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Ol4, eu sou a ANA.
Adoro correr, nadar e
brincar. Quando eu for
grande, eu quero ser piloto. Ol3,eu soua Laura.
Eu tenho citrulinemia e Eu gosto de cozinhar com os Eu sou o Gabriel Eu chamo-me Arnaldo.
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adoro comer ananas.Ah! Eu meus pais e de desenhar eu tenho 10 anos e posso e tenho 9 anos. Eu adoro Iér.
tenho 10 anos. princesas. Eu tenho oito Como eu tenho homocistinuria,

anos e meio! eu nao posso comer proteinas de
origem animal. Em contrapartida,
eu adoro, todos os seres vivos!

explicar muitas coisas sobre a

fenilcetonuria (PKU) e sobre

o metabolismo. Na biblioteca
ja me conhecem.

Eu chamo-me Tomas.
Eu gosto muito de comer
vegetais, fazer puzzles e saltar.
Eu tenho quatro anos. Eu nao
gosto de dormir antes das
outras pessoas.
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Estaum dia cinzento, wl qual o humor do Armaldo.

As nuvens invernosas e espessas parecem estar solidarias com o seu estado de
animo. Os seus amigos devem estar a preparar-se para ir para uma colonia de férias
mas ele decidiu que nao ia participar. Por mais que insistissem, estava resolvido:

- Nao vou, nao vou e nao vou!

Enquanto o Arnaldo da voltas na cama invadido por pensamentos escuros como o
céu,a Ana, a poucos quarteiroes dali, termina de meter na sua mochila as suas meias
preferidas, aquelas com foguetdes e as outras com girafas. Dizer que esta contente é
pouco: esta louca de entusiasmo e da saltos por toda a casa assobiando e desejando
que o seu pai acabe de preparar o saco com a comida.
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Ao mesmo tempo, muito perto dali, Laura enche a sua lancheira de almondegas
magicas e mete magas e peras numa bolsa. Esta sera a comida que cada participante
tera que levar para o primeiro dia. Esta pensativa e um pouco triste porque o seu
amigo Arnaldo decidiu nao ir ao acampamento; e ela que lhe tinha prometido que
levaria um prato especial para dividir com ele...A Laura e o Gabriel foram os que
mais insistiram para que o Arnaldo se animasse a participar mas ele disse-lhes que
nao tinha vontade de ir de férias com gente que come “coisas esquisitas”. Foi

exactamente isso o que ele disse. E que também estava farto de ouvir falar de
coldnias de férias, que preferia ficar em casa a jogar no computador, ou a ler e pintar
animais do livro Fauna Surpreendente que lhe deram pelo Natal.




O Gabriel tem muita pena que o seu amigo nao va para a colénia de férias.
Encontram-se muitos Sabados na biblioteca para fazer pesquisas sobre a
fenilcetonuria (PKU) ou a homocistinuria, que sao as doengas que ambos tém, mas
também procuram saber mais sobre outros problemas metabdlicos. O Gabriel tem o
habito de escrever no seu didrio - numa linguagem meio técnica, meio infantil - as
coisas que vai descobrindo. E é o seu amigo Arnaldo que faz as ilustragoes. No diario
do Gabriel podem ler-se coisas como esta:“no ano 1983,Woo descobriu o gene que
fabrica a fenilalanina hidroxilase”, ou entao:“na citrulinemia ha acumulagao de amonio”.

- O qué?

A Ana poe uma cara de surpresa e fica boquiaberta sempre que os seus amigos
deixam o diario ao seu alcance.

- Mas afinal o que se passa com o demonio!?

O Arnaldo ri-se e o Gabriel explica-lhe com paciéncia que o amonio, e nao o
demonio, € uma substancia que o seu sangue tem em excesso, sobretudo se ele nao
comer o que lhe convém.

- Poupem-me a palavroes por favor! — costuma dizer a Ana, que nao se interessa
nada pelo seu metabolismo e prefere mil vezes fazer de conta que é uma
amazonas que cavalga livremente pelos bosques.

