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ALIMENTAÇÃO E A NUTRIÇÃO SÃO
FUNDAMENTAIS PARA O TRATAMENTO
DOS ERROS INATOS DO METABOLISMO.

75% das DRs se manifestam já na
primeira infância. A TNN biológica  é
uma das formas de rastreá-las de
maneira precoce. 

OS CUIDADOS COM A ALIMENTAÇÃO SE
INICIAM COM O RESCÉM-NASCIDO.

A alimentação pode ser um gatilho de
uma descompensação metabólica  nos
EIM em qualquer idade.



 Lei 14.154/2021, que ampliou para
mais de 50 o número de doenças
que poderão ser rastreadas pelo
Teste do Pezinho feito pelo SUS.
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 Fonte:International Classification of Inherited Metabolic Disorders; Inborn Errors of  Metabolism Knowledgebase.

A mediana da
Prevalência
global é de 
1: 100.000 

No Brasil inquérito nacional
(censo) acerca da frequência,

quadro clínico, recursos
diagnósticos, terapêuticos e

custos relacionados a indivíduos
com doenças raras de origem

genética e não genética.

RARAS

REDE NACIONAL DE DOENÇAS RARAS



Número de pacientes: 
12030 pessoas

11.686 tratamentos
 

Tratamento específico
para doença rara?

Sim - 6.344
Não - 5.341

Principais características dos tratamentos das DRs
 RARAS – 2018/2019

3378 formulários de
tratamento não informaram

o tipo de tratamento
realizado.

1332 formulários realizam
outro tipo de tratamento.

Fonter: https://raras.org.br/index.php/cenario-raras-inquerito/

https://raras.org.br/index.php/cenario-raras-inquerito/


Número de tratamentos
dietéticos: 968

Fonte pagadora dos tratamentos dietéticos
RARAS – 2018/2019

3378 formulários de
tratamento não informaram

o tipo de tratamento
realizado.

1332 formulários realizam
outro tipo de tratamento.

https://raras.org.br/index.php/cenario-raras-inquerito/

https://raras.org.br/index.php/cenario-raras-inquerito/


OS OBJETIVOS DA
TERAPIA NUTRICIONAL
NESSES DISTÚRBIOS
SÃO:

reduzir a produção de
substâncias tóxicas, restringindo

o nutriente alvo na dieta do
paciente;

01 02
fornecer calorias, proteínas,

vitaminas e minerais que são
necessários para um ótimo

crescimento e desenvolvimento.

Handoom B, Megdad E, Al-Qasabi D, Al Mesned M, Hawary R, Al-Nufiee S, Al-Hassnan Z, Alsayed MD, Eldali A. The effects of low
protein products availability on growth parameters and metabolic control in selected amino acid metabolism disorders patients. Int J

Pediatr Adolesc Med. 2018 Jun;5(2):60-68. doi: 10.1016/j.ijpam.2018.04.001. Epub 2018 Jun 14. PMID: 30805535; PMCID:
PMC6363253.



PARA CONSEGUIR ESTES OBJETIVOS, A DIETA PARA DISTÚRBIOS DO
METABOLISMO DE AMINOÁCIDOS CONSISTE EM: 

 FÓRMULA METABÓLICA
SINTÉTICA BASEADA EM

AMINOÁCIDOS, ESPECIFICA

SUPLEMENTO DE AA
CALCULADO ESPECÍFICO

CONFORME NECESSIDADE, 

ALIMENTOS E PRODUTOS COM BAIXO TEOR DE
PROTEÍNA INDUSTRIALIZADOS ESPECIALMENTE
PROJETADOS PARA UTILIZAÇÃO NAS DIETAS DE

BAIXA PROTEÍNAS

QUANTIDADE CALCULADA
E MEDIDA DE PROTEÍNA

NATURAL 

CARBOIDRATOS E/OU POLÍMEROS DE
GORDURA SÃO ADICIONADOS À DIETA

PARA FORNECER CALORIAS E PREVENIR O
CATABOLISMO

1 2 3

4 5

HANDOOM B, MEGDAD E, AL-QASABI D, AL MESNED M, HAWARY R, AL-NUFIEE S, AL-HASSNAN Z, ALSAYED MD, ELDALI A. THE EFFECTS OF LOW PROTEIN PRODUCTS AVAILABILITY ON GROWTH PARAMETERS AND METABOLIC CONTROL IN SELECTED
AMINO ACID METABOLISM DISORDERS PATIENTS. INT J PEDIATR ADOLESC MED. 2018 JUN;5(2):60-68. DOI: 10.1016/J.IJPAM.2018.04.001. EPUB 2018 JUN 14. PMID: 30805535; PMCID: PMC6363253.



