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Resumo

A fenilcetondria (FNC) é uma doenca de carater genético, de heranga autossdmica recessiva, causada por mutacdes
bialélicas no gene PAH que codifica a enzima fenilalanina-hidroxilase (FAH) cujo tratamento é apenas dietético
(BRASIL, 2019). A literatura disponivel ressalta que pacientes com fenilcetondria apresentam maior suscetibilidade ao
excesso de peso em comparacdo com a populacdo saudavel. Tracar sistematicamente a literatura atual é de grande
importancia para gerar conhecimento para possiveis intervencdes para promocao de salde e prevencdo de agravos nessa
populacdo. Objetivo do presente estudo foi verificar a influéncia da Fenilcetondria nas medidas antropométricas de
adolescentes na faixa etaria de 10 a 19 anos de idade. Trata-se de um estudo descritivo por meio de revisdo sistematica
realizada nas bases de dados Scientific Eletronic Library Online (SciELO), Publisher Medline (PubMed) e Biblioteca
Virtual em Salde (BVS) com os descritores “Anthropometry”, “Overweight”, “Adolescent”, “Metabolism”. Foram
incluidos artigos originais sobre adolescentes, publicados entre 2011 e 2021 nos idiomas portugués, inglés ou espanhol.
Foram identificados 184 artigos e, ap6s aplicacdo dos métodos de selecéo, 5 estudos foram selecionados para compor a
revisdo. O sobrepeso e excesso de peso foram frequentes nos estudos selecionados, variando entre 8,51% a 11,9% e
10,63% a 32,6%, respectivamente. O sexo feminino foi apontado como fator de risco para distirbio nutricional. A
principal causa associada ao distrbio nutricional foi a dieta restrita em proteina associada ao consumo calérico elevado
aliado a baixa prética de atividade fisica. Logo, pode-se concluir que os adolescentes diagnosticados com fenilcetondria
apresentam medidas antropomeétricas que seguem o padréo da populagdo saudavel, com prevaléncia de excesso de peso
e obesidade no sexo feminino. Em contrapartida, observa-se que a literatura acerca desse tema € escassa, hecessitando
de mais estudos para melhor defini¢do do perfil antropomeétrico desses pacientes e fatores associados.

Palavras-chave: Fenilcetontria; Adolescente; Metabolismo; Antropometria; Sobrepeso.

Abstract

Phenylketonuria (PKU) is a genetic disease, of autosomal recessive inheritance, caused by biallelic mutations in the
PAH gene that encodes the enzyme phenylalanine hydroxylase (FAH) whose treatment is only dietary (BRASIL, 2019).
The available literature highlights that patients with phenylketonuria are more susceptible to being overweight compared
to the healthy population. Systematically tracing the current literature is of great importance to generate knowledge for
possible interventions for health promotion and disease prevention in this population. The aim of the present study was
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to verify the influence of Phenylketonuria on the anthropometric measurements of adolescents aged between 10 and 19
years old. This is a descriptive study through a systematic review carried out in the Scientific Electronic Library Online
(SCiELO), Publisher Medline (PubMed) and Virtual Health Library (BVS) databases with the descriptors
"Anthropometry", "Overweight", " Adolescent”, “Metabolism”. Original articles about adolescents, published between
2011 and 2021 in Portuguese, English or Spanish, were included. A total of 184 articles were identified and, after
applying the selection methods, 5 studies were selected to compose the review. Overweight and excess weight were
frequent in the selected studies, ranging from 8.51% to 11.9% and 10.63% to 32.6%, respectively. Female sex was
identified as a risk factor for nutritional disorders. The main cause associated with the nutritional disorder was the
protein-restricted diet associated with high calorie consumption combined with low physical activity. Therefore, it can
be concluded that adolescents diagnosed with phenylketonuria have anthropometric measurements that follow the
pattern of the healthy population, with a prevalence of overweight and obesity in females. On the other hand, it is
observed that the literature on this topic is scarce, requiring further studies to better define the anthropometric profile of
these patients and associated factors.

Keywords: Phenylketonuria; Adolescent; Metabolism; Anthropometry; Overweight.

