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1. CLASIFICACION

CATALOGO MAESTRO: IMSS-554-12

Profesionales

de la salud
Clasificacion

de la enfermedad
Categoria de GPC
Usuarios
potenciales

Tipo de
organizacion
desarrolladora
Poblacion blanco
Fuente de
financiamiento /
Patrocinador
Intervenciones

y actividades
consideradas
Impacto esperado
en salud
Metodologia de
Actualizacion?

Método
de integracion

Método
de validacion

Conflicto
de interés
Actualizacion

Médicas pediatras, Licenciadas en nutricion, Especialista en nutricion y fietética, Nutridlogo clinico
especializado

CIE-10: E70 Fenilcetonuria clasica

Primer, segundo o tercer nivel

Médicos epidemidlogos, Médicos pediatras, Médicos familiares, Licenciadas en Nutricion,
Nutricionistas dietistas, Especialistas en nutricion y dietética, Nutridlogo Clinico Especializado,
Enfermeras

IMSS

Paciente pediatrico y adolescente con fenilcetonuria
IMSS

Dietoterapia . Tratamiento oportuno y adecuado. Deteccion temprana de falla de tratamiento

Disminucion de la morbilidad y mortalidad en los pacientes con fenilcetonuria tratados oportunamente.
Disminucion de costos al tratar tempranamente a los pacientes y existir adherencia dietoterapéutica
Evaluacién de la guia a actualizar con el instrumento AGREE II, ratificaciéon o rectificacion de las
preguntas a responder y conversion a preguntas clinicas estructuradas, blsqueda y revision
sistematica de la literatura: recuperacion de guias internacionales o meta andlisis, o ensayos clinicos
aleatorizados, o estudios observacionales publicados que den respuesta a las preguntas planteadas, de
los cuales se seleccionaran las fuentes con mayor puntaje obtenido en la evaluacion de su metodologia
y las de mayor nivel en cuanto a gradacién de evidencias y recomendaciones de acuerdo con la escala.
Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia

Protocolo sistematizado de bUsqueda: Algoritmo de bulsqueda reproducible en bases de datos
electrénicas, en centros elaboradores o compiladores de guias, de revisiones sistematicas, meta
analisis, en sitios Web especializados y bisqueda manual de la literatura.

Numero de fuentes documentales utilizadas: O fuentes vigentes de la guia original y 34 fuentes
utilizadas en la actualizacién, del periodo 2012 al periodo 2016, anexas en la bibliografia.

Guias seleccionadas: 0

Revisiones sistematicas: 5

Ensayos clinicos aleatorizados: 13

Otras fuentes seleccionadas: 16

Validacion por pares clinicos

Validacion del protocolo de bisqueda: IMSS

Validacién de la guia: IMSS, Instituto Nacional de Pediatria

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés.

Fecha de publicacion de la actualizacién: 03/11/2016. Esta guia sera actualizada nuevamente cuando
exista evidencia que asi lo determine o de manera programada, a los 3 a 5 afos posteriores a la
publicacion de la actualizacién.

1 Para mayor informacién sobre los aspectos metodolégicos empleados en la construccion de esta Guia, puede dirigir su
correspondencia a la Coordinacién Técnica de Excelencia Clinica, con domicilio en Durango No. 289 Piso 19, Col. Roma, México, D.F.,
C.P. 06700, teléfono 55533589.
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2. PREGUNTAS A RESPONDER

1. 4En los pacientes pediatricos con fenilcetonuria recién diagnosticados se debe iniciar
inmediatamente la intervencion dietética sin fenilalanina en comparaciéon con la
intervencion dietética con fenilalanina para evitar complicaciones?

2. ;En los pacientes pediatricos y adolescentes con fenilcetonuria la intervencién nutricional
debe estar apegada a las recomendaciones nutricionales para prevenir complicaciones en
comparacion a la dieta libre en proteina, fenilalanina y tirosina?

3. ;Enlaintervencion dietética de los pacientes pediatricos y adolescentes con fenilcetonuria
la orientacién nutricional con grupos de alimentos es mas facil que la brindada sin el
agrupamiento para prevenir alteraciones metabdlicas?
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3. ASPECTOS GENERALES

3.1 Justificacion

La fenilcetonuria es un error innato del metabolismo que involucra en su atencion aspectos
nutriolégicos, clinicos, dietéticos, econdmicos, sociales y legales, los cuales pueden interferir en el
tratamiento y respuesta a éste.

La fenilcetonuria es una enferemedad progresiva, cuyo patrén de herencia es autosémico recesivo
y esta asociada a mutaciones en el cromosoma 12q22-24.1, tiene una incidencia mundial de
1:10,000-1:20,000 recién nacidos vivos (RNV). En Méxio el Centro Nacional de Equidad y Género
y Salud Reproductiva estim6 la incidencia de la patologia en 1:20,000 a 1:70,000 RNV
(Lineamiento Técnico. Tamiz Neonatal, 2010) y la Coordinacion de Atencion Integral a la Salud en
el Primer Nivel (IMSS) publica en el 2015 que la incidencia acumulativa es de 1:101,133 recién
nacidos vivos. Los casos se han encontrado en Aguascalientes, Baja California Sur, Chihuahua,
Ciudad de Meéxico, Guanajuato, Jalisco, Guerrero, Estado de México, Nayarit, Nuevo Leon,
Tabasco, Veracruz y Zacatecas (Gonzalez-Guerrero J, 2015).

La fenilcetonuria se caracteriza por la ausencia o deficiencia de la fenilalanina-hidroxilasa. En los
recién nacidos la fenilalanina se eleva dentro de las primeras horas de vida, al iniciar la ingesta de
leche materna o férmulas infantiles, la elevacion de la fenilalnaina en rangos fuera de lo normal
condiciona dafo neurolégico y retraso mental. La fenilcetonuria clasica es una enfermedad severa
que requiere tratamiento dentro de los primeros 20 dias de vida para evitar el retraso mental o
discapacidad intelectual irreversible.

La fenilcetonuria se describié por primera vez en 1943 por Asbjorn Folling quien identificé a través
de la prueba de cloruro férrico el acumulo de acido fenilpiruvico en la orina de los pacientes que
presentaban retraso mental, hipopigmentacion de la piel y tegumentos y olor a raton mojado. En
1953 Bickel en Alemania instaura la dieta baja en fenilalanina para tratar la patologia y eliminar en
algunas ocasiones la fenilalanina. En 1963 Robert Gutrie reporté el éxito en la aplicacion de una
prueba de tamizaje a través de la inhibicion bacteriana causada por la sangre de recién nacidos
colectada en papel filtro, esto dio inicio al tamizaje neonatal. En 1973 en México se inici6 el
programa de tamiz para hipotiroidismo cogénito, en el 2005 en el Diario Oficial de la Federacion
se publican las formulas para el tratamiento de pacientes con fenilcetonuria para diferentes
grupos etareos y ese mismo afo el Instituto Mexicano del Seguro Social amplié el tamiz neonatal
para otras enfermedades metabdlicas congénitas entre las que se incluyé la fenilcetonuria.

El presente instrumento pretende ayudar al médico y nutriélogo en la toma de decisiones con la
mayor evidencia disponible, con el fin de disminuir la variabilidad en el tratamiento, determinar el
momento ideal del inicio del tratamiento, limitar la falla terapéutica para alcanzar un impacto
positivo en la salud de los pacientes, su familia, la sociedad y los servicios de salud de manera que
limite la discapacidad, los costos de hospitalizacion y complicaciones derivadas de la enfermedad.
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3.2. Actualizacion del Aho 2012 al 2016

La presente actualizacion refleja los cambios ocurridos alrededor del mundo y a través del tiempo
respecto al abordaje del padecimiento o de los problemas relacionados con la salud tratados en
esta guia.

De esta manera, las guias pueden ser revisadas sin sufrir cambios, actualizarse parcial o
totalmente, o ser descontinuadas.

A continuacion se describen las actualizaciones mas relevantes:

1. El Titulo de la guia:
o Titulo desactualizado: Tratamiento nutricional del paciente pediatrico y
adolescente con fenilcetonuria
e Titulo actualizado: Tratamiento dietético-nutricional del paciente pediatrico
y adolescente con fenilcetonuria en el primero, segundo y tercer nivel de
atencion
2. Laactualizacion en Evidencias y Recomendaciones se realizo6 en:
e Tratamiento dietético y nutricional
e Grupos de alimentos y contenido de fenilalanina

10
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3.2 Objetivo

La Guia de Practica Clinica Tratamiento dietético-nutricional del paciente pediatrico y
adolescente con fenilcetonuria en el primero, segundo y tercer nivel de atencién forma
parte de las guias que integran el Catalogo Maestro de Guias de Practica Clinica, el cual se
instrumenta a través del Programa de Accion Especifico: Evaluacion y Gestion de Tecnologias para
la Salud, de acuerdo con las estrategias y lineas de accion que considera el Programa Nacional de
Salud 2013-2018.

La finalidad de este catadlogo es establecer un referente nacional para orientar la toma de
decisiones clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del primer, segundo y tercer nivel de atencién las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencién de estandarizar las
acciones nacionales acerca de:

. Intervencion nutricional temprana y de seguimiento en el paciente con
fenilcetonuria

. Intervencion dietética en el paciente con fenilcetonuria

. Identificacion, agrupamiento de alimentos y su contenido de fenilalanina asi

como de tirosina

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencién médica
contribuyendo, de esta manera, al bienestar de las personas y de las comunidades, el cual
constituye el objetivo central y la razén de ser de los servicios de salud.

11
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3.3 Definicion

La fenilcetonuria es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva causada por alteracion de la
enzima fenilalanina hidroxilasa, responsable de la conversion de fenilalanina (Phe) a tirosina (Tyr).
La fenilcetonuria clasica es la forma mas grave de las hiperfenilalaninemias. La incidencia global se
estima de 1:10,000-20,000, es mas comun en la poblacién caucasica. En el IMSS la incidencia
acumulada es de 1:107,000 recién nacidos, siendo mas frecuente en los estados del Occidente vy el
Bajio (Jalisco, Nayarit, Guanajuato). El déficit de la fenilalanina hidroxilasa o de su cofactor
tetrahidrobiopterina (BH4), causa acumulacion de Phe en los liquidos corporales y el sistema
nervioso central (Delgado- Gonzalez E, 2015).

12
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

Las recomendaciones sefaladas en esta guia son producto del analisis de las fuentes de
informacion obtenidas mediante el modelo de revision sistematica de la literatura. La presentacion
de las Evidencias y Recomendaciones expresadas corresponde a la informacion disponible y
organizada segun criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de
diseno y tipo de resultados de los estudios que las originaron.

