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RESUMEN

Antecedentes: los alimentos especiales bajos en proteinas (AEBP) son esenciales para el
manejo nutricional de pacientes con fenilcetonuria (PKU). Sin embargo, hasta ahora se
desconoce los productos disponibles en Espaiia ni se ha estudiado el perfil nutricional de los

mismos.

Objetivos: desarrollar una base de datos de composiciéon de alimentos AEBP y comparar el

perfil nutricional entre los AEBP y sus homodlogos con proteinas.

Métodos: estudio descriptivo y comparativo. Se revisaron un total de 13 marcas de AEBP
comercializadas en Espafa. La informacion nutricional se recopilé del etiquetado nutricional
obligatorio de los productos o de las fichas técnicas. Se comparé el perfil nutricional con los
productos homdlogos con proteinas utilizando los valores medios de la informacién nutricional
disponible en cuatro tablas de composiciéon de alimentos (BEDCA, CESNID, ODIMET y FRIDA).
Para la comparacion de los grupos de alimentos entre AEBP y sus homdlogos se utilizd la
prueba U-Mann-Whitney. Se utilizé el programa estadistico SPSS (edicién 27.0; SPSS, Chicago,

IL, EE. UU.).El nivel de significacién estadistica se establecié en p<0,05.

Resultados: de las marcas revisadas se derivaron un total de 247 AEBP que conforman la Tabla
de composicion de alimentos especiales bajos en proteinas: PKU base. La informacidn recogida
se categorizé en 8 grupos y 22 subgrupos de alimentos. Todos los subgrupos AEBP contenian
entre 80-100% menos de proteinas y fenilalanina. El 99% de los AEBP contenian mas hidratos
de carbono, un 41% mas azucares, un 32% mas grasa total, un 54% mads grasa saturada, un

45% mas sodio y un 22% contenia mas fibra que sus homdlogos.

Conclusion: la variabilidad de la composicién nutricional de los productos AEBP requiere de un
conocimiento cuidadoso cuando se prescriben a pacientes PKU. Disponer de una tabla de
composicion de alimentos, ayudara, al colectivo de Dietistas-Nutricionistas a optimizar las

recomendaciones individuales en estos pacientes.



RESUM

Antecedents: els aliments especials baixos en proteines (AEBP) son essencials per al maneig
nutricional de pacients amb fenilcetonuria (PKU). No obstant aix0, fins ara es desconeix els

productes disponibles a Espanya ni s'ha estudiat el perfil nutricional d'aquests.

Objectius: desenvolupar una base de dades de composicié d'aliments AEBP i comparar el perfil

nutricional entre els AEBP i els seus homolegs amb proteines.

Meétodes: estudi descriptiu i comparatiu. Es van revisar un total de 13 marques d’ AEBP
comercialitzades a Espanya. La informacié nutricional es va recopilar de I'etiquetatge
nutricional obligatori dels productes o de les fitxes técniques. Es va comparar el perfil
nutricional amb els productes homolegs amb proteines utilitzant els valors mitjans de la
informacié nutricional disponible en quatre taules de composicié d'aliments (BEDCA, CESNID,
ODIMET i FRIDA). Per a la comparacio dels grups d'aliments entre AEBP i els seus homolegs es
va utilitzar la prova O-Mann-Whitney. Es va utilitzar el programa estadistic SPSS (edicié 27.0;

SPSS, Chicago, IL, els EUA).EI nivell de significacié estadistica es va establir en p<0,05.

Resultats: de les marques revisades es van derivar un total de 247 AEBP que conformen la
Taula de composicié d'aliments especials baixos en proteines: PKU base. La informacié
recollida es va categoritzar en 8 grups i 22 subgrups d'aliments. Tots els subgrups AEBP
contenien entre 80-100% menys de proteines i fenilalanina. EI 99% dels AEBP contenien més
hidrats de carboni, un 41% més sucres, un 32% més greix total, un 54% més greix saturat, un

45% més sodi i un 22% contenia més fibra que els seus homolegs.

Conclusid: la variabilitat de la composicié nutricional dels productes AEBP requereix d'un
coneixement acurat quan es prescriuen a pacients PKU. Disposar d'una taula de composicid
d'aliments, ajudara, al col-lectiu de Dietistes-Nutricionistes a optimitzar les recomanacions

individuals en aquests pacients.



ABSTRACT

Background: special low protein foods (SLPF) are essential in the nutritional management of
patients with phenylketonuria (PKU). However, until now the products available in Spain are

unknown, and their nutritional profile has not been studied.

Objectives: to develop an SPLF food composition database and to compare the nutricional

profile of some SLPF and non-SLPF.

Methods: descriptive and comparative study. A total of 13 SPLF brands marketed in Spain
were reviewed. The nutritional information was collected from the mandatory nutritional
labeling of the products or from the technical data sheets. The nutritional profile was
compared with the homologous products with proteins using the mean values of the
nutritional information of four food composition tables (BEDCA, CESNID, ODIMET and FRIDA).
For the comparison of food groups between SPLF and non SPLF, the U-Mann-Whitney test was
used. The statistical program SPSS (27.0 edition; SPSS, Chicago, IL, USA) was used. The level of

statistical significance was set at p<0.05.

Results: a total of 247 SPLFs were derived from the reviewed brands and were included in the
food composition database of SPLFs PKU base. We classified these products into 8 food groups
and 22 subgroups. All the SPLF subgroups contained between 80-100% less protein and
phenylalanine, 99% contained more carbohydrates, 41% more sugars, 32% more total fat, 54%

more saturated fat, 45% more sodium and, 22% contained more fiber than non-SLPF products.

Conclusions: the variability of the nutritional composition of SLPF products requires careful
knowledge when they are prescribed to PKU patients. Having a food composition table, will
help, the group of Dieticians-Nutritionists to optimize individual recommendations in these

patients.



INTRODUCCION

La fenilcetonuria (PKU, por las siglas en inglés) es una enfermedad autosémica recesiva
causada por mutaciones en el gen que codifica a la fenilalanina hidroxilasa, enzima que
convierte la fenilalanina (Phe) en tirosina. En la mayoria de los casos, la PKU esta causada por
una actividad deficiente de la enzima fenilalanina hidroxilasa, ubicada predominantemente en
el higado. Esta enzima convierte la mayor parte de la fenilalanina procedente de la dieta en
tirosina, con la excepcidén de una pequefia parte que es utilizada en la sintesis de proteinas
enddgenas. En otras ocasiones el defecto se encuentra en la sintesis y reciclaje de la
tetrahidrobiopterina que actia con cofactor de la enzima fenilalanina hidroxilasa en la

transformacion metabdlica de fenilalanina a tirosina (Blau et al, 2010).

