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TRATAMIENTO NUTRICIONAL DEL PACIENTE PEDIATRICO Y ADOLESCENTE CON GALACTOSEMIA
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E742 Trastorno del metabolismo de la galactosa

Tratamiento Nutricional del paciente pediatrico y adolescente con Galactosemia
ISBN en tramite

DEFINICION

La galactosemia es una enfermedad rara autosémica recesiva caracterizada por la reducida capacidad de
convertir la galactosa de la dieta en glucosa debida a una alteracion de la actividad de una de las tres enzimas
de la via de Leloir (Fridovich-Keil y Walter 2008).
Existen tres tipos de galactosemia.
e Tipo 1. Galactosemia clasica es la mas comun y forma mas severa. La causa la deficiencia de galactosa-1-
fosfato uridil transferasa (GALT).

® Tipo 2. Deficiencia de galactosa quinasa (GALK/GALK).
e Tipo 3. Deficiencia de galactosa-4-fosfato epimerasa.

La galactosemia clasica involucra en su atencion aspectos nutricionales, clinicos econdmicos y sociales, cuya
incidencia en diferentes poblaciones es de 1:40,000-1:60,000 recién nacidos, aunque la prevalencia difiere
sustancialmente entre las poblaciones (Fridovich-Keil y Walter 2008). Se desconoce la frecuencia de
presentacion de galactosemia clasica en la poblacion mexicana.

Los recién nacidos afectados parecen normales y posterior a la exposicion a la leche o leche materna, que
contiene abundante galactosa, se presenta la sintomatologia, el recién nacido puede presentar los siguientes
trastornos clinicos: retardo en el crecimiento, rechazo al alimento, vomitos, diarrea, ictericia, hepatomegalia,
hiperbilirubilemia, transaminasemia, coagulopatia, anemia, cataratas, disfuncion tubular renal, insuficiencia
hepatica, encefalopatia incluyendo letargia irritabilidad e hipotonia, acidosis metabdlica, albuminuria,
aminoaciduria generalizada, septicemia por E coli y muerte (Walker 2011) (Berry 2011).

Al sospechar o hacer el diagndstico neonatal, inmediatamente debera de restringirse la galactosa de la dieta,
ya que previene o resuelve los sintomas agudos de la galactosemia clasica. Si la galactosemia clasica no se
trata, es probable que en los pacientes entre los seis y diez dias de vida se presente insuficiencia hepatica aguda
con hiperamonemia, sepsis y choque. Las cataratas estan presentes en aproximadamente el 10% de los nifios.
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La frecuencia de hallazgos especificos en neonatos sintomaticos con galactosemia clasica se muestran a
continuacion:

Hallazgos Por ciento Detalles adicionales
Ictericia (74%)
Hepatomegalia (43%)
Dafio hepatocelular 89% Pruebas de funcién hepatica anormales (10%)
Trastornos de la coagulacion (9%)
Ascitis (4%)
Vémitos (47%)
Intolerancia a los alimentos 76% Diarrea (12%)
Alimentacion deficiente (23%)
Retraso en el desarrollo 29%
Letargo 16%
Convulsiones 1%
Escherichia coli (26 casos)
Klebsiella (3)
. Enterobacter (2)
0
Septicemia 10% P (1)
Estreptococos beta (1)

Streptococcus faecalis (1)

Encuesta y resultados de 270 neonatos sintomaticos (Waggoner et al, 1990)

El diagnéstico de la galactosemia se establece mediante la medicién de galactosa-1-fosfato (Gal-1-P) y
actividad de Galactosa-1-fosfato uridiltransferasa (GALT) en eritrocitos. En la galactosemia clasica, la actividad
enzimatica GALT es menor del 5% del valor promedio en individuos sanos y la Gal-1-P es mayor de 10 mg/dI.