Resumen

La fenilcetonuria (FNC) es una enfermedad genética, de herencia autosdmica recesiva, causada por mutaciones
bialélicas en el gen PAH que codifica la enzima fenilalanina hidroxilasa (FAH) cuyo tratamiento es solo dietético
(BRASIL, 2019). La literatura disponible destaca que los pacientes con fenilcetonuria son mas susceptibles al sobrepeso
en comparacion con la poblacion sana. El rastreo sistematico de la literatura actual es de gran importancia para generar
conocimiento para posibles intervenciones de promocién de la salud y prevencion de enfermedades en esta poblacion.
El objetivo del presente estudio fue verificar la influencia de la Fenilcetonuria en las medidas antropométricas de
adolescentes de 10 a 19 afios. Se trata de un estudio descriptivo a través de una revision sistemética realizada en las
bases de datos Scientific Electronic Library Online (SciELO), Publisher Medline (PubMed) y Virtual Health Library
(BVS) con los descriptores “Antropometria”, “Overweight”, “Adolescent”, “Metabolismo". Se incluyeron articulos
originales sobre adolescentes publicados entre 2011 y 2021 en portugués, inglés o espafiol. Se identificaron un total de
184 articulos y, tras aplicar los métodos de seleccion, se seleccionaron 5 estudios para componer la revision. El
sobrepeso y el exceso de peso fueron frecuentes en los estudios seleccionados, variando del 8,51% al 11,9% vy del
10,63% al 32,6%, respectivamente. El sexo femenino fue identificado como un factor de riesgo para trastornos
nutricionales. La principal causa asociada al trastorno nutricional fue la dieta restringida en proteinas asociada al alto
consumo caldrico combinado con baja actividad fisica. Por lo tanto, se puede concluir que los adolescentes con
diagnéstico de fenilcetonuria presentan medidas antropométricas que siguen el patrén de la poblacién sana, con
predominio del sobrepeso y la obesidad en el sexo femenino. Por otro lado, se observa que la literatura sobre este tema
es escasa, requiriendo mas estudios para definir mejor el perfil antropométrico de estos pacientes y los factores
asociados.

Palabras clave: Fenilcetonuria; Adolescente; Metabolismo; Antropometria; Sobrepeso.

1. Introducéo

A fenilcetondria (FNC) é uma doenca de carater genético, de heranga autossdmica recessiva, causada por mutacdes
bialélicas no gene que codifica a enzima fenilalanina-hidroxilase (FAH), PAH (Brasil, 2019). A deficiéncia ou auséncia desta
enzima impede a conversdo hepética da fenilalanina (PHE), um amino&cido essencial, em tirosina na presenca de oxigénio
molecular, ferro e do cofator tetraidrobioperina (BHa), resultando em acimulo de PHE no sangue e no liquor, além da excre¢do
urinaria de Acido Fenilpavico (Brasil,2016).

E o0 erro inato do metabolismo mais frequente, porém é uma doenca metabdlica rara, com incidéncia mundial calculada
de 1:10.000 recém-nascidos (Wegberg, 2017). No Brasil, de acordo com o Ministério da Saude, tem incidéncia de 1:30.402
recém-nascidos (Brasil,2019). Em Sergipe, corresponde a 1/8.690 recém-nascidos (Ramalho, 2014).

A Fenilcetondria apresenta trés formas de apresentacdo metabdlica, conforme a taxa de atividade enzimatica:
Fenilcetonuria Classica, Leve e Hiperfenilalaninemia Transitéria ou Permanente (Brasil, 2016).

O rastreamento através da Triagem Neonatal Bioldgica e o inicio do tratamento antes dos 3 meses de vida sdo
imprescindiveis para que o fenilcetondrico ndo apresente atraso global do desenvolvimento neuropsicomotor, deficiéncia mental,
comportamento agitado ou padrdo autista, convulsdes, alteracGes eletroencefalograficas e odor caracteristico na urina (Brasil,
2016).
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A equipe interdisciplinar e a familia do fenilcetonurico tém o desafio de propiciar meios para a adesao a dieta, que é
restritiva e com pouca variedade de preparagdes. Evidéncias demonstram que a adeséo a dieta diminui com a idade, sendo seu
seguimento mais dificil para adolescentes (Nogueira, 2021).