Las Evidencias y Recomendaciones provenientes de las guias utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una. En caso de Evidencias y
Recomendaciones desarrolladas a partir de otro tipo de estudios, los autores utilizaron la(s)
escala(s): NICE.

Simbolos empleados en las tablas de Evidencias y Recomendaciones de esta guia:

Evidencia

Recomendacion

Punto de buena practica /

B BB

En la columna correspondiente al nivel de Evidencia y Recomendacion, el nimero o letra
representan la calidad de la Evidencia o fuerza de la Recomendacion, especificando debajo la
escala de gradacion empleada; el primer apellido e inicial del primer nombre del primer autor y el
ano de publicacién identifica a la referencia bibliografica de donde se obtuvo la informacién, como
se observa en el ejemplo siguiente:

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La valoracion del riesgo para el desarrollo de UPP a la
través de la escala de “BRADEN” tiene una capacidad Shekelle
predictiva superior al juicio clinico del personal de Matheson S, 2007
salud.

13
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4.1 Inicio del tratamiento del paciente recién nacido con

fenilcetonuria
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO
Los trastornos del metabolismo de fenilalanina se 4
clasifican en deficiencias de tetrahidrobiopterina, NICE
fenilcetonuria clasica, fenicetonuria moderada, Camp K, 2014
fenilcetonuria leve, hiperfenilalaninemia leve,
hiperfenilalaninemia moderada (Cuadro 1)
Clasifique los trastornos del metabolismo de D
fenilalanina para identificar: deficiencias de NICE
tetrahidrobiopterina, fenilcetonuria cldsica, CampK, 2014
fenilcetonuria moderada, fenilcetonuria leve,
hiperfenilalaninemia  leve, hiperfenilalaninemia
moderada
2+

El tratamiento temprano y adecuado con dieta NICE
previene el retraso mental Jahja R, 2016
El incremento de la fenilalanina se asocia a una la
disminucion del coeficiente intelectual (Cl). La Shekelle

probabilidad es del 15% de un Cl menor a 85 cuando
la fenilalanina se encuentra por encima de 400
umol/| y de cerca al 80% cuando la Phe es de 2,000
umol/I

Lindegren M, 2012

Se recomienda el inicio del tratamiento tan D
temprano como sea posible, preferentemente NICE
dentro de la primera semana de vida conjuntamente Vockley J, 2014

con la obtencion de niveles séricos de Phe dentro de

las primeras 2 semanas

Inicie el tratamiento en un recién nacido en el D(BPP)
momento del diagndstico de fenilcetonuria, llevando NICE

las concentraciones sanguineas de fenilalanina de 1
a 6 mg/dl
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Los nifios de nuevo diagndstico deben ser valorados D
frecuentemente con controles sanguineos de NICE
fenilalanina y tirosina hasta estabilizar al paciente Vockley J, 2014

Inicie el tratamiento en el momento del diagnoéstico
de fenilcetonuria como se muestra a continuacion
para lograr niveles sanguineos de fenilalanina entre 1
a 6 mg/dl y determine todos los dias la fenilalanina.
Calcule la energia de 100 a 120 kcal/kg/dia y la
proteina de 2 a 3.5 g/kg/dia

Calcule el aporte de fenilalanina de acuerdo a las
concentraciones sanguineas, como se muestra a
continuacion

Con concentracion sanguinea de fenilalanina

>20mg/dl alimente al paciente con férmula de inicio

libre en fenilalanina (Ver tabla de medicamentos)

hasta que la fenilalanina sanguinea sea <10 mg/dI D(BPP)
NICE

Con concentracion sanguinea de fenilalanina entre Trahms C, 2015

10-20 mg/dl alimentar al paciente con férmula de

inicio libre en fenilalanina hasta que la concentracion

esté en <10 mg/dl (2 a 5 dias) y reinicie

alimentacion con leche materna

Con concentracion sanguinea entre 6 y 19 mg/d|, si
la alimentacion actual es con leche materna, continle
dicha alimentacién disminuyendo las tetadas e
introduzca la formula de inicio libre de fenilalanina
hasta tener niveles séricos de 1 a 6 mg/dl, de no
lograr disminuir los niveles de fenilalaniana alimente
al nifio Unicamente con férmula libre de fenilalanina
(Ver tabla de medicamentos)

Inicie el tratamiento en el momento del diagnoéstico

de fenilcetonuria como se muestra a continuacion.

Considere los niveles séricos para decidir el tiempo

gue debe eliminar la fenilalanina de la alimentacion 4
NICE

Con niveles sanguineos entre 4 a 10 mg/dl MsS 2011

(240<605 Umol/l) elimine 24 hr el aporte de

fenilalanina

Con niveles de 10<20 mg/dl (605<1210 Umol/I)

eliminar 48 hr

Con niveles de 20<40 mg/dl (1210<2420 Umol/D

eliminar 72 hr

Con niveles > = 40 mg/dl (> = 2420 Umol/I) eliminar

72 hr
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Se recomienda apoyar a las madres de hijos con
fenilcetonuria y diagndstico reciente para que
continlen la alimentacién con leche materna

Extraer y medir leche materna para asegurar el
aporte de aminoacidos en los pacientes que se
alimentan con ella

En el paciente recién nacido con concentraciones
sanguineas de fenilalanina entre 1 a 6 mg/dl indique
tratamiento dietético:

1. Energia de 100 a 120 kcal/kg/dia, proteina
de 2 a 3.5 g/kg/dia, fenilalanina de 25 a 70
mg/kg/dia

2. Determine la ingestion dietética de energia,
hidratos de carbono, lipidos, proteinas,
fenilalanina (de leche materna, alimentos,
férmulas), el estado general

3. Determine peso y velocidad de crecimiento,
cada semana

Determine fenilalanina y tirosina cada semana
durante 4 semanas, cuando el paciente haya
alcanzado niveles sanguineos de fenilalanina entre 1
a 6 mg/dl posterior al inicio del tratamiento

Documente en la primera visita de un paciente con
fenilcetonuria la historia dietética y los horarios de la
ingestion de alimentos; peso, talla, perimetro cefalico;
concentraciones sanguineas de fenilalanina y tirosina
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4.2 Intervencion nutricional y recomendaciones de

nutrimentos
4.2.1
4.2.2

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Energia, proteina, fenilalanina y tirosina, lipidos

Micronutrimentos

El nutridlogo debe detectar alteracién en habitos de
alimentacion y disminucion de aporte de nutrimentos
al hacer seguimiento al paciente con fenilcetonuria

Detectar alteracién de habitos de alimentaciéon y de
aporte de nutrimentos en el seguimiento del paciente

Existe evidencia que apoya que el tratamiento y el
mantenimiento del control metabdlico durante toda
la vida es esencial para el funcionamiento 6ptimo del
paciente con deficiencia de fenilalanina hidroxilasa

Las recomendaciones de nutrimentos para las
personas con fenilcetonuria no difieren de Ila
poblacion general a excepcion de fenilalanina, tirosina
y proteinas (Cuadro 2)

No se han establecido valores de referencia de
micronutrimentos para pacientes con fenilcetonuria.
Se utilizan los valores de referencia de poblacién
normal. El polimorfismo y genotipo pueden ser
importantes al determinar requerimientos

La restriccion de alimentos que contienen proteina
intacta, la no adhesion al consumo de alimentos
médicos y planes de alimentacién insuficientes
aumenta el riesgo de deficiencias nutricionales

La terapia de substitucion de proteinas de liberacion
prolongada beneficia a los ninos al igual que la terapia
convencional substitucién de proteinas
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Determinar la tolerancia a la fenilalanina y el
adecuado estado de nutricion en nifios entre 2 y 5

anos de edad, mediante la evaluacién de ingestion C
dietética y las concentraciones de fenilalanina en NICE
sangre. Singh R, 2014

El éxito del tratamiento depende de la evaluacién
periddica del paciente (Cuadro 3)

C
Se recomienda inciar la ablactacion en los nifios con NICE
fenilcetonuria a los 6 meses de edad MacDonald A, 2012
En una revision sistematica y metaanalisis se midio 2+
gasto energético en reposo en mujeres de 10 a 18 NICE
anos de edad con fenilcetonuria, se compar6 con la  Quirk M, 2010
estimacioén del gasto energético mediante formulas y
se encontré que Schofield es la mas Gtil

C
Utilice la férmula de Schofield en pacientes con NICE
fenilcetonuria para estimar el gasto energético Quirk M, 2010
(Cuadro 4)
PROTEINA
Tradicionalmente los L-aminoacidos han sido la 2+
fuente de proteina de los alimentos médicos, NICE
recientemente el glicomacropéptido (GMP) una SinghR, 2014
proteina intacta, baja en fenilalanina, se ha utilizado
como fuente de proteina en combinacién con los L-
aminoacidos
Una dieta basada en aminoacidos -baja en
fenilalanina- proporciona aproximadamente el 80%
de las proteinas necesarias a partir de aminoacidos 4
sintéticos y el 20% restante se encuentra en las NICE

proteinas intactas provenientes principalmente de Guillén-Lépez S, 2011
frutas y verduras

(Anexo 5.3 Lista de alimentos y equivalentes para los

pacientes con fenilcetonuria)

No existe evidencia suficiente para establecer 1-
conclusiones sobre uso, dosis y distribucion de NICE
substituto de proteinas en el tratamiento de YiS, 2015
fenilcetonuria
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Por si misma la suplementacién con tirosina no
mejora los resultados neurolégicos. La tirosina en los
alimentos médicos tiene una solubilidad muy baja y
puede sedimentarse durante el almacenamiento

Calcule el aporte de tirosina entre 8 a 10% del
total de la proteina de la dieta

Administre la formula a lo largo del dia en varias
tomas, evitando dar una sola toma que incrementaria
la excrecion de nitrogeno urinario, el catabolismo y la
oxidacion de aminoacidos

Prepare el alimento médico o férmula en el momento
en que sera administrado al paciente para evitar se
sedimente

No existe suficiente evidencia para demostrar que los
LNAA proveen una aproximacién para reducir las
concentraciones de fenilalanina o incrementar la
tolerancia a la dieta sin afectar la salud 6sea o renal

LIPIDOS

La restriccion proteica puede estar acompafada de
ingestion insuficiente de acidos grasos indispensables
como linoléico y linolénico, AA, DHA vy acido
eicosapentaenoico (EPA), por lo que hay que
suplementar para evitar alteraciones en la funcion del
cerebro y la retina

Lohner y cols evaluaron 9 estudios de casos y
controles y 6 ensayos controlados aleatorizados con
el objetivo de evaluar evolucién con el aporte de
acidos grasos de cadena larga en pacientes con PKU.
No encontraron datos suficientes para demostrar la
suplementacion de DHA en pacientes con PKU, es
necesario mas investigacion con el fin de determinar
la dosis 6ptima de suplementacion