Sim... aAna é como um potro selvagem.Arranja sempre algum pretexto para andar
a galope, a correr, a imaginar que € uma astronauta, que anda a explorar os mares do
sul ou que € um qualquer outro personagem que nao consegue parar quieto nem
um segundo.

A Laura é muito solicita e alinha sempre em tudo. Pelo contrario, o Gabriel cansa-se
facilmente de andar de um lado para o outro e prefere voltar para o sossego dos
seus livros e cadernos de notas. Quando completou os seus nove anos, a sua tia
ofereceu-lhe um diario para que pudesse apontar tudo o que lhe apetecesse.Assim
comegou o seu passatempo preferido: devorar bibliotecas. Decidiu que saberia tudo
o que ha para saber acerca dos variados transtornos de metabolismo dos seus
amigos e amigas.Algum tempo depois, conseguiu convencer o seu amigo Arnaldo a
ilustrar os seus textos. O Arnaldo, apesar de ter uma mente mais criativa que
investigadora, foi arrastado pelo Gabriel e converteu-se num dos “papa livros” mais
famosos da biblioteca.



Enquanto os seus colegas se preparam para ir para o acampamento — ou para ficar em
casa — o Tomas ajusta as suas pelgas e escuta, uma vez mais, os conselhos do seu pai:

- J]a sabes que tens que comer tudo e fazer o que os monitores mandarem até a tua
mae chegar, combinado?

Ele disse logo que sim enquanto balancava as pernas, entusiasmado com a
expectativa de ir para uma coldnias de férias. E a primeira vez que o Tomas, que tem
uma leucinose, passara alguma noite fora de casa.A sua mae vai visita-lo no fim de
semana. Ela é muito boa cozinheira e sabe imensas receitas que levam pouca leucina.
Além disso, o Tomas tem muita sorte porque pode contar com a ajuda de amigos
mais velhos e tao bem informados como o Gabriel, o Arnaldo e a Laura. Ele nao tem
problema nenhum com a‘comida: gosta de tudo o que lhe pdem no prato e adora
todo o tipo de verduras, sobretudo quando sao refogadas em azeite e alho!
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Ja estao todos prontos para sair.A viagem até ao albergue passa muito rapido com a
ajuda de cangoes e adivinhas. Ao todo‘sao doze criangas, cinco monitores e dois
familiares: o pai da Ana‘e a mae do Gabriel, que vém carregados com caixas de
comida para passarem estes dias juntos.

A casa situa-se no alto de uma pequena colina rodeada de prados, a cerca de cem
metros de um souto. A medida que'vio chegando os carros, um dos monitores
encarrega-se de acender a lareira e uma espiral de fumo que sai pela chaminé da as
boas vindas a todos os participantes. O cao da quinta mais proxima acompanha um
rebanho a poucos metros do pastor.

- Estou mesmo convencida de que vamos viver uma grande aventura! — diz a Ana
antes de subir apressada para escolher a sua cama, mesmo ao lado de uma janela.
Dali tem uma vista estratégica sobre o vale e as quintas ao redor.



O Gabriel, seguido por outras criangas, prefere explorar a cozinha, onde dois
monitores guardam os alimentos no frigorifico e em cestos variados.

- A minha mae ensinou-me uma receita nova — diz, enquanto mostra o seu diario aos
monitores — descobriu-a num livro em inglés.

Os monitores pegam no didario do Gabriel e Iéem o titulo da receita:“tarte colonial”.
Riem-se.

- Gostavas que no final da colonia fizéssemos uma tarte muito especial? — pergunta a
monitora.

- Mmmmm....preferia que a fizéssemos logo no principio — responde o Gabriel com
uma tal cara de inocente que provoca uma gargalhada geral entre os monitores.

- Nao te preocupes...mais tarde ou mais cedo faremos a tarte...desde que
tenhamos os ingredientes.