El defecto de la actividad enzimatica provoca un aumento de las concentraciones de Phe en
sangre, orina y tejidos. Si no se trata, se asocia con deterioro intelectual progresivo,
acompafiado por una constelacion de sintomas adicionales, que puede incluir erupcidn

eccematosa, autismo, convulsiones, y déficit motor (Blau et al, 2010).

La PKU fue descrita por primera vez en 1934, por Asbjorn Folling, quien definid su herencia
autosdmica recesiva e identificé la fenilalanina como precursor del acido fenilpirdvico y

marcador bioquimico de la enfermedad (Fglling, 1994).

En 1953, Jervis demostré el defecto de actividad de la enzima hepatica fenilalanina hidroxilasa
y en el mismo afio, Bickel describid la primera posibilidad de terapia, mediante la restriccidon de
la Phe de la dieta, que constituye la base del tratamiento de estas personas (Centerwall et al,

2000).

En 1960, Robert Guthrie (Guthrie et al, 1963), sentd las bases metodoldgicas y conceptuales de
los programas de cribado neonatal que han posibilitado el diagndstico y tratamiento precoz de
multiples anomalias congénitas y hereditarias. Estos programas de cribado neonatal
sistematico han tenido tanto éxito en la identificacidn de los nifos afectados de PKU y otras
alteraciones metabdlicas, que se han convertido en una parte esencial de salud publica en los

paises desarrollados.

El cribado de PKU se realiza a todos los recién nacidos (RN) en Espafia como parte del
Programa de cribado neonatal de enfermedades endocrino-metabdlicas del Sistema Nacional
de Salud con el objetivo de garantizar que los casos confirmados inicien el tratamiento con la
mayor celeridad posible (antes de los 15 dias de vida del RN y siempre antes de que se

manifieste clinicamente la enfermedad) (SNS, 2021).



Clasificacion

Las PKU, a su vez, pueden clasificarse en leve, moderada o clasica, siendo la PKU clasica la que
presenta concentraciones mas elevadas de Phe en sangre (> 1200 pumol/L) y una actividad
enzimatica residual inferior al 5% por lo que requiere un tratamiento y control mas estricto

(Van Wegberg et al, 2017).

Segun las recomendaciones de la Guias Europeas de la PKU (Camp et al, 2014; van Wegberg et

al, 2017), los pacientes con PKU actualmente se clasifican en dos grandes grupos:

= PKU que no requieren tratamiento (concentraciones de Phe al diagndstico < 360
umol/L).
= PKU que requieren tratamiento dietético, farmacoldgico o ambos (concentraciones de

Phe al diagndstico > 360 umol/L).

Prevalencia

La prevalencia de PKU en Europa se ha estimado en 1:10.000 RN vivos, aunque presenta
variaciones geograficas significativas (Camp et al, 2012). En Espafia, en linea con estas
estimaciones, se ha calculado una prevalencia entre 1:12.000 y 1:14.000 RN vivos (SNS, 2020;
Marin et al, 2021).

Obijetivo terapéutico

El objetivo terapéutico en las personas que padecen PKU es alcanzar un estado cognitivo y
desarrollo psicosocial dptimo, junto con una adecuada calidad de vida. Para ello se debera
mantener la concentracion plasmdtica de Phe dentro de un intervalo considerado no téxico,
estimado en 120-360 umol/L en personas <de 12 afios y de 360-600 umol/L en personas > de
12 afios (MacDonald et al, 2020).

Para mantener el nivel de Phe adecuado, el pilar del tratamiento es fundamentalmente

dietético (Saudubray et al, 2006), ademas del farmacoldgico.

Respecto al tratamiento dietético, se incluye una severa restriccion de proteinas alimentarias
cantidad que se determina de forma individual de acuerdo a la gravedad de la afeccion, la
edad, el ritmo de crecimiento y el estado metabdlico, que se controla periddicamente en

revisiones plasmaticas para detectar si el rango de Phe es éptimo (MacDonald et al, 2012).



Esta restriccion proteica de la dieta, junto a la suplementacién con férmulas de aminoacidos
exentas de Phe (Humphrey et al, 2014), o bien con suplementos de aminoacidos esenciales
(Francini-Pesenti et al, 2020), mas la inclusién de los alimentos especiales bajos en proteinas
(AEBP) y alimentos naturalmente con contenido reducido en proteinas como frutas, verduras
y grasas, complementan la alimentacién diaria y el enfoque éptimo para alcanzar un buena
condicién metabdlica y prevenir el deterioro neurolégico por descompensaciones (Camp et al,

2012)

Por lo tanto, los principios del manejo dietético en personas que padecen PKU son:

(MacDonald et al, 2020):

= Evitar la acumulacién de exceso de Phe en la sangre (y por lo tanto en el cerebro)
mediante un estricto control de la ingesta de proteina dietética/fenilalanina.

= Reemplazar la proteina que ha sido eliminada de la dieta con proteina libre o con
muy bajo contenido en Phe, contenida en la férmula especial de aminoacidos.

= Alcanzar un crecimiento y un estado nutricional normal, que se logra asegurando
una ingesta equilibrada de energia, vitaminas y minerales, afiadidos de manera

general en las formulas especiales de aminodcidos.

Tratamiento dietético

Caracteristicas generales de la dieta

El tratamiento de las personas que padecen PKU requiere evitar alimentos proteicos tales

como: (van Wegberg et al, 2017):

= Carne, pollo, pescado, huevos.

= Lacteos (vaca, cabra, oveja) y derivados.

=  Frutos secos, semillas.

= Quinoa, trigo, avena, centeno, cebada.

= Legumbres incluida la soja y derivados (tofu, tempeh).

=  Gelatinasy algas vegetales.

Ademas, esta contraindicado el consumo de edulcorante o cualquier producto que contenga

aspartamo.

La alimentacidn de las personas que presentan PKU requiere de una dieta baja en Phe (Blau et
al, 2010) la cual se basa en la inclusidn de frutas, verduras, grasas, y alimentos especiales

bajos en proteinas (AEBP) elaborados a partir de almidones principalmente.



Los grupos de alimentos bajos en proteinas que se pueden comer sin restriccion serian

(MacDonald et al, 2020):

=  Frutas y verduras que contengan < 75 mg/100g de Phe (Anexo 1) (excepto patatas que
se calcula la racién a tomar).

= Grasas: como aceites vegetales, mantequillas, margarinas, ghee u otras grasas que
contengan < de 1g de proteina en 100g de alimento (Evans et al, 2019)

= Almidones de harina de tapioca, arrurruz y maiz que contengan < 0,5g proteinas /100g
de alimento (contenido en fenilalanina < 25 mg/100 g).