Por fim, além dessas consequéncias, é importante destacar que alguns estudos sugerem maior ocorréncia de excesso de
peso em pacientes com FNC em comparacgdo com pacientes saudaveis (Sena, 2020). Assim, o presente estudo, tem como objetivo
analisar, com base na literatura, a influéncia da Fenilcetonuria nas medidas antropométricas de pacientes adolescentes de 10 a

19 anos.

2. Metodologia

Trata-se de um estudo descritivo, por meio de revisao sistematica da literatura de acordo com as diretrizes para revisdes
sisteméticas e metanalises (PRISMA), baseada em artigos cientificos, revistas e livros.

O estudo em questdo é delimitado através de uma questdo clinica seguindo a estratégia PICO (patients, interventions,
comparisons, outcomes) (Brasil, 2014). A popula¢do compreendida nesse estudo sdo pacientes com Fenilcetondria de 10 a 19
anos submetidos a avaliacdo antropométrica como teste avaliativo partindo da seguinte pergunta: “Qual a influéncia da
Fenilcetonuria nas medidas antropométricas em adolescentes?”.

O levantamento foi realizado através das bases de dados Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Salde
(LILACS), Biblioteca Virtual em Salde (BVS), Scientific Eletronic Library Online (Scielo), Publisher Medline (PubMed) com
a combinacdo dos seguintes descritores: “Fenilcetontiria”, “Sobrepeso”, “Medidas antropométricas”, ‘“Metabolismo”,
“Composic¢do corporal”, “Adolescentes”, também foram usados os termos em inglés, seguindo os Descritores em Ciéncias da
Salde (DeCs). Foi utilizado o operador booleano AND entre os descritores. A pesquisa foi realizada limitando em estudos
realizados nos dltimos 10 anos.

Para minimizar perdas de publicagdes, foi feita ainda a busca manual e na lista de referéncia dos artigos selecionados
na pesquisa, com o objetivo selecionar evidéncias ndo recuperadas pela estratégia de busca.

A selecédo dos estudos foi feita utilizando critérios de elegibilidade predefinidos. O rastreamento subdividiu-se em trés
partes: analise dos titulos, dos resumos e leitura dos artigos pré-selecionados na integra. Todo processo de identificacdo e selecdo
dos estudos foi baseado na diretriz PRISMA.

Foram identificados 184 artigos nas bases de dados pesquisadas, sendo 114 indexados no PubMed e 70 no BVS. Néo
foram encontrados estudos no SciELO utilizando os descritores. Através da busca manual, foram encontrados 4 artigos.

Foram selecionados estudos que abrangem (1) Fenilcetondria em adolescentes de 10 a 19 anos e (2) Acompanhamento
de medidas antropométricas nos dltimos 10 anos. Nesta revisdo sistemética foram excluidas monografias, dissertacoes, cartas ao
editor e revisOes sistematicas.

Além disso, os artigos selecionados para o presente estudo foram avaliados quanto a qualidade através da versao
traduzida do checklist da iniciativa do Strengthening the Reporting of Observational Studies in Epidemiology (STROBE)
(CUSHIERI, 2019), que apresenta 22 itens essenciais que devem constar nos estudos observacionais. Para analisar a qualidade,
cada item foi pontuado 0 ou 1, sendo convertido em percentual para melhor interpretacdo. Foram incluidos todos artigos que
tiveram pontuacdo maior que a metade de pontos (50%).

Apo6s serem incluidos no estudo, os artigos foram analisados conforme as seguintes variaveis: autores, titulo, local e ano
de execucdo da pesquisa, tipo de estudo, objetivo do estudo, nimero de participantes incluidos, varidveis analisadas, principais

resultados, conclusdes, escore de qualidade. Os dados foram extraidos através do Microsoft Excel, versdo 2016.
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3. Resultados

As etapas feitas durante o processo de identificacdo e selecdo dos estudos estdo demonstradas na figura 1 e as
caracteristicas gerais dos artigos selecionados estdo no Quadro 1. Os artigos foram ordenados em ordem decrescentes de acordo
com a pontuacdo adquirida através do checklist STROBE (Cushieri, 2019). A mediana da pontuacdo obtida foi 21, todos
apresentaram escore de qualidade maior que 50%.

No Quadro 2, pode-se observar os principais resultados encontrados nos artigos selecionados. A prevaléncia da baixa
estatura variou entre os estudos, sendo maior no estudo de Camatta, com prevaléncia de 3,37%. Belanger-Quintana encontrou
escore z proximo de 0 para estatura. Em todos os estudos, a maioria dos adolescentes possuiam estatura adequada para a idade.

