trate a crianga com TIR-I como um membro normal e saudavel da classe.
No entanto, tenha em atencéo que doencas consideradas vulgares em qualquer
crianca, podem-se tornar mais sérias para a crianga com TIR-I, porque levam ao
aumento de produtos téxicos no sangue. Um exemplo disso é que as crises
hepaticas agudas podem ser precipitadas por infeccdes e outros estados
catabdlicos, acompanhados de febre e irritabilidade.

Esteja alerta para as necessidades especiais de
aprendizagem, mas lembre-se que elas poderado
nunca chegar a existir.

Mantenha um bom didlogo com os pais da crianca
para reforcar os ensinamentos e contabilizar os
alimentos ingeridos fora de casa. Os pais da crianca
séo os peritos em TIR-I mais proximos de si.

Avise os pais:

.. Se a crianga comeu algum alimento proibido.

.. Se a crianga ndo come os alimentos que séo enviados de casa.
.. Se a criancga troca alimentos com os colegas.

..se nota algo de diferente na salide e comportamento da crianga.

... No caso de se realizarem festas de aniversario, de Natal,
etc., para que existam alimentos com baixo teor em FEN e
TIR para a crianga. Os pais podem querer enviar alimentos
com teor baixo nestes aminoacidos que se podem guardar e
estar disponiveis para ocasides especiais ou inesperadas.

Por favor nzo dar a crianca com TIR-I qualquer alimento proibido que conste da lista
anteriormente fornecida ou que ndo foi autorizado pelos pais. Mesmo que sejam
“pequenos pedacinhos” é o suficiente para que a TIR e seus compostos toxicos
aumentem no sangue. Mesmo que esses alimentos despertem a curiosidade da crianca,

ela esta habituada a viver sem eles.
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PERGUNTAS E RESPOSTAS

Com gue frequéncia nascem criancas com TIR-l 7

<. Aproximadamente 1 em cada 100000 recém-nascidos tém TIR-l. As
diferentes formas de TIR-I diferem na severidade, mas todas necessitam de
tratamento especifico. Algumas criancas cujo diagnostico e tratamento é feito
mais tardiamente podem sofrer danos neurolégicos permanentes, apresentando
atraso mental, faléncia hepética, alteracdes renais e atrasos no
desenvolvimento. O cumprimento da dieta tem um papel essencial no
crescimento e desenvolvimento da crianca, permitindo que esta frequente
escolas regulares.

Uma vez que a TIR-I é hereditaria sera gue todas as __criancas nessa familia
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<. Para que uma crianca tenha TIR-I € necessario que ambos os pais sejam
portadores do gene TIR. Um portador tem um gene normal e um gene com TIR
mas consegue digerir as proteinas normalmente. A crianga com TIR-I herda um
gene TIR de cada progenitor. Quando este casal tem um filho, ha 25% de
hip6teses da crianca nédo ter o gene da TIR-I, 50% de hipéteses da crianca ser
portadora e 25% de hipéteses da crianca ter TIR-l. Em cada gravidez esta
percentagem da crianca nascer com TIR é sempre de 25%. Em algumas
familias, pode existir s6 uma crianca afectada, enquanto que noutras familias,
multiplas criangas podem ser afectadas.

Como _sabem os pais o que dar de comer e beber todos os dias, as

criancas com TIR-I

<. A dieta da crianca depende ndo s6 de uma prescricdo individual como
também das suas préprias preferéncias por alguns dos alimentos que constem
da lista dos permitidos com baixo teor de proteinas. O calculo da dieta é
baseado no aminoacido FEN. A dieta prescrita revela a quantidade de bebida
especial (“Leite”) que a crianga deve tomar, bem como o nimero de partes de
alimentos que ela deve ir buscar a tabela de equivalentes de FEN.
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A crianca com TIR-| adoece mais frequentemente gue as outras criancas

<< Na crianca com TIR-l, uma doenca de pouca importancia noutra crianga pode
desencadear um descontrolo bioquimico pondo a vida desta em risco. Por esta
razdo é importante que estas criangas recebam assisténcia médica imediata,
caso surjam quaisquer sinas da doenca. Os pais devem ser contactados caso
alguém na classe contraia uma doenga infecciosa (ex: sarampo), para poderem

estar atentos aos sintomas do seu filho.

Se 0 professor suspeita que a crianca com TIR-l est & a sentir-se mal, por

doenca ou ingestao excessiva de proteinas, o que de _ ve fazer

<< Alertar os pais imediatamente e ndo esperar pelo fim da aula. Oferecer agua
com agucar ou sumos se a crianca desejar.

Como explicar a dieta a que as criancas com TIR-l s e submetem as outras
criancas

< As criangas pequenas conseguem compreender que, assim como 0s carros
com motores diferentes necessitam de combustiveis diferentes (gasolina,
gasoleo, gas, etc.), algumas criangas tém um organismo que funciona, também
ele, de uma forma diferente do das outras criangas e, como tal, necessitam de
outro tipo de alimentos. As criangas ja um pouco mais velhas conseguem
compreender o conceito semelhante ao de uma “alergia alimentar”.

