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Resumo

Obijetivo

Avaliar os resultados de agdes preventivas e de promogéo a saude institucionalizadas
para criancas fenilcetondricas.

Métodos

Foram avaliados os resultados alcangados pelo Programa de Triagem Neonatal, do
Estado do Parana, entre os fenilcetondricos, no periodo de 1996 a 2001. Foram
investigados dados socioecondmicos e aplicado instrumento de medicédo da funcao
motora grossa para determinar as habilidades motoras de 32 criangas fenilcetonUricas
com diagndstico e tratamento precoces. Optou-se pela utilizacdo do coeficiente de
correlagdo de Pearson para verificar a relacdo entre a variavel de interesse (escore
motor) e as demais variaveis quantitativas (nivel médio de fenilalanina pés-tratamento,
escolaridade do pai e da mée, idade da crianga no inicio do tratamento e renda familiar).
Resultados

Dentre as criangas avaliadas, 93,7% apresentaram desenvolvimento de acordo com os
parametros de normalidade referenciados na literatura. O tratamento foi iniciado no
primeiro més em 71,9% dos casos de fenilcetondria. A pesquisa socioeconémica registrou
39,5% de pais com instrucdo até o quarto ano escolar. Foi encontrada correlagdo
significativa entre o escore motor da crianca e a escolaridade dos pais (N=32), e entre 0
escore motor e a precocidade do tratamento (N=27).

Conclusdes

Os resultados evidenciaram a alta efetividade do programa avaliado. A baixa escolaridade
dos pais e sua relagéo com o escore motor ressaltam a importancia do apoio aos pais na
dietoterapia. A relagdo encontrada entre 0 escore motor e 0 inicio do tratamento confirma
a necessidade da adesdo imediata ao programa. A inexisténcia na literatura de outros
estudos de avaliacdo dificulta a generalizagéo dos resultados.

Abstract

Objective

To evaluate the results of systematizing preventive and health promotion actions
among phenylketonuria (PKU) patients.

Methods

Results of phenylketonuria patients attended in the Prenatal PKU Screening Program
in the State of Parand, Brazil, from 1996 to 2001, were evaluated. Socioeconomic
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data were investigated and the gross motor function measure was applied to determine
the motor score among 32 PKU infants with early diagnosis and treatment. Pearson’s
correlation coefficient was adopted to investigate the relationship between the target
variable (motor score) and other quantitative variables (mean post-treatment serum
phenylalanine level, parents’ educational level, infant’s age at the start of treatment,
and family income).

Results

Among all the children evaluated, 93.7% showed development within normal limits as
reported in the literature. Treatment was initiated in the first month of life in 71.9% of
the PKU cases. Socioeconomic data showed 39.5% of parents having completed the
fourth grade of primary school or less. There was a significant correlation between
infant’s motor score and parents’ educational level (N=32), as well as between motor
score and early treatment (N=27).

Conclusions

The results highlighted the program’s effectiveness. The correlation between parents’
low educational level and lower motor score emphasizes the importance of support
for parents in their use of diet therapy. The association between motor score and early
initiation of treatment confirms the need for immediate admission into the program.
The paucity of other evaluation studies in the literature makes generalization of the

results difficult.

INTRODUCAO

A fenilcetondria (PKU) é uma desordem autosso-
mica recessiva, resultante da mutagéo do gene loca-
lizado no cromossomo 12¢22-24.1.7 Causa a defici-
éncia hepatica da fenilalanina-hidroxilase, ocasio-
nando a reduzida conversdo de fenilalanina (FAL)
em tirosina e seu conseqliente aumento no sangue.
A hiperfenilalaninemia, nome genérico dado a ele-
vados niveis de fenilalanina no sangue, pode ser
encontrada em diferentes tipos: a PKU classica, com
nivel de FAL acima de 10 mg/dl, e a hiperfenilala-
ninemia persistente (HPAP), com nivel de FAL aci-
ma de 4 mg/dl.**

A PKU ¢ causada pela inabilidade da crianca em
usar o aminoacido fenilalanina. O diagndstico e tra-
tamento precoces dos distarbios da fenilalanina séo
fundamentais para que sejam evitados danos cere-
brais e, consequentemente, prevenir a deficiéncia
mental, distlrbios motores e de comportamento, epi-
lepsia, déficit de estatura, entre outros.