A excesso de sobrepeso também variou entre os estudos. Camatta et al. mostrou que 10,63% da populacdo estudada
possuia sobrepeso e 4,26%, baixo peso. Silveira, em seu estudo, verificou que 11,9% dos pacientes apresentavam obesidade e
15,8% sobrepeso e 4% apresentavam baixo peso. No estudo de Belanger-Quintana e Martinez-Pardo, todos os pacientes
apresentaram score z 0. Na coorte retrospectiva realizada por Nogueira et al., foi possivel visualizar que o excesso de peso foi
mais prevalente nos adolescentes, 55% da populagdo com excesso de peso. Rocha et al. encontrou maior prevaléncia de excesso
de peso em comparacao com a populacdo saudavel, 32,6% e 24,1%, respectivamente. Nesse mesmo estudo, foi evidenciado que
maior taxa de sobrepeso e obesidade se da entre os adolescentes de 10 a 16 anos.

O excesso de peso foi mais prevalente no sexo feminino em dois estudos. Camatta et al. relacionaram esse fato aos
fatores bioldgicos, como maiores niveis de estrogénio e fungéo reprodutiva. Contudo, 0s outros autores ndo encontram diferenca
de z-escore para idade, peso e IMC entre os géneros. E ao comparar com a populagdo sem Fenilcetondria, os estudos notaram
que 0 excesso de peso dos fenilcetonuricos seguem o padréo brasileiro.

Em relacdo aos possiveis fatores causais para a prevaléncia de excesso de peso e baixa estatura em fenilcetonuricos,
relatam como principal o tratamento dietético, que além de ser rico em carboidrato, muitos adolescentes continuam usando a

férmula infantil, sem fazer a troca para a adulta e a maior inatividade fisica entre os adolescentes.
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Figura 1 - Fluxograma do processo de identificacdo e selecdo dos estudos para a revisdo sistematica sobre a influéncia da

Fenilcetonuria nas medidas antropométricas de adolescentes.
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Fonte: Acervo Pessoal. (Produzido em: dez. 2021).

Quadro 1 - Caracteristicas e escore de qualidade dos estudos selecionados para a revisdo sistematica. (M: sexo masculino; F:

sexo feminino).

Populagdo  Caracteristica da

Referéncia Local, Ano Delineamento (n) populacéo Escore %
Faixa etaria:2 a 19
NOGUEIRA, Zeni Drubi Coorte anos 64,1% F; 35,9%
etal. Brasil,2021  retrospectiva 53 M 22 100%
SILVEIRA, Adriana Estudo Faixa etaria 10 a 20
Marcia et al. Brasil, 2021 transversal 101 anos 46%F; 54% M 22 100%
CAMATTA, Giovanna Estudo Faixa etaria; 10 a 20
Caliman et al. Brasil,2020  Transversal 94 anos 43,6% F; 56,4 M 22 100%
BELANGER-
QUINTANA, Amaya; Faixa etaria: 12 meses
MARTINEZ-PARDO, Espanha, Coorte a 28 anos 53,1% F;
Mercedes. 2011 retrospectivo 160 46,9% M 20 90,10%
Portugal, Estudo Faixa etaria: 0 a 16
ROCHA et al. 2012 transversal 89 anos 46% F; 54% M 18 81,1%

Fonte: Acervo Pessoal. (Produzido em: dez. 2021).
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Quadro 2 - Principais resultados selecionados para a revisao sistematica.

REFERENCIA

RESULTADOS

VARIAVEIS
ANALISADAS

NOGUEIRA, Zeni Drubi et al.

Baixo peso em pacientes com FNC: 3,8% (duas meninas
de 2 € 12 anos).

Excesso de peso em pacientes com FNC: 17% (6
meninas, sendo 4 adolescentes e trés meninos, 01
adolescente)

Baixa estatura em pacientes com FNC: 1,9%
Magreza:3,8% (duas meninas de 12 anos)

O excesso de peso em adolescentes segue a tendéncia
mundial e brasileira.

Escore z de peso, altura e
IMC para idade.

SILVEIRA, Adriana Mércia et al.