Calcule los lipidos de acuerdo a las recomendaciones
para poblacion sana

19

rico y adolescente con fenilcetonuria

en 1°, 2° y 3er nivel de atencién

2+
NICE
Singh R, 2014

D
NICE
Guillén-Lépez S, 2011

D
NICE
Guillén-Lépez S, 2011

Punto de buena practica

4
NICE
Ney D, 2014

1++
NICE
Lohner S, 2013

1++
NICE
Lohner S, 2013

A
NICE
Lohner S, 2013



pediatrico y adolescente con fenilcetonuria

en 1°, 2° y 3er nivel de atencién

HIDRATOS DE CARBONO

Se recomienda 55 a 60% de hidratos de carbono del D
aporte energético total, cantidad similiar a la NICE
propuesta para nifios sanos Guillén-Lépez S, 2011

Instrucciones para el alta de un paciente con recién
diagndstico de fenilcetonuria:

*Capacitacion de los padres para la identificacion de
signos de alarma

*Indicaciones para la preparacion del alimento
médico, con escala de medicion de gramaje en casa
*Recetas de medicamentos y alimentos médicos
*Lista de medicamentos con dosis, horarios tiempo Punto de buena practica
de administracién y razones para su uso
*Proporcionar la indicacion dieto-terapéutica en
forma escrita y electronica. (Ver direcciones
electronicas en el anexo 5.4)

*Proporcionar nota de alta con las indicaciones
médicas a seguir, de wurgencia en caso de
descompensacion metabdlica

*Proporcionar indicacion del lugar donde debe acudir
el paciente en caso de urgencia

*Proporcionar cita para estudios de laboratorio de
control (tirosina y fenilalanina)

4.3 Seguimiento clinico
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Valores elevados de fenilalanina en sangre reducen la

sintesis de proteinas a nivel cerebral debido a que 2+
afecta el transporte de aminoacidos neutros de NICE
cadena larga de sangre al interior de las neuronas. Se  De Groot M, 2013
requiere una adecuada sintesis de proteina a nivel

cerebral para el buen funcionamiento y desarrollo del

mismo, por lo que el tratamiento de fenilcetonuria

debe de continuarse en adultos

D
Se recomienda tratamiento de por vida en pacientes NICE
con fenilcetonuria Vockley J, 2014
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Pacientes que se diagnostican e inician tratamiento
tardio mejoran conducta, sintomatologia psiquatrica
y control de crisis convulsivas cuando mantienen
buen control metabdlico

Todo paciente que abandone tratamiento vy
seguimiento debe ser localizado por el equipo
multidisciplinario e intentar que logre el apego al
tratamiento

Dado el potencial de riesgo de consecuencias
neurocognitivas, se recomienda informar a los padres
sobre el tratamiento controversial en nifios con
niveles >360 umol/I

En un meta analisis jerarquico de 21 estudios que
incluy6 432 pacientes con fenilcetonuria con
evaluaciones de IQ en rango de 44 a 148
correlacionaron concentraciones de fenilalanina con
Q. Concentraciones de fenilalanina mayores a 400
umol/| se asociaron negativamente con un IQ menor
a 85 y hubo estabilizacion del 80% con valores de
200 umol/I. La asociacién negativa entre el valor de
fenilalanina e IQ es mas fuerte si la fenilalanina se
mide 1 afio antes a la valoraciéon del 1Q. La asociacién
mas fuerte se observé en menores de 6 afios de edad

Nifios con hiperfenilalaninemia presentan un rango
cognitivo promedio y puntuaciones mayores en
atencion al compararse con nifos con fenilcetonuria.
Ambos muestran debilidades en memoria de trabajo
y atencion

No existe uniformidad en el criterio para la evaluacion
neuropsicoldgica

Los pacientes fenilcetonlricos son mas vulnerables a
las alteraciones psiquatricas que los pacientes sin
fenilcetonuria

Los pacientes mexicanos con fenilcetonuria clasica no
dignosticados tempranamente tienen estudios de
resonancia magnética anormales, con lesiones en
sustancia blanca y sustancia gris, algunos con
alteraciones en cuerpo calloso, cerebelo y ganglios
basales. En los pacientes con diagndstico temprano
de fenilcetonuria el médico evaluara si se toma la
resonancia magnética
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Se recomienda realizar evaluaciones intelectuales y
mentales como parte del seguimiento del paciente
con fenilcetonuria para evaluar adecuadamente las
necesidades clinicas
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D
NICE
Vockley J, 2014
D
NICE
MantiF, 2016

4.4 Indicadores de control metabolico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

4
NICE
Vockley J, 2014

Las concentraciones de fenilalanina que hay que
mantener en los pacientes con fenilcetonuria son de
120-360 umol/I en todas las edades

El tratamiento nutricional habitual debe mantener
concentraciones sanguineas de phe entre 120 a 360
umol/I. Sin embargo, hay algunas variaciones de los
valores determinados de fenilalanina, entre
instituciones y entre los paises

Mantener concentraciones sanguineas de fenilalanina
entre 120-360 pmol/I en los pacientes de todas las
edades

No se recomienda tratamiento para nifios con
concentraciones entre 120 y 360 pmol/I, pero estos
pacientes deberan continuar en vigilancia al menos
los siguientes 2 afos como minimo para asegurar que
las concentraciones de Phe no se eleven con la dieta
alta en proteinas

Se recomienda tratamiento en pacientes con valores
mayores a 600 umol/I de fenilalanina

No existe evidencia que sugiera que las
concentraciones de fenilalanaina se deben llevar a
valores normales. Las concentraciones de 60-120
umol/l no deben ser consideradas demasiado bajas
sobre todo en pacientes en quienes la fenilalanina no
esta severamente restringida
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Para alcanzar las concentraciones de fenilalanina
deseadas (120-360 pumol/l) considere los siguientes
tiempos: en lactantes y preescolares semanal, en
escolares cada quince dias y en adolescentes vy
adultos mensual con limite maximo de 700 pmol/|

Se recomienda el monitoreo de las concentraciones
de fenilalanina y tirosina para asegurar que la
ingestion sea adecuada

Al evaluar el estado de las vitaminas y minerales en
una cohorte de 156 pacientes, se demostré niveles
disminuidos de vitamina B12 sin alteraciones en el
resto de parametros analizados (proteinas,
prealbimina, selenio, zinc, acido fdlico, ferritina y
vitamina D)

Se recomienda considerar los estudios completos:
aminoacidos  plasmaticos, albumina, biometria
hematica completa, ferritina, vitamina D, vitamina
B12, acidos grasos, zinc, cobre, selenio y vitamina A
asi como acido félico cuando el estatus nutricional del
paciente sugiera ingesta dietética suboptima

Se recomienda realizar la medicion de vitamina B12
plasmatica para conocer el status del paciente

Se recomienda medicién de folatos séricos y zinc,
biometria hematica completa, medicién de ferritina
sérica para evaluar el estado del paciente

Se recomienda el monitoreo de calcio, fésforo vy
acidos grasos esenciales en los pacientes con pobre
adherencia a la dieta

Se recomienda valorar el estado de los acidos grasos
esenciales, vitaminas y minerales, sobre todo en
pacientes que reciben alimentos médicos, previendo
la deficiencia de micronutrientes para los pacientes
en circunstancias especiales
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No existen nuevos biomarcadores para el
seguimiento de los pacientes con fenilcetonuria. El
seguimiento de melatonina y dopamina en sangre y
orina se encuentran en fase de estudio como
potenciales biomarcadores en el paciente con
fenilcetonuria, sin estar incorporados aun en el
manejo clinico

El acido homovalinico, marcador dopaminérgico, se
encuentra elevado en pacientes con fenilcetonuria,
sobre todo en pacientes que no responden a
sapropterina

Cuando se compara el resultado neurocognitivo en
pacientes con fenilcetonuria se observa que los
valores absolutos de fenilalanina y su variacion son
los mejores predictores de control motor, mientras
que la relacién fenilalanina:tirosina son los mejores
predictores de control inhibitorio

En relacion a la densidad mineral 6sea se encontaron
13 estudios. En 360 pacientes se hizo diagndstico
reciente de fenilcetonuria. Diez de once estudios
mostraron densidad mineral dsea disminuida. No se
encontro evidencia suficiente para establecer relacion
entre fenilalanina o ingesta de nutrientes y densidad
osea

Es conveniente considerar una evaluacién dsea en
todos los adolescentes con fenilcetonuria

Se recomienda evaluaciéon ésea cada 3 a 5 afios a
partir de los 8 afios de edad con densitometria
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4.5 Intervencion dietetica

4.5.1

Grupos de alimentos equivalentes

en 1°, 2° y 3er nivel de atencién

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

&

La dieta con restriccion de la fenilalanina se inicia en el recién
nacido para prevenir retraso mental, el apego no es facil para
los pacientes por los alimentos que deben suprimirse. (Ver
anexo 5.5)

La liberacién o suspension de la restriccion de la dieta se ha
indicado durante la adolescencia, pero es controversial y
requiere estudios que evidencien las ventajas

Suprimir los alimentos que contienen cantidades altas de
fenilalanina

Los alimentos bajos en proteina y fenilalanina se indican en el
tratamiento de los pacientes con fenilcetonuria

(Ver anexo 5.5 y Lista de alientos y equivalentes para los
pacientes con fenilcetonuria)

Los alimentos bajos en proteina y fenilalanina se indican en el
tratamiento del paciente con fenilcetonuria

(Ver anexo Lista de alientos y equivalentes para los pacientes
con fenilcetonuria)

El tratamiento temprano y adecuado controlando los alimentos
con diferentes cantidades de fenilalanina previenen retraso
mental

Los resultados de estudios no aleatorizados concluyeron que la
dieta es efectiva reduciendo las concentraciones de fenilalanina
en sangre y mejorando la inteligencia y los resultados
neuropsicologicos. Se requieren estudios aleatorizados
controlados para evidenciar las caracteristicas que deben tener
los pacientes en el momento de liberar la dieta

No incluir en la dieta alimentos cuyo contenido de fenialanina
se desconozca
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5. ANEXOS

5.1 Protocolo de Busqueda

La busqueda sistematica de informacion se enfocd en documentos obtenidos acerca de la tematica
Tratamiento dietético-nutricional del paciente pediatrico y adolescente con
fenilcetonuria en primero, segundo y tercer nivel de atencién. La bisqueda se realizd en
PubMed y en el listado de sitios Web para la busqueda de Guias de Practica Clinica.