O plano de referéncia, para os limites entre saude e
doenca na PKU é identificado basicamente pelo de-
senvolvimento cognitivo e motor normais da crianga
tratada. O diagndstico precoce € apenas 0 primeiro
passo. A dietoterapia inicia-se nas primeiras semanas
e se estende por toda a vida das criangas portadoras.
Muitos fatores influenciam o tratamento da PKU. O
encorajamento para a adesdo imediata e continuada
da dieta requer apoio familiar e um processo educativo
continuo, tanto dos pais quanto dos profissionais da
salde envolvidos com a crianca. Podem contribuir

para a descontinuidade do tratamento: pressdes so-
ciais que dificultam a integracdo do individuo com
PKU na sociedade; limitagdo financeira devido ao
elevado custo dos alimentos especiais; desconheci-
mento dos teores de FAL nos alimentos; falta de pro-
dutos com teores reduzidos de FAL que possam Su-
prir as necessidades nutricionais; desconhecimento
das implicacGes dieta-doenca.

Em um programa para o tratamento da PKU, os re-
sultados provém de interagcBes multiplas e comple-
xas entre implantacéo (tecnologia, treinamento, ma-
terial, financiamento e assisténcia técnica) e fatores
institucionais do programa. A transparéncia desses
resultados mostrada por estudos avaliativos pode ser
um agente facilitador na adeséo imediata ao trata-
mento para 0S Casos NOVos.

Para Donabedian® (1977), uma avaliacao dos resul-
tados (“‘outcome™) obtidos pelos servigos possuiria a
caracteristica de refletir os efeitos de todos os insumos
de cuidado, podendo, pois, servir de indicadora para
a avaliacdo indireta da qualidade, tanto da estrutura
quanto do processo.

Desde 1987, no Estado do Parand, é realizado o
rastreamento para PKU e hipotireoidismo congénito
(HC) por meio da triagem neonatal, tendo como prin-
cipal objetivo detectar precocemente condi¢Ges pa-
toldgicas e possibilitar o tratamento e 0 acompanha-
mento dos casos.

Os testes coletados nas maternidades em todos os
municipios sdo encaminhados para o laboratério do
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Centro de Pesquisas (CEPE) da Fundacéo Ecuménica
de Protecdo ao Excepcional (FEPE). A iniciativa, de-
senvolvida em parceria com o SUS (Sistema Unico de
Saude), foi precursora do programa de rastreamento
que, além de diagnosticar, também trata das criangas
triadas. Desde 1996, a FEPE dispde de uma equipe
multidisciplinar para diagndstico, acompanhamento
laboratorial e tratamento dessas criancas.

Com o objetivo de apoiar os pais e os portadores de
PKU e homocistindria, em 1992 foi fundada a Asso-
ciacdo dos Fenilcetondricos e Homocistindricos do
Parana (AFEH-PR). Localizadas na cidade de Curitiba,
aAFEH-PR e a FEPE formam o elo entre o Estado e a
comunidade, sendo responsaveis pela vigilancia da
salde do PKU.

O presente estudo tem por objetivo avaliar os re-
sultados da institucionalizagdo dessas agdes preven-
tivas e de promocao a saude para fenilcetondricos.

METODOS

Foram estudadas 32 criancas atendidas precocemen-
te pelo Programa de Triagem Neonatal no Estado do
Parana no periodo de 1996 até 2001.

O Programa do Parana atende 115 pacientes diag-
nosticados com PKU, sendo que 110 residem no
Parana e cinco em outros Estados brasileiros (Santa
Catarina e Mato Grosso). Do total de 110 criancas,
foram excluidas 42, diagnosticadas na FEPE e que
iniciaram tratamento precoce no programa pioneiro
da Associagao de Pais e Amigos dos Excepcionais de
Sédo Paulo (APAE-SP).

Dos 68 casos restantes, foram excluidos 33 com
diagndsticos tardios; e trés com diagndstico precoce
devido a idade superior ao restante do grupo (11, 13
e 14 anos).

O grupo de 32 criangas foi selecionado de acordo
com os seguintes critérios:

» Diagnostico precoce de fenilcetondria (até 60 dias
apo6s o nascimento) ou de hiperfenilalaninemia
persistente;

 ldade entre zero e seis anos;

» Residéncia no Paranj;

» Tratamento na FEPE em Curitiba;

» Associado naAFEH-PR e

» Casos diagnosticados pela FEPE até dezembro
de 2001.