El tratamiento especifico debe iniciar en las primeras semanas de vida y mantenerse durante toda la vida
mediante:

e Eliminacion de la galactosa de la dieta, ante la menor sospecha clinica o resultado positivo en el tamiz
neonatal para prevenir las secuelas irreversibles o muerte en la etapa neonatal (Tang 2012, Bosh
2011).

e Formula infantil con base en aislado de proteina de soya.

e Micronutrimentos, vitamina D vy calcio.

INICIO DEL TRATAMIENTO TEMPRANO DEL PACIENTE CON
GALACTOSEMIA

a. Interrumpa lactancia materna y la ingesta de formula que contenga galactosa, cuando se sospeche
clinicamente galactosemia o se cuente con un resultado positivo de tamiz. La suspension de la ingesta de
galactosa disminuye la toxicidad aguda, pero no evita las complicaciones a largo plazo.
b. En cuanto un recién nacido presente ictericia a expensas de bilirrubina indirecta, intolerancia a la via
oral, datos de sepsis, insuficiencia hepatica debe descartarse galactosemia, ya que el inicio oportuno del
tratamiento evita la muerte del paciente.
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c. Ingresar a la base datos de pacientes con errores innatos del metabolismo, a los pacientes con diagndstico
confirmado de galactosemia, para garantizar el control y seguimiento. Vigilar el apego al tratamiento del
paciente con galactosemia.

d. Informar a toda persona de los riesgos genéticos y opciones disponibles para enfrentar estos riesgos.

e.. Informar a los padres del paciente y al paciente, la evolucidony prondstico de su enfermedad.

f. Realizar el monitoreo clinico, bioquimico y metabdlico de acuerdo al estado del paciente y politicas del centro
de atencion.

g. Utilizar la medicion de Galactosa-1- fosfato en eritrocitos, ya que es el método mas adecuado para la
vigilancia del cumplimiento de la dietoterapia.

h. Establecer dietoterapia especifica a los pacientes lactantes cuya actividad enzimatica GALT sea menor del
10% de la actividad del control y cuya galactosa-1-fosfato eritrocitaria sea mayor de 10 mg/dl. El tratamiento
a base de soya depende de la respuesta de Gal-1-P eritrocitaria. Las concentraciones inferiores a 5 mg/dl se
consideran dentro del rango terapéutico.

i. Realizar examen oftalmologico del segmento anterior con lampara de hendiduray fondoscopia indirecta
con pupilas dilatadas, en el momento del diagnostico inicial y anualmente.

j- Evaluar anualmente, la desmineralizacion dsea a partir de los tres afos de edad.

k. Determinar FSH y valores sanguineos de estradiol en todas las ninas de 11 anos. En caso de existir
insuficiencia ovarica la paciente debe tener seguimiento por el médico ginecélogo y endocrindlogo.

l. Realizar resonancia magnética cerebral en los pacientes que presentan problemas del desarrollo. ya que
en la mayoria de los casos se observa degeneracion progresiva del cerebelo.

m. Evaluar en los pacientes con galactosemia el desarrollo cognitivo, con pruebas psicométricas. La aplicacion
de éstas pruebas seran por los psicologos en los centros de atencion.

n. En pacientes con dario cognitivo referirlos a terapia de rehabilitacion del lenguaje y apoyo psicoldgico.

n. Enviar a terapia de rehabilitacion a los pacientes con retraso en el desarrollo, a fin de garantizar la
intervencion temprana para la adquisicion de habilidades sociales.

o. Orientar a los padres para que los nifios acudan a escuelas que cuenten con maestros capacitados y
psicologos.

p. Dar apoyo psicologico a los padres para mejorar la calidad de vida de la familia.