= Sucedaneos veganos de queso que contenga < 0,5g de proteinas /100 g (o < 25 mg de
fenilalanina/100 g

= Azlcares, glucosa, mermelada, miel, siropes, sorbetes de frutas, polos helados, y
dulces que contengan < 0,5 g proteinas /100 g (contenido de fenilalanina < 25 mg/100
g) (Evans et al, 2019).

= Agar agar o jaleas vegetarianas con < 0,5g de proteinas/100 g (o fenilalanina < 25
mg/100 g)

= Bebidas como agua mineral, agua con gas, soda, zumos envasados, refrescos de cola,
limonadas, aguas edulcoradas (siempre que no contengan aspartamo), té negro, té de
frutas, té verde, café y tonica.

= Bebidas vegetales, de coco, arroz, y almendras que no contengan >1g de
proteinas/100ml excepto de bebida de soja.

= Las esencias y colorantes alimentarios se utilizan en pequefas cantidades y se pueden
administrar sin restriccion.

= Hierbas, especias y condimentos.

= Alimentos especiales bajos en proteinas como harinas, cereales, arroz, pasta, pan,

sucedaneos de huevo, sucedaneos de leche etc.

Realizacidon de la dieta

Una dieta equilibrada para una persona con PKU (MacDonald et al, 2020) debe consistir en:

Tomar la dosis prescrita de fdrmula especial de aminodcidos, dividido en al menos 3 dosis
iguales repartidas durante el dia, este puede ser complementado con suplementos de
vitaminas, minerales y acidos grasos de cadena larga para cubrir los requerimientos
nutricionales, si la férmula especial de aminodcidos, no los proporcionara o se detectara algun

déficit en los controles bioquimicos periédicos.
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Fomentar el consumo de al menos 5 raciones de frutas y verduras que contengan <75 mg/100g

de fenilalanina.

Incluir AEBP, como el pan, las pasta, arroz en las comidas como fuente de carbohidratos de
buena calidad para complementar la dieta minimizando el consumo de azucares afiadidos (<

5% de la ingesta caldrica total).

Utilizar grasas de buena calidad ricas en acidos grasos mono y polinsaturados, evitando

alimentos ricos en acidos grasos saturados (< 10% de la ingesta caldrica total).

Mantener una dieta normocaldrica.

Alimentos especiales bajos en proteinas destinados para fenilcetonuria

Los AEBP reemplazan los alimentos basicos como la leche, el pan y la pasta. Ayudan a
optimizar el crecimiento, proporcionan energia para prevenir el catabolismo y evitar el

consiguiente aumento de fenilalanina en sangre (Rocha et al, 2016).

Los AEBP son una parte integral del tratamiento dietético. Aportan energia esencial (ingesta
que varia dependiendo de la severidad de la PKU), variedad y volumen, ayudando a mejorar o
mantener un buen control metabdlico (Giovannini et al, 2011) y permite un dptimo
crecimiento de la persona que padece PKU, ademas de hacer mas variada y palatable la dieta

(Rocha et al 2013, 2016; Cochrane et al 2016).

Los AEBP, son alimentos procesados como consecuencia de la eliminacién de proteinas, por lo
gue su composicién, al tener limitadas las proteinas, se basan principalmente en carbohidratos
y grasas. Se prioriza su sabor y propiedades estéticas sobre su composicidn nutricional, por lo

que la calidad nutricional puede diferir de los productos andlogos con Phe.

En cuanto a la legislacion de estos productos, el reglamento delegado (UE) 2016/128 de la
Comisidon Europea de 25 de septiembre de 2015 que complementa el Reglamento (UE) n2
609/2013 del Parlamento Europeo y del Consejo en lo que respecta a los requisitos especificos

de composicidn e informacidn aplicables a los alimentos para usos médicos especiales indica:

Es esencial la informacion nutricional de los alimentos para usos médicos especiales para
garantizar su uso adecuado, tanto por los pacientes que los consumen como por los
profesionales de la sanidad que recomiendan su consumo. Por ello, para que la informacion
sea mas completa para ambos colectivos, la informacion nutricional debe incluir mas

menciones que las exigidas por el Reglamento (UE) no 1169/2011. Ademas, no debe aplicarse
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la exencién prevista en el anexo V, punto 18, del Reglamento (UE) no 1169/2011, sino que la
informacién nutricional debe ser obligatoria para todos los alimentos para usos médicos
especiales, independientemente del tamafio de su envase o recipiente. Quienes consumen
este tipo de alimentos especiales tienen necesidades nutricionales diferentes de las del
conjunto de la poblacién. Expresar la informacién nutricional sobre el valor energético y la
cantidad de nutrientes de los alimentos para usos médicos especiales en porcentaje de la
ingesta diaria de referencia establecida para los adultos en general en el Reglamento (UE) no
1169/2011 induciria a error a los consumidores, por lo que no debe permitirse. Tampoco seria
adecuado recurrir a las declaraciones nutricionales y de propiedades saludables autorizadas
con arreglo al Reglamento (CE) no 1924/2006 para promover alimentos para usos médicos
especiales, ya que estan destinados a pacientes aquejados de una enfermedad, trastorno o

afeccidn, que en ese sentido no forman parte de la poblacién general.

Segun datos de la European Society of Phenylketonuria, la disponibilidad de estos alimentos
varia en toda Europa (Pena et al, 2016). En el trabajo de Pena y colaboradores (Pena et al,
2015) mostré que la disponibilidad de AEBP en diferentes paises de Europa oscila entre 73 en
Portugal a 256 en ltalia (Pena et al, 2016), mientras que no se dispone de informacidn para

algunos paises como es el caso de Espaia.

Tampoco existe una tabla de composicion de alimentos especifica con informacidn nutricional

detallada de los AEBP.

Dada su importancia en una dieta baja en proteinas indicada para persona que padece PKU es
de suma importancia disponer de una tabla de composicion de alimentos que agrupe la

informacién nutricional de los AEBP.

Para nuestro conocimiento, hasta ahora no se dispone de este tipo de herramienta ni tampoco

se ha evaluado ni comparado los AEBP disponibles en nuestro pais respecto a sus analogos.

Dada la importancia del tratamiento dietético en la PKU, el riguroso control de proteinas que
se debe llevar a cabo, es de suma importancia para el colectivo de dietistas-nutricionistas
disponer de esta herramienta para planificar la dieta, valorar el consumo alimentario de las
personas que padecen PKU y realizar un abordaje dietético-nutricional en forma adecuada es

esencial.

HIPOTESIS

La composicidn nutricional de los AEBP es diferente a sus andlogos.
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OBIJETIVOS

El objetivo principal de nuestro trabajo es desarrollar una tabla de composiciéon de alimentos

PKU Base y analizarla composicién nutricional de los productos AEBP disponible en Espania.