O Gabriel, que tem sempre tudo previsto, responde prontamente:

- N6s trouxemos tudo o que é preciso!



- Ei! Vejam so! — e aponta para umas rochas mais acima. — Esta ali alguma coisa a
mexer-se, nao véem?

A Laura levanta os olhos em direcgao as rochas e o seu coragao bate com forga. O
Tomas ri-se e da pequenos pulos, esperando que a Ana dirija a expedigao até a
margem do rio onde parece que esta a acontecer algo de muito especial.

Pouco a pouco, em fila indiana, os trés aproximam-se das rochas, onde descobrem
que “a coisa que se mexe” é um simples saco de plastico pendurado num ramo.

A primeira expedicao teve como resultado um saco de supermercado e pouco mais:

umas pedrinhas de cores e formas divertidas.

E hora de comer e todos se sentam ao redor da grande mesa da cozinha, toda feita
em madeira, diante de uns ricos petiscos. Mas quem leva a melhor é a Laura, com as
suas almondegas magicas. Que boa pinta tém!

- Mmm! De que sao? — pergunta a Ana sem conseguir tirar-lhes os olhos de cima.
- Levam cogumelos, batatas, estrugido de cebola, alho e salsa.

- E fizeste-as tu? Sabes todos os ingredientes! — para a Ana, lavar um tomate ja € um
feito notavel.A Laura, ao contrario, € uma verdadeira cozinheira. A mae do Gabriel
que assistia a conversa, acaricia o cabelo da Ana e diz-lhe:

- A Laura podia ensinar-te a fazer umas alméndegas magicas, nao é verdade?

A Laura concorda timidamente. Nada a faria tao feliz como ser professora de
cozinha da sua amiga. Pelo menos dessa vez, seria ela a responsavel por organizar o
jogo.

- Pois, se amanha elas preparam as alméndegas, n6s podiamos fazer a tarte colonial!
— reclama o Gabriel muito prontamente. No entanto, a sua mae recorda o que
disseram os monitores, que a tarte sera para a despedida. O Tomas também
aproveita para fazer um pedido:

- E sandes daquele delicioso paté
de vegetais!







A coldnia vai decorrendo neste ritmo de jogos, descobertas e momentos de
convivio. O vento e a chuva cederam, finalmente, lugar ao sol. Os monitores
organizaram um jogo ao ar livre chamado A Conquista do Castelo. Formam-se duas
equipas e cada uma tem uma cor atribuida. Uma monitora reparte lengos amarelos e
vermelhos entre os membros de cada equipa para que tapem a cara e o cabelo e
ninguém os reconheca. Depois, um membro de cada equipa tera que conquistar um
castelo, que nao é mais do que um pequeno amontoado de rochas. Criangas e
monitores tém que se esconder e encontrar forma de chegar as rochas sem que
ninguém da equipa contraria os descubra e diga o seu nome em voz alta.

Todos comegam a correr e a procurar um bom esconderijo. O Gabriel pensa na
melhor estratégia para chegar ao castelo sem ser reconhecido. Enquanto a Laura
amarra o seu lengo vermelho, alguém a puxa pelo brago.

- Laura! — sussurra-lhe ao ouvido uma voz conhecida — nao vamos perder mais
tempo com este jogo absurdo.Vem, encontrei uma coisa muito misteriosa!

A Laura ainda hesita entre seguir a Ana até ao interior do bosque ou continuar
escondida, a espera do momento em que alguém se atreva a sair do esconderijo
para conquistar o castelo.

- Vamos! Afinal, sé por um bocado, ninguém

dara pela nossa falta!




Por fim, a Laura decide ir atras da amiga até porque nao resiste a sentir a sua
respiragao acelerada e o coragao a bater forte como um tambor. Avangam entre
olmos e salgueiros.A Ana corre com passadas de gazela e a Laura segue-a, quase a
sufocar, até que chegam a uma pequena clareira na qual as vozes do grupo se
conseguem adivinhar ao longe.