Manejo dietético dos EIM é exigente!

ERROS INATOS
DO

METABOLISMO 

Excluir alimentos de origem
animal com alto teor

protéico

Controlar a ingestão de proteína
conforme a tolerância,
parâmetros clínicos e

bioquímicos

Suplementar vitaminas e
minerais conforme

necessidade

Ajustar a alimentação
periodicamente e conforme

necessidade fisiológica

Excluir alimentos de origem
vegetal de alto teor proteico

Utilizar fórmula metabólica
específica  para prover aas
necessidades de nutrição

Prover proteína natural para
promover o crescimenrto e o  
desenvolvimento adequados

Prover energia!!!   
Importância dos alimentos

especiais hipoproteicos



PACIENTES COM DIETAS MAIS
RESTRITIVAS, INCLUINDO

AQUELES COM INGESTÃO DE
BAIXOS NÍVEIS DE PROTEÍNA
NATURAL OU AQUELES COM
DOENÇAS RECORRENTES OU

DESCOMPENSAÇÃO
METABÓLICA FREQUENTE,

APRESENTAM MAIOR RISCO
NUTRICIONAL. 



A MANIPULAÇÃO
DIETÉTICA

TERAPÊUTICA MAIS
FREQUENTE PARA OS

EIM É UMA
ALTERAÇÃO NA

PROTEÍNA DIETÉTICA
PORÉM...

NECESSIDADES
DE ENERGIA

O STATUS PROTEICO É
CRITICAMENTE

DEPENDENTE DO
FORNECIMENTO ADEQUADO

DE ENERGIA

O USO DE UMA RELAÇÃO
PROTEÍNA/ENERGIA

(RELAÇÃO P:E) 
SLPF 

PESSOAS COM EIM PRECISAM DE FORNECIMENTO DE
UMA INGESTÃO SEGURA E EQUILIBRADA DE ENERGIA



Características e manejo dos EIMs mais comuns
desencadeados por defeitos do metabolismo das proteínas

Monique Poubel



São alimentos especiais que contêm proteína
mínima. Alimentos especialmente projetados para
replicar a normalidade em uma dieta extremamente
restrita. 

SÃO PRODUTOS COMO, MACARRÃO, ARROZ, FARINHA,
BISCOITOS E PÃO COM BAIXO TEOR DE PROTEÍNA)
FORMULADOS PARA TER ≤ 0,50G DE PROT. POR 100G.

Pena MJ, Almeida MF, van Dam E, Ahring K, Bélanger-Quintana A, Dokoupil K, Gokmen-Ozel H, Lammardo AM, MacDonald A, Robert M, Rocha JC. Special low protein foods for phenylketonuria: availability in Europe and an examination of their nutritional profile. Orphanet J Ra   / re Dis. 2015 Dec
22;10:162. doi: 10.1186/s13023-015-0378-7. PMID: 26693706; PMCID: PMC4688958.   /    MacDonald A, van Wegberg AMJ, Ahring K, Beblo S, Bélanger-Quintana A, Burlina A, Campistol J, Coşkun T, Feillet F, Giżewska M, Huijbregts SC, Leuzzi V, Maillot F, Muntau AC, Rocha JC, Romani C, Trefz F,

van Spronsen FJ. PKU dietary handbook to accompany PKU guidelines. Orphanet J Rare Dis. 2020 Jun 30;15(1):171. doi: 10.1186/s13023-020-01391-y. Erratum in: Orphanet J Rare Dis. 2020 Sep 1;15(1):230. PMID: 32605583; PMCID: PMC7329487.

Monique Poubel



FORNECEM UMA FONTE SUBSTANCIAL DE ENERGIA,
FORNECENDO ATÉ 50% DA INGESTÃO DIÁRIA DE
ENERGIA.