Obijetivo especifico
Analizar y comparar el perfil nutricional de los AEBP respecto a sus andlogos con Phe.

METODOLOGIA

Disefo del estudio

Estudio descriptivo de la composicién nutricional de los AEBP y comparativo respecto a los

alimentos con Phe.
Muestra

Se partié de un listado de productos provista por el banco de alimentos que centraliza la
compra comun de estos productos, lugar dirigido por la Asociacién Catalana de Pacientes con
Errores Congénitos del Metabolismo, de forma voluntaria. Ademas, se tuvo en cuenta los
alimentos y marcas mds consumidas por nuestros pacientes seglin nuestra experiencia en el
Hospital Sant Joan de Déu, también se incluyeron otras marcas conocidas comercializadas en

el mercado espafiol.

Se partid de un potencial de 13 marcas (Alecaran, Aproten, Bezgluten, Huber, Loprofin,

Mevalia, Metax,Milupa, Pral, Sanavi, Taranis, Vitaflo, y Violife).

Criterios de inclusion: productos AEBP que se comercializan en Espaia y que tuviera disponible

la informacién nutricional o/y ficha técnica.

Criterios de exclusion: productos AEBP que no se comercializan en Espafia y que no tuviera

disponible la informacion nutricional o/y la ficha técnica.

De los productos obtenidos se buscaron sus andlogos con proteinas y se recabd la misma
informacién nutricional. Se recopild y analizdé el etiquetado nutricional de los productos
analogos recogiendo la misma informacion nutricional a través de la informacién nutricional de
4 tablas de composicién de alimentos espainolas (BEDCA, CESNID Y ODIMET) y 1 europea
(FRIDA) y la informacidn no disponible en estas tablas se complementé con la informacidn

nutricional declarada en las etiquetas.
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Variables estudiadas

Energia total, proteina, fenilalanina, hidratos de carbono, azlcares, acidos grasos totales,
acidos grasos saturados, fibra, vitaminas y minerales en 100g de alimentos (siempre y cuando
el producto lo dispusiera). En referencia al sodio, cuando no estaba reflejado el valor se calculd
con la siguiente formula (sal total en g/2.5 mg Na en 1 g de Sal*1000 mg en 1g de alimento=

mg de Na).

El contenido de fenilalanina no disponible en la informacidn nutricional se estimé calculando
que 1 g de proteina contiene aproximadamente 50 mg de fenilalanina, que es el estandar, por

consenso, que se utiliza (MCDonald et al, 2021).

Procedimiento

Se revisd las etiquetas nutricionales de los AEBP disponibles en las tiendas fisicas y virtuales
mas utilizadas por las personas que padecen PKU, segin nuestra experiencia en atencién en
pacientes con PKU, ademas de los recomendados por las Asociaciones de Pacientes, ademas
de visitar el banco de alimentos del Hospital Sant Joan de Déu, espacio cedido para que los

pacientes puedan comprar en un Unico lugar estos AEBP a un precio mas reducido.

Desde septiembre de 2021 hasta abril de 2022, se han estado recolectando la informacion
nutricional de los AEBP disponibles a nivel del estado espafiol. Inicialmente, se consensud con
diferentes colegas Dietistas-Nutricionistas pediatricas especialistas en metabolopatias y con el
Banco de Alimentos del Hospital Sant Joan de Déu donde se pueden adquirir estos alimentos.
A posteriori, se revisé la informacidn nutricional del etiquetado nutricional de las diferentes

empresas que los comercializan las cuales en ocasiones proveyeron las fichas técnicas.

Se ha creado una base de datos en Excel con la composicidn nutricional de AEBP.

Analisis estadistico

Todo el analisis estadistico de los datos se realizd con el software SPSS V.27 (edicion 27.0;

SPSS, Chicago, IL, EE. UU.).

Se comprobd la normalidad de las variables mediante la prueba de normalidad Shapiro-Wilk

expresandose los datos en medianas y [valores minimos y maximos].
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Para la comparacidn de los grupos de alimentos entre AEBP y sus homdlogos normales en

proteinas se ha utilizado la prueba deUMann-Whitney para muestras no apareadas.

El nivel de significacion estadistica se establecié en: p<0,05.

RESULTADOS

En la Figura 1. Se muestra el diagrama de flujo de la muestra estudiada (n= 247).

Marcas seleccionadas
(n=15)

Marcas excluidas:
¢ Informacion nutricional no fiable (n=1)
¢ No comercializada o dificil comprar en

Espafia (n=1)

A 4

Marcas incluidas
(n=13)

Productos incluidos
(n=247)

Figura 1. Diagrama de flujo de marcas y productos especiales bajos en proteinas AEBP

De un total de 252 potenciales productos, se descartaron cuatro por no obtener la informacion
nutricional minima esperada para analizar. Finalmente, se han recogido un total de 247 AEBP,

que conforman la Tabla de composicion de alimentos especiales bajos en proteina: PKU base.
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Los productos se clasificaron en 8 grupos y 22 subgrupos, tal como se detalla en la Tabla 1.

Tabla I : Grupos/ Subgrupos de Alimentos AEBP (n=247)

Grupos
(n=8)

Subgrupos Alimentos
(n=22)

Lacteos

(n=54)

Leche (n=9)

Yogur (n =3)

Helado( n=2)

Crema de leche (n=2)
Quesos (n=38)

Cereales y galletas

(n=34)

Cereales de bebé (n=2)

Cereales de desayuno (n=3)

Cereales de desayuno saborizado (n=4)
Galletas(n=7)

Galletas saborizadas(n=18)

Farinaceos

(n=86)

Pan y panificables(n=33)
Harina (n=14)

Pasta (n=32)

Arroz (n=7)

Pasteles , postres , chocolate

(n=31)

Pasteles y bizcochos (n=14)
Postres (n=6)
Chocolate (n=11)

Comida preparada

(n=17)

Comida preparada (n=14)
Snacks (n=3)

Pescado, marisco

Sucedaneo pescado y marisco (n=8)

(n=8)

Carne Sucedaneos carne (n=11)
(n=11)

Huevo Sucedaneo de Huevo (n=6)
(n=6)
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Los 247 productos se categorizaron en 22 subgrupos y se han comparado con 267 productos

analogos con proteinas.

De 247 AEBP, un 38% incluian informaciéon de algunas vitaminas y minerales por lo que no se
pudo comparar completamente todos los nutrientes con sus respectivos analogos con

proteinas.