- Olha!

No solo, ao lado de um charco, ha umas pegadas muito estranhas. A Laura
comega a gritar de uma forma algo teatral.
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- E um urso! — exclama, segurando a cara com ambas as maos para
exagerar a expressao de surpresa.

- Nao, Laura, € algo pior...— a Ana olha fixamente a sua amiga ao mesmo
tempo que coloca uma voz grave de detective privado — podera ser um
extraterrestre!




A teoria da Ana é que, como as pegadas que encontrou tém uma forma arredondada
e nelas nao se distinguem as garras, nao podem ser feitas por um animal. Também
nao sao pegadas humanas porque nao se distinguem marcas de um sapato ou de uma
bota.A Laura nao quer continuar ali, sozinha e longe dos outros e ainda por cima
face a uma descoberta tao bizarra.

- Temos que avisar o Gabriel! — e sai a correr disparada, sem esperar por Ana, que
estd demasiado ocupada a descobrir mais alguma pista.

A Laura corre e corre até que se da conta de que esta perdida. Um sentimento de
medo invade-a por uns instantes. Eis se nao quando uma mao forte no seu ombro a
obriga a deixar escapar um grito agudo e assustado.
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- Laura, estas eliminada!

Um dos rapazes do grupo acabou por descobri-la e tirou-lhe o lengo vermelho.
Tinha perdido o jogo. Muito contente por poder juntar-se ao grupo, a Laura corre a
procurar o Gabriel que foi o grande vencedor do jogo. O seu espirito observador
tinha-o levado a vitéria. Excitado como esta, nao repara em Laura até que, a hora do
almogo, alguém pergunta por Ana.

- Algiem a viu?

Os monitores e, sobretudo o pai da Ana, comegam a procura-la nas redondezas
da casa.
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A Laura aproxima-se da mae do Gabriel e explica-lhe, envergonhada, o que se tinha

passado durante o jogo.Agora sente que deixou a sua amiga completamente sozinha.

Todos se mobilizam para procura-la enquanto a Laura indica ao grupo o caminho até
ao local onde ela e a amiga tinham encontrado as pegadas. Mas a Ana nao esta ali. Os
mais velhos organizam-se em trés grupos: um ira rio acima, outro seguira a corrente
e o terceiro ficara na clareira com os mais pequenos, para o caso de Ana regressar.
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Enquanto os dois grupos iniciam as buscas, Laura aproveita para explicar ao Gabriel a
historia das pegadas. Dissimuladamente, leva-o até ao lugar onde as encontraram e,
em voz sussurrada, conta-lhe as teorias da Ana.

Por sorte, o desaparecimento foi breve.A Ana nao estava muito longe. Muito
contente pela sua aventura, triunfante, os outros véem-na aparecer com um dos
grupos dos adultos, sem qualquer vestigio de medo no rosto, apesar do seu pai lhe
ter dito que, mais tarde, teriam que falar os dois,

a sos.




Cai a noite e todos jogam ou preparam as actividades do dia seguinte.A Ana acaba
de ter uma conversa com o seu pai, que lhe falou do perigo de se afastar do grupo.
Disse-lhe que nao a ia castigar, mas exigiu um compromisso: se a Ana ja é
suficientemente crescida para decidir coisas a sua maneira, também podera passar a
ser responsavel pela sua comida. Ela prometeu-lhe que o vai fazer e sugeriu que a

Laura a poderia ensinar a preparar as almondegas magicas. O seu pai também fez um
compromisso...caso Ana cumpra a sua parte no acordo, assim que termine o seu
curso, podera montar a cavalo.




- E tu que fazias, entretanto? — pergunta a Ana, provocadora.

- Pois...andei a procurar informagao para uma amiga que tem galactosemia —
responde o Gabriel, sabendo que a Ana gosta de fazer piadas com as palavras dificeis
que ele usa.

- Tens uma amiga galactica! — exclama com os seus olhos azuis bem arregalados.