TRATAMIENTO NUTRICIONAL DEL PACIENTE CON GALACTOSEMIA:
REQUERIMIENTOS Y RECOMENDACIONES

a. a. Estd contraindicada la lactancia materna en el recién nacido, dar tratamiento con una formula
lactea sin lactosa como la de soya.

b. El abordaje del tratamiento es multidisciplinario, debe intervenir el médico, profesional de la nutricion y
otros profesionales mas para vigilar aspectos metabdlicos, bioquimicos, clinicos y dietéticos.

c. Se requiere de vigilancia periodica de acuerdo al crecimiento y desarrollo asi como el estado
metabdlico.

d. Utilizar indicadores de diagndstico: Peso/Edad para desnutricién aguda, Peso/Talla para desnutricidn
crénica, Talla/edad para desnutricion crénica, Circunferencia del brazo/edad (reserva caldrica y
proteica), Circunferencia cefalica/edad (desnutricién crénica) y para seguimiento score Z

e. Cuando el crecimiento y desarrollo no alcanza los estandares recomendados para la edad, hay que
utilizar la curva de crecimiento y desarrollo del paciente, como su propio control.

f.  La nutricion en el primer afio de vida es fundamental, debe satisfacer las necesidades energéticas y

asegurar el crecimiento y madurez de 6rganos.

Los aportes de energia y proteina se brindan de acuerdo a las recomendaciones de la RDA.

Los hidratos de carbono deben constituir del 50 al 55% de la energia requerida.

= &
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i. La recomendacion de galactosa por dia es de: lactantes 50 a 200 mg, preescolares 150 a 200 mg,
escolares 200 a 300 mg y adolescentes 250 a 400 mg.

Requerimiento de macronutrimentos
EDAD Proteinas | Energia % Lipidos de | % Hidratos de
la Energia Carbono
Kg/dia Kcal / Kg Requerida
Lactantes 0-3m 3.5- 3.0 | 120 (145-95) DeOa6
3-6m 3.5-3.0 | 115(145-95) meses
40a45% | 50al 55 % del
6 - 9m 3.0-2.5 | 110 (135-80) Antes de los | requerimiento
9-12m 3.0-2.5 | 105 (135-80) 2 afos total
g/dia Kcal/dia 30240 %
Preescolar 1-4a >30.0 1300 (900 - 30 %
1800) después de
Escolar 4-7a > 35.0 1700 (1300- los dos anos
2300)
Escolar 7-11a > 40.0 2400 (1650—
3300)
Adolescentes mujeres 11-15a > 50.0 2200(1500-
3000)
15-19a > 50.0 2100 (1200-
3000)
>19a > 50.0 2100 (1400 -
2500)
Adolescentes hombres 11-<15a | > 55.0 2700 (ZOOO -
3700)
15-19 >65.0 2800 (2100-
3900)
>19a >65.0 2900 (2000 -
3300)
Consultado y adaptada en Abril de 2012 de: Dietary recommendations/Nutritional requirements list of publications.
http:/ /www.who.int/nutrition/publications/nutrientrequirements/en/index.html

FARMACONUTRICION: VITAMINAS, MINERALES, OTROS NUTRIMENTOS Y
MEDICAMENTOS

a. A partir de los 3 afos de edad aportar calcio de acuerdo a la ingesta, distribuyendo en las comidas para
mejorar su absorcion. Administrar simultaneamente vitamina D con el calcio.
b. Considerar los siguientes efectos secundarios de la administracion de calcio: flatulencia, estrenimiento,
hipercalciuria, pérdida de Fe, Zn por quelacion.
c. Larecomendacion de nutrimentos se realizan en base a la RDA: Ca, P, Mg, Zn, Vitamina D, Vitamina K.
d. El aporte de Ca en mg/dl'a de acuerdo a la edad es: 0-6 meses, 210; 6 a 12 meses, 270; 1 a 3 anos
500; 4 a 8 anos, 800; 9 a 30 anos de edad , 1300.
e. El profesional de la nutricion aplicara encuesta de alimentos, recordatorio de ingesta de alimentos de 3
dias (72Hrs). Dos de alimentacién habitual y uno de fin de semana.