En la Tabla 2 se muestra los valores de las medianas y sus valores minimo y maximo de los
subgrupos de AEBP y la comparacidn con sus respectivos analogos en relacién a la energia,

proteina, grasa, grasa saturada, hidratos de carbono, azucares, fibra, fenilalanina y sodio.
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Tabla Il. Comparacion de la composicion nutricional entre alimentos normales con alimentos especiales bajos en proteinas

Energia Proteina AGT AGS HC Azlcares Na Fibra Phe
Tipo , (kcal) (g) (g) (g) (g) (g) (mg) (g) (mg)
Producto | Alimento n mediana | mediana | mediana | mediana | mediana | mediana | mediana | mediana | mediana
[min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max]
No Leche 11 58 3,3 2,9 1,8 4,68 4,7 46 0 160
AEBP [41,5;65,4] [3;3,5] [1,6;3,8] [0,9;2,3] [4;4,8] [3,9;5] [41;59] [131;176]
Leche 9 50,2 0,3 2,7 1,4 7,7 4,6 26,8 0 9
AEBP [40;89] [0;0,4] [1,2;4,7] [0,6;2,3] [4,8;10,8] [3,5;5,8] [0;75] [0;0,8] [0;12]
No Yogur 4 59,2 3,9 2,6 1,6 5 4,7 68,5 0 192
AEBP [46;62] [3,7;4,3] [0,3;3,6] [0,1;2,3] [4;6,3] [3,6;5,5] [46,5;85,4] [0;0] [166;215]
Yogur 3 70 0,1 3,1 2,4 8 1 40 1 5
AEBP [61;77,2] [0;1] [2,6-5] [1;3] [6,3;10,8] [0;3,6] [14;40] [0;1] [2;51]
No Helado 5 198 3,5 9,2 5,6 26,2 21,2 60 0,2 157
AEBP [186;201] [2,8;4] [6,3;11] [4,3;6,8] [22,9;28,5] [16;26,4] [44;80] [0;1] [137;218]
Helado 2 426 1,9 12,3 6,2 77 49 280 0,2 20
AEBP [426;426] [1,9;1,9] [12,3;12,3] [6,2;6,2] [77;77] [49;49] [280;280] [0,2;0,2] [20;20]
No Crema leche 2 333,1 2,1 34,5 22,4 3,5 3,5 17 0 104,5
AEBP [330;336] [2;2,2] [34;35,1] [21,6;23,1] [3,1;3,9] [3,1;3,9] [4;30] [0;0] [100;109]
Crema leche 2 191,5 0,2 15,7 15,6 12,3 7,4 54 0 11,3
AEBP [170;213] [0;0,5] [15,4;16] [15,2;16] [6,5;18,1] [2;12,8] [40;68] [0;0] [0;22,5]
No 28 374,5 26 30,3 18,8 0,6 0,2 674 - 1300
AEBP Queso [223;476] [5;38] | [16,1;35,8] | [8,7;21,4] | [0;5,4] [0;54] | [168;1602] [257;1922]
38 280 0,2 23 21 20 0,2 920 - 10
AEBP Queso [213;305] [0;2] [15;29] [9;26] [4,8;30] [0;6] | [400;1400] [0-100]
No Cereal bebé 5 376 7,7 4 0,2 76,6 23,7 20 7,7 385
AEBP [374;387] [6,5;10] [1,8;5] [0,1;0,8] [73,8;81,3] | [10,5;28] [9;39] [3,6;8] [325;500]
Cereal bebé 2 382 0,2 0,5 1 95 5 8 0,5 4
AEBP [382;382] [0,2;0,2] [0,5;0,5] [0,1;0,1] [95;95] [5;5] [8;8] [0,5;0,5] [4;4]
No Cereal 6 366,5 7,3 1,2 0,3 80,2 9,9 694,5 4 355
AEBP desayuno [262,7;382 [4,5;14] [0,5;4,1] [0,1;0,6] [45;87,1] [7;35,8] [0,5;994] [1,4;29] [225;700]
Cereal 3 377 0,3 1 0,9 90,5 34 82 3,7 6,2
AEBP desayuno [372;385] [0,3;0,4] [0,8;1,3] [0,5;1,2] [86;93,6] [25,1;38,9] [54;100] [1,1;6,4] [5;10]

18



Tabla Il. Comparacion de la composicién nutricional entre alimentos normales con alimentos especiales bajos en proteinas. (Continuacion)

Energia Proteina AGT AGS HC Azlcares Na Fibra Phe
Tipo Alimento 0 (kC_al) (g) (g_) (g_) (g_) (g_) (m_g) (g) (m_g)
Producto mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana
[min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max]
No Cereal sabor 6 385 7,4 2,6 0,9 78,5 35,9 450 3,95 370
AEBP desayuno [364;394] [5;8,4] [1,9;4,8] [0,3;2] [75;87,1] [27;37] [100;700] [0;5,9] [250;420]
Cereal sabor 4 383 0,5 1,2 1 91,2 35 80 2,2 17
AEBP desayuno [379;387] [0,2;1] [0,9;1,9] [0,8;1,6] [91;93] [33,6;37] [65;90] [1,5;2,3] [8;31]
No Pan 17 266 8,5 1,6 0,3 51,5 2,7 540 3 431
AEBP [239;380,2 | [6,8;13,1] [1;6,4] [0;1,2] [45,7;70,3] [0,4;4,3] [320;786] [0;6,9] [335;655]
Pan 33 266 0,6 4,8 1,6 55 4,7 463 6 22
AEBP [214;504] [0,3;1,6] [0,6;26,6] [0;14,1] [37;89] 1;12] [40;920] [1,8;16] [7,4;60]
No Harina 18 341,5 10,2 1,6 0,3 71,3 0,7 1,63 4,3 522,5
AEBP [322;369,5 | [6,8;13,7] [1;3,9] [0;0,5] [62,6;78,7] [0;2,5] [0;700] [0,5;13,8] [340;685]
Harina 14 351,5 0,4 0,6 0,3 85,5 4,5 55,5 2,2 14,6
AEBP Fibra (n=12) [253;373] [0,1;1] [0,2;4,2] [0,1;2] [49;88,7] [0,2;8] [4;616] [0;13] [3,3;22]
No Arroz 7 350 8,2 0,9 0,2 77,1 0 1,8 1,4 410
AEBP [339;364] [6,7;8,5] [0;75] [0;0,5] [71;81,6] [0;1,2] [0;6] [0;4] [328;452]
Arroz 7 355 04 1,3 0,6 86 0 28 0,5 14
AEBP [343;366] [0,2;0,5] [0,8;1,3] [0,2;1] [79;88,9] [0;0,5] [0;37] [0;6,6] [9;50]
No Pasta 32 350 12 2 0,5 70 3,5 12 3 600
AEBP [344;371] [11;14] [1;2,5] [0;0,6] [66;76] [0;4] [0;68] [3;8] [550;700]
Pasta 32 354 0,5 0,8 0,5 85,9 0,2 30 0,8 13,3
AEBP [339;370] [0,1;0,9] [0,5;1,6] [0;1,1] [79,6;90] [0;3,2] [0;176] [0;7,3] [8;32]
No Galleta 11 469 7 19 9,7 69 24 352 2,6 350
AEBP [435;484] [5,2;7,1] [10,6;21,8] | [4,5;11,2] | [63,9;77,3] 16;28,4] [212;629] [0,8;4,8] [286;538]
Galleta 7 485,5 0,6 20 8,7 74,9 17 90 1,8 15,5
AEBP Fibra (n=6) [415;510] [0,3;2,2] [7,2;25] [0,5;11,4] [69;86] [3,9;23] [30;232] [0,5;2,6] [8;80]
No Galleta 10 486,6 5,9 21,7 11,9 66 35 2115 3,2 295
AEBP saborizada [272,4;522 [4,6;7,3] [18,5;26] [2,1;15] [15,3;74,5] | [1,3;39,5] | [167;2000] | [1,2;19,4] [230;365]
Galleta 18 490,5 0,7 20,8 9,5 73,9 20,5 40 1,35 21,5
AEBP saborizada [455;586] [0;1,6] [14,7;39] [0,1;22] [59;81,9] [0,2;41] [6,4;232] [0;3,4] [5;100]
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Tabla Il. Comparacion de la composicién nutricional entre alimentos normales con alimentos especiales bajos en proteinas (continuacion)