- Sim, é isso! — ri-se Laura — mas tu ao menos sabes como se chama o teu problema?

- Claro, pensas que sou tonta ou qué? Chama-se citrulinemia o que quer dizer que
tenho excesso de citrulina.

Por sua vez o Gabriel devolve-lhe a piada:
- Deve ser porque tomas demasiados citrinos, como tangerinas!

Todos se riem, mesmo a Ana que se apressa, porém, a recordar aos seus amigos que

tém entre maos um assunto por resolver.

- Bom, amigos vogés disseram que necessitamos de um especialista em pegadas e
que o Arnaldo nos podia ajudar. Mas esqueceram-se de um pequeno pormenor:
o Arnaldo nao veio a colonia...




Os trés puseram-se de acordo e foram pedir a mae do Gabriel para telefonar ao
Arnaldo. Ela é amiga da sua mae e prontifica-se a fazer o telefonema de imediato.
Falam as duas por um momento e aquela passa o telefone ao seu filho.

- Arnaldo, descobrimos umas pegadas! Nao fazemos ideia de que sao.Tens que vir,
por favor! Precisamos muito de ti! Vem e traz aquele livro Fauna surpreendente.

Com esta mensagem suplicante e tao clara, o Gabriel conseguiu que o Arnaldo

ficasse cheio de vontade de ir ter com os seus amigos.




As pisadas ainda estao visiveis, embora a terra esteja seca. O Arnaldo observa-as
com atengao, passa delicadamente os dedos pelo seu contorno e folheia o seu livro
com desenhos de pegadas de varios animais. Estao todos a sua volta, com a
respiragao suspensa.

- E um cao. Nao tenho dlvida nenhuma — e mostra aos amigos fotos e desenhos de
pegadas de cao muito parecidas.

O Gabriel desata as gargalhadas. A Laura especula se se tratara do cao da quinta do
lado ou de um caozito abandonado. A Ana faz uma cara de desilusao e regressa para
o albergue a dizer, entre dentes, que a ser um cao, é seguramente um cao
extraterrestre.
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A coldnia chega ao final. Durante a tarde, todos vao recolher as suas coisas e
regressarao a cidade. Mas, antes disso, a grande surpresa: a tarte colonial que
prepararam entre todos! Seguindo passo a passo as instrucoes da receita da mae do
Gabriel, uns encarregaram-se de fazer a massa com farinha com baixo teor em
proteinas e outros mediram os ingredientes: canela, substituto do ovo, agucar de
cana...alguns cortaram frutas para decorar o pastel e os mais pequenos puseram a

mesa.Até a Ana colaborou. Pediu para que a deixassem trabalhar a massa até esta
ficar bem ligada.

§.

Que tarte divinal! Os pratos ficaram bem limpos e todos se lambuzam com os
bigodes cheios de caramelo. O Tomas até repetiu. O Gabriel e o Arnaldo discutem
sobre a quantidade de fenilalanina e metionina que tem a tarte.
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A Ana e a Laura dangam e cantam uma cangao inventada por elas e que fala sobre
caes marcianos e cavalos voadores.

O que todos vao repetir, de certeza, é a experiéncia de uma coldnia de férias. O
Arnaldo diz que nunca na vida e por nada neste mundo as perdera.Agora ja sabe que
longe de casa também se pode estar muito bem e que com ou sem homocistinuria
se podem viver todo o tipo de aventuras. Como, por exemplo, descobrir umas
misteriosas pegadas...de um cao pastor.

[ 693\ M

Erros congénitos do metabolismo: Sio
um grupo, muito numeroso, de doengas pouco
frequentes (“raras”), causadas por alteragoes
hereditarias do DNA. Essas mutacoes dao
origem a proteinas que nao funcionam
corretamente e que causam uma alteragao no
metabolismo, porque interrompem algum dos
seus ciclos, gerando a acumulagao de
substancias indesejaveis.