5



TRATAMIENTO NUTRICIONAL DEL PACIENTE PEDIATRICO Y ADOLESCENTE CON GALACTOSEMIA

DIETAS RECOMENDADAS Y ALIMENTOS CON BAJO CONTENIDO DE
GALACTOSA

a. La recomendacion para establecer un plan alimentario debe ser individualizada.

b. El consumo de alimentos industrializados se recomendara bajo vigilancia multidisciplinaria, considerando
que en la NOM 051 sobre el etiquetado no hace referencia del contenido de galactosa en los alimentos.

c.El profesional de la nutricion debe ofrecer alternativas de sustitutos equivalentes e intercambio de alimentos
para lograr la adherencia a la terapia nutricional basado en tablas de contenido de galactosa.

d. Dentro de los programas de educacion para la salud el profesional de la nutricion debe implementar la
ensenanza de técnicas de conservacion de alimentos para reducir el nivel de galactosa libre.

e. Calcular la ingesta de galactosa en los diferentes grupos de alimentos. (Cuadro 5).

f. Los alimentos complementarios deberan aportar del 30 al 40 % del total de la energia.

g. Para iniciar la ablactacion se debe considerar la maduracion individual del lactante con galactosemia.

h. Realizar estrategias educativas con conceptos practicos de preparacion, combinacion, variacion, dirigidas a la
preparacion de alimentos adecuados.

i. La terapia nutricional debe adecuarse a la respuesta metabdlica y las complicaciones que cada paciente
presente.
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CuADRO 1. ALIMENTOS PERMITIDOS, LIMITADOS O PROHIBIDOS EN LOS PACIENTES CON GALACTOSEMIA

Grupos de Alimentos PERMITIDOS Alimentos LIMITADOS * Alimentos PROHIBIDOS
alimentos < 5 mg Gal/100g 5 -20 mg Gal/100g > 20 mg Gal/100g
Lacteos Ninguno Ninguno Leche en todas sus presentaciones y productos

lacteos, yogurt, queso*, mantequilla, crema, etc.

Formulas infantiles | Sucedaneos de leche humana | Ninguna Formulas infantiles comerciales hechas a partir
con proteina aislada de soya de la leche de vaca o cualquier otro mamifero
Leguminosas Ninguna Ninguna Frijol de soya, germinado de soya, tofu, miso,

salsa de soya, soya en otra

presentacion, lenteja, alubia.

cualquier

Verduras Chayote, calabacita, espinaca, | Berenjena, betabel, brocoli, | Jitomate con cascara, puré de jitomate, jugo de
ejote, champiion, coliflor, | calabaza de Castilla, | jitomate, verduras capeadas y/o preparadas con
pepino sin semillas, col, apio, | cebolla, chicharos, jitomate | ingredientes prohibidos
alcachofa, esparrago, perejil, | pelado, zanahoria, col de
lechuga, nabo, rabano, | bricelas,
lechuga, papa blanca,

Frutas Mango, chabacano, nectarina, | Ciruela morada, datil, | Jitomate con cascara, puré de jitomate, jugo de
uva verde, ciruela roja, | durazno, kiwi, pera, | jitomate, verduras capeadas y/o preparadas con
aguacate, cereza, meldn, | manzana, platano, sandia, | ingredientes prohibidos
toronja, naranja, uva pasa, fresa, frambuesa,

limén, naranja
Cereales y Avena, arroz, cebada, papa, | Trigo seco o cocido, camote | Pan de dulce, pasteles, hot cakes, wafles,

tubérculos

sémola, fécula de maiz, pasta
sin huevo, harina de trigo,

muffins, pan francés, pasta de hojaldre. Cualquier
tipo de pasta, pan o pastel o galleta que

galletas 'y  panes  sin contenga ingredientes prohibidos
ingredientes prohibidos

Alimentos de origen | Pollo, pavo, res, pescado, | Huevo Visceras (higado, rifidn, sesos, molleja, etc).

animal cerdo, Productos certificacion Productos empanizados, pescado enlatado,
Kosher**: jamon, salchicha, surimi, nuggets, croquetas preparadas infantiles
lengua, jamdn serrano con ingredientes prohibidos

Oleaginosas Almendra, cacahuate, | Coco Avellana, castana, ajonjoli, semilla de girasol,
mantequilla de cacahuate, pepita de calabaza
nueces (castilla, nogal, india,
macadamia)

Grasas Aceitunas sin semilla, aceites | Mayonesa Aderezos, crema, mantequilla
vegetales (maiz, olivo,
cartamo, soya,  girasol)
margarina.