Obesidade em pacientes com FNC: 11,9%

Sobrepeso em pacientes com FNC: 15,8%

Baixo peso em pacientes com FNC: 4%

Eutrofia em pacientes com FNC: 68,5%

N&o houve diferenca de sobrepeso e obesidade entre 0s
Sexos.

Escore z de peso, altura e
IMC para idade.

CAMATTA, Giovanna Caliman et
al.

Baixa estatura para a idade: 3,37%

Estatura normal para a idade: 96,63%Obesidade em
pacientes com FNC: 8,51%

Sobrepeso em pacientes com FNC: 10,63%

Baixo peso em pacientes com FNC: 4,26%Eutrofia em
pacientes com FNC: 76,6%

Sexo feminino apresenta maior percentual de gordura
corporal

Maior inatividade fisica em adolescentes com FNC.

Escore z de peso, altura e
IMC para idade,
composicéo corporal.

BELANGER-QUINTANA,
Amaya; MARTINEZ-PARDO,
Mercedes.

Os escores Z médios de peso, altura e IMC foram
aproximadamente zero para todos 0s pacientes com
FNC. Quando comparados com a populacéo de
referéncia em idade e género, ndo foi observado
diferencas significativas nos Z escores de peso, idade e
IMC.

Escore z de peso, altura e
IMC para idade.

Rocha et al.

Excesso de peso: 32,6% em pacientes com FNC e 24,1%
em pacientes saudaveis.

Mulheres com FNC: 41,5%

Mulheres sem FNC: 23,9%

Homens com FNC: 25%

Homens sem FNC: 24,2%

Excesso de peso mais prevalentes em adolescentes de
idade entre 10 a 16 anos.

IMC:

Mulheres com FNC:21,5kg/m?

Mulheres sem FNC:21,1kg/m?

Homens com FNC: 19,0kg/m?

Homens sem FNC: 21kg/m?

Pacientes com FNC ndo tem maior incidéncia de excesso
de peso e obesidade.

Escore z de peso, altura e
IMC para idade

Fonte: Acervo Pessoal. (Produzido em: dez. 2021).

4. Discussao

O excesso de peso € um fator de risco primario para o surgimento de diversas morbidades, como os agravos crénicos
ndo transmissiveis. Quando na infancia, o sobrepeso e obesidade é preocupante em virtude da probabilidade do disturbio
nutricional persistir na vida adulta (Almeida, 2018). O peso tem sido apontado com um problema para pacientes com

fenilcetonUria, embora isso ndo seja um consenso na literatura (Mazzola, 2016).
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A literatura disponivel no meio cientifico que caracteriza o perfil nutricional dos pacientes que apresentam FNC é
escassa. Contudo, alguns estudos disponiveis afirmam que individuos com FNC apresentam maior vulnerabilidade para
alteracBes nas medidas antropométricas, como obesidade e sobrepeso, como é citado no estudo de Kanufre (2010) em que
fenilcetonUricos foram comparados com individuos saudaveis, mostrando tendéncia ao excesso de peso na populagdo acometida,
especialmente no sexo feminino (Bélanger-Quintana e Martinez-Pardo, 2011; Burrage et al., 2012; Gokmen Ozel et al., 2014).

A presente revisdo encontrou frequéncia de excesso de peso variando de 10,63% a 32,6% e frequéncia de obesidade
entre 8,51% a 11,9% nos estudos incluindo criancas e adolescentes com FNC. Tal prevaléncia foi semelhante com a
encontrada por Mazzola et al. (2016), sendo 15% e 7% respectivamente. De forma similar, Sailer et al. (2020) encontraram uma
prevaléncia de 30% de excesso de peso e 10% de obesidade.

Os estudos selecionados para esta revisdo ndo notaram diferenca de frequéncia de sobrepeso e obesidade em entre
adolescentes portadores de fenilcetonuria e adolescentes saudaveis. Esse desfecho também foi encontrado no estudo de Rocha et
al. (2012), em que pacientes diagnosticados precocemente e sob tratamento correto atingem taxas parecidas com a populacéo
saudavel. Salier et al. (2020), em seu estudo observacional, observaram que apesar de haver uma tendéncia de maior excesso de
peso entre os sujeitos com FNC em relagdo ao grupo controle, essa diferenga néo é significativa (p=0,07). Contudo, no estudo
de Coorte realizado por Couce et al. (2015) foram observados médias maiores de peso e IMC entre o grupo com FNC na maioria
das idades para ambos os sexos em comparacdo com adolescentes saudaveis. Além disso, os estudos selecionados néo
encontraram diferenca na prevaléncia de sobrepeso e obesidade entre fendtipos graves e mais leves.