Algumas destas doengas, as que afetam o
metabolismo dos aminoacidos e acidos
organicos, tratam-se com dietas especiais para
impedir que se acumulem produtos toxicos
que podem afetar o cérebro ou outros 6rgaos
da criancga afetada.

O tratamento exige, pois, dietas com alimentos
com baixo teor de proteinas (carne, peixe, ovos,
leite e derivados) e que sao substituidos por
uma férmula especial (como o “sumo do
Capitao PKU”, falado no conto) sem as
referidas substancias prejudiciais mas com todas
as outras que sao necessarias a nossa saude.

PKU ou fenilcetonuria: erro congénito
do metabolismo da fenilalanina, que origina a
acumulagao desta substancia no sangue, urina e

tecidos, causando danos sobretudo a nivel cerebral.

Homocistinuria: erro congénito do
metabolismo da homocisteina, que causa a sua
acumulagao no plasma, urina e nos tecidos,
danificando o cérebro, os ossos, os olhos e a
circulagao sanguinea.

Amonio: as proteinas sao formadas por uma
longa cadeia de aminoacidos que ao romper-se
liberta amoénio, uma substancia muito toxica
para o cérebro. O nosso organismo elimina o
amonio convertendo-o em ureia - através de
um conjunto de reagoes ciclicas, o chamado
ciclo da ureia — que nao é toxica e se elimina
facilmente na urina.

Citrulinemia: defeito no ciclo da ureia e que
causa acumulagao de amonio e citrulina no
sangue, urina e no cérebro ao qual causa
especial dano.

Leucinose (doenca da urina em xarope de
acer ou doenga da urina em xarope de bordo):
erro congénito do metabolismo de alguns
aminoacidos - leucina, isoleucina e valina - que
causa acumulagao no plasma, urina e tecidos de
produtos neurotoxicos, que cheiram a xarope
de acer (o que da nome a doenga).A leucina e
um seu derivado sao os compostos que se
acumulam mais e também s3ao os mais toxicos.
Por isso, esta doenca também é conhecida
como leucinose.

Pao com baixo teor em proteinas:
trata-se, em geral, de um pao sem glaten.
Utiliza-se no tratamentos dos erros congénitos
do metabolismo dos aminoacidos e acidos
organicos, tal como as massas sem gluten.

Galactosemia: erro congénito do metabolismo
da galactose, aglcar que existe no leite. Trata-se
eliminando da dieta o leite e seus derivados.
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Outros titulos da coleccao:
Os segredos da Amoreira » Uma receita premiada

Todas as pessoas sao diferentes, por dentro e por fora. se
umas sao morenas e com pernas compridas; outras sao loiras e roligas; algumas tem
as orelhas pequenas e outras os olhos como pratos. Isso € o que se Ve.

Mas no interior do nosso corpo também existem diferencas.

Algumas pessoas nao podem comer agucar; outras nao toleram o leite e seus
derivados; ha quem tenha alergias ou que nao possa comer proteinas animais...
por sorte, da mesma forma que ha roupa para todo o tipo de corpos, ha alimentos
para todo o tipo de metabolismos.

Esta colecgao quer-te apresentar a Ana, o Arnaldo, o Gabriel, a Laura e o Tomas,
rapazes e raparigas com as suas caracteristicas individuais que tém em comum um
metabolismo...diferente.. com eles e os seus amigos descobriras coisas sobre a
Fenilcetonuria, a Homocistinuria, Cetoaciduria de cadeia ramificada, a Citrulinemia,
etc.... e viveras ao seu lado situagoes misteriosas e emocionantes.

Com o Grupinho Metabdlico aprenderas muito sobre as doengas metabolicas e

alimentagao ao mesmo tempo que te divertiras com as suas aventuras.

Coordenagdo do projecto "Guia Metabdlica em Portugués":
Associa¢do Portuguesa CDG e outras Doencas Metabélicas Raras

Advanced Medical Nutrition
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