Energia Proteina AGT AGS HC Azlcares Na Fibra Phe
Tipo Alimento 0 (kC_al) (g) (g_) (g_) (g_) (g_) (m_g) (g) (m_g)
Producto mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana
[min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max]
No Pasteles/ 12 423 5,6 21,9 4,5 47,2 27,5 170 1,8 277,5
AEBP Pancakes [264;455] [3,3;9] [3,3;27,9] [0,8;16,9] [27;76] [2,8;44] [40;452] [0,8;2,9] [165;450]
Pasteles/ 14 372 0,6 15,2 6 61,7 30,3 169 1,8 19
AEBP pancakes [116;465] [0,3;2] [0;26] [0;10,3] [18;86,5] [1;47,9] [40;1457] [0,6;7,1] [5,5;100]
No Chocolate 11 535 6,6 30,7 17,9 57,8 54,1 79 1,1 325
AEBP [463,3;556 [5,4;9,2] [19,3;34] [9,2;20] [54;65,9] | [46,4;65,2] [0;158] [0;34] [270;506]
Chocolate 11 581,8 0,9 36,1 24,3 56,6 37,9 68 0,9 30
AEBP Fibra (n=9) [87;622] [0,2;4] [1;46] [0,6;30,4] [42;88,2] [7;59,1] [2;320] [0;9,8] [10;200]
No Postres 6 121,5 3,7 3,6 1,9 18,6 16,3 80 0,1 185
AEBP [103;133] [2,9;4,2] [2,9;4,2] [1,9;2,7] [15,5;19,8] | [10,8;17,1] [65;81] [0;0,8] [145;210]
Postres 6 424,5 1,8 9,6 4,7 78,5 16,23 24,2 1,7 80
AEBP Fibra (n=4) [118;458] [0,8;1,8] [1,7;15,2] [1;6,6] [18,9;90] [12,5;80] [8;50] [0;5,1] [35;90]
No Comida 23 190 8,2 53 1,5 21,6 1,5 380 1,2 382
AEBP preparada [30,3;361] | [1,2;12,6] | [0,7;14,2] [0,1;4,4] [3,5;78,7] [0;5,1] [3;929,3] [0;14,9] [60;630]
Comida 14 65,5 0,5 0,7 0,1 9,9 1,8 488 0,7 14,5
AEBP preparada [24;366] [0,3;4,2] [0;5] [0;1,3] [4,2;86] [0;4,7] [200;1541] [0,5;4,5] [5;200]
No Carne 23 149 20,2 6,9 2,8 0,2 0,1 634 0 799
AEBP [105;320] | [12,7;28,8] [1,2;26] [0,3;11] [0;9,9] [0;9,9] [60;3580] [0;0,2] [354;1442]
Carne 11 204 4,8 12 2,4 5 1,8 1160 8,9 165
AEBP Fibra(n=7) [153;367] [0,9;5,3] [0,3;24] [0,1;6,9] [0,8;73] [0,7;8,8] | [323;1260] [6;31,7] [33;240]
No Pescado 18 109 18 2 0,7 0 0 88,8 0 851,5
AEBP [54;185] [8,3;26,8] [0,4;12] [0,1;2,2] [0;20,3] [0;1] [39;800] [0;1,7] [415;1100]
Pescado 8 86 0,8 3,2 0,7 18,2 1,8 248 2 40
AEBP [78;280] [0,3;2,4] [0;14,2] [0;2,7] [11;48] [1;4,8] [160;1619] [0;37] [15;100]
No Huevo 9 139 12,3 9,3 2,6 0,7 0,5 144 0 667
AEBP [44;162] [10,2;12,7] [0;12,1] [0;3,3] [0;1,3] [0;1] [133;177] [0;0] [525;691]
Huevo 6 349 0,3 0,5 0,2 84 0,1 125 2,6 7
AEBP [187;366] [0;4] [0;1] [0;0,8] [0;89] [0;2,1] [21;572] [0;92,5] [0;12]
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Tabla Il. Comparacion de la composicién nutricional entre alimentos normales con alimentos especiales bajos en proteinas (continuacion)

Energia Proteina AGT AGS HC Azlcares Na Fibra Phe
Tipo Alimento (kC_al) (g) (g_) (g_) (g_) (g_) (m_g) (g) (m_g)
Producto mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana mediana
[min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max] | [min;max]
No Snack 419,2 7,2 20,4 4,9 64,2 3,2 776 1,6 360
AEBP [213;492] [2,9;9] [11,8;22,9] [3,9;7,4] [3,5;69,2] [2,1;8] [280;1100] [0;3,2] [145;450]
Snack 447 0,5 14,8 7 77,5 2,25 570 1 13,5
AEBP Fibra (n=2) [444;450] | [0,4;0,5] [14,6;15] [6,9;7] [77;78] [1,5;3] [500;640] [0,9;1,1] [10;17]

U de Mann-Whitney . p<0.05, marcado en negrita

Abreviaturas: AEBP, Alimentos especiales bajos en proteinas, AGS, Acidos grasos saturados , AGT, Acidos grasos totales, HC, Hidratos de Carbono, Na, sodio, No

AEBP, No alimentos especiales bajos en proteinas, Phe, fenilalanina.
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Energia

Los AEBP de los subgrupos: helado, postres y huevo presentaron significativamente mayor
energia que sus homdlogos con proteinas, siendo entre un 200 y un 300 % superior. El
subgrupo quesos presentd significativamente menor energia que sus homaélogos con proteinas

siendo entre un 5y un 60% menor.
Proteina y Fenilalanina

Todos los subgrupos de AEBP contenian entre un 80% y un 100 % menos de proteinas y de
fenilalanina que sus homodlogos. Se observd diferencias estadisticamente significativas en

todos los subgrupos excepto en el subgrupo crema de leche.