ADICIONAM DIVERSIDADE A DIETA E ASSIM AJUDAM A
MANTER A SACIEDADE, A ADESÃO E AUXILIAM NO
CONTROLE METABÓLICO. 

Moretti F., Pellegrini N., Salvatici E., Rovelli V., Banderali G., Radaelli G., Scazzina F., Giovannini M., Verduci E. Dietary glycemic index, glycemic load and metabolic profile in children with phenylketonuria. Nutr. Metab. Cardiovasc. Dis. 2017;27:176–182. doi:
10.1016/j.numecd.2016.11.002. // Pena M.J., Almeida M.F., van Dam E., Ahring K., Bélanger-Quintana A., Dokoupil K., Gokmen-Ozel H., Lammardo A.M., MacDonald A., Robert M., et al. Special low protein foods for phenylketonuria: Availability in Europe and an examination of their
nutritional profile. Orphanet J. Rare Dis. 2015;10:162. doi: 10.1186/s13023-015-0378-7. // Daly A., Evans S., Pinto A., Ashmore C., Rocha J.C., Macdonald A. A 3 year longitudinal prospective review examining the dietary profile and contribution made by special low protein foods to

energy and macronutrient intake in children with phenylketonuria. Nutrients. 2020;12:3153. doi: 10.3390/nu12103153./ Wood G., Evans S., Pointon-Bell K., Rocha J.C., MacDonald A. Special Low Protein Foods in the UK: An Examination of Their Macronutrient Composition in
Comparison to Regular Foods. Nutrients. 2020;12:1893. doi: 10.3390/nu12061893. 



Alimentos especiais Hipoproteicos  e Controle
Metabólico 

Objetivo : Medir a adesão e a qualidade de vida em pacientes com EIM  
acompanhados na clínica de nutrição metabólica do King Faisal
Specialist Hospital & Research Center (KFSH&RC), Riyadh, SA -

Arábia Saudita.

98 pacientes (44 M e 54 F; IM 8,7 anos) Em pacientes com  PKU, os
níveis de PHE após o uso diminuíram significativamente (P <0,0001).
Em pacientes com MSUD houve significativa redução nos níveis de

leucina e isoleucina ( P 0,0008), mas não nos níveis de valina ( P
0,1148), já que 36,7% deles receberam suplementos de valina enquanto

estavam incluídos no estudo.

A disponibilidade de SLPF  teve sucesso na melhoria dos resultados bioquímicos
de EIM ( PKU e MSUD). Os parâmetros de crescimento foram melhorados, pois os
produtos contribuíram para o aumento da ingestão energética dos participantes. 



Na prática clinica ...

É terapêutico e assegura  a  insegurança alimentar



 O USO DE ALIMENTOS ESPECIAIS HIPOPROTEICOS ESTÃO
DESCRITOS NOS GUIAS OFICIAIS DE TRATAMENTO DE DIVERSOS

PAÍSES !

 MacDonald A., Pinto A., Evans S., Ashmore C., MacDonald J., Daly A. Home delivery service of low protein foods in inherited metabolic disorders: Does it help? Mol. Genet. Metab.  /  Ford S., O’Driscoll M., MacDonald A. Prescribing issues experienced
by people living with phenylketonuria in the UK. Mol. Genet. Metab. Rep. 2019;21:100527. doi: 10.1016/j.ymgmr.2019.100527 Rep. 2019;19:100466. doi: 10.1016/j.ymgmr.2019.100466.



 O USO DE ALIMENTOS ESPECIAIS HIPOPROTEICOS ESTÃO
DESCRITOS NOS GUIAS OFICIAIS DE TRATAMENTO DE DIVERSOS

PAÍSES !

Yuskiv, N. (2020). Comprehensive analysis of current PKU management practices and associated patient and parent-reported outcomes in Canada (T). University of British Columbia. Retrieved from
https://open.library.ubc.ca/collections/ubctheses/24/items/1.0394814



 O USO DE ALIMENTOS ESPECIAIS HIPOPROTEICOS ESTÃO
DESCRITOS NOS GUIAS OFICIAIS DE TRATAMENTO DE DIVERSOS

PAÍSES !