Criterios de inclusion:

o Documentos escritos en inglés y espanol

e Documentos publicados los Udltimos 5 afos (rango recomendado) o, en caso de
encontrarse escasa o nula informaciéon, documentos publicados los Gltimos 10 anos (rango
extendido).

e Documentos enfocados tratamiento dietético y nutricional para pacientes con
fenilcetonuria, alimentos con diverso contenido de fenilalanina.

Criterios de exclusion:
e Documentos escritos en otro idioma que no sea espafol o inglés.

5.1.1 Estrategia de busqueda

5.1.1.1. Primera Etapa

Esta primera etapa consistié en buscar documentos relacionados al tema Tratamiento dietético-
nutricional del paciente pediatrico y adolescente con fenilcetonuria en primero, segundo
y tercer nivel de atencidon en PubMed. La blsqueda se limité a estudios en humanos,
documentos publicados durante los Ultimos 5 afos, en idioma inglés y espanol, del tipo de
documento de Guias de Practica Clinica y se utilizaron términos validados del MeSh. Se utilizd
el(los) término(s) phenylketonuria, diet, food, phenylalanine. Esta etapa de la estrategia de
busqueda dio 59 resultados, de los cuales se utilizaron 5 documentos para la elaboracion de la
guia.

BUSQUEDA RESULTADO

(("phenylketonurias”"[MeSH Terms] OR  "phenylketonurias"[All  Fields] OR 40/4
"phenylketonuria"[All Fields]) AND ("diet"[MeSH Terms] OR "diet"[All Fields])) AND

("loattrfree full text"[sb] AND "2011/03/20"[PDat] : "2016/03/17"[PDat] AND
"humans"[MeSH Terms])

phenylketonurias'[MeSH  Terms] OR  "phenylketonurias"[All ~ Fields] = OR 19/1
"phenylketonuria"[All Fields]) AND ("food"[MeSH Terms] OR "food"[All Fields])) AND

("loattrfree full text"[sb] AND "2011/03/20"[PDat] : "2016/03/17"[PDat] AND
"humans"[MeSH Terms])
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5.1.1.2. Segunda Etapa

En esta etapa se realizé la blsqueda en sitios Web en los que se buscaron Guias de Practica Clinica
con el término phenylketonuria and diet. A continuacion se presenta una tabla que muestra los
sitios Web de los que se obtuvieron los documentos que se utilizaron en la elaboracion de la guia.

SITIOS WEB # DE # DE

RESULTADOS DOCUMENTOS

OBTENIDOS UTILIZADOS

http://mx.cochrane.org/search/reviews/phenylketonuria
http://www.icsi.org/search/?q=phenylketonuria 3 0
Total 16 1

En los siguientes sitios Web no se obtuvieron resultados:

SITIOS WEB

https://www.nice.org.uk/guidance
http://www.guideline.gov/
http://portal.guiasalud.es/web/guest/catalogo-gpc

5.2 Escalas de Gradacion

NIVELES DE EVIDENCIA PARA ESTUDIOS DE TRATAMIENTO (NICE)

NIVEL DE .
EVIDENCIA INTERPRETACION
1++ Meta-andlisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacion aleatoria
con muy bajo riesgo de sesgos
1+ Meta-analisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacién aleatoria
con bajo riesgo de sesgos
1- Meta-analisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacion aleatoria
con alto riesgo de sesgos*
2++ RS de alta calidad de estudios de cohortes o de casos-controles, o estudios de cohortes o de
casos-controles de alta calidad, con muy bajo riesgo de confusion, sesgos o azar y una alta
probabilidad de que la relacién sea causal
2+ Estudios de cohortes o de casos-controles bien realizados, con bajo riesgo de confusién, sesgos
0 azar y una moderada probabilidad de que la relacion sea causal
2- Estudios de cohortes o de casos y controles con alto riesgo de sesgo*
3 Estudios no analiticos, como informe de casos y series de casos
4 Opinién de expertos

*Los estudios con un nivel de evidencia ‘—‘no deberian utilizarse como base para elaborar una recomendacién. Adaptado de Scottish
Intercollegiate Guidelines Network.
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GRADOS DE RECOMENDACION PARA ESTUDIOS DE TRATAMIENTO (NICE)

GRADOS DE a
- INTERPRETACION
RECOMENDACION

A Al menos un meta-analisis, o un EC con asignacion aleatoria categorizados como 1++, que
sea directamente aplicable a la poblacién diana; o una RS o un EC con asignacion aleatoria
o un volumen de evidencia con estudios categorizados como 1+, que sea directamente
aplicable a la poblacién diana y demuestre consistencia de los resultados. Evidencia a partir
de la apreciacion de NICE

B Un volumen de evidencia que incluya estudios calificados de 2++, que sean directamente
aplicables a la poblaciéon objeto y que demuestren globalmente consistencia de los
resultados, o extrapolacion de estudios calificados como 1++ o 1+

C Un volumen de evidencia que incluya estudios calificados de 2+, que sean directamente
aplicables a la poblacion objeto y que demuestren globalmente consistencia de los
resultados, o extrapolacion de estudios calificados como 2++

D

Evidencia nivel 3 o 4, o extrapolacion de estudios calificados como 2+, o consenso formal

D (BPP): Un buen punto de practica (BPP) es una recomendacién para la mejor practica basado en la experiencia del grupo que
elabora la guia. IP: Recomendacién a partir del manual para procedimientos de intervencién de NICE.

5.3 Cuadros o figuras
CUADRO 1. CLASIFICACION DE LOS TRASTORNOS DE METABOLISMO DE FENILALANINA (FA)
Tolerancia a la fenilalanina
Niveles de | Fenilalanina e indice | Nifos <1 afo | 2 a 5 afios para | > 5 afos
fenilalanina fenilalanina:tirosina en | (mg/kg/dia) mantener mantener
pretratamiento | periodo neonatal (tamiz niveles de fa 300 | fa 120-360
neonatal/espectrometria umol/L umol/L
por tandem)
Deficiencias de | Normal o elevada Fa 2-35 mg/dl (120-2120 | Variable Variable Variable
tetrahidrobiopterina umol/1)
(algunos normales)
Deficiencia de fenilalanina hidrogenasa que requiere tratamiento
Fenilcetonuria >1200 umol/L | Fenilalanina>=7mg/dL 25-45mg/kg <20 mg/kg/dia <12
clasica (>20 mg/dl) Relacién fenilalanina:tir > 5 (130-330 mg/dia) 250-350 mg/dia mg/kg/dia
Fenilcetonuria 900-1200 umol/L | Datos limitados 45-50 mg/kg 20-25 mg/kg/dia | 12-18
moderada (15-20 mg/dl) 350-400 mg/dia mg/kg/dia
Fenilcetonuria Leve | 600-900 umol/L Datos limitados 55 mg/kg 25-50 mg/kg/dia | >18
(10-15 mg/dl) 400-600 mg/dia mg/kg/dia
Fenilcetonuria Leve- | 360-600 umol/L Datos limitados 70 mg/kg >50 mg/kg/dia No hay datos

zona gris

(6-10 mg/dl)

Deficiencia de fenilalanina hidrogenasa que no requiere tratamiento

Fenilcetonuria
moderada que no
requiere
tratamiento

120-360
umol/L
2-6 mg/dl

Fa 151-360 umol/L
Relaciéon fenilalanina:tir 0.8-
8.25

Dieta no restri

Dieta no
restringida

ngida

Dieta
restringida

no

Camp K, Parisi M. Phenylketonuria Scientific Review Conference: State of the science and future research needs. Molecular Genetics
and Metabolism 2014;112: 87-122.
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CUADRO 2. RECOMENDACIONES NUTRICIONALES PARA PACIENTES CON FENILCETONURIA

Nutrientes
Fenilalanina Tirosina Proteina Energia (kcal/kg) Agua (mL/kg)
(mg/kg) (mg/kg) (g/kg)
Lactantes
(meses de edad)
0a3 25a70 300a350 3.50a3.00 120 (145-95) 160-135
3a6 20a45 300a350 3.50a3.00 120(145-95) 160-130
6a9 15a35 2502300 3.00a2.50 110(135-80) 145-125
9al2 10a35 250a 300 3.00a2.50 110(135-80) 135-120
Nifios y nifias mg/dia g/dia g/dia Kcal/dia mL/dia
1 a 4 afos 200 - 400 1.72-3.00 =230 1.300 (900-1800) 900-1800
4 a7 afios 210-450 2.25-3.50 235 1700 (1300-2300) 1300-2300
7 a1l afos 220-500 2.55-4.00 =240 2400 (1650-3300) 1650-3300
Mujer
11 a 15 anos 250-750 3.45-5.00 =50 2.200 (1500-3000) 1500-3000
15a 19 afos 230-700 3.45-5.00 =55 2100 (1200-3000) 1200-3000
> 19 afhos 220-700 3.75-5.00 260 2100 (1400-2500) 2100-2500
Hombre
11 a 15 anos 225-900 3.38-5.50 =55 2700 (2000-3700) 2000-3700
15a 19 afos 295-1100 4.42-6.50 265 2800 (2100-3900) 2100-3900
> 19 afos 290-1200 4.35-6.50 =270 2900 (2000-3300) 2000-3300

Modificado de Singh R. Recommendations for the nutrition management of phenylalanine hydroxylase deficiency,
Genetics in medicine 2014; 16(2):121-131.
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CUADRO 3. SEGUIMIETO NUTRICIONAL EN PACIENTES CON FENILCETONURIA

(0-1afo) | (1-7 afios) | (8-18afos) | Adultos
Evaluacion clinica
Ingesta dietética y andlisis de | Semanalmente a Mensual o Cada 6 a 12 | Cada 6 a 12 meses
nutrimentos,  exploracion  fisica, | mensual cada 6 meses meses
orientacion alimentaria y educacion
dietética
Antropometria: En cada cita En cada cita hasta | En cada cita En cada cita
Peso, longitud o altura, circunferencia los 36 meses
cefdlica. Peso/talla, indice de masa
corporal
Cita de seguimiento nutricional: Semanal o dos | Semanal a | Semanal a | Mensualmente

Ajustar la dieta y dar seguimiento en
base a las  concentraciones
sanguineas de fenilalanina

Valoracién psicolbgica

veces por semana

mensualmente

mensualmente

Bioquimica (de rutina)