La Tabla 2 muestra la mediana y los valores [minimo y maximo] del contenido de proteina y
fenilalanina de todos los subgrupos AEBP y sus respectivos andlogos regulares. Las principales
fuentes de fenilalanina fueron encontradas en el queso, galletas, pan, pasteles del grupo de
AEBP con maximos de 60mg a 100mg de fenilalanina y los subgrupos carne, pescado y comida

preparada AEBP con maximos de 100mg a 240mg de fenilalanina.
Hidratos de carbono y azucares

En general, el contenido de hidratos de carbono fue mayor en el 99% de los subgrupos AEBP
(n=21/22) en comparacién con los alimentos que contienen proteinas, excepto el caso del
chocolate que fue ligeramente inferior. Se encontraron diferencias estadisticamente

significativas en todos los subgrupos excepto en el pan, chocolate, comida preparada y snacks.

Un 41% de los subgrupos de AEBP contenian mayor contenido de azucar (n =9/22). En la Tabla
2 se muestra la mediana y el minimo y el maximo de los productos. Presentaron diferencias
significativas 10 subgrupos, por un lado la crema de leche, pan, harina, carne y pescado AEBP
mostraron mas contenido en azlcar que sus homdlogos. Los subgrupos: yogur, cereal de bebé,
pasta, galletas sin saborizar y chocolate AEBP, mostraron menos contenido en azucar que sus

homdlogos con normal contenido en proteinas.
Grasa total y grasa saturada

En un 50% de nuestra muestra no se encontré diferencias significativas ni engrasa total ni en

grasa saturada.

9 subgrupos mostraron diferencias significativas de la grasa total y 6 subgrupos en grasa
saturada. El helado AEBP mostré mas grasa total que su homdlogo, sin embargo, no hubo
diferencias en cuanto a la grasa saturada. La grasa total y la grasa saturada del queso fue

mayor que la del queso AEBP, en referencia a los cereales de bebé AEBP, estos contenian
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menor grasa total y saturada que su homdlogo, sin embargo los cereales de desayuno sin
saborizar AEBP contenian mds grasas saturadas, y los cereales saborizados AEBP contenian
menos cantidad de grasas saturadas que sus homdlogos. Tanto la grasa total como la grasa
saturada fue mayor en el grupo pan AEBP. La harina normal contenia mas grasa total, y aunque
la mediana de la grasa saturada mostrd el mismo resultado en los dos tipos AEBP y no AEBP,

mostro diferencias ya que el rango maximo en la AEBP fue mayor.

La grasa saturada fue mayor en el arroz AEBP y en cuanto a la pasta AEBP presentd menos
grasa total que su homoélogo y similar en la grasa saturada, pero el rango maximo fue mayor
gue su homadlogo normal en proteina. La grasa total de las galletas AEBP sin saborizar, fue
mayor que las de su homdlogo. Sin embargo, en el subgrupo comida preparada AEBP fue

menor que la de su homdlogo, con contenido normal en proteinas.
Fibra

Del analisis nutricional, se obtuvieron todos los valores de fibra menos un 21% de los AEBP, y
no se pudieron analizar las diferencias en el subgrupo queso AEBP, ya que, de 38 productos

analizados, Unicamente constaba la fibra en uno de ellos.

Los resultados muestran diferencias estadisticas significativas en que los subgrupos pan, carne,
pescado y huevo AEBP contienen mas fibra que sus homdlogos. Sin embargo, los subgrupos
cereales de bebé, harina, pasta y galletas saborizadas AEBP contenian menos cantidad de fibra

en 100g de alimento, que los no AEBP.
Sodio

Los resultados de la Tabla 2, muestran diferencias estadisticamente significativas en todos los
subgrupos, excepto en la crema de leche, los cereales no saborizados, el arroz, los pasteles, el

chocolate, la comida preparada, el huevo y los snacks AEBP.

El subgrupo de alimentos con contenido normal en proteinas que mostré mas contenido en
sodio fueron: la leche, el yogur, los cereales de bebé, los cereales de desayuno saborizados, el

pan, las galletas saborizadas y normales y los postres comparados con los productos AEBP.

Los alimentos AEBP que mostraron mds contenido en sodio fueron: helado, queso, harina,

pasta, carne y pescado comparando con sus homdlogos con normal contenido en proteinas.
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DISCUSION

Este es el primer estudio que agrupa la informacidn nutricional de todos los productos
disponibles en el mercado espafiol y se revisa la informacion nutricional de AEBP y se los
compara con sus homélogos con proteinas.

Como era de esperar todos los subgrupos de AEBP contenian entre un 80% y un 100 % menos
de proteinas y de fenilalanina, que sus homdlogos, similar a la de los trabajos (Pena et al,
2015; Wood et al, 2020), por lo que era razonable pensar en un contenido mayor de hidratos

de carbono, incluidos azucares y mayor porcentaje de grasa (Rocha et al, 2016).

Como en otros trabajos (Pena et al, 2015; Wood et al, 2020), en nuestro estudio los productos
AEBP en general tienen un perfil nutricional significativamente diferente al de los alimentos
regulares. El 99% de los productos AEBP contenian mas hidratos de carbono que sus
homdlogos incluyendo alimentos basicos de la dieta como es la pasta, el arroz y la leche AEBP,
estos resultados estan en linea a la de otros autores (Pena et al , 2015 )que mostraron que la
principal diferencia energética entre productos AEBP y no AEBP se asocié a un mayor

contenido en hidratos de carbono (Pena et al, 2015; Wood et al, 2020 ).

El resultado de azlcares también es similar a otros trabajos (Wood et al, 2020) y coincide con
mayor porcentaje en los subgrupos: leche, harina, pan, carne y pescado AEBP, aunque difiere

del subgrupo cereales de desayuno.