 MacDonald A., Pinto A., Evans S., Ashmore C., MacDonald J., Daly A. Home delivery service of low protein foods in inherited metabolic disorders: Does it help? Mol. Genet. Metab.  /  Ford S., O’Driscoll M., MacDonald A. Prescribing issues experienced
by people living with phenylketonuria in the UK. Mol. Genet. Metab. Rep. 2019;21:100527. doi: 10.1016/j.ymgmr.2019.100527 Rep. 2019;19:100466. doi: 10.1016/j.ymgmr.2019.100466.



Necessidade de  Revisão do PCDTs vigentes  
de Fenilcetonúria e Homocistinúria  para

inclusão doa alimentos hipoproteicos

Inclusão de Alimentos hipoproteicos
de de Fórmulas metabólicas de

melhor palatabilidade são
fundamentais para o tratamento. 



05Necessidade de  Revisão do Regulamento Sanitário
dos Alimentos para Dieta com Restrição de Nutrientes 

Art. 2º. VII - alimento para dietas com restrição
de proteínas: alimento para fins especiais
formulado para atender às necessidades de
indivíduos que necessitam de dietas com
restrição de aminoácidos ou proteínas;
IX - alimento para fins especiais: alimento
especialmente formulado ou processado, no
qual são realizadas modificações no conteúdo
de nutrientes, a fim de atender às necessidades
de indivíduos com condições metabólicas e
fisiológicas específicas



05Necessidade de  Revisão do Regulamento Sanitário dos
Alimentos para Dieta com Restrição de Nutrientes 

 SLPF a são regulamentados pela
legislaçaão  Europeia como  ‘Foods

for Special Medical Purposes’
(Commission Directive 1999/21/EC

of 25 March 1999; amended in
Directive 2006/141/EC)



05Necessidade de  Revisão ou Criação do Regulamento
Sanitário dos Alimentos Especiais Hipoproteicos  para EIM

Exigência de normas de controle
de qualidade de produto e PIQ; 

Estabelecimento de regras
específicas de BPF para SLPF

para EIM.

Definição de regras específicas de
rotulagem que favoreçam o

entendimento das informações dos SLPF
para EIM

Estabelecer critérios de composição
proporcionais aos riscos relacionados ao

consumo destes alimentos para pessoas com
EIM



Moretti F., Pellegrini N., Salvatici E., Rovelli V., Banderali G., Radaelli G., Scazzina F., Giovannini M., Verduci E. Dietary glycemic index, glycemic load and metabolic profile in children with phenylketonuria. Nutr. Metab. Cardiovasc. Dis. 2017;27:176–182. doi:
10.1016/j.numecd.2016.11.002. // Pena M.J., Almeida M.F., van Dam E., Ahring K., Bélanger-Quintana A., Dokoupil K., Gokmen-Ozel H., Lammardo A.M., MacDonald A., Robert M., et al. Special low protein foods for phenylketonuria: Availability in Europe and an examination of their
nutritional profile. Orphanet J. Rare Dis. 2015;10:162. doi: 10.1186/s13023-015-0378-7. // Daly A., Evans S., Pinto A., Ashmore C., Rocha J.C., Macdonald A. A 3 year longitudinal prospective review examining the dietary profile and contribution made by special low protein foods to

energy and macronutrient intake in children with phenylketonuria. Nutrients. 2020;12:3153. doi: 10.3390/nu12103153./ Wood G., Evans S., Pointon-Bell K., Rocha J.C., MacDonald A. Special Low Protein Foods in the UK: An Examination of Their Macronutrient Composition in
Comparison to Regular Foods. Nutrients. 2020;12:1893. doi: 10.3390/nu12061893. 



O fardo econômica da PKU clássica foi de
75,0% da renda familiar anual total (intervalo

de 1,0–779,1%), e 94,4% das famílias
excederam o limite considerado como despesa

catastrófica. 

Encargo econômico  para os pais ou cuidadores
inclui custos diretos que  estão associados aos SLPF,

suplementos, medicamentos, monitoramento
laboratorial e custos indiretos com a perda de

produtividade dos cuidadores.

Os custos foram de R$ 19.470,7 (<1 ano), R$
19.621,1 (1-2 a), R$ 24.080,3 (3-4 a), R$

30.916,1 (5–8 a) e R$ 28.893,5 (9 a ou mais)/ano. 
Há correlação positiva entre os custos diretos
totais e a idade do paciente com significância

estatística   ( r  = 0,366, p  < 0,001).

