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REsumMO

A fenilcetondria € uma doenca rara, autossémica recessiva, caracterizada por acimulo
do aminodcido fenilalanina (FAL) no sangue e outros tecidos. O conhecimento sobre a doenca
e 0 seu tratamento constituem os pilares do auto manejo responsavel da Fenilcetonaria. Ha
escassez de materiais educacionais padronizados para 0 paciente sobre a doenca e sua
compreensibilidade também ndo foram investigadas sistematicamente. Na literatura héa
insuficiéncia de referéncias praticas publicadas sobre o desenvolvimento de produtos
educacionais em saude para a fenilcetondria. O conteddo do produto educacional deve ser
maleavel como todo os processos de educacdo e aberto para acolher as diferentes demandas
dos usuérios em saude, o0 modelo de design instrucional ADDIE possibilita esta construcao
devido a sua caracteristica genérica e flexivel, seu uso centrado no paciente e sua coeréncia
com as teorias de aprendizagem possibilitam a constru¢do de um instrumento educacional

para ser utilizado pela equipe multiprofissional de assisténcia a fenilcetondria.

Palavras-chave: Desenho Instrucional; Educacdo Nutricional; Fenilcetondria; Promocdo da

saude.
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1. INTRODUCAO

A fenilcetonuria (PKU; OMIM # 261600) € um erro inato do metabolismo (EIM), uma
doenca rara, autossémica recessiva, caracterizada por acumulo do aminoéacido fenilalanina
(FAL) no sangue e outros tecidos. A causa mais frequente do aumento de FAL sérica sdo as
mutacdes no gene que codifica a fenilalanina hidroxilase (PAH) (PAH: EC 1.14.16.1), que
interfere exclusivamente na hidroxilacdo hepatica da fenilalanina, pela deficiéncia da enzima
PAH, entretanto 1-2% dos casos sd&o ocasionados pela deficiéncia no cofator
tetrahidrobiopterina (BH4) (na enzima dihidro- biopterina redutase DHPR, EC 1.6.99.7) ou
em enzimas envolvidas na biossintese e reciclagem do cofator (BLAU et al., 2018). A
incidéncia de PKU varia amplamente no mundo. Na Europa, a prevaléncia estimada é de
1:10.000 nascidos vivos, na Turquia, de 1 em cada 400 nascidos vivos, devido a elevada
consanguinidade (VAN WEGBERG et al., 2017). Na América Latina e no Brasil, incidéncias
1: 23.500 (variacdo de 1:12.400-1:161.700) e 1: 23.600 nascidos vivos foram estimados,
respectivamente (BORRAJO, 2012).

A Triagem Neonatal para fenilcetonuria, seguida do tratamento com uma dieta restrita
em fenilalanina, que controla as concentragdes sanguineas desse aminoécido e resulta na
reducdo da maioria das complica¢cfes neuropsicologicas (BILDER et al., 2016), entretanto, o
seguimento e a manutencdo da dieta restrita € ardua, especialmente entre adolescentes e
adultos (BLAU; VAN SPRONSEN; LEVY, 2010).0 tratamento da deficiéncia de PAH deve
ser realizado por toda a vida e a manutengdao de um nivel de FAL de 120 a 360 pmol / L, em
pacientes tratados, é recomendado para todos, em todas as idades (VOCKLEY;
ANDERSSON; ANTSHEL et al., 2014).

A base do tratamento da fenilcetonlria consiste em uma dieta restrita de proteinas
naturais, pois esse aminoacido tem presenca preponderante em alimentos com alto teor
proteico, assim deve-se realizar a exclusdo de leguminosas, da maioria dos cereais e de
alimentos ricos em proteinas de alto valor bioldgico (carnes, peixes, ovos e laticinios), deve-
se realizar também a ingestdo de um complemento de aminoacidos isento de FAL e alimentos
com pouca proteina (BRASIL, 2011; SINGH et al., 2014). Para que estas pessoas e suas
familias tenham conhecimento da doenca e do manejo adequado dos alimentos, diante da
necessidade da restricdo dietética, deve haver processos educacionais humanizados e