Azlicares Azicar de cana, fructosa, miel | Miel de abeja, mermeladas | Chocolate, flan, gelatina de leche, helado, cajeta,
de maiz, mermeladas vy jaleas | y jaleas de frutas limitadas | chicloso, mermelada y jaleas de frutas prohibidas
de las frutas permitidas y de manzana, cualquier postre con ingredientes
gelatina de agua, nieves de prohibidos
frutas permitidas

Bebidas Jugos de frutas pemitidas, | Jugos de frutas limitadas Jugos de frutas prohibidas, café instantaneo,
infusién de manzanilla bebidas que contengan ingredientes prohibidos

Otros Levadura, carragenina,
algarrobo, goma guar vy

arabiga, productos Parve o
Parave***

* Los quesos maduros de mas de 75 dias tienen un contenido menor de galactosa, podran utilizarse bajo prescripcion del nutriélogo

Centro Nacional de Equidad de Género y Salud Reproductiva. Lineamiento técnico. Tamiz Neonatal. Deteccion, diagndstico,
tratamiento y seguimiento de los errores innatos del metabolismo. Deteccion, diagndstico, tratamiento y seguimiento de la
galactosemia clasica. 2010: 47-61.
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CuADRO 2. ALIMENTOS PARA ABLACTACION DEL PACIENTE CON GALACTOSEMIA

Grupo de alimentos

Alimentos PERMITIDOS < 5mg de Gal/100g

6 a 8 meses 8 a 10 meses 10 a 12 meses 12 a 18 meses
Lacteos Ninguno Ninguno Ninguno Ninguno
Formulas infantiles Sucedaneos de | Sucedaneos de | Sucedaneos de | Sucedaneos de leche
leche humana | leche humana con | leche humana con | humana con  proteina
con proteina | proteina aislada de | proteina aislada de | aislada de soya
aislada de soya soya soya
Verduras Chayote, Chayote, Chayote, Chayote, calabacita,
calabacita, calabacita, calabacita, espinaca, ejote, papa
espinaca, papa | espinaca, ejote, | espinaca, ejote, | blanca, betabel, zanahoria
blanca, zanahoria | papa blanca, | papa blanca, | cocida champinion,
cocida betabel, zanahoria | betabel, zanahoria | coliflor, pepino sin
cocida cocida semillas, col, apio,
esparragos, perejil
Frutas Manzana cocida, | Manzana cocida, | Manzana cocida, | Manzana cocida, pera
pera cocida, | pera cocida, | pera cocida, | cocida, platano mango,
platano platano, mango | platano  mango, | chabacano, nectarina, uva
cocida, chabacano, | chabacano, uva | verde, ciruela roja,
uva verde verde, ciruela roja | aguacate, cereza
Cereales v Avena, arroz, | Avena, arroz, | Avena, arroz, cebada,
tubérculos cebada, sémola, | cebada, sémola, | sémola, fécula de maiz,
fécula de maiz fécula de maiz derivados del trigo sin
lacteos
Alimentos de origen Pollo, pavo, res Pollo, pavo, res, pescado,
animal cerdo, embutidos con
certificaciéon Kosher*
(jamén Salchicha)
Grasas Valorar tolerancia | Valorar tolerancia | Aceitunas sin semillas,
de papillas o | de alimentos con | aceites vegetales (maiz,
alimentos picados | aceite vegetal olivo, cartamo, soya,

con aceite vegetal

girasol) margarina

Adaptado de: Ruiz Pons, Sanchez-Valverde. Nutritional treatment of inborn errors of metabolism. 2007.
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CuADRO 3. ALIMENTOS PERMITIDOS, LIMITADOS Y PROHIBIDOS DE ACUERDO AL CONTENIDO DE GALACTOSA,
PARA PACIENTES MAYORES DE 18 MESES DE EDAD.