WANG, ZOU, YE ET AL (2017) , ESTUDO
OBSERVACIONAL REALIZADO ENTRE JULHO
DE 2014 E JUNHO DE 2015 NO CHINA-JAPAN
FRIENDSHIP HOSPITAL, 127 PACIENTES PKU
FORAM INCLUÍDOS .

(*Conversão de 1 dóllar em 5,17 reais pela cotação de  19/09/2022)

Wang L, Zou H, Ye F, Wang K, Li X, Chen Z, Chen J, Han B, Yu W, He C, Shen M. Household financial burden of
phenylketonuria and its impact on treatment in China: a cross-sectional study. J Inherit Metab Dis. 2017 May;40(3):369-

376. doi: 10.1007/s10545-016-9995-0. Epub 2016 Nov 10. PMID: 27832415; PMCID: PMC5393103.

Carga financeira familiar da fenilcetonúria
e seu impacto no tratamento na China: um

estudo transversal



O manejo da FNC está
associado a um GRANDE
ENCARGO FINANCEIRO

para as famílias dos
pacientes, o que pode levar a

TRATAMENTO
INSUFICIENTE . As políticas
de reembolso atuais na China

ainda são inadequadas. 

WANG, ZOU, YE ET AL (2017) 

Wang L, Zou H, Ye F, Wang K, Li X, Chen Z, Chen J, Han B, Yu W, He C, Shen M. Household financial burden
of phenylketonuria and its impact on treatment in China: a cross-sectional study. J Inherit Metab Dis. 2017

May;40(3):369-376. doi: 10.1007/s10545-016-9995-0. Epub 2016 Nov 10. PMID: 27832415; PMCID:
PMC5393103.

Carga financeira familiar da fenilcetonúria e seu
impacto no tratamento na China: um estudo transversal.

CONCLUSÃO:



O consumo médio diário de alimentos com
baixa proteína foi igual a 411,7g (FNC) e
345,6 g (outros EIM), o que corresponde

ao valor energético de 1328,4 kcal e
1060,7 kcal, por paciente por dia.

Os pacientes consumiram
principalmente farinha de baixa

proteína (≈30%), massas (≈18%),
massa básica (≈15%) e doces (≈10%).

Os custos médios mensais dos alimentos
hipoproteicos foram iguais a R$ 665,6*

(FNC) e R$ 660,48* (outros EIM) por
paciente por mês. 

Mlčoch, Puda, Ješina  et al (2018) ,
estudo examinando custos e padrões
alimentares de dietas hipoprotéicas
em pacientes com FNC e outros EIM.
N=184 (174 tinham PKU, 10 tinham
outro EIM) . 

(*Conversão de 1 euro em 5,12 reais pela cotação de  06/06/2023)
Mlčoch T, Puda R, Ješina P, Lhotáková M, Štěrbová Š, Doležal T. Dietary patterns, cost and compliance with low-protein diet of
phenylketonuria and other inherited metabolic diseases. Eur J Clin Nutr. 2018 Jan;72(1):87-92. doi: 10.1038/ejcn.2017.102. 

República Tcheca



A DIETA COM BAIXA PROTEÍNA TRAZ
UM FARDO ECONÔMICO MUITO ALTO

PARA AS FAMÍLIAS 

PODE LEVAR A UMA MENOR
ADESÃO AO TRATAMENTO

DIETÉTICO

OCASIONANDO POTENCIAIS
CONSEQUÊNCIAS GRAVES PARA A

SAÚDE PARA OS PACIENTES.

CONCLUSÕES:

Mlčoch T, Puda R, Ješina P, Lhotáková M, Štěrbová Š, Doležal T. Dietary patterns, cost and compliance
with low-protein diet of phenylketonuria and other inherited metabolic diseases. Eur J Clin Nutr. 2018

Jan;72(1):87-92. doi: 10.1038/ejcn.2017.102. 