efetivos, que permitam que uma escolha alimentar apropriada.
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A assisténcia a saude € reconhecida pela abordagem socioambiental como
fundamental na determinacdo do processo saude-doenca, sugerindo a reorientagdo dos
servicos e sistemas de salde para o fortalecimento de a¢Ges de promoc¢éo da satde. Uma das
estratégias-chave do movimento de Promogdo a Salde € o conceito de empowerment ou
empoderamento. Por meio do empoderamento, a Promocdo a Salde possibilita aos usuarios
um aprendizado que os torne capazes de administrar as limitagdes impostas por eventuais
enfermidades, sugerindo que estas agdes devam ser realizadas em varios locais, na escola, no
domicilio, no trabalho e nos espagos comunitarios (BRASIL, 2002; POLAND; KRUPA,;
MCCALL, 2009).

Na literatura, ha insuficiéncia de referéncias praticas publicadas sobre o
desenvolvimento de produtos educacionais para fenilcetoniria e uma dificuldade em
identificar inovacOes e agdes exitosas em Educagdo Nutricional para motivar os profissionais
de saude a desenvolver e utilizar produtos educacionais adaptados a realidade brasileira que

promovem escolhas alimentares adequadas e saudaveis.

O planejamento de uma inovagdo educacional em saude depende dos objetivos, do
alcance populacional pretendido, da avaliagdo de sua eficacia e da extensdo em que é
implementada com niveis elevados de integridade e fidelidade. RevisGes sistematicas recentes
assinalam a importancia do planejamento instrucional na efetividade do treinamento em saude
com simulagdes utilizando diretrizes instrucionais (COOK et al., 2013). O desenvolvimento
de solugdes instrucionais deve seguir um método sistemético para elaboracdo de programas
ou materiais de educacdo e treinamentos para melhorar o conhecimento do paciente e de sua

familia.

O desenho instrucional (DI) é um recurso de planejamento destinado a garantir o
desenvolvimento de atividades de aprendizagem de forma sistematica e coerente. O conceito
de Instructional System Design (ISD) existe desde o inicio dos anos 1950, o ADDIE surgiu
pela primeira vez em 1975. Foi criado pelo Center for Educational Technology na Florida
State University para o Exeército dos EUA e depois rapidamente adaptada por todas as Forcas
Armadas dos EUA (WATSON, 1981). O ISD, também conhecido como ADDIE, é um dos
modelos sistémicos mais conhecidos, que compreende cinco fases: 1) analise; 2) desenho; 3)
desenvolvimento; 4) implementacdo e 5) avaliagdo, este modelo permite a visdo geral do

processo de aprendizagem e as corregdes necessarias para garantir a sua efetividade (MELO
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etal., 2018).

O modelo de design instrucional ADDIE é genérico, flexivel, deve ser centrado no
paciente para a realizacdo do planejamento um produto educacional em salde e € coerente
com as teorias de aprendizagem eletr6nica, uma exigéncia atual neste periodo de pandemia de
COVID-19. Assim, o presente artigo apresenta o desenho metodologico ADDIE para a
construcdo de um instrumento educacional para ser utilizado pela equipe multiprofissional de

assisténcia a fenilcetonuria.

2. METODOLOGIA

A coleta de dados foi realizada no periodo de 02 de junho a 04 de agosto de 2021, nas
bases de dados Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS),
Scientific Eletronic Library Online (SCIELO) , SCOPUS e National Library of Medicine
(PUBMED). Foi definido como critério de inclusédo: artigos publicados entre os anos de 2011
e 2021, pois levantamentos iniciais identificaram que ha escassez de artigos que descrevem
com maior detalhamento as préaticas de educacao em saude em fenilcetonuria realizadas pelos
profissionais da salde. Quanto aos descritores em ciéncias da salde, foram incluidos neste
estudo artigos que apresentassem descritores como: Educacdo Alimentar e Nutricional ,
Comunicacdo em Saude, Fenilcetonurias suas combinacgdes e variantes em inglés (“Food and
Nutrition Education” or “Health Communication” and “Phenylketonurias”). Nao foi limitado
o idioma na tentativa de obter quantidade relevante de referencial tedrico. Como resultados,
foram obtidos 01 artigo na LILACS e 01 artigo na SciELO, cujo tema ndo estava de acordo
com este estudo e que foi publicado também em ano anterior a 2011. A pesquisa na
PUBMED resultou em 10 artigos, dos quais 2 estavam de acordo com os objetivos do estudo
e na SCOPUS resultou em 31 artigos, e apesar de ndo ter como tema a fenilcetonaria foi
selecionado um artigo, utilizado na discussdo devido a tematica das doencas raras e a
importancia de diferentes fontes de informacdo. Foram excluidos estudos relacionados a
triagem neonatal, aspectos culturais, Eixo intestino-cérebro, sapropterina e alimentos com
baixo teor de proteina. Devido ao numero reduzido de artigos encontrados nas bases de dados
LILACS, SciELO , PUBMED e SCOPUS, denota-se a reduzida disponibilidade de estudos
relacionados ao tema. Dessa forma, ao final da pesquisa nas bases de dados citadas, foram
encontrados 43 artigos, poréem, apenas 03 apresentavam o tema educagdo em salde nas