Em dois estudos dessa revisdo foram notadas maiores taxas de prevaléncia de excesso de peso, obesidade e maior
percentual de gordura em pacientes do sexo feminino (Rocha et al., 2012; Camatta et al., 2020). Tal semelhanga foi encontrada
no estudo de Burrage et al. (2012), onde essa populagdo mostrou uma prevaléncia de 1,5 a 1,8 vezes maior de sobrepeso,
principalmente depois dos 10 anos de idade. A explicacdo para esses achados sdo os aspectos biolégicos: funcdo reprodutiva
feminina e maiores niveis de estrogénio (Camatta et al., 2020). A maior prevaléncia de excesso de peso e obesidade no sexo
feminino também foi encontrada no estudo de Walkowiak et al. (2019). Contudo, essa maior prevaléncia é uma tendéncia
mundial, independentemente de ter Fenilcetonlria (NG et al., 2014).

A associacdo positiva e negativa entre percentual de gordura e maturagdo sexual de meninas e meninos,
respectivamente, refor¢ca o dismorfismo decorrente da puberdade e caracterizado pelo incremento da massa muscular no sexo
masculino e acimulo de gordura corporal no sexo masculino (Camatta, 2017).

Além disso, a presente revisdo possui trés artigos elaborados com a populagéo de pacientes com FNC do Brasil. Foi
possivel notar que a prevaléncia de excesso de peso e obesidade dos pacientes fenilcetondricos segue a tendéncia brasileira
(Camatta et al., 2020; Nogueira et al., 2021; Silveira et al., 2021), pois 0 Brasil esta passando por uma transi¢do epidemioldgica
associada a mudangas demogréficas e nutricionais, levando a alta prevaléncia de obesidade principalmente para a faixa etéria
coberta por essa revisdo (Mazzola, 2016).

Em relacdo a altura de pacientes com FNC, ndo foi encontrada diferenca de escore “z” em relacdo a populacdo saudavel
em todos os estudos selecionados. Contudo, Aldamz-Echevaria et al., (2014) publicaram em seu estudo que h& dois momentos
que o peso e a altura dos pacientes com FNC s&o menores em relag8o a populacdo de referéncia: entre 0 e 2 anos e no final do
crescimento, atingindo na idade adulta peso e altura semelhante a populacdo saudavel. Essa queda no crescimento nos primeiros
anos de vida pode ocorrer devido ao déficit de proteinas da dieta (Rocha et al., 2013). Aldamz-Echevaria et al. encontraram uma
relagdo positiva entre ingestao de fenilalanina com maior peso e altura neste periodo de vida. Rocha et al. (2013) mostraram que
essa queda no crescimento nos primeiros dois anos de vida ndo é estatisticamente significativa. No entanto, uma aceleragéo no

crescimento até os oitos anos é detectada no sexo feminino, levando, posteriormente, a uma progresséo de altura mais lenta. A
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populagdo do sexo masculino com fenilcetondria tem uma progressao de altura semelhante a populagéo saudavel até 8-9 anos de
idade, depois diminui (Couce et al., 2015).

O sobrepeso e obesidade em meninas leva a altos niveis de leptina sérica. Isso pode estimular o hipotalamo a iniciar a
sintese pulsatil de GnRH, levando a puberdade precoce, esse comportamento nao foi encontrado em homens (Couce et al., 2015).
Assim, as meninas passam pelo estirdo da puberdade mais cedo do que é esperado. Bernado et al. (2014), publicaram em seu
estudo que o desenvolvimento corporal e sexual antecipado apresenta relagdo com o aumento de gordura corpdrea e menor
estatura.