A dieta com baixa proteína traz um fardo econômico
muito alto para as famílias, o que pode levar a uma
menor adesão ao tratamento dietético e potenciais

consequências graves para a saúde para os pacientes



208.932 UNIDADES DE SLPFS FORAM
PRESCRITAS (EXCLUINDO SUBSTITUTOS DO

LEITE), ISSO EQUIVALE A R$ 5.772 POR
PACIENTE ANUALMENTE.

142 SLPFS ESTAVAM DISPONÍVEIS
SOB PRESCRIÇÃO NA INGLATERRA.
ELES TEM CUSTO MAIS ELEVADO DO

QUE OS ALIMENTOS REGULARES
WOOD, PINTO, EVANS, DALY ET AL (2021)

Wood G, Pinto A, Evans S, Daly A, Adams S, Costelloe S, Gribben J, Ellerton C, Emm A, Firman S, Ford S, French M, Gaff L, Giuliano E, Hill M, Hunjan I, Newby C,
Mackenzie A, Pereira R, Prescott C, Robertson L, Seabert H, Skeath R, Tapley S, Terry A, Tooke A, van Wyk K, White FJ, White L, Woodall A, Rocha JC, MacDonald

A. Special Low Protein Foods Prescribed in England for PKU Patients: An Analysis of Prescribing Patterns and Cost. Nutrients. 2021 Nov 8;13(11):3977. doi:
10.3390/nu13113977. PMID: 34836232; PMCID: PMC8620831.

Examinaram os padrões de prescrição e gastos em todos os
SLPFs disponíveis sob prescrição na Inglaterra e os custos

em comparação com produtos contendo proteínas
regulares e produtos 'livres de'.

Número de unidades e os custos de SLPFs prescritos no
total e por subgrupo de jan a dez de 2020 foram calculados
usando o National Health Service (NHS) Business Service

Authority (NHSBSA) e PACT2 (Electronic Prescriber
Analysis and Cost Tool) 

54,6% DOS SLPFS PRESCRITOS EM 2020
ERAM ALIMENTOS BÁSICOS COMO PÃO,

FARINHA/MISTURA E MACARRÃO/ARROZ.
REPRESENTANDO 35,6% DO TOTAL DE

CUSTOS ANUAIS. 



Idade do paciente Número máximo recomendado de SLPFs a serem
prescritos a cada mês (sem incluir substitutos do leite)

4 meses a 3 anos 20 unidades

4-6 anos 25 unidades

7-10 anos 30 unidades

11-18 anos 50 unidades

Adultos 50 unidades

Pré-concepção/Gravidez 50 unidades

Diretriz NSPKU para quantidades recomendadas de produtos especiais
com baixo teor de proteína por mês ( não inclui substitutos do leite).

The National Society for Phenylketonuria (NSPKU) The Prescription of Low Protein Foods for Patients with PKU. [(accessed on 19 September 2021)].  / Wood G, Pinto A, Evans S, Daly A, Adams S, Costelloe S, Gribben J, Ellerton C, Emm A, Firman S, Ford S, French M, Gaff L, Giuliano E, Hill M, Hunjan I, Newby C,
Mackenzie A, Pereira R, Prescott C, Robertson L, Seabert H, Skeath R, Tapley S, Terry A, Tooke A, van Wyk K, White FJ, White L, Woodall A, Rocha JC, MacDonald A. Special Low Protein Foods Prescribed in England for PKU Patients: An Analysis of Prescribing Patterns and Cost. Nutrients. 2021 Nov 8;13(11):3977.

doi: 10.3390/nu13113977. PMID: 34836232; PMCID: PMC8620831.



Neste mesmo contexto o que temos no Brasil?



Alimento Convencional Custo unitário Alimento hiperprotéico Custo unitário  (BR) Diferença numérica e
percentual

Macarrão Penne (500g) R$ 3,85 Macarrão hipoprotéico tipo
Penne(500g) R$ 45,10

R$ 37,15 /
+1065%

Macarrão Espaguete (500g) R$ 3,85 Macarrão hipoprotéico tipo
Spaghetti(500g) R$ 50,60

R$ 42,15 /
+1195%

Macarrão Fusilli (500g) R$ 3,85 Macarrão hipoprotéico tipo
Fusilli (500g) R$ 45,10

R$ 37,15/
+1065%

Farinha de trigo comum (1kg) R$ 5,54 Farinha hipoprotéica(1kg) R$ 87,20
R$ 64,46 / 
+1275%

Biscoito doce comum (400g) R$ 6,79 Biscoito Frolini(200g) R$ 33,4
R$22,21 /
+427%

Custo do alimento convencional e dos SLPF





Dietas especiais impõem um custo elevado para as despesas com a
alimentação - sendo necessária a redução da tributação sobre
estes alimentos terapêuticos.