Caso seja perguntado ao professor, este ndo deve esconder o facto das
refeicdes da crianca com TIR-I serem diferentes das dos outros, mas também
ndo se deve alongar nas explicacdes. Deve pedir a familia da criangca algumas
sugestdes sobre como responder a esta pergunta.
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Como é gue uma crianca pode crescer comendo tdo pou _ co?
<< A bebida especial para as criangas com TIR-I contém a maior
parte doa amino&cidos, vitaminas e minerais de que estas
necessitam para crescer. E sem ddvida, uma bebida especial! Os
alimentos com baixo teor proteico e os “Alimentos Livres” que a
crianga ingere, fornecem-lhe o resto dos nutrientes de que ela
necessita e calorias adicionais.

As criangas com TIR-I podem ter necessidade de fazer uma
suplementacdo com ferro e vitaminas para evitar caréncias
nutricionais especificas destes doentes

No caso de uma crianca com TIR-I ingerir alimentos com um elevado teor

proteico, ela sentir-se-4 mal 7

<. As criancas com TIR-l ndo deverdo ingerir alimentos com elevado teor
proteico (Proibidos). Se tal acontecer devera retirar de imediato o alimento do
acesso da crianga e continuar com a dieta prescrita, restrita em proteinas. Os
valores de FEN e TIR poderdo subir na altura da ingestdo, mas com o retomar
da dieta habitual, eles tenderdo a estabilizar. De qualquer forma mantenha-se
atento a alguma alteracdo que possa surgir na crianca.

Quando é que a dieta pode ser interrompida__ 7

<. A crianca com TIR-I nunca vai conseguir metabolizar a TIR. O abandono do
tratamento dietético pode levar a aparecimento de lesdes hepaticas,
neurolégicas e renais. Assim sendo, o cumprimento da dieta, associado ao
tratamento com NTBC sdo essenciais para o prognoéstico.

/

ca & =

Qual a relacdo entre alguns adocantes artificiais e TIR-17

<. O Canderel ou NutraSweet sdo nomes comerciais do aspartame. S&o
substitutos do aglcar em alguns alimentos e bebidas que contém FEN. Quando
0 aspartame € metabolizado ou digerido no nosso organismo, mais de metade é
FEN. As criangas com TIR-I ndo devem ingerir alimentos com aspartame ou FEN
pois estes sdo como alimentos proteicos (ex: coca-cola diet, compal light,
algumas Chiclets e rebucados contendo aspartarme, etc.).
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ACTIVIDADES NA ESCOLA

Esta secgdo da sugestbes ao professor para a realizacdo de certas
actividades no decurso das aulas, que pode envolver todos os elementos da
turma.

Sempre que as actividades envolvam alimentos, consulte os pais da
crianga com TIR-I. Estes poder-lhe-&o dizer a quantidade de cada alimento que
a crianca esta autorizada a ingerir.

As actividades que se seguem irdo ajudar a descobrir as capacidades e
necessidades dos seus alunos.

ESCOLA




As diferengas séo divertidas!

A crianca com TIR-I tem, sem duavida, uma dieta especial e diferente. O
professor pode utilizar este facto para ensinar todas as criangas que existem
diferencas entre as pessoas e que sdo essas diferencas que tornam o mundo
mais interessante.

“As pessoas sao unicas”

e [Fazer desenhos do corpo humano.

« Recolher fotografias de cada crianga e da turma inteira.

e Pesar e medir cada crianca.

e« Mandar os alunos mais pequenos descreverem-se oralmente e 0s mais
velhos por escrito.

< Deixar cada crianga mostrar a classe como € especial e diferente.

4
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As pessoas comem diferentes alimentos w

HABITOS ALIMENTARES:

« Geografia (zonas do litoral, do interior, etc.).

< Internacional (mexicana, chinesa, italiana, etc.).

« Religido (os judeus ndo comem carne de porco e os hindus ndo comem
carne de vaca, etc.).

e Sazonal (frutas e vegetais caracteristicos das diferentes épocas do ano).

e Vegetarianos (ndo comem alimentos animais).

SAUDE:

e Obesos (poucas calorias e poucas gorduras).

e Tensdo arterial elevada (pouco sal).

< Diabetes (acUcar controlado).

* TIR-I (bebida especial e alimentos com baixo teor em proteinas).
« Doencas cardiovasculares (poucas gorduras e pouco sal).
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Aperfeicoamento das capacidades!

Eis algumas actividades que contribuem para fortalecer as capacidades
escolares e de desenvolvimento que todas as criangcas necessitam e que se
revestem de particular importancia para o desenvolvimento da auto-suficiéncia
da crianca com TIR-l. As actividades que se seguem sdo apropriadas para
determinadas idades:

Competéncias de medicdo = /__l)

} 1
- Utilize chavenas e colheres 'r} ]
para medir ingredientes liquidos i -€ ey
€ secos. 4

- Ensinar a pesar os alimentos
numa balanca de cozinha digital
(que pese até g).

Competéncias de motricidade fina

X ) - Utilize uma faca para cortar, picar e separar os alimentos ou
T plasticina.

Competéncias escolares

- Seguir e/ou escrever receitas.

- Ler e coleccionar os rétulos dos alimentos.
- Analisar algumas informacgdes dos rétulos (contetdo em glicidos, lipidos e
proteinas).

- Aprender a lidar com dinheiro, calorias, miligramas de FEN ou tempo.
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