O total de 27 criancas, portadoras de PKU, foram
diagnosticadas até 60 dias ap6s 0 nascimento. Cinco
apresentavam hiperfenilalaninemia persistente
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(HPAP), foram acompanhadas precocemente por exa-
mes clinicos e laboratoriais durante o periodo pré-
tratamento e iniciaram o tratamento ap6s 60 dias do
nascimento.

O eixo central da avaliacdo foi a andlise da condi-
¢do motora de todos os casos selecionados, realizada
mediante a aplicacdo do instrumento de medicdo da
funcdo motora grossa (MFMG). A MFMG, conhecida
como “GMFM” (““gross motor function measure™),
possibilita a determinacdo do nivel motor (escore) de
cada paciente. Facilita assim o diagndstico da pre-
senca ou auséncia de atraso ou alteracfes no desen-
volvimento motor e de sua respectiva caracteristica e
intensidade.

O “GMFM” - instrumento de observagdo padroni-
zado ja validado e descrito no Canada inicialmente
em 19902 — foi revisado em 1993 e 1994 e traduzi-
do para o portugués por Meyerhof & Gusman? (2000).
E composto por 66 itens agrupados em cinco diferen-
tes dimensGes da funcdo motora grossa: a) deitar e
rolar; b) sentar; c) engatinhar e ajoelhar; d) ficar de
pé; e) andar, correr e pular. As reas-metas correspon-
dentes a atividade motora esperada para a idade cro-
nolégica de cada crianca foram baseadas em estudos
do comportamento motor de 0 a seis anos de Eckert.*

Foi considerada uma variagdo de 10% como ponto
de corte para uma faixa dentro da normalidade.®

O escore motor foi considerado como um indica-
dor de resultado do programa de referéncia estadual
da FEPE em Curitiba. Para a analise, foram coletados
dos prontuarios dos pacientes os seguintes dados:
diagnostico (PKU ou HPAP), nivel de FAL pos-trata-
mento e idade no inicio do tratamento. Foi também
realizada uma entrevista semi-estruturada com os pais
ou responsavel da crianga, aplicada previamente a
avaliacdo motora. A entrevista foi estruturada em
questdes sobre a condi¢do socioecondmica familiar,
tais como a renda e escolaridade dos pais. Também
foram registrados alguns aspectos que pudessem en-
riquecer a andlise das informagdes sobre o que facili-
tou ou dificultou o tratamento de cada caso.

A avaliacdo quantitativa dos dados coletados foi
realizada mediante a andlise de frequéncia simples
com a utilizacéo do software Epi Info 6.0.

A anélise estatistica foi realizada com os “software R
e Statgrafhics”. As varidveis estdo relacionadas a seguir:

Varidvel qualitativa e dicotdbmica:
« Diagnostico — PKU ou HPAP (que interfere na de-
terminacédo do inicio do tratamento).
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Variaveis quantitativas:
e [Escore motor;
« Nivel de FAL pos-tratamento;
* Renda familiar;
» Idade no inicio do tratamento;
« Anos de estudo do pai e
* Anos de estudo da mae.

As variaveis foram selecionadas para investigar os
possiveis fatores que influenciam o resultado da
dietoterapia.

Para a analise estatistica da normalidade dos dados
de cada varidvel quantitativa, foi utilizado o teste
Kolmogorov-Smirnov, por meio do qual se concluiu
que ao nivel de 5% de significancia todas as varia-
veis seguem uma distribuicdo normal de probabili-
dade. Desse modo, optou-se pela utiliza¢do do coefi-
ciente de correlagdo de Pearson. Assim, foi avaliada a
relacdo entre a varidvel de interesse — escore motor —
com as demais varidveis quantitativas.

A presente pesquisa foi realizada mediante autori-
zagio do Comité de Etica em Pesquisa da Fundagio
Oswaldo Cruz/ Escola Nacional de Salde Publica, de
acordo com a resolugdo do Conselho Nacional de
Salde (CNS) 196/96 e suas complementares.

RESULTADOS

Das 32 criangas analisadas, cerca de 16% resi-
dem em Curitiba e regido metropolitana e 80% em
outras 21 cidades do Estado. O pequeno nimero
de casos esta distribuido pela longa extensao terri-
torial do Parana.

A Tabela 1 mostra a prevaléncia de casos diagnos-
ticados e a cobertura de testes do pezinho. Foi con-
siderado somente um exame de triagem para cada
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um dos recém-nascidos. Para calcular a prevaléncia
dos casos diagnosticados, foi incluido um caso com
diagnostico tardio (nascido em 1997 e com inicio
do tratamento somente em 1998), excluido do gru-
po pesquisado.