praticas dos profissionais para o tratamento de doencas raras.
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Além da revisdo da literatura para o levantamento de conhecimentos especificos que
atendam a complexidade do fenémeno salde-doenca por meio da consulta nas bases de dados,
foi realizada a andlise dos dados das consultas ambulatoriais de pacientes adultos e
adolescentes de maio 2020 a junho de 2021, com enfoque nas principais dificuldades e
duvidas para adesdo ao tratamento dos pacientes fenilcetondricos. Estes dados identificaram
0s principais obstaculos a adesdo a terapéutica nutricional para construcdo da cartilha de

promocdo da educacédo nutricional para os Fenilcetonuricos.

Duvidas, expectativas e necessidades educacionais identificadas pelos pacientes e
cuidadores foram registradas durante as consultas de rotina para avaliar o conhecimento atual
sobre a doenca e as dificuldades do tratamento que serdo abordados no design instrucional
da cartilha educativa, norteando a elaboragéo dos tépicos e do contetdo principal. O contetido
do produto deve ser maledvel como todo os processos de educacao , flexiveis e abertos para

acolher as diferentes demandas dos usuarios em satde.

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

Encontrar informagdes confiaveis sobre uma das mais de 7.000 doencas raras é um
grande desafio para as pessoas afetadas. As dificuldades de acesso as informacdes sdo comuns
e pouco se sabe sobre o uso de fontes de informacdo para diferentes doencas raras, como 0s
usuarios classificam essas fontes de informacdo com base em suas experiéncias € como 0 uso
e a importancia de essas fontes de informagdo mudam com o tempo (LITZKENDORF et al.,
2020).

Cuidadores e pacientes podem encontrar muitas barreiras para a adesdo ao tratamento,
a maioria das quais ndo sdo exclusivas da PKU. Essas barreiras incluem, por exemplo,
dificuldades cognitivas (ndo é capaz de entender as recomendacfes e 0 seu tratamento) e
educacionais (falta de informacOes e justificativa para recomendagfes de tratamento)
(BANNICK et al., 2015). Na préatica ambulatorial observa-se que o conhecimento sobre a
doenca e 0 seu tratamento constituem os pilares do auto manejo responsavel da
Fenilcetonuria. Ndo ha muitos materiais padronizados de educacdo do paciente sobre a doenca

e sua compreensibilidade ndo foram investigadas sistematicamente na literatura.

A complexidade do EIM (Erro Inato do Metabolismo) torna dificil a compreensdo da

sua fisiopatologia, heranga e fundamentos terapéuticos para 0Ss pacientes e
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cuidadores. Especialmente os pacientes que chegam a adolescéncia e a idade adulta podem
ter apenas um conhecimento limitado de sua condicdo, uma vez que os cuidados médicos

muitas vezes sdo administrados em sua totalidade pelos pais (ZELTNER et al., 2019).

Nesta direcdo, o desenvolvimento de uma cartilha educacional se reveste de
importancia, seu contetdo e apresentacdo (Quadro 01) deve fornecer informacdes oportunas,
relevantes e acessiveis com o objetivo de apoiar os individuos a assumirem um papel ativo em
sua prépria salde encorajando 0s a atingir a meta terapéutica de manter os niveis de
fenilalanina normais e associa-la & qualidade de vida. As intervencdes dietéticas que serdo
apresentadas (alimentos, fonte de proteinas, teor de aminoacido etc.) se relacionam

diretamente com as necessidades e objetivos do tratamento.