Grupos de Alimentos PERMITIDOS Alimentos LIMITADOS * | Alimentos PROHIBIDOS
alimentos < 5 mg Gal/100g 5 -20 mg Gal/100g > 20 mg Gal/100g
Lacteos Ninguno Ninguno Leche en todas sus presentaciones y productos

lacteos, yogurt, queso, mantequilla, crema, etc.

Formulas infantiles | Sucedaneos de leche humana | Ninguna Formulas infantiles comerciales hechas a partir
con proteina aislada de soya de la leche de vaca o cualquier otro mamifero

Leguminosas Ninguna Ninguna Frijol de soya, tofu, miso, salsa de soya, soya

en cualquier otra presentacion

Verduras Chayote, calabacita, espinaca, | Berenjena, betabel, | Jitomate con cascara, puré de jitomate, jugo de
ejote, champifién,  coliflor, | brécoli,  calabaza  de | jitomate, verduras capeadas y/o preparadas
pepino sin semillas, col, apio, | Castilla, cebolla, chicharos, | con ingredientes prohibidos
alcachofa, esparrago, perejil, | jitomate pelado,
lechuga, nabo, rabano papa | zanahoria, col de Bruselas
blanca

Frutas Mango, chabacano, nectarina, | Ciruela ~morada, datil, | Jitomate con cascara, puré de jitomate, jugo de
uva verde, ciruela roja, | durazno, kiwi, pera, | jitomate, verduras capeadas y/o preparadas
aguacate, cereza manzana, platano, sandia, | con ingredientes prohibidos

uva pasa, fresa,
frambuesa, limon, naranja

Cereales y Avena, arroz, cebada, papa, | Trigo seco o cocido, | Pan de dulce, pasteles, hot cake, wafles,

tubérculos sémola, fécula de maiz, pasta sin | camote muffins, pan francés, pasta de hojaldre.
huevo, harina de trigo, galletas y Cualquier tipo de pasta, pan o pastel o galleta
panes sin ingredientes que contenga ingredientes prohibidos
prohibidos

Alimentos de origen | Pollo, pavo, res, pescado, cerdo, | Huevo Visceras (higado, rifidon, sesos, molleja, etc.).

animal Productos certificacion Productos empanizados, pescado enlatado,
Kosher**:  jamén, salchicha, surimi, nuggets, croquetas preparadas infantiles
lengua, jamodn serrano con ingredientes prohibidos

Oleaginosas Almendra, cacahuate, | Coco Avellana, castaiia, ajonjoli, semilla de girasol,
mantequilla de  cacahuate, pepita de calabaza
nueces (castilla, nogal, india,
macadamia)

Grasas Aceitunas sin semilla, aceites | Mayonesa Aderezos, crema
vegetales (maiz, olivo, cartamo,
soya, girasol) margarina.

Azlicares Azicar de cafia, fructosa, miel | Miel de abeja, mermeladas | Chocolate, flan, gelatina de leche, helado,
de maiz, mermeladas y jaleas de | v jaleas de frutas limitadas | cajeta, chicloso, mermelada vy jaleas de frutas
las frutas permitidas gelatina de prohibidas y de manzana, cualquier postre con
agua, nieves de frutas ingredientes prohibidos
permitidas

Bebidas Jugos de frutas permitidas, | Jugos de frutas limitadas Jugos de frutas prohibidas, café instantaneo,
infusion de manzanilla bebidas que contengan ingredientes prohibidos

Otros Levadura, carragenina,

algarrobo, goma guar y arabiga,
productos Parve o Parave***

*Limitados. No consumir mas de 100 gramos al dia.
**Kosher. No mezcla productos carnicos con lacteos, por lo tanto estos alimentos preparados con carne no contienen lacteos.
***Parve o pareve. No contienen productos carnicos ni lacteos.

Centro Nacional de Equidad de Género y Salud Reproductiva. Lineamiento técnico. Tamiz Neonatal. Deteccion, diagndstico,

tratamiento y seguimiento de los errores innatos del metabolismo.

galactosemia clasica. 2010: 47-61.