50% DA OFERTA DE ENERGIA DOS CARBOIDRATOS QUANTO CONVERTIDOS
EM ALIMENTOS HIPOPROTEICOS

QUANTITATIVO DA CESTA
MÁXIMA PRESCRITA Pacotes

Crianças 1-6 anos / 50% Energia dos carboidratos

100g de Macarrão Quantidade de pacotes de macarrão
(500g) 4

100g de Farinha Quantidade de pacotes de farinha
(500g) 6

125g de Crackers  ou 200g de Biscoito doce Quantidade de pacotes de biscoito
(200g) 2

100g de Egg replace Quantidade de pacotes de substituto
(400g) 1



50% DA OFERTA DE ENERGIA  DOS CARBOIDRATOS QUANTO
CONVERTIDOS EM ALIMENTOS HIPOPROTEICOS

QUANTITATIVO DA CESTA MÁXIMA
PRESCRITA Pacotes

Crianças 7-18 anos  / 50% Energia dos carboidratos

100g  de Macarrão Quantidade de pacotes de  macarrão (500g) 5

100g de Farinha Quantidade de pacotes de  farinha (500g) 8

125g de Crackers ou 200g de Biscoito doce Quantidade de pacotes de biscoito (200g) 2

100g de Egg replace Quantidade de pacotes de substituto (400g) 1



50% DA OFERTA DE ENERGIA DOS CARBOIDRATOS QUANTO
CONVERTIDOS EM ALIMENTOS HIPOPROTEICOS

QUANTITATIVO DA CESTA MÁXIMA
PRESCRITA Pacotes

Adultos / 50% Energia dos carboidratos

100g de Macarrão Quantidade de pacotes de macarrão (500g) 4

100g de Farinha Quantidade de pacotes de farinha (500g) 7

125g de Crackers  ou 200g de Biscoito doce Quantidade de pacotes de biscoito (200g) 2

100g de Egg replace Quantidade de pacotes de substituto (400g) 1



Descentralizada - Na Europa o acesso aos SLPF é realizado por farmácias
e em mais de uma empresa de entrega em domicílio, com cada empresa

entregando apenas marcas específicas de alimentos hipoproteicos
especiais.

As prescrições podem ser realizadas nas consultas  com periodicidade
trimestrais ou semestrais. 



SLPF são aprovados pelo Advisory Committee on Borderline Substances
(ACBS) e prescritos por meio de um formulário que lista os itens a serem

prescritos que pode ser emitido e assinado por um profissional de saúde  
ou médico de hospital na Inglaterra, através do NHS .

Advisory Committee on Borderline Substances - GOV.UK

 Nutricionistas EIM tem conhecimento especializado e calculam
e monitorem os regimes dietéticos complexos,  prescrevem e

monitoram o uso de alimentos SLPF para seus pacientes.

https://www.gov.uk/government/groups/advisory-committee-on-borderline-substances#:~:text=Borderline%20substances%20are%20nutritional%20or,XV%20of%20the%20Drug%20Tariff.


EIM exigem uma restrição severa de alimentos ricos em
proteínas, incluindo pão normal, massas, cereais, bolos e

biscoitos. 
Existem poucos alimentos que os pacientes podem comer em
quantidades ilimitadas, exceto a maioria das frutas e alguns

vegetais. 
Consequentemente, a dieta requer o uso de SLPF e

suplementos de aminoácidos livres de aminoácidos
precursores “ofensivos”com melhor palatabilidade. 



Inclusão, equidade,
prevenção de deficiências.

Monique Poubel
Nutricionista Clínica

Centro de Referências em Doenças Raras  e Serviço de Triagem
Neonatal do Distrito Federal- Hospital de Apoio de Brasília

Secretaria de Saúde -Distrito Federal
Coordenador do GT de Nutrição em Políticas Públicas - SBTEIM