Quadro 01 — Caracteristicas da Cartilha promogdo da educacdo nutricional para

Fenilcetondricos.

Contetdo Apresentacdo
Definicdo e fisiopatologia da fenilcetondria = Formato digital e interativo
Definicdo e fonte de proteinas Paragrafos curtos, com frases completas

Alimentos com baixo e alto teor de Imagens

proteinas Tabelas

Tolerancia a fenilalanina. Infograficos

Teor de fenilalanina nos alimentos

Os Cuidadores e familiares podem desempenhar um papel vital em manter sob
tratamento seus parentes e amigos com fenilcetondria. Assim, a cartilha, ao trabalhar também
a educacdo nutricional com cuidadores e familiares, deixard clara a necessidade de
envolvimento destas pessoas no tratamento e no planejamento de cuidados. Educar ndo é
apenas doutrinar e transferir conteddo, mas € oferecer uma experiéncia que prepare 0
individuo e seus cuidadores para a vida em sociedade com as restricdes alimentares impostas
pela doenca. Estas pessoas sdo parceiras no apoio ao usuario do servico, elas devem estar

envolvidas no planejamento dos cuidados e ter suas proprias necessidades reconhecidas.

Materiais padronizados para educacdo continua sobre a doenga e seu tratamento,

abrangentes, atraentes e independente da industria sdo uma necessidade médica ndo atendida
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para pacientes adultos e adolescentes onde a adesdo a dieta tende a diminuir devido a
transicdo da responsabilidade pela saide dos pais para os pacientes durante a adolescéncia e
ao conhecimento limitado sobre doenca e tratamento (MUNDY et al., 2002). Assim , 0 texto
deve ser feito em parégrafos curtos, com frases completas, Util para instru¢@es simples, com
inclusdo de imagens , tabelas e infograficos e para ajudar o usuario a entender o processo de
cuidado. O texto pode ser construido de forma a antecipar e responder as perguntas do
usuario, com uma estrutura de pergunta e resposta para incentivar o leitor a procurar

informagdes.

O conceito de ISD é o processo de projetar aprendizagem por meio da instrucao, onde
o foco esta na aprendizagem, e ndo no ensino. Esse conceito foi amplamente utilizado e aceito
na area de educacdo como uma especialidade distinta. Os conceitos de Design Instrucional
seguindo o modelo ADDIE serd utilizado para o design e a gestdo da construcdo desta cartilha
educacional. O acrénimo ADDIE é uma sigla em inglés para: Analyze (Analise),
Design, Develop (Desenvolvimento), Implement (Implementacdo) e Evaluate (Avaliacdo)
(SENA et al., 2020).

O Modelo ADDIE ¢é composto de 5 fases (BRANCH, 2009), as etapas da construgdo

da cartilha seguem a estrutura abaixo:

1 — Analise, a primeira fase do Modelo ADDIE e, resumidamente, consiste na coleta
de informac0es ou levantamento de necessidades. Nesta fase coletamos as informagdes para
planejar a cartilha analisando: o conteido coletado da amostra dos pacientes para identificar o
objetivo instrucional, os melhores formatos no Design. As principais expectativas e
necessidades de informacdes e contetidos sobre o tratamento da fenilcetonuria relatadas pelos
pacientes estd descrita no Quadro 02. Quarenta e sete pacientes realizam intervencdo
terapéutica para o tratamento da fenilcetonuria, em didlogo nas consultas 70,2% (33/47) deles
emitiram opinido sobre instrumento educacional, destes 45,5% (15/33) consideraram que que
0 conhecimento atual que possui sobre a Fenilcetonuria e seu tratamento é bom. 93,9%
(31/33) acredita que é necessario ter uma Cartilha de consulta rapida sobre o Tratamento
dietético da Fenilcetondria. Em pergunta aberta, 66,7% (22/33) opinaram que a cartilha
deveria ter o teor de fenilalanina dos alimentos e dicas de alimentacé@o na escola e no trabalho

e 60,6% (20/33) gostariam de saber sobre os alimentos permitidos e ndo permitidos.
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Quadro 02 - Resumo das expectativas e necessidades de informagbes e contetudos

sobre o tratamento da fenilcetondria.
Explicacdes genéticas, sobre o porqué algumas criangas nascem com fenilcetondria e outras
da mesma familia n&o.