Deteccion, diagnodstico, tratamiento y seguimiento de la




TRATAMIENTO NUTRICIONAL DEL PACIENTE PEDIATRICO Y ADOLESCENTE CON GALACTOSEMIA

Producto Contenido de galactosa
Leche vaca 18,000mg/dL
Leche materna 12,222 mg/dL
Caseina 100g 184 mg
Hidrolizado de caseina 60 - 70 mg/L
Formula infantil con base en aislado de proteina de soya 11.1 mg/L
Formulas elementales 0

Centro Nacional de Equidad de Género y Salud Reproductiva. Lineamiento técnico. Tamiz Neonatal. Deteccion, diagnodstico,
tratamiento y seguimiento de los errores innatos del metabolismo.  Deteccion, diagnodstico, tratamiento y seguimiento de la
galactosemia clasica. 2010: 47-61.

FALLA DE TRATAMIENTO

a. Los cambios observados en la composicion corporal con un incremento en la masa magra y recuperacion de
signos clinicos de deficiencia, son indicadores de que la terapia nutricional esta cumpliendo con su objetivo.

b. Para el seguimiento en antropometria, emplear curvas de crecimiento y desarrollo longitudinal. Evaluar signos
clinicos de deficiencia dirigidos a deficiencia de calcio y vitamina

c. Realizar encuestas nutricionales de 3 dias interrogando la frecuencia de ingesta de alimentos, niamero de
comidas y horarios, método de preparacion, gustos, preferencias, aversiones, alergias e intolerancias, consumo
de suplementos y complementos.

d. Aun cuando se lleva un control de la dieta libre de galactosa, algunos pacientes pueden continuar con los
metabolitos toxicos elevados, ya que se producen de forma endogena y pudieran relacionarse con la falla del
tratamiento. El monitoreo bioquimico se realiza midiendo concentraciones de galactosa-1-fosfato en eritrocitos
y excrecion de galactitol urinario.

e. Aun cuando se lleva un control de la dieta libre de galactosa, algunos pacientes pueden continuar con los
metabolitos toxicos elevados ya que se producen de forma endégena y pudieran relacionarse con la falla del
tratamiento.

10




TRATAMIENTO NUTRICIONAL DEL PACIENTE PEDIATRICO Y ADOLESCENTE CON GALACTOSEMIA

ALGORITMOS

SEGUIMIENTO DEL PACIENTE CON GALACTOSEMIA
EVALUACION BIOQUIMICA

-

[ PACIENTE CON GALACTOSEMIA

L

TRATAMIENTO
ESTABLECIDO

*|NTERVENCION NUTRICIONAL INMEDIATA:

EXAMENES
BIOQUIMICOS

*_SUSTITUCION DE LACTANCIA
MATERNA POR FORMULA DE
PROTEINA
AISLADA DE SOYA
-DIETA CON RESTRICCION DE
GALACTOSA
-PRESCRIPCION DE ENERGIA Y
NUTRIMENTOS (RDA)
-CALCIO, FOSFORO
-VITAMINA D
-POTASIO

\/\

-NIVELES
NORMALES DE GALACTOSA
FOSFATO ERITROCITARIO

-AUSENCIA DE GALACTITOL,
URINARIO

“DENSITOMETRIA OSEA
NORMAL
-BALANCE DE CALCIO NEUTRO
-NO CALCIURIA

NO

NO

REALIZAR ENCUESTA DIETETICA
IDENTIFICANDO LOS ALIMENTOS INGERIDOS
EL CONTENIDO DE GALACTOSA
-DIETOTERAPIA SIN APORTE DE GALACTOSA
ORIENTACION ALIMENTARIA AL FAMILIAR DE
PACIENTE