O escore motor encontrado nos 32 casos estuda-
dos (PKU e HPAP) variou de 86.4 a 121.5 pontos. Os
dados mostram apenas dois casos (6,25%) com de-
senvolvimento motor abaixo da expectativa e tam-
bém dois casos (6,25%) que se desenvolveram aci-
ma da expectativa para a sua idade. Considerando a
variacdo de 10%,5 a grande maioria—87,49% — apre-
sentou desenvolvimento da atividade motora gros-
sa dentro dos limites da normalidade. Desse modo,
93,75% das criangas estudadas apresentaram desen-
volvimento motor satisfatério para a sua idade.
Deve-se considerar que, sem tratamento adequado,
todas elas teriam inevitavelmente sequielas motoras
e cognitivas graves.

O escore motor dos cinco casos de HPAP variou
entre 90.2 a 101.2, sendo sua média menor do que
aquela encontrada no total das criancas PKU. O esco-
re motor medio das criancas PKU (98.71+1,97) dife-
riu do das criancas HPAP (95.92+6,31). A diferencga
entre os escores medios foi de 2.79, ndo sendo clini-
camente importante.

Os resultados do escore motor encontrado foram
correlacionados com as seguintes variaveis quantita-
tivas: nivel médio de FAL sangiineo pés-tratamen-
to, anos de estudo do pai, anos de estudo da mae,
idade no inicio do tratamento e renda familiar. Essa
correlagdo sera apresentada nas Tabelas 2 a 6, res-
pectivamente.

A Tabela 2 apresenta a distribuicdo do escore mo-
tor agrupado em trés niveis de desenvolvimento (bai-

Tabela 1 - NUmero de casos de fenilcetonuria, nimero de nascidos vivos, prevaléncia de fenilcetondria, nimero de testes do
pezinho realizados e respectiva cobertura populacional. Parana, 1996 a 2001.

Ano Casos Nascidos Prevaléncia Testes do Cobertura
de PKU vivos* de PKU pezinho** populacional
N N N %
1996 6 195.387 1: 32.564 169.970 86,99
1997 B6*** 192.220 1: 32.036 170.973 88,94
1998 4 185.113 1: 46.278 167.800 90,64
1999 6 186.105 1: 31.017 171.534 92,17
2000 9 178.194 1: 19.799 174.720 98,05
2001 1 166.971**** 1: 166.971 165.318 99,01
Total 32 1.103.990 1: 34.499 1.020.315 92,42

PKU: Fenilcetonuria

*Secretaria Estadual de Saude (SESA) / Instituto Estadual de Saude do Parana (ISEP) / Centro de Informagdo e Desenvolvimen-
to em Saude (CIDS) (2002).

**Centro de Pesquisas da Fundacdo Ecuménica de Protecdo ao Excepcional (FEPE) (2002).

***Um caso tardio diagnosticado em 1998.

****Dados preliminares da SESA.

Fonte: N° de casos de PKU - Cadastro de pacientes da Associagdo dos Fenilcetonuricos e Homocistintricos do Parana (AFEH-
PR)! (2002).
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Tabela 2 - Distribuicdo do escore motor segundo nivel médio de fenilalanina sangliineo pds-tratamento.

Nivel de FAL Escore motor Total
(mg/dl) Baixo Médio Alto

% N % % N %
3a4d - - 6 21,4 - - 6 18,75
4a5 - - 3 10,7 - - 3 9,37
5a6 - - 8 28,6 1 50,0 9 28,13
6a7 1 50,0 6 21,4 1 50,0 8 25,0
7a9 1 50,0 3 10,7 - - 4 12,5
9 ou mais - - 2 7,1 - - 2 6,25
Total 2 100,0 28 100,0 2 100,0 32 100,0

FAL: fenilalanina

X0, médio e alto) segundo o nivel médio de FAL
sangtliineo pds-tratamento.

O nivel médio de FAL sangiinea apés o tratamento
apresentou uma concentracdo 6tima (2-7 mg/dl) em
84,37% dos casos, e uma concentracdo boa (abaixo
de 10 mg/dl) em 12,5% dos casos estudados. Na Ta-
bela 2, pode-se observar que os dois casos com baixo
nivel de desenvolvimento motor apresentaram niveis
mais elevados de fenilalanina sangiinea.