Quantidade de fenilcetonuria nos alimentos in natura.

Opcoes de substituicbes dos alimentos e sugestdes de cardapio.
Orientagéo sobre a dieta e as consultas.
Dicas de como melhorar a adesdo com o complemento de aminoacidos sem FAL

Quantidade de fenilalanina nos alimentos industrializados.

2- Design, nesta fase devemos utilizar a criatividade para fazer o esboco da solucéo de
educativa embasados na etapa anterior. O desenvolvimento de conteido baseado na literatura
cientifica, conforme as necessidades apresentadas na etapa anterior. A literatura cientifica
coletada nas bases de dados fornecera bases sélidas para o desenvolvimento do contetdo, para
garantir sua confiabilidade. Pode ser feito um roteiro ou storyboard, onde as ideias sobre
como pensar em abordar o contetdo, a busca das melhores ilustraces e imagens. Nesta fase,
é oportuno realizar a visita a bancos de imagens em sites (CTRLQ, Flickr, Image Raider,
Google images, entre outros.) que serdo acessados em busca das melhores ilustracdes. As

imagens didaticas serdo selecionadas (Figura 01).

Planeje
refeicdes
sauddveis de
acordo com a
sua
necessidade.

Construindo Saber
PLANEJAR AS REFEIGOES CONTRIBUI PARA A MANUTENGAO DE
MA ROTINA ALIMENTAR ADEQUADA E SAUDAVEL.
TER SEMPRE ALIMENTOS IN NATURA AO ALCANCE AJUDA A TER
UM CARDAPIO EQUILIBRADO COM BAIXO TEOR DE PROTEINA &
PROPORCIONA BENEFICIOS, PARA SAUDE FISICA E MENTAL.

NUTRICAO. BENEFICIOS PARA SAUDE E ALIMENTOS

e de varios
compostos que sdo
essenciais.

MONIQUE POUBEL
NUTRICIONISTA
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Figura 01 - Design e ilustracdo da cartilha - Construindo o Saber : Promocédo da

Educacao Nutricional Para o Fenilcetonurico Adulto. Fonte: Autoria propria (2021).

3 — Desenvolvimento, nesta fase sera feira a criagdo da cartilha com a diagramacéo e
editoracdo do conteldo proporcionando facilidade de leitura e clareza de contetdo. O
conteddo preliminar sera selecionado e as informagfes consideradas essenciais, serao
incluidas sendo submetidas a trabalhos de edicdo e diagramacgdo. O desenvolvimento dessa
fase baseia-se nos critérios previamente estabelecidos para todo o processo de construcdo da
cartilha, ou seja, visual agradavel, facilidade de leitura e clareza de contetdo.

O roteiro de contetido indica a forma da disponibilizacdo do contetudo. Por exemplo,
no caso de topicos, serdo abertos por abas que ao serem clicadas mostram seus conteldos.
Havera sessdes nos capitulos “Saiba mais” e, ao ser clicada, ¢ exibida uma outra fonte
bibliogréfica ou informacdo adicional. Alguns trechos devem aparecer em uma formatacdo

diferente indicando destaque, legislacdo, citacdo, dicas e exemplos.

4- Implementacdo, nesta fase a cartilha deve ser submetida a avaliacdo de
especialistas, que irdo realizar a validacao da cartilha e havera a deciséo pelo ambiente virtual
para acesso ao material produzido. O acesso pode ser feito em ambiente de acesso oficial de
centros de referéncia responsaveis pelo cuidado de doencas raras ou seus 0rgaos responsaveis

pela promocao e divulgacdo de acBes educativas em salde.