Fenilalanina (plasma, suero o sangre | Dos veces | Semanal o | Semanal o | Mensualmente
entera) semanalmente mensualmente mensualmente

o semanal
TYR (plasma, suero, Dos veces | Semanal o | Semanal o | Mensualmente
0 sangre entera) semanalmente mensualmente mensualmente

o semanal

Aminoacidos en plasma

Mensual para

En cada visita a la

En cada visita

En cada visita a la

cada 3 meses clinica ala clinica clinica
Transterritina (prealbdmina) 6-12 meses 6-12 meses 6-12 meses 6-12 meses
AlbUmina /proteina total 6-12 meses 6-12 meses 6-12 meses 6-12 meses
Biometria hematica completa Anual Anual Anual Anual
Ferritina Anual Anual Anual Anual
Vitamina D 25-OH Anual Anual Anual Anual
Bioquimica ( de acuerdo a necesidades)
Vitamina B12, B6, folatos, vitamina | De acuerdo a | De acuerdo a | De acuerdo a | De acuerdo a

A, zinc, cobre, valoraciéon médica | valoracién médica | valoracién valoraciéon médica
selenio, &cidos grasos esenciales médica

Radiologica

DXA NA NA Cada 3-5 afnos | Cada 5 anos

a partir de los
8 anos de
edad

DXA: Absorciometria con rayos X de doble energia
Singh R, Rohr F, Frazier D, et al. Recommendations for the nutrition management of phenylalanine hydroxylase
deficiency. Genetics in medicine 2014; 16 (2): 121-131
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CUADRO 4. ECUACION DE PREDICCION DEL GASTO ENERGETICO EN REPOSO

Schofield con peso y estatura

Genero Edad (en afos) Férmula
3-10 (19.6 xP) +(130.3xE)+4149
Hombres
10-18 (16.25 xP) + (137.2 xE) + 515.5
3-10 (16.97 xP) +(161.8 xE) + 371.2
Mui
vjeres 10-18 (8.365 x P) + (465 xE) + 200
Schofield con peso
3-10 (22.706 x P) + 504.3
Hombres
10-18 (17.686 x P) + 658.2
. 3-10 (20.315 x P) + 485.9
Mujeres
10-18 (13.384xP)+692.6

Becerril-Sanchez Marlu Estephaie, Flores-Reyes M, Ramos-lbafiez N, Ortiz.Hernandez L. Ecuaciones de prediccion el gasto de energia en
reposo en escolares de la Ciudad de México. Acta Pediatr Mex 2015; 36:147-157.
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EJEMPLOS DE CALCULO Y DIETAS PARA PACIENTES CON FENILCETONURIA

EJEMPLO 1.CALCULO PARA PACIENTE CON FENILCETONURIA ALIMENTADO CON LECHE HUMANA
Paciente de 5 meses. Peso 5 kg. Valor de Phe en sangre: 5 mg/dL

Recomendacion: 600 kcal (120 kcal/kg/dia)
Hidratos de Carbono: 55% Lipidos: 35% Proteina: 10%, aminoacidos indicados.

Nutrimento % Kcal g o mg o ml totales
Proteina 10% 60 15g
Aminoacidos
Fenilalanina 184.5mg (25-70 mg/ kg)
Tirosina 1807.5 mg (300-350 mg/kg)
HCO 55% 330 825¢g
Lipidos 35% 210 23 g
Total 100% 600 120.5¢g
Liquidos - -- 162 ml/kg/dia
Tabla 1.1 Nutrimentos contenidos en los alimentos contenidos en la dieta

Alimento Cantidad | Fenilalanina | Tirosina Proteina Lipidos HCO Energia
*Leche 450 ml 184.5 mg 247.5 mg 5.04¢g l44¢ 31.05g 274.5 keal
Humana
**Alimento 78¢g -- 1560mg 11.7 g 156¢g 46.8 g 366.6 kcal
médico
TOTAL 184.5 mg 1807.5mg | 16.74 g 30g 77.85¢g 641.1 kcal
Ejemplo 1.

Horarios de alimentacion y alimentos
Paciente de 5 meses de edad con peso de 5 kg

HORA/TIEMPOS DE
ALIMENTACION

SUGERENCIA

6:00 am, 1lra Toma

75 ml de leche materna
60 ml de alimento médico** (13 g de polvo en 60 ml de agua )

9:00 am, 2da Toma

75 ml de leche materna
60 ml de alimento médico (13 g de polvo en 60 ml de agua )

12:00 pm, 3ra Toma

75 ml de leche materna
60 ml de alimento médico (13 g de polvo en 60 ml de agua )

15:00 pm, 4ta Toma

75 ml de leche materna
60 ml de alimento médico (13 g de polvo en 60 ml de agua )

18:00 pm, 5ta Toma

75 ml de leche materna
60 ml de alimento médico (13 g de polvo en 60 ml de agua )

21:00 pm, 6ta Toma

75 ml de leche materna
60 ml de alimento médico (13 g de polvo en 60 ml de agua )

*Niveles de aminoacidos en la leche materna. Mufioz M, Ledesma JA. Tablas de valor nutritivo de los alimentos. Los
alimentos y sus nutrientes. McGraw-Hill.

**Formula de inicio libre de Fenilalanina, de recién nacidos a 7 afios 11 meses de edad. Clave: 010.000.5400.00.

Publicado en el capitulo 15 de Nutriologia en el Cuadro Basico de Medicamentos
Nota: Ver etiqueta del producto
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EJEMPLO 2. CALCULO PARA DIETA PACIENTE CON FENILCETONURIA ALIMENTADO CON FORMULA

Paciente de 5 meses. Peso 5 kg. Valor de Phe en sangre: 5 mg/dL

Recomendacion: 600 kcal (120 kcal/kg/dia)
Hidratos de Carbono: 55% Lipidos: 35% Proteina: 10%, aminoacidos indicados

Nutrimento % Kcal g o mg o ml totales
Proteina 10% 60 15¢g
Aminoacidos
Fenilalanina 210.8 mg (25-70 mg / kg)
Tirosina 1498 mg (300-350 mg/kg)
HCO 55% 330 825¢g
Lipidos 35% 210 23g
Total 100% 600 1205¢g
Liquidos - -- 168 ml/kg/dia
Tabla 1.1 Nutrimentos contenidos en los alimentos contenidos en la dieta
Alimento Cantidad | Fenilalanina | Tirosina Proteina Lipidos HCO Energia
*  Sucedaneo | 40 g 210.8 mg 148.8 mg 3.84¢g 11.08¢g 23.12¢g 207.6 kcal
de leche
humana de
término
(maternizada)
**Alimento 90¢g - 1350 mg 135¢g 18¢g 54 ¢ 423 kcal
médico
TOTAL | - 210.8 mg 1,498 mg 17.34¢g 29.08g 77.12¢g 630.6 kcal
Ejemplo 2.

Horarios de alimentacion y alimentos
Paciente de 5 meses de edad con peso de 5 kg

HORA/TIEMPOS DE SUGERENCIA
ALIMENTACION

6:00 am, 1ra Toma 7 g de Sucedaneo de leche humana de término (maternizada)
15 g de alimento médico** (140 ml de la formulacién total)

9:00 am, 2da Toma 7 g de Sucedaneo de leche humana de término (maternizada)
15 g de alimento médico** (140 ml de la formulacién total)

12:00 pm, 3ra Toma 7 g de Sucedaneo de leche humana de término (maternizada)
15 g de alimento médico** (140 ml de la formulacién total)

15:00 pm, 4ta Toma 7 g de Sucedaneo de leche humana de término (maternizada)
15 g de alimento médico** (140 ml de la formulacion total)

18:00 pm, 5ta Toma 7 g de Sucedaneo de leche humana de término (maternizada)
15 g de alimento médico** (140 ml de la formulacién total)

21:00 pm, 6ta Toma 7 gde Sucedaneo de leche humana de término (maternizada)
15 g de alimento médico** (140 ml de la formulacién total)

*Sucedaneo de leche humana de término. Publicado en el capitulo 15 de Nutriologia en el Cuadro Basico de
Medicamentos. Nota: Ver etiqueta del producto.

**Alimento médico: Formula de inicio libre de Fenilalanina, de recién nacidos a 7 afos 11 meses de edad. Clave:
010.000.5400.00. Publicado en el capitulo 15 de Nutriologia en el Cuadro Basico de Medicamentos. Nota: Ver etiqueta
del producto
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EJEMPLO 3. CALCULO PARA DIETA PACIENTE CON FENILCETONURIA
Paciente de 2 afios de edad con peso de 13 kg
Valor de Phe en sangre: 5 mg/dL

Recomendacién: 1200 kcal
Hidratos de Carbono: 60% Lipidos: 30% Proteina: 10%, aminoacidos indicados.

Nutrimento % kcal g o mg totales

Proteina 10% 120 30g
Aminoacidos:
Fenilalanina 235 mg (200 - 400 mg/dia)
Tirosina 236g  (1.72 -3 g/dia)
HCO 60% 720 180 ¢g
Lipidos 30% 360 40¢g
Total 100% 1200 kcal 250¢g
Ejemplo 3.

Nutrimentos contenidos en los alimentos contenidos en la dieta
1 cucharadita (cdita) = 5g; 1 cucharada (cda) = 15g; 1 onza (0z) = 29ml

Grupo de Cantidad Fenilalanina | Tirosina Proteina Energia
Alimentos

Cereales 4 raciones 120 mg 80 mg 24¢ 120 kcal
Grasas 3 raciones 15mg 9mg 03g 180 kcal
Frutas 2 raciones 30mg 20 mg 10g 120 kcal
Vegetales 4 raciones 60 mg 40 mg 20¢g 40 kcal
Alimentos libres A | 2 raciones 10 mg 8 mg 0.2g 130 kcal
Alimentos libres B 2 raciones - - - 110 kcal
**Alimento médico | 120 g - 2160 mg 204 ¢ 564 kcal
TOTAL 235 mg 2317 mg 263¢g 1264 kcal

**Férmula de inicio libre de Fenilalanina, de recién nacidos a 7 afios 11 meses de edad.
Clave: 010.000.5400.00. Publicado en el capitulo 15 de Nutriologia en el Cuadro Basico de Medicamentos
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EJEMPLO 3.1 DIETA, HORARIOS DE ALIMENTACION, EQUIVALENTES Y ALIMENTOS CALCULO PARA LA
DIETA DEL PACIENTE CON FENILCETONURIA