O coeficiente de correlacéo de Pearson (“r”) encon-
trado na associagdo do escore motor com o nivel
médio de FAL pds-tratamento (mg/ dl) foi r=(-)0,0051.
O indice mostra uma relacdo fraca e inversa entre es-
sas variaveis, ou seja, o nivel médio da FAL sangii-
nea tem pouca influéncia nos resultados do escore
motor. O resultado néo foi identificado como estatis-
ticamente significativo, considerando um nivel de
significancia de 5% e o p (valor do coeficiente de
correlagdo) =0,9788.

A Tabela 3 apresenta a distribui¢cdo do escore mo-
tor segundo a escolaridade do pai.

O coeficiente de correlacéo de Pearson encontrado

na associacdo do escore motor com a escolaridade do
pai (anos de estudo) foi r=0,3512 e o p (valor do coe-
ficiente de correlacéo) =0,0488. O significado esta-
tistico é a existéncia de uma correlacao fraca e direta
entre essas duas variaveis.

A Tabela 4 apresenta a distribuicdo do escore mo-
tor segundo a escolaridade da méae. A distribuigcdo
desses casos foi semelhante aquela encontrada entre
0 escore motor e a escolaridade do pai.

O coeficiente de correlacdo encontrado na associa-
¢do do escore motor com a escolaridade da mae foi
r=0,3302, 0 que mostra uma relagdo direta entre essas
varidveis. Ou seja, quanto maior a escolaridade da mée,
maior o escore motor. Esse resultado ndo foi identifica-
do como estatisticamente significativo, considerando
um nivel de significancia de 5% e o p (valor do coefici-
ente de correlacdo) =0,065. Porém, o p se encontra mui-
to préximo do nivel de significancia estipulado.

Na Tabela 5 esta apresentada a distribuicdo do es-
core motor segundo a idade no inicio do tratamento.
Os casos de HPAP sdo aqueles que iniciaram o trata-
mento acima de 60 dias devido ao menor nivel de
fenilalanina sanginea.

Tabela 3 - Distribuicdo do escore motor segundo escolaridade do pai.

Série Escore motor Total

Baixo Médio Alto

N % N % N % N %
1° grau (0 a 42 série) 2 100,0 10 35,71 - - 12 37,5
1° grau (5 a 8 série) - - 8 28,57 - - 8 25,0
2° grau - - 9 32,14 1 50,0 10 31,25
3° grau - - 1 3,58 1 50,0 2 6,25
Total 2 100,0 28 100,0 2 100,0 32 100,0
Tabela 4 - Distribuicdo do escore motor segundo escolaridade da mae.
Série Escore motor Total
Baixo Médio Alto

% N % N % N %
0 a 42 série 2 100,0 11 39,3 - - 13 40,6
52 a 82 série - - 11 39,3 1 50,0 12 37,5
2° grau - - 6 21,4 1 50,0 7 21,9
Total 2 100,0 28 100,0 2 100,0 32 100,0
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Tabela 5 - Distribuicdo do escore motor segundo idade no inicio do tratamento.

Idade no inicio Escore motor Total
do tratamento Baixo Médio Alto
% N % N % N %
8 a 30 dias - - 21 75,0 2 100,0 23 71,87
31 a 60 dias 2 100,0 2 7,1 - - 4 12,5
Acima de 60 dias - - 5 17,9 - - 5 15,63
Total 2 100,0 28 100,0 2 100,0 32 100,0
Tabela 6 — Distribuicdo do escore motor segundo renda familiar.
Renda (sm) Escore motor Total
Baixo Médio Alto

N % N % N % N %
0a2s™m - - 5 17,9 - - 5 15,6
3a4sSMm 2 100,0 21 75,0 1 50,0 24 75,0
5a6SM - - 2 7,1 1 50,0 3 9,4
Total 2 100,0 28 100,0 2 100,0 32 100,0

SM: salario-minimo

Para realizar essa correlagéo, foram isolados os cin-
co casos de HPAP que iniciaram o tratamento acima de
60 dias e aplicamos a analise entre as variaveis escore
motor e precocidade do tratamento nos 27 casos de
PKU, os quais iniciaram o tratamento até 60 dias.