En personas con PKU, una ingesta alta hidratos de carbono y azucares de los AEBP, puede
contribuir a mayores niveles de resistencia a la insulina y aumentos de la glucosa y los
triglicéridos en sangre (Moretti et al 2017; Couce et al 2018), también se ha observado en esta
poblacién desde la edad de un afio que la energia aportada por los hidratos de carbono es
superior a la de los controles sanos (Evans et al, 2019). Estos hallazgos ponen de manifiesto la

importancia de la informacidn analizada, ya que nos puede ayudar a balancear la dieta.

En cuanto a la grasa total, en el estudio de Pena y colaboradores (Pena et al, 2015),
reportaron mayores aportes en los productos AEBP, concretamente un 58%, sobre todo en el
subgrupo pan, que contenia el doble que sus homdlogos, resultado que difiere de (Wood et al,
2020), que, Unicamente reportaron un 37% mas, en los subgrupos: pan, harina, cereales,
chocolate, pasta, pasteles, comida preparada y leche AEBP, ademds un 35% de estos,
contenian mas grasa saturada comparado con los alimentos con contenido normal en
proteinas . Estos resultados coinciden con los nuestros, los cuales muestran un 32% de los

subgrupos AEBP: helado, pan, yogur, chocolate, postres, carne y pescado, contenian mas grasa
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total, y en un porcentaje mayor de los AEBP. También hay que tener en cuenta que (Wood et
al, 2020) informaron que, un 50% de los subgrupos AEBP contenian menos grasas saturadas
incluidos la harina, pasteles, huevos y sustituto de pescado, similar a nuestros resultados, ya el
45,5% de los productos normales analizados como : los quesos, cereal de bebé, cereal
saborizado, harina, pastel y comida preparada contenian mas grasa total que los AEBP y un
32% de los alimentos regulares: crema de leche, galletas, chocolate, carne , huevo y snacks,

comida preparada, carne, pescado y huevo, contenian mds grasa saturada que los AEBP.

Aunque en la poblacién PKU no se han encontrado diferencias en biomarcadores de
enfermedad cardiovascular en comparacién con controles sanos, (Evans et al, 2017; Robertson
et al, 2013), el hecho de que un 54% de los AEBP contengan mas grasa saturada que sus
homdlogos podria contribuir, si no se vigila su consumo excesivo, a desarrollar problemas de

obesidad y cardiometabdlicos (Verduci et al, 2016).

Del analisis nutricional, pudimos valorar la fibra del 79% de los AEBP y del 100% de los
alimentos habituales, mejores resultados en el estudio de (Wood et al, 2020) que solo
pudieron analizar la fibra del 44 % de los AEBP y un 82% de los alimentos normales en

proteinas, por falta de esta informacion en el etiquetaje nutricional.

Seria necesario promover la declaracién de fibras en estos productos y valorar en futuras
investigaciones el tipo de fibra contenida y como podria influenciar en la microbiota intestinal

de estos pacientes.

Un 45% de los productos AEBP contenian mads sodio que los homélogos, porcentaje mas
elevado que el reportado por (Wood et al, 2020), que fue mas del 30%. Es posible que su
consumo habitual pueda contribuir a comorbilidades derivadas de alto consumo en sodio,

como hipertension entre otras (Trefz et al, 2019).

En cuanto a las limitaciones de este estudio podemos mencionar que practicamente toda la
informacién nutricional ha sido recogida de las etiquetas de los productos, ya que muchas
marcas comerciales no brindaron la ficha técnica del producto , también es verdad que los
costes de analizar nutricionalmente los productos es muy elevado y las empresas informan de
los nutrientes obligatorios segun el reglamento europeo 1169/2011, el cual no obliga a
declarar la fibra y es voluntaria la declaracién de vitaminas y minerales, a no ser que, la
empresa quiera declarar propiedades saludables, por lo que podemos pensar, que no

contienen estos micronutrientes o si los contienen seria en muy poca cantidad.
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Una mayor disponibilidad de AEBP, se considera fundamental parte de una dieta restringida en
Phe. Su ingesta, no sélo satisface necesidades de energia, mejora la adherencia a la dieta y
evita el catabolismo, sino que, mantiene un control de Phe en sangre dentro de los rangos de
normalidad al contribuir a mayor adherencia al tratamiento dietético (Wood et al, 2020).Por
tanto, disponer de una herramienta que agrupe la informacion nutricional de los AEBP es util y
necesaria para el trabajo diario del profesional que se dedica a la atencidn de las personas con

fenilcetonuria.

CONCLUSION

El perfil nutricional de los productos AEBP difieren de los alimentos normales con proteinas,
incluyendo un alto porcentaje de hidratos de carbono y grasas, que en muchos casos no son

cardiosaludables.

Desarrollar una tabla de composicidon de AEBP y analizar la composicidon nutricional de estos
productos disponibles en Espafia, proporciona una herramienta muy valiosa de ayuda para el
colectivo de Dietistas-Nutricionistas, para la planificacion de la dieta, valorar el consumo

alimentario y para optimizar el abordaje dietético-nutricional de las personas con PKU.
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ANEXOS

Lista de frutas y verduras permitidos sin restriccion en PKU (<75mg fenilalanina/100g)

Granada
Manzana
) Fortunella Chumbera
Albaricoques o, .
Limon Ciruelas pasas
Banana . .
. Limas Membrillo
Arandanos o
Lichi Uvas pasas
Moras .
Mandarina Frambuesas
Grosellas negras )
. Mango Grosellas rojas
Clementinas ) ]
FRUTAS Meldn Ruibarbo
Cerezas 3
(Frescas, Nisperos Satsumas
Pasas, secas . .
congeladas, . Nectarinas Caqui
Ciruela ]
enlatadas en , Olivas Carambola
, Fruta del dragdn .
almibar) - Naranjas Sultanas
Grosellas espinosas . .
Chirimoya Tamarillo
Pomelo i )
Melocotdn Sandia
Uvas i
. . Peras Céscaras mezcladas
Reina Claudia . L, .
Physalis (limén y naranja)
Guayaba N .
Pifia Angélica
Yaca i i
o Platano Cerezas glacé
Kiwi .
Jengibre
Aguacate . B
Pepino Rabano
Alcachofa )
B . Dudhi Mostaza
erenjena
e Eddo Cebolla
Maiz tierno .
, Escarola Perejil
Judias verdes o L,
Hinojo Chirivias
Remolacha ) )
VERDURAS col Ajo Pakchoi
o
(frescas, . Pepinillos Chirimoya
Zanahoria o
congeladas, Calabaza Pimientos
Alcaparras o
enlatadas) Karela Hinojo
Yuca .
. Colinabo Batata
Apio nabo
) Okra Tomates
Apio
Puerros Nabo
Chayote
o Lechuga Berros
Endivia . 5
, Calabacita Castafia de agua
Calabacin
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