Hora 8:00 am 11:00am | 14:00 pm 18:00 pm 21:00 pm
Cereales 1 racién 1 racién 1 racién - 1 racién
Fruta 1 racién - - - 1 racion
Vegetales - - 3 raciones - 1 racion
Aceite, grasa - - 2 raciones - 1 racién
Alimentos libres A 1 racion - 1 racién - -
Alimentos libres B 1 racién - - 1 racién -
Alimento medico 30g 15g 30g 15¢g 30g
HORA/TIEMPO EQUIVALENTES SUGERENCIA DE MENU
DE ALIMENTACION
8:00 ALIMENTOS LIBRES A 1 racién Atole de maicena sin leche (1 taza con una
DESAYUNO cucharada de maicena)
ALIMENTOS LIBRES B 1 racién 1 cucharada de azlcar
FRUTAS 1 racion 1 taza de papaya picada
CEREALES 1 racién ‘s pieza pan tostado
ALIMENTO MEDICO Alimento médico: 30g de polvo en 180 ml de
agua
11:00 CEREAL 1 racién 1 pieza de camote en dulce (30 g)
COLACION 1 .
ALIMENTO MEDICO Alimento médico: 15g de polvo en 90 ml de agua
14:00 VEGETALES 1 racién 1 taza de sopa de verduras molida o entera
COMIDA
CEREALES 1 racién 2 cucharadas de espagueti rojo preparado con
GRASAS 1 racién 1 cucharada de mantequilla
VEGETALES 2 raciones 1 %4 taza de calabacitas guisadas a la mexicana
GRASAS 1 racién con
1 cucharadita de aceite
ALIMENTOS LIBRES A 1 raciéon
', taza de limonada
ALIMENTO MEDICO
Alimento médico: 30g de polvo en 180 ml de
agua
17.00 ALIMENTOS LIBRES B 1 racion Y, taza de guayaba en almibar
COLACION 2 .
ALIMENTO MEDICO Alimento médico: 15 g de polvo en 90 ml de agua
20:00 CEREAL 1 racion 2 %4 cucharadas de arroz frito con
CENA VEGETALES 1 racién zanahoria y pimiento morrén
GRASAS 1 racion 1 cucharada de aceite
FRUTA 1 racion % taza de uvas

ALIMENTO MEDICO

Alimento médico 30g de polvo en 180 ml de
agua

*Nota: El alimento médico se puede preparar en forma de puré o adicionarlo a los alimentos
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EJEMPLO 4. CALCULO DIETA PACIENTE CON FENILCETONURIA
Femenina de 13 afos de edad con peso de 45 kg.
Valor de Phe en sangre:
Recomendacién: 1550 kcal
Hidratos de Carbono: 57.5% Lipidos: 25.5% Proteina: 15%, aminoacidos indicados
Nutrimento % Kcal g o mg totales

Proteina 15% 236kcal 59¢g
Aminoacidos
Fenilalanina 495 mg (250 — 750 mg / dia)
Tirosina 49¢g (3.45-5.00g/dR)
HCO 57.5% 891 kcal 223g
Lipidos 25.5% 426 kcal 47 g
Total 100% 1550 kcal 329g
Ejemplo 4.1

Nutrimentos contenidos en los alimentos contenidos en la dieta
1 cucharadita (cdita) = 5g; 1 cucharada (cda) = 15g; 1 onza (0z) = 29ml

Grupo de Cantidad Fenilalanina Tirosina Proteina Energia
Alimentos
Cereales 5 raciones 150 mg 100 mg 3g 150 kcal
Grasas 4 raciones 20 mg 16 mg 04¢g 240 kcal
Frutas 2 raciones 30mg 20 mg 10g 120 kcal
Vegetales 4 raciones 60 mg 40 mg 20¢g 40 kcal
Alimentos libres A 3 raciones 15mg 12mg 03¢g 195 kcal
Alimentos libres B 4 raciones - - - 220 kcal
**Alimento médico 170¢g - 5100mg 51g 697 kcal
TOTAL 365 mg 5288mg 57.7¢g 1662 kcal
**Formula de seguimiento libre de Fenilalanina, niflos de 8 afios a adultos.
Clave: 010.000.5401.00. Publicado en el capitulo 15 de Nutriologia en el Cuadro Basico de Medicamentos
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EJEMPLO 4.2 DIETA, HORARIOS DE ALIMENTACION, EQUIVALENTES Y ALIMENTOS

Hora 8:00 am 11:00am | 14:00 pm | 18:00 pm 21:00 pm
Cereales 1 racion - 2 raciones | - 2 raciones
Fruta 1 racién - - 1 racién -
Vegetales - 1 racién 2 raciones | - 1 racién
Aceite, grasa - - 2 raciones | - 2 raciones
Alimentos libres A 2 raciones 1 racién - - -
Alimentos libres B 1 racién - 2 raciones | - 1 racion
Alimento medico 40¢ 25¢g 40¢g 25¢g 40g
HORA/TIEMPO EQUIVALENTES SUGERENCIA DE MENU
DE ALIMENTACION
8:00 ALIMENTOS LIBRES B 1 racién 1 taza de atole de maicena sin leche (preparada con 1
DESAYUNO cucharada de maicena)

CEREAL 1 racién ', pieza de pan tostado con

ALIMENTOS LIBRES B 1 racion 2 cucharadas de mermelada

FRUTAS 1 racién 1 pieza de pera

ALIMENTO MEDICO Alimento médico: 40 g de polvo en 240 ml de agua
11:00 ALIMENTOS LIBRES A 1 raciéon 1 bola (50g) de nieve de fruta
COLACION 1 VEGETALES 1 racién Y taza de jicama

ALIMENTO MEDICO Alimento médico: 25g de polvo en 150 ml de agua
14:00 VEGETALES 1 racién 1 taza de sopa de verduras
COMIDA

CEREALES 2 raciones | 3 tortas de papa al horno, utilizando 1 papa grande

GRASAS 2 raciones | sin piel con 2 cucharadas de aceite (sin huevo)

VEGETALES 1 racidn Y taza de lechuga con limén y sal

ALIMENTOS LIBRES B 2 raciones 2 piezas de guayaba

ALIMENTO MEDICO Alimento medico 40g de polvo en 240 ml de agua
17:00 FRUTA 3 1 racion % taza de pifia picada en almibar
COLACION 2 ALIMENTO MEDICO Alimento médico: 25 g de polvo en 150 ml de agua
20:00 ALIMENTOS LIBRES B 1 racion | % taza de jugo de manzana enlatado
CENA

ENSALADA RUSA
VEGETALES lracion | % taza de zanahoria cocida
CEREAL 2 raciones | 2 cucharadas de papa cocida
4 cuadritos de galletas saladas

GRASAS 2 raciones | 2 cucharadas de mayonesa

ALIMENTO MEDICO Alimento médico 40g de polvo en 240 ml de agua
*Nota: El alimento médico se puede preparar en forma de puré o adicionarlo a los alimentos
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LISTA DE ALIMENTOS Y EQUIVALENTES PARA LOS PACIENTES CON FENILCETONURIA

CEREALES Y TUBERCULOS

‘Alimento H Medida Casera ‘ Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina H Energia ‘
(g 0 mi) (mg) (mg)

| All bran ® |1cCda [ sg | 29 [ 22 | o8 | 13 |
| Arroz blanco 12 Cda | 268 | 32 [ 20 | o6 | 33 |
| Arroz inflado |3/4 taza | 10g | 28 | 37 | o7 | 42 |
‘Avena instantanea “ 1 Cda+ 1 cdita H 20g H 28 ” 18 ” 0.5 H 12 |
| Bran flakes® |2 Cda | 6g | 30 | 20 | o7 | 19 |
‘ Bolillo s pieza H 10g H ” ” H |
| Camote |1Cda+ 1% cdita | 315 || 30 | 21 | o5 | 32 |
‘Cono para helado H 1 pieza H 4g H 22 ” 13 ” 0.4 H 17 ‘
| Cheerios ® || 3 Cda || 4g || 35 || 23 || 0.6 || 17 |
‘Cheerios® almendra y miel H 2 Cda H 5g H 27 ” 18 ” 0.5 H 18 ‘
‘ Doritos ® H 5 piezas H 9g H 28 ” 17 ” 0.7 H 44 ‘
| Elote en granos || 2 Cda || 20g || 32 || 26 || 0.7 || 22 |
| Espagueti |2 Cda | 19g | 33 | 17 || oe | 21 |
| Fritos ® || 5 piezas || 10g || 30 || 22 || 0.7 || 55 |
‘ Froot loops ® H 1/3 taza H 9g H 29 ” 20 ” 0.6 H 37 ‘
‘Galletas Ritz ® “ 3 piezas H 10g H 32 ” 19 ” 0.7 H 50 |
| Galletas de animalitos ® || 4 piezas || 10g || 34 || 21 || 0.7 || 45 |
‘ Galletas marias ® H 2 piezas H 1llg H 28 ” 17 ” 0.6 H 48 ‘
|Ga||etas oreo® || 1 pieza || 11g || 24 || 15 || 0.5 || 53 |
‘ Galletas saladas H 2 cuadritos H 68 H 27 ” 16 ” 0.5 H 26 ‘
‘ Hojuelas de avena H 1 Cda H 3g H 29 ” 21 ” 0.6 H 11 ‘
| Hojuelas de maiz || 1/3 taza || 78 || 31 || 26 || 0.6 || 29 |
‘ Hojuelas de maiz azucaradas H 1/3 taza H 12¢g H 30 ” 25 ” 0.6 H 44 ‘
Palomitas de maiz | 2/3 taza || 68 || 31 || 26 || 0.6 || 27 |
mantequilla

| Palomitas de maiz caramelo || % taza || 9g || 28 || 23 || 0.5 || 34 |
‘ Palomitas de maiz simples H 2/3 taza H 4g H 26 ” 22 ” 0.5 H 15 ‘
| Papa Y taza | 30z | 31 | 26 | o7 | 33 |
| Papas Sabritas ® || 5 piezas || 10g || 29 || 24 || 0.6 || 52 |
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| Papas a la francesa || 4 piezas || 20g || 32 || 19 || 0.7 || 64 |
[Pop Corns ® |6 cda | 11 | 29 [ 24 | o6 | 43 |
| Raisin Bran ® 12 Cda | 7 || 26 | 17 | o7 | 22 |
| Special K ® |2 Cda [ 4g | 31 | 34 | o7 | 14 |
‘ Suavicremas® Vainilla “ 3 piezas H 12¢g H 32 ” 19 ” 0.6 H 55 |
| Tortilla de harina de trigo || '/ pieza || 8g || 33 || 19 || 0.7 || 27 |
‘ Tortilla de maiz Y, pieza H 8g H 36 ” 29 ” 0.7 H 27 ‘
|Totopos (tortilla) || 1 pieza || 8g || 36 || 29 || 0.7 || 27 |
| GRASAS |
|Alimento H Medida Casera ‘ Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina H Energia ‘
(g o mD) (mg) (mg)
| Aceite Vegetal |1 Cda | 14g | 0 I o | o1 | 120 |
|Aceitunas H 2 pieza H 10g H 4 ” 4 ” 0.2 H 15 ‘
|Aderezo francés || 1 Cda || lé6g || 4 || 4 || 0.1 || 67 |
|Aderezo italiano H 1Cda H 15¢g H 4 ” 4 ” 0.1 H 69 ‘
|Aderezo mil islas “ 1 Cda H l6g H 6 “ 6 ” 0.1 H 59 |
| Mantequilla (barra) |1 Cda | 14g | 6 I 6 | o1 | 101 |
| Margarina |1 cda | 14g | 5 I 5 || o1 | 102 |
|Mayonesa || 2 cdita || 9g || 5 || 4 || 0.1 || 66 |
| FRUTAS |
|Alimento H Medida Casera ‘ Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina H Energia ‘
(2 0 mi) (mg) (mg)