REALIZAR ENCUESTA DIETETICA IDENTIFICANDO:
INGESTA DE CALCIO, FOSFORO, VITAMINA D.
RELACION CALCIO:FOSFORO

FACTORES QUE ALTEREN LA ABSORCION O
EXCRECION DE CA,PO4 Y VITAMINA D

-PRUEBAS DE FUNCION
HEPATICA NORMALES

NO

PRESCRIBIR DIETOTERAPIA SIN
GALACTOSA

ADECUAR LA DIETA DE ACUERDO A
LA CAPACIDAD

METABOLICA POR EL DANO HEPATICQ

v
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SEGUIMIENTO DEL PACIENTE CON GALACTOSEMIA
EVALUACION ANTROPOMETRICA
e N

\:’ PACIENTE CON GALACTOSEMIA \

*INTERVENCION NUTRICIONAL INMEDIATA:

-CURVA DINAMICA DE CRECIMIENTO
MUESTRA PESO EN EL MISMO PERCENTIL

-ANTROPOMETRIA Y COMPOSICION
CORPORAL NORMAL O EN MEJORIA

TRaTAMIENTO | Y
ESTABLECIDO

f REALIZAR ENCUESTA DIETETICA IDENTIFICANDO ENERGIA TOTAL, DISTRIBUCION ENERGETICA, MACRO Y MICRONUTRIMENTOS, TIEMPOS DE
‘c ALIMENTACION

‘\ -PRESCRIPCION DIETETICA AJUSTANDO NUTRIMENTOS QUE TUVIERON DEFICIT, EXCESO O RELACION INADECUADA. ESTAS ALTERACIONES DE
NUTRIMENTOS SE DETECTARON A TRAVES DE LA ENCUESTA DIETETICA,

12
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-SUSTITUCION DE LACTANCIA MATERNA POR FORMULA
DE PROTEINA AISLADA DE SOYA

-DIETA CON RESTRICCION DE GALACTOSA
-PRESCRIPCION DE ENERGIA Y NUTRIMENTOS (RDA)
-CALCIO, FOSFORO

ITAMINAD

-POTASIO




TRATAMIENTO NUTRICIONAL DEL PACIENTE PEDIATRICO Y ADOLESCENTE CON GALACTOSEMIA

SEGUIMIENTO DEL PACIENTE CON GALACTOSEMIA

DETECCION TEMPRANA DE COMPLICACIONES

/ A

\
\ PACIENTE CON GALACTOSEMIA \

N y

*

-SUSTITUCION DE LACTANCIA MATERNA POR FORMULA

A DE PROTEINA AISLADA DE SOYA
* .
INTERVENCION NUTRICIONAL INMEDIATA: _DIETA CON RESTRICCIGN DE GALACTOSA

-PRESCRIPCION DE ENERGIA Y NUTRIMENTOS (RDA)
-CALCIO, FOSFORO
\ ITAMINAD
-POTASIO
¢PRESENTA
COMPLICACIONES?
TRATAMIENTO N0
<—
ESTABLECIDO
y
' ' ‘ ' '
ALTERACIONES DEL
L INSUFICIENCIA
S| DAROHEPATICO DESARROLLO Ogggggms CATARATA OVARICA
PSICOMOTOR

]

-INTERCONSULTA A

INTERCONSULTA

DENSITOMETRIA

PRUEBAS DE . : ENDOCRINOLOGIAY
-PRUEBAS DE OSEA OFTALMOLOGIAAL GINECOLOGIAALOS 11
LKA ALTERACIONES EN CORFICIENTE DAGNOSTICARY
FUNCION HEPATICA APARTIR DELOS 3
EL LENGUAJE INTELECTUAL CON

. ARNOS DE EDAD
NORMALES A0S, CADAARO CADAANO

ALTERACION

TERAPIADE . DETERMINACION
“DIETOTERAPIA PARA REHABILITACION -DIETOTERAPIA \ DE FSHY
HEPATOPATA \ AESTRICOON GALACTOSA | | -DIETACONRESTRICIONDE | 61 e
\ (DIETA CON RESTRICCION APORTE DE CALCICA0SFORO GALACTOSA
RESTRICCION GALACTOSA DE GALACTOSA ' ~ DE ESTROGENOS EN
APORTE DE VITAMINAD PREPUBER
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