A puberdade é um periodo de intensas mudancas organicas e efeitos anabdlicos, uma dieta rica em proteinas pode levar
ao ganho de massa magra, enquanto uma dieta hipercalérica pode causar ganho de gordura e peso (Camatta et al., 2020). Além
disso, muitos adolescentes ndo fazem a troca para formula de adulto adequada para sua idade, e algumas formulas infantis
apresentam um teor de gordura maior que o recomendado, pois sdo direcionadas para uma crianga em crescimento, predispondo
a elevacdo do peso e ganho de gordura (Bellanger-Quintana, 2011). Além disso, nessa fase, ocorre aumento de 50% do peso
corporal (Benedet et al., 2013).

Estudos sugeriram que uma dieta restritiva combinada com alta ingestdo de carboidrato e baixo consumo de proteina
pode levar ao ganho de peso nesses individuos (Kanufre et al., 2012; Rocha et al., 2012; Camatta et al., 2020). O consumo
adequado de proteina causa saciedade mais rapido, reduzindo a chance de ingestdo excessiva de calorias, aumenta também a
termogénese e aumenta a producdo do horménio do crescimento — GH, e IGF-1 —, 0s quais aumentam a producdo de massa
magra (WENG et al., 2020). Burrage et al. (2012) relacionaram a méa adeséo a dieta a maior prevaléncia de excesso de peso
em fenilcentonuricos, pois as férmulas usadas fornecem uma maior saciedade para o individuo, diminuindo a necessidade de
alimentos ricos em aglcar. Além disso, os adolescentes possuem uma capacidade de escolha de alimentos maior que as criangas,
preferindo alimentos com propriedades organolépticas mais agradaveis, como balas, chocolates (Weng, 2020).

Em relagdo a pratica de atividade fisica, o estudo de Camatta et al. (2020) selecionado pela presente revisdo encontrou
uma maior prevaléncia de inatividade fisica em pacientes com FNC quando comparado com adolescentes saudaveis, com uma
taxa de 96,7% em comparacdo com 93,5% e 83% nas regides Nordeste e Sudeste do Brasil, respectivamente. Esse achado de
baixo indice de atividade fisica pode estar relacionado a aspectos como estigma em torno da Fenilcetondria, menor funcgéo
executiva, menor interacdo social e ansiedade por causa da dieta restrita desses pacientes e, consequente, diminuicdo da
motivacdo para praticar atividades fisicas (Camatta et al., 2020; Bellanger-Quintana, 2011).

Considerando a pequena quantidade de trabalhos cientificos sobre a Fenilceton(ria, a presente revisao buscou realizar
um compilado da literatura sobre um tema pouco pesquisado e que tem relevancia para o meio da sadde, possibilitando a difuséo
de conhecimentos para a tomada de medidas para diagnostico e tratamento precoce, a fim de prevenir doengas cronicas e
promover salde através da préatica de atividade fisica e alimentacdo saudavel.

Acerca da interpretacdo dos dados expostos no estudo, a revisdo pode apresentar algumas limitagGes, pois apesar da
estratégia de busca e triagem para o estudo ser claro e sistemético, ele pode néo ter sido capaz de englobar toda a literatura sobre
0 assunto pesquisado. Outro fator limitante foi a escassez de estudos sobre o tema abordado, prejudicando a comparacao de
resultados. Somado a isso, ndo possivel generalizar uma relagdo de causa e efeito entre os dados apresentados, pois a maioria
dos estudos tinha carater transversal. Assim, fazem-se necessarios mais estudos que caracterizem as medidas antropométricas de

adolescentes com FNC e os fatores associados, especialmente no Brasil.

5. Considerac0es Finais

Em sintese, os adolescentes diagnosticados com fenilcetondria apresentam medidas antropométricas que seguem o

padréo da populacdo saudavel, com prevaléncia de excesso de peso e obesidade no sexo feminino.
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Os estudos sugerem alguns fatores que influenciam na ocorréncia de excesso de peso em fenilcetondricos: dieta restrita
em proteinas associada ao maior consumo de alimentos densamente caldricos e falta de pratica de atividade fisica devido ao
retraimento social. Contudo, observa-se que a literatura mundial e brasileira é escassa em relagéo ao tema estudado, necessitando
de mais estudos.

A partir dessa revisdo, é possivel contribuir com novos trabalhos relacionados ao acompanhamento de adolescentes com
fenilcetondria visando reduzir o risco cardiovascular inerente ao excesso de peso e reconhecer os fatores dietéticos que

contribuem a ocorréncia da obesidade nesse grupo.
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