|Aguacate H 1 Cda + 2 cdita H 23g H 17 H 12 ” 0.5 H 38 ‘
|Cereza H 1/3 taza H 48g H 13 H 5 ” 0.6 H 34 ‘
|Cereza en almibar dulces || 1/3 taza || 86g || 15 || 10 || 0.5 || 67 |
| Ciruela pasa deshidratada H 3 piezas H 25g H 15 H 6 ” 0.7 H 60 ‘
|Ciruela picada || " taza || 82g || 14 || 5 || 0.7 || 45 |
| Cocktail Y taza H 128g H 14 H 9 ” 0.4 H 93 ‘
Concentrado mandarina | 1 taza (80z) H 240ml H 12 H 5 ” 1.0 H 110 ‘
diluido

| Concentrado naranja diluido | % taza (60z) H 180ml H 15 H 8 ” 1.3 H 84 ‘
|Chabacano || 1 pieza || 35g || 18 || 10 || 0.5 || 17 |
|Chabacano deshidratado 1% pieza H llg H 16 H 9 ” 0.4 H 25 ‘
|Déti|es || 3 piezas || 25g || 14 || 8 || 0.5 || 68 |
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|Durazno deshidratado || " taza || 13g || 15 || 12 || 0.5 || 31 |
| Durazno en almibar v taza | 1285 | 18 | 16 || o6 | 95 |
| Durazno en rebanadas || " taza || 85g || 18 || 16 || 0.6 || 37 |
|Frambuesa Y taza H 62g H 16 H 19 ” 0.6 H 30 ‘
|Fresas > taza H 74g H 13 H 16 ” 0.5 H 23 ‘
|Higos |1 2/3 pieza | 83 | 15 | 27 | o6 | 61 |
|Higos deshidratados H 1 pieza H 19¢g H 14 H 25 ” 0.6 H 48 ‘
|Jugo de naranja embotellado || 1 taza (80z) || 240ml || 17 || 7 || 1.5 || 105 |
|Jugo de pifa " taza (40z) H 120ml H 15 H 13 ” 0.5 H 65 ‘
|Jugo de toronja "> taza (40z) H 120ml H 19 H 13 ” 0.6 H 48 ‘
|Jugo de uva |4taza(402) | 120ml || 15 | 4 | o7 | 78 |
[ Kiwi |2/3 pieza | sog | 16 [ 13 | os | 31 |
|Mandarina || 1 pieza mediana || 84g || 18 || 9 || 0.5 || 37 |
| Mango en rebanadas % taza H 82g H 14 H 9 ” 0.4 H 54 ‘
[ Melén |1/3 taza | 53z | 13 [ 8 | o5 | 18 |
| Naranja en gajos || s taza || 45g || 14 || 7 || 0.4 || 21 |
[Néctar de durazno Yitaza(60z) | 180oml || 16 | 13 || o5 | 100 |
|Papaya || 1 taza || 140g || 13 || 7 || 0.9 || 54 |
| Pasitas |2 Cda | 18g | 12 I 11 || o6 | 55 |
| Pera deshidratada en mitades “ 2 piezas H 35g H 17 H 6 ” 0.7 H 92 ‘
| Pera en rebanadas || 1 taza || 165¢g || 17 || 5 || 0.6 || 97 |
| Pifia picada Y taza | 1165 | 14 | 14 || o4 | 58 |
| Pifia picada en almibar || ¥ taza || 191g || 17 || 15 || 0.8 || 149 |
[Platano |3 cda | 428 | 16 | 10 || o4 | 39 |
| Sandia en cuadros % taza H 120g H 18 H 14 ” 0.7 H 38 ‘
|Toronja en gajos || 1/3 taza || 77g || 16 || 8 || 0.5 || 24 |
| Uvas con céscara Y taza H 120g H 16 H 14 ” 0.8 H 86 ‘
| Uvas sin cascara || 1 taza || 92g || 12 || 10 || 0.6 || 58 |
|Zarzamora . taza H 72g H 15 H 17 ” 0.5 H 38 ‘
| VERDURAS |
|Alimento ” Medida Casera ‘ Peso Fenilalanina Tirosina ‘ Proteina H Energia ‘
(gomb (mg) (mg)
|Apio cocido > taza “ 75g H 11 H 5 H 0.4 H 11 |
|Apio crudo || . taza || 60g || 11 || 5 || 0.4 || 9 |
| Betabel crudo / cocido “ 1/3 taza “ 50g H 15 H 12 H 0.5 H 15 |
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| Brécoli cocido || 2 Cda || 20g || 18 || 13 || 0.6 || 6 |
|Bréco|i crudo “ 3 cdita “ l6g H 14 H 7 H 0.3 H 3 |
| Calabaza china cocida || 3 Cda || 32g || 15 || 10 || 0.5 || 5 |
|Calabaza china cruda % taza H 35g H 15 H 10 H 0.5 H 5 ’
| Calabaza de castilla ” 3 Cda H 46g H 16 H 21 H 0.5 H 15 ‘
| Cebolla cocida |1/3 taza | 75¢ | 15 | 15 || o7 | 20 |
| Cebolla cruda |1/3 taza | sog | 15 [ 15 | os | 15 |
| Col blanca cruda || 2 Cda || lé6g || 16 || 11 || 0.3 || 5 |
| Coliflor cocida |3 cda | 23 | 16 | 10 || o4 | 6 |
| Coliflor cruda /i taza “ 25g H 18 H 11 H 0.5 H 6 |
| Champifiones cocidos || s taza || 19¢g || 15 || 8 || 0.4 || 5 |
|Champiﬁones crudos ” 1 pieza H 18g H 15 H 8 H 0.4 H 5 ‘
|Chayote cocido s taza || 40g || 14 || 10 || 0.2 || 10 |
|Ch|'charos congelados ” 1Cda H 10g H 17 H 10 H 0.5 H 7 ’
Chicharos enlatados / | 1 Cda H 10g H 17 H 10 H 0.5 H 7 ‘
cocidos

[Ejotes |2 cdita | 16g | 14 | o | o4 | 7 ]
| Espinaca cocida / congelada || 1 Cda || 12g || 16 || 13 || 0.4 || 2 |
| Espinaca cruda Picada i taza H 14g H 18 H 15 H 0.4 H 3 ‘
| Germinado de Soya || 1 cdita || 6g || 12 || 11 || 0.4 || 3 |
| Hongos cocidos ” 2 Cda H 18¢g H 12 H 8 H 0.3 H 10 ‘
|Jitomate crudo o cocido 2 taza “ 60g H 17 H 12 H 0.7 H 15 |
|Jitomate en jugo natural || 3/8 taza (302) || 90ml || 15 || 9 || 0.7 || 16 |
|Jitomate en puré enlatado ” 3 Cda H 47g H 16 H 10 H 0.8 H 19 ’
|Jitomate salsa catsup || 2 Cda || 31g || 15 || 8 || 0.6 || 33 |
| Lechuga romana ” 2 hojas H 20g H 14 H 8 H 0.3 H 4 ’
[Nopal — T L — L — | — |
| Pepino en rebanadas || 1taza || 104g || 16 || 9 || 0.6 || 14 |
| Pimiento verde cocido Y taza H 68g H 13 H 9 H 0.4 H 12 ‘
| Pimiento verde crudo > taza “ 50g H 13 H 9 H 0.4 H 13 |
| Poro cocido || 2 Cda || 15g || - || -—- || -—- || - |
| Rabano rojo pequefo crudo “ 15 piezas “ 67g H 15 H 9 H 0.4 H 10 |
|Zanahoria cocida / cruda || s taza || 39g || 14 || 8 || 0.4 || 18 |
|Zanahoria en rebanadas Y taza H 55g H 18 H 11 H 0.6 H 24 ‘
|Zanahoria enlatada %> taza “ 50g H 15 H 9 H 0.5 H 17 |
[Jicama |4 taza | 40g | || || || |
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ALIMENTOS LIBRES A

‘Alimento H Medida Casera ‘ Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina H Energia ‘
(gomb (mg) (mg)
| Café Instantaneo |1 cdita | 22 | 5 | 3 I 02 | 4 |
‘ Congeladas fresa : barra H 74g H 6 H 7 ” 0.2 H 60 ‘
|Conge|adas naranja ‘2 barra H 37g H 5 H 2 ” 0.1 H 35 ‘
|Conge|adas pifa || 2 barra || 37g || 4 || 4 || 0.1 || 34 |
| Chocolate en jarabe “ 1 cdita H 6g H 5 H 4 ” 0.1 H 14 ‘
|Chocolate en polvo || 1 cdita || 3g || 4 || 3 || 0.1 || 11 |
‘ Limonada ', taza (40z) H 120ml H 4 H 2 ” 0.1 H 55 ‘
‘M&M / lunetas H 2 piezas H 2g H 6 H 4 ” 0.2 H 8 ‘
|Ma|vavisco || 1 pieza grande || 8g || 4 || 1 || 0.2 || 26 |
‘ Manzana deshidratada s taza H 21g H 6 H 4 ” 0.2 H 52 ‘
| Manzana en almibar || : taza || 102g || 5 || 3 || 0.2 || 68 |
‘ Manzana en jugo diluido s taza (20z2) H 60ml H 4 H 3 ” 0.2 H 56 ‘
| Manzana en puré /> taza H 128g H 6 H 4 ” 0.2 H 97 ‘
| Manzana entera pequefia || 1 pieza pequefia || 100g || 5 || 4 || 0.2 || 59 |
| Mermelada |1 Cda | 19g | 3 | 2 | o1 || s0 |
| Néctar de durazno || s taza (2072) || 60ml || 5 || 4 || 0.2 || 34 |
‘ Nieves de frutas s taza H 48g H 6 H 3 ” 0.2 H 62 ‘
| Paleta de hielo durazno || ", pieza || 30g || 4 || 4 || 0.1 || 30 |
| Paleta de hielo fresa || 1 pieza || 59g || 7 || 8 || 0.2 || 58 |
| Paleta de hielo pifia || 1 pieza H 59g ” 7 ” 7 H 0.2 H 58 ‘
| Pasa cubiertas de chocolate || 2 piezas || 2g || 6 || 6 || 0.2 || 12 |
| Ralladura de coco || 2 cdita || 3g || 5 || B || 0.1 || 15 |
| Salsa BBQ |1 Cda | 16g | 6 | 4 | o3 | 12 |
| ALIMENTOS LIBRES B |
| Alimento |Medida Casera | Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina || Energia |
(2 0 mi) (mg) (mg)
| Aceite vegetal [1cda | 14g | 0 | o | oo | 120 |
‘Azucar blanca H 1 Cda H 12g H 0 H 0 ” 0.0 H 48 |
| Azlcar glass || 1 Cda || 8g || 0 || 0 || 0.0 || 31 |
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|Azucar morena || 1Cda || l4g || 0 || 0 || 0.0 || 52 |
|Caramelos macizos || 2 piezas || 10g || 0 || 0 || 0.0 || 39 |
Frijolitos de dulce (elly | 10 piezas || 28g || 0 || 0 || 0.0 || 103 |
beans)