Os critérios adotados para a inclusdo dos profissionais de salde como especialistas
devem ser atuar em servicos de doencas raras, ter experiéncia anterior em atividades de
promocdo da salde e ter experiéncia relacionada a validacdo de materiais educativos e
didaticos. Os especialistas devem avaliar a adequacdo e apresentacdo das informacdes, a
facilidade de compreensdo e o uso de vocabulério claro e objetivo; eles também indicardo
possiveis erros conceituais, se houver. Em relagdo as imagens, os profissionais avaliaram a
adequacdo da composicdo visual, a quantidade, atracdo e disposicdo. As sugestdes de

alteracOes serdo incorporadas e sera realizada uma nova edicao de texto e diagramacéo.

5- Avaliacdo, nesta Ultima etapa, deve ser feita uma entrevista durante a consulta de
rotina com 0s pacientes para registros de observacfes sobre a cartilha, como o objetivo de
identificar se os objetivos de aprendizagem foram alcangados e se materiais desenvolvidos
atendeu os critérios previamente estabelecidos para todo o processo de construgdo da cartilha,
ou seja, visual agradavel, facilidade de leitura e clareza de contetdo. Esta avaliacdo durante as

consultas de rotina serd feita com pacientes alfabetizados terdo contato com a cartilha para

9
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validacao quanto a compreensdo do conteldo, atracdo e facilidade de utilizacdo da cartilha até

que haja a auséncia de novas recomendacdes de alteracdes.

Deve haver um link de interacdo com o autor, pois para as pessoas se coloquem no
papel de protagonistas de suas escolhas e mudancas propondo mudangas no construto. E
necessario motivacao e informacao sobre as possibilidades de escolhas alimentares, assim
para a educacdo nutricional efetiva o produto deve possibilitar a abertura de espaco de
didlogo, isto é necessario para a atualizacdo do produto educativo com a realidade local, para
que haja implementacdes periddicas.

A exigéncia de educacdo a distancia na saude com a pandemia de COVID-19 desafia
todos os envolvidos nos processos de ensino aprendizagem com a necessidade de planejar,
desenvolver e implementar instrumentos para o aprendizado a distdncia em formato
digital. A importancia do modelo de ADDIE para o planejamento deste produto educativo foi
fundamental, pois possibilitou a identificacdo das necessidades, o conhecimento do publico-
alvo, proposicédo de solugdes para preencher as necessidades de educacdo em salde e 0 mais
importante, a avaliagdo dos resultados. A avaliacdo de resultados oferecerd a possibilidade de
repensar objetivos e procedimentos utilizados para a elaboragéo do produto educacional.

4. CONCLUSAO

Os materiais de educacao do paciente sdo uma ferramenta importante para melhorar o
conhecimento relacionado a doencas e tratamentos. Eles facilitam a comunicacdo entre a
equipe médica e as criancas e adolescentes com doencas metabdlicas e seus cuidadores. O
ADDIE é mais que um modelo de design instrucional, é uma ferramenta de planejamento,
demonstrado em forma de processo de tomada de decisOes clareza e avaliacdo de objetivos ao
longo da elaboracéo de um produto para educacdo nutricional para fenilcetondricos.

Espera-se que essa inovacdo contribua positivamente para o aumento da habilidade e
competéncia dos pacientes e cuidadores exercendo efeito pratico na veiculacdo de
informagdes de qualidade e pertinentes as necessidades dos fenilcetonuricos. Nesta iniciativa,
estd implicito um esfor¢o para melhorar a qualidade de vida dos pacientes e da prestacdo do
servico de salde. O desenvolvimento desta inovagdo € necessario para melhorar o
conhecimento desta doenga rara e ampliar de forma &gil a comunicacdo e a informacéo
durante a pandemia de COVID-19.
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A alimentacdo € um dos pilares do tratamento da Fenilcetonuria e envolve valores
afetivos, sensoriais e sociais. Para a efetividade deste tratamento, a alimentacdo restrita,
saudavel e adequada € imprescindivel, ter informacdes ludicas, simples e acessiveis sobre o
tratamento é um dos pilares do empowerment. As acdes de educacdo em saude e nutricdo
realizadas devem expressar uma instrugdo voltada para o autocuidado, com conteudo que
desperte o olhar para si, proporcionando que o individuo possa ser um sujeito ativo no
processo de aprendizagem sobre as escolhas alimentares para melhor efetividade do seu

tratamento.
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