O coeficiente de correlagdo encontrado na associa-
¢ao entre 0 escore motor e a idade no inicio do trata-
mento (dias) foi r=(-)0,405, mostrando uma correlacdo
fraca e inversa. Ou seja, quanto menor a idade da crian-
¢a no inicio do tratamento, maior o escore motor. Por-
tanto, quanto mais precoce for o tratamento, melhor o
desempenho motor encontrado nas criangas PKU. Con-
siderando um nivel de significancia de 5% e o p (valor
do coeficiente de correlacdo) =0,03, foi identificada
significancia estatistica nesse resultado.

Na Tabela 6 esta apresentada a distribuicdo do
escore motor segundo a renda familiar. A pesquisa
socioeconémica revelou que a maioria das fami-
lias (90,6%) possui renda familiar até quatro sala-
rios-minimos.

O coeficiente de correlagdo encontrado na associa-
¢éo do escore motor com a renda familiar (SM) foi
r=0,2134, mostrando uma relacgao direta entre as varia-
veis: quanto maior a renda familiar, maior o escore
motor. Considerando um nivel de significancia de
5% e o p (valor do coeficiente de correlacdo) =0,2408,
ndo foi identificada significancia estatistica.

DISCUSSAO

A prevaléncia de PKU, incluindo cinco casos de hi-
perfenilalaninemia persistente (HPAP), foi de aproxi-
madamente 1: 34.500 recém-nascidos, bem menor que
a referida na literatura. No Brasil, Schmidt et al*2 esti-
maram na cidade de S&o Paulo 1: 12.000 a 1: 15.000

recém-nascidos portadores de PKU.*? No Rio de Janei-
ro, dados levantados em 1998 revelaram em um total
de 87.064 nascidos vivos testados quatro casos de PKU
classica com uma prevaléncia de 1: 21.766.°

A cobertura populacional do teste do pezinho para
0s recém-nascidos no Estado do Paranad aumentou
progressivamente nos ultimos anos, variando de
86,99% em 1996 até 99,01% em 2001. A cobertura
nacional de rastreamento é de aproximadamente 50%
dos recém-nascidos brasileiros.t®

A partir da avaliacdo dos resultados do programa
de acompanhamento e tratamento de fenilcetondricos
no Parana, verificou-se sua eficiéncia em 93,75% dos
casos tratados precocemente. As duas criangas com
escore motor baixo apresentaram situagdo desfavora-
vel em relagdo as varidveis estudadas: familia com
renda mensal baixa, pai e mde com pouca ou nenhu-
ma escolaridade, além de inicio do tratamento mais
tardio. Tal fato dificultou a analise da influéncia de
cada uma das varidveis socioecondmicas nos casos
em que o programa ndo conseguiu bons resultados.

Na analise dos dados, ndo foi identificada relacéo
importante entre o escore motor e o nivel médio de
FAL sangiiineo pos-tratamento. O regime alimentar é
prescrito de acordo com o metabolismo de cada cri-
anca e os niveis de concentracdo de FAL sangiiinea
ndo interferem diretamente no desenvolvimento mo-
tor quando em niveis terapéuticos. Apenas um dos
casos com escore motor abaixo da média apresentou
concentragdo média de FAL acima de 10 mg/dl.

A dificuldade da dieta balanceada e o preenchi-
mento de um recordatdrio alimentar exigem do(s)
cuidador(es) da crianga um certo nivel de aprendiza-
do de operacdes matematicas bésicas. No presente
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estudo, observou-se que existe correlagdo, com um
p-valor limitrofe do grau de significancia, entre a for-
macdo escolar dos pais de fenilcetondricos e o de-
sempenho motor avaliado. Quanto maior a escolari-
dade dos pais, melhor o escore motor. Os dados reve-
laram que 39,1% de pais apresentam apenas quatro
anos de estudo. Portanto, a equipe do programa deve
continuar atenta em orientar e apoiar os pais com
baixa escolaridade.

O inicio do tratamento ocorreu em 71,9% dos ca-
sos estudados ainda no primeiro més de vida da cri-
anca diagnosticada. A correlagdo entre o escore mo-
tor e o inicio do tratamento deixa evidente que em
um programa para PKU é primordial a busca ativa
dos casos e a preocupacdo com a adesdo imediata ao
tratamento. E fundamental o funcionamento de um
sistema integrado complexo e multidisciplinar, que
permita 0 manejo dos casos em tempo habil .t

N&o houve relacdo significativa entre o escore
motor e a renda familiar nos casos estudados. O dado
revela a eficiéncia do suporte prestado as familias
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