| Gatorade || ", taza (40z2) || 120ml || 0 || 0 || 0.0 || 25 |
‘Gomitas H 2 piezas H 4g H 0 H 0 ” 0.0 H 14 |
|Guayaba cruda || 1 pieza || 90g || 2 || 9 || 0.7 || 45 |
| Guayaba en almibar || Y taza || 119¢g || 1 || 5 || 0.4 || 43 |
‘Guanabana H 1/4 pieza H 65¢g H — H — ” — H — |
| Jalea [1cda | 208 | 0 | o | oo | 50 |
‘Jarabe de maiz (Miel Karo) H 1Cda H 20g H 0 H 0 ” 0.0 H 58 |
|Jarabe de maple || 1 Cda || 20g || 0 || 0 || 0.0 || 50 |
| Jugo de arandano || : taza (402) || 120ml || 1 || 1 || 0.0 || 72 |
|Jugo de manzana enlatado Y taza (40z) H 120ml ” 2 ” 2 H 0.1 H 60 |
| Maicena [1cda | 8g | 0 | o | oo | 29 |
‘Miel de abeja H 1Cda H 21g H 3 H 2 ” 0.1 H 64 |
[ Mamey [2/3 pieza [ 30 | — [ — | — [ — |
| Paleta caramelo macizo || 1 pieza mediana || 28g || 0 || 0 || 0.0 || 103 |
‘ Polvo para té instantaneo H 1Cda H 1g H 1 H 1 ” 0.1 H 3 |
| Refresco sin cafeina || ", taza (40z) || 120ml || 0 || 0 || 0.0 || 52 |
‘ Quick de vanilla H 1Cda H 8g H 0 H 0 ” 0.0 H 33 |
|Quick de fresa || 1 Cda || 8g || 0 || 0 || 0.0 || 33 |
| Tang |%taza(402) | 120ml || 0 | o | oo | 59 |
|Tapioca seca || 1 Cda || 10g || 1 || 1 || 0.1 || 36 |

LISTA DE PRIMEROS ALIMENTOS PARA PACIENTES CON FENILCETONURIA
CEREALES
| Alimento |Medida casera | Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina || Energia |
(2 0 mi) (mg) (mg)

[1aEtapa || || | | | || |
| Avena |3/4 Cda E 27 I 14 || o4 [ 12 |
|Arroz || 1 Cda +2 cdita || 6 || 28 || 16 || 5 || 23 |
| Cebada |1Cda+1/4cdita | 4 | 28 | 15 | os || 15 |
[2a Erapa | H H H | H |
| Mixto l1Cda+2cdita | 6 | 30 I 15 | e | 23 |
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| VEGETALES
‘Alimento ” Medida casera ‘ Peso Fenilalanina Tirosina | Proteina H Energia ‘
(gomb (mg) (mg)
12 Etapa | || 15 ] | || |
| Calabaza [3Cda+1%cdita | 50 | 15 L w4 | 4 | 17 ]
[Ejotes [1cda+2cdita | 23 | 15 | 9 I 4 | 9 |
| Zanahoria |scdat 1cdita | 75 | 15 | 10 || 7 | 26 |
[2aEtapa || || | | | || |
‘Vegetales mixtos ” 1 Cda + 2 cdita H 27 H 15 H 11 ” 3 H 11 ‘
| Calabaza [2cda+1cdita | 33 | 15 | 7 I 2 | 10 |
| Ejotes |2 Cda | 31 | 15 | 11 || 4 | 10 |
| Zanahoria [scda+icdita | 75 | 15 | 10 | 6 | 26 |
[3era etapa || || || || | || |
| Zanahoria [4cda+%cdita | 65 | 15 | 10 || o5 | 19 |
| Ejotes con arroz || 2 Cda || 28 || 15 || 11 || 0.3 || 12 |
|Calabaza | \I H H | \I |
[Jugos de frutas || | | | | | |
| Frutas Mixtas || . taza (4 0z) || 120g || 15 || 6 || 3 || 60 |
|Jugo de peras | 13/16 taza (6 % | || || || || |
0z)
[Frutas | || | | | || |
[1a Etapa H | H H | | |
|Platano [3Cda+%cdita | 47 | 15 | 8 I s | 47 |
| Duraznos |3cda+%cdita | 88 | 15 I 9 | 6 | 38 |
| Peras || ‘s taza + 2 cdita || 68 || 15 || 4 || 3 || 39 |
| Ciruela pasa || i taza || 58 || 15 || 5 || 0.6 || 58 |
| 2 day 3era etapa frutas || || || || || || |
| Platano |3Cda+%cdita | 47 | 15 | 8 | o5 | 42 |
| Platano/manzana/pera || 3 Cda || 43 || 15 || 5 || 0.4 || 36 |
| Platano/pifia |3 Cda I 43 | 15 | 6 | o4 || 32 |

Modificadas de Acosta P, Yanicelli S. Nutrition Support Protocols 4° ed, 2001. Ed Library of congress. Traduccion Karin Arnol, Zazil
Olivares y cols.

RECETARIOS PARA PACIENTES CON FENILCETONURIA
http://depts.washington.edu/pku/recipes/index.html

http://www.metabolicaschile.cl/recetariopku.html?pag=126

http://www.guiametabolica.org/sites/default/files/Recetariokric.pdf
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5.4 Diagramas de Flujo

Inicio del tratamiento del paciente recién nacido con fenilcetonuria

Paciente neonato con fenilcetonuria recién
diagnosticado

Investigar:
-Niveles sanguineos de fenilalanina (fa)

¢ Los niveles de
fenilalanina son
e 6-10 mg/dI?

Disminuya leche
materna
paulatinamente y
alimente con féormula
libre de fa hasta
alcanzar niveles de
1 a6 mg/dl

¢Los niveles de fa
son de 10-20 mg/dI?

v

Suspenda leche maternay
alimente con férmula libre de
fa hasta que fa <10 mg/dl
(2 a5 dias)

¢, Los niveles
de fa son
>20 mg/dI?

<
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5.5 Listado de Recursos
5.5.1 Tabla de Medicamentos

Medicamentos mencionados en la guia e indicados en el tratamiento de pacientes con
fenilcetonuria del Cuadro Basico del Instituto Mexicano del Seguro Social:

CLAVE PRINCIPIO ACTIVO INDICACION

010.000.5400.00  Foérmula de inicio libre de fenilalanina De0Oa6 mesesdeedad

010.000.5401.00  Férmula de seguimiento libre de De 6 a 12 meses de edad
fenilalanina

010.000.5402.00  Férmula libre de fenilalanina para Adolescente y adulto

adolescentes y adulto
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5.6 Cédula de Verificacion de Apego a las Recomendaciones
Clave de la Guia de Practica Clinica

Diagnéstico(s) Clinico(s): Ry {[STNI[{E!

E70 Fenilcetonuria Clasica
IMSS-554-12

TiTULO DE LA GPC

CIE-10

Codigo del CMGPC:

Tratamiento dietético-nutricional del paciente pediatrico y adolescente con fenilcetonuria [CEUIZEELED

en el primer, segundo y tercer nivel de atencion las
recomendaciones

2 < NIVEL DE
POBLACION BLANCO USUARIOS DE LA GUIA ATENCION
Médicos  epidemidlogos, Médicos pediatras,
Paciente  pediatrico  y|Médicos familiares, Licenciadas en Nutricién, (Cumplida:
adolescente con | Nutricionistas dietistas, Especialistas en nutricion y | 1er, 2°, 3er nivel Si=1, NO=0,
fenilcetonuria dietética,  Nutridlogo  Clinico  Especializado, No Aplica=NA)
Enfermeras

INICIO DEL TRATAMIENTO

Se identificé y clasifico el trastorno de metabolismo de fenilalanina (fenilalanina clasica, leve,
moderada, etc.) con el fin de dar tratamiento y seguimiento adecuado

Siguid el tratamiento como se enlista de acuerdo a los niveles de fenilalanina
(Escoja el nivel de fenilalanina que tuvo el paciente y vea la alimentacién que le corresponda)
Nivel de fenilalanina Alimentacién
>20 mg/dl Alimentar al paciente con formula libre en fenilalanina hasta que
la fenilalanina sanguinea sea <10 mg/dL
Entre10-20 mg/dL Alimente al paciente con férmula libre en fenilalanina hasta que el
nivel esté en <10 mg/dl (2 a 5 dias) y reinicie alimentacién al seno
materno
Entre 6-10 mg/dL Si la alimentacién actual es al seno materno, continde dicha
alimentacion disminuyendo las tetadas e introduzca la férmula
libre de fenilalanina hasta tener niveles séricos de 1-6mg/dL, de no
lograrlo alimente al nifio Unicamente con férmula libre de
fenilalanina

Se ha hecho seguimiento de los niveles de tirosina y de acuerdo a ello se adecu6 el aporte en la dieta

SEGUIMIENTO CLINICO Y NUTRICIONAL

Se llevé a cabo seguimiento clinico-nutricional como lo indica la guia de practica clinica

INTERVENCION DIETETICA Y GRUPOS DE ALIMENTOS

Se brindé orientacion nutricional indicando las cantidades e intercambios de alimentos

El paciente tiene un listado de alimentos con bajo contenido de proteina'y de fenilalanina

Total de recomendaciones cumplidas (1)

Total de recomendaciones no cumplidas (0)

Total de recomendaciones que no aplican al caso evaluado (NA)

Total de recomendaciones que aplican al caso evaluado

Porcentaje de cumplimiento de las recomendaciones evaluadas (%)

Apego del expediente a las recomendaciones clave de la GPC (SI/NO)
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