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on pedidtrica Nivel de Atencién: 1°, 20y 3°

1. DTAGRAMAS DE FLUJO

TRASTORNOS DE OXIDACION DE ACIDOS GRASOS (TOAG)

Paciente critico:
Acidosis metabdlica
Hipoglucemia

no ¢ El tamiz neonatal es positivo a . ' "
acilcarnitinas? si Cardiopatia
i Encefalopatia
Hacer diagnostico de i
Seguimiento y control confirmacion: Hacer diagnéstico de
del nifio sano en primer -Enzimatico o confirmacion:
nivel de atencién -Molecular en segundo -Enzimatico o
nivel de atencién -Molecular en tercer
i nivel de atencion
Diagnéstico
confirmado de |«
TOAG
i -Paciente con i
. proceso infeccioso
-Paciente leve » Paciente critico
asintomatico -Ejercicio
A A
Tratar en Acidosis
tercer nivel . . - ) metabolica, . Insuficiencia renal
Cardiomiopatia Crisis convulsivas . . Encefalopatia s
hipoglucemia, por rabdomidlisis
hiperamonemia
\
1. Evitar ayuno prolongado. v
2. Dieta: energia de acuerdo con 4
requerimiento, proteinas 10-12%, lipidos 15-
20%, resto de HC; acidos grasos esenciales -incremento de aporte energético
. Tratar
a expensas de hidratos de

2% de las grasas totales, L-carnitina (en
defectos de carnitina), vitaminas liposolubles.
Almidén de maiz 2g/kg/d via oral o enteral
(nocturno).

carbono
-Vigilancia estrecha

Nutricion paren 'eral o enteral o
Dieta
Energia de acuerdo con requerimiento,
proteinas 10-12%, lipidos 15-20%; acidos
grasos esenciales 2% de los totales, L-
carnitina (en defectos de carnitina), vitaminas

Detecte

complicaciones liposolubles
Almidén de maiz 2g/kg/d via oral o eneral
(nocturno).
h 4 h 4 Hiperhidratacién en caso de rabdomidlisis,
forzar uresis, mantener pH urinario en 6.5
Retinitis . o
. . Patron miopatico
pigmentaria

i Interconsulta a
especialidad requerida

Interconsulta a
especialidad requerida
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2. GENERALIDADES

Los defectos de oxidacion de acidos grasos (DOAG) son un grupo heterogeneo de enfermedades
causadas por la deficiencia de enzimas que participan en la via del metabolismo de los acidos
grasos, las enzimas que se han asociado a enfermedad en el humano son:

a) Ciclo de las carnitinas
1. Transportador de carnitina de la membrana (CTD)
2. Carnitin palmitoil transferasa tipo | (CPT D
3. Carnitin palmitoil transferasa tipo Il (CPT II)
4. Traslocasa de carnitina/acilcarnitina (CACT)
b) Defectos de la beta oxidacion
1. Acil coenzima A deshidrogenasas de cadena muy larga (VLCAD), de cadena media
(MCAD), y de cadena corta (SCAD)
2. 2-4 dienoil CoA reductasa
3. L-3 hidroxiacil CoA dehidrogenasa: de cadena corta (SCHAD) y de cadena larga
(LCHAD)
4. Proteina mitocondrial trifuncional (MTPD)
5. Deficiencia multiple de acil CoA deshidrogenasa respondedora a riboflavina (RR-

MAD) ¢ aciduria glutarica tipo |l

Los padres portadores de un individuo afectado deben recibir asesoramiento genético, explicar
que en cada embarazo hay un 25% de probabilidad de tener otro hijo afectado, 50% de
probabilidad de tener un hijo portador de la misma mutacién del padre o de la madre y que por
definicion permanecera asintomatico, 25% de probabilidad de tener un hijo sin ninguna de las
mutaciones de los padres

*Grado de Recomendacion
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3. DEFICIENCIAS ENZIMATICAS:

DEFICIENCIA DE ACILCOA DESHIDROGENASA DE CADENA
MEDIA
DEFICIENCIA DE ACILCOA DESHIDROGENASA DE CADENA
CORTA

Recomendacion

La deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena media (MCADD) es el defecto
de la oxidacién mitocondrial de acidos grasos mas comun, la identificacion mediante
tamiz neonatal permite reducir significativamente la morbilidad y la mortalidad

En un paciente con letargo, vomitos, hipoglucemia hipocetodsica, hepatomegalia, D
encefalopatia, coma y muerte sospechar defectos de oxidacion de MCAD

Ante un cuadro clinico de sospecha y antes de administrar glucosa se debe extraer

sangre para realizar los siguientes estudios: glucemia, gases, electrolitos séricos, D
amonio, 3-hidroxibutirato y lactato. Hay que separar una muestra de plasma (0,5 ml
minimo) y guardar en el congelador para determinar acidos grasos libres y carnitina

El diagnostico de los defectos de beta oxidacion de acidos grasos es sugerida por
patrones caracteristicos de acidos grasos excretados por orina. El andlisis cualitativo

o cuantitativo de los acidos organicos dicarboxilicos se realizan mediante
cromatografia de gases por espectrometria de masas y es la prueba de confirmacion

(Ver tabla 1)

El andlisis enzimatico e inmunoquimico en mitocondrias de fibroblastos, musculo o D

higado pueden confirmar el diagnéstico

La presencia de acilglicinas en orina: hexanoilglicina o fenilpropionilglicina,
suberilglicina son patognomonicos de la deficiencia de MCAD. La demostracion del
defecto enzimatico en leucocitos o fibroblastos o mediante el estudio de D
mutaciones especificas son el estandar de oro para MCADD

Tratamiento de la hipoglucemia sintomatica

. Infusion de solucion glucosada al 10%, con 8 a 10 mg/kg/min hasta tener
glucosa en sangre entre 110-120 mg/dl D
. En caso de que la hipoglucemia se asocie a convulsiones y/o edema cerebral,

iniciar tratamiento:
Corregir la acidosis metabdlica con bicarbonato de sodio
Tratar con N-carbamil glutamato a 100 mg/kg/dia en 4 dosis, con amonio
superior a2 200 microgramos/dl
Hemofiltracién en nifios menores de 10 kg
Hemodialisis en mayores de 10 kg
Carnitina 50-100 mg/kg/dia
. Riboflavina 50-200 mg/dia como prueba terapéutica en todos los casos

*Grado de Recomendacion
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Tratamiento crénico de la MCADD D

e Evitar ayuno prolongado, la frecuencia de la ingestion se basara en la
tolerancia individual al ayuno, generalmente:
- Administrar alimentos cada 4 horas (dia y noche) de 0 a 12 meses
- Administrar alimentos cada 4 horas durante el dia y descanso nocturno de 6
horas en mayores de 12 meses (Ver tabla 5)
- En algunos casos sera necesaria la alimentacion durante la noche,
considerar la infusién continua con sonda nasogastrica o nasoenteral

e Farmacos que no se deben administrar: Acido valproico, acido acetilsalicilico y
acetaminofen, ya que inhiben la -oxidacion. Si es posible evitar la adrenalina
ya que estimula la lipdlisis

e Los acidos grasos de cadena media estan contraindicados en los defectos de
oxidacion de acidos grasos de cadena corta y media (SCAD, MCAD)

La restriccion de grasas se aplica en los defectos SCAD, MCAD, SCHAD, donde se

debe otorgar el 20% del total de las calorias como grasas, considerando un aporte

del 3% como acidos grasos indispensables y el 1% de acido o- linolénico. El uso de D
leche descremada es recomendado en ninos mayores a 2 anos. En este tipo de
alteracion la suplementacién de L-Carnitina no tiene ningln efecto

Emitir el diagnostico de Deficiencia de SCAD cuando exista aumento de:

-Tetranoilcarnitina (C4) en plasma D
-Acido etilmalénico (EMA) en orina sin descompensacion metabélica (por lo menos

en dos ocasiones)

Vigilancia periodica para los pacientes con un historial de acidosis metabdlica, D
hipoglucemia y otros sintomas que presentan de forma aguda

Enviar anualmente a consulta con el personal experto o a clinicas metabdlicas a los
pacientes con deficiencia de SCAD para evaluar:

-crecimiento y desarrollo D
-estado nutricional (incluyendo proteinas y depdsitos de hierro, niveles de globulos

rojos o acidos grasos esenciales de plasma y carnitina en plasma)

DEFICIENCIA DE ACILCOA DESHIDROGENASA DE CADENA

LARGA

Recomendacion GR*

El tratamiento de los pacientes con MCAD y LCHAD debe evitar ayuno y periodos
prolongados entre los alimentos. Hay que dar dieta alta en carbohidratos, baja en D
grasas y suplemento de L-carnitina para prevenir la deficiencia secundaria

La dosis de riboflavina recomendada para los pacientes con RR-MAD es de 100 a D
200 mg/dia

*Grado de Recomendacion
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En la deficiencia de LCHAD y VLCAD se recomienda el uso de L-carnitina (50 D
mg/kg/dia) ya que transporta los acidos grasos de cadena larga

El tratamiento en la deficiencia de LCHAD y VLCAD incluye una dieta alta en
carbohidratos y bajo contenido de grasa, reduciendo la frecuencia de episodios de D
rabdiomiolisis

DEFICIENCIA DEL TRANSPORTADOR DE CARNITINA Y DE LAS

ENZIMAS CARNITINPALMITOILTRANSFERASA I Y II

Recomendacion GR*

En pacientes con hipoglucemia hipocetosica, hepatomegalia, acidosis lactica,
hiperamonemia se debe sospechar defectos de la beta-oxidacion, por lo que hay

que determinar en crisis metabdlica glucosa sérica, pruebas de funcionamiento D
hepatico, amonio, gasometria venosa y examen general de orina

Tomar muestra en papel filtro para realizar determinacién de acilcarnitinas

Infundir glucosa durante las infecciones intercurrentes para prevenir el catabolismo y
dar comidas frecuentes, evitar ayuno prolongado, evitar el ejercicio extremo vy la
exposicion al frio.

Proporcionar hidratacion adecuada durante un episodio de rabdomiolisis y
mioglobinuria para evitar insuficiencia renal

Evitar acido valproico, anestesia general, ibuprofeno y el diazepam en dosis altas

Prevenir la insuficiencia renal durante un episodio de rabdomiolisis y mioglobinuria,
mediante una buena hidratacién y si es necesario dialisis peritoneal. Se debe dializar D
inmediatamente cuando la insuficiencia renal es inminente

Para establecer el grado de severidad vy las necesidades de un individuo

diagnosticado con deficiencia de carnitin palmitoil transferasa |l se recomienda lo

siguiente:

« Examen neuroldgico

« Pruebas de resistencia

« Revision de la dieta: D
Reducir la cantidad grasas de cadena larga, cubrir la necesidad de los acidos
grasos indispensables (Ver tabla 4)

« Proporcionar carnitina

- Aumentar la ingestion de energia en forma de hidratos de carbono para reducir la

utilizacion de la grasa corporal y prevenir la hipoglucemia

Para prevenir los episodios de mioglobinuria en pacientes con CPT Il se recomienda

evitar el ejercicio extenuante durante el ayuno o permanecer en lugares frios.

Durante el episodio de mioglobinuria debe infundirse solucion glucosada 5% por via

oral o intraveosa para cubrir energia requerida

*Grado de Recomendacion
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Iniciar tratamiento con solucion glucosada IV al 10% 2 a 5ml/kg/dosis en bolo en

caso de hipoglucemia en recién nacidos, en nifios mayores a dosis de 0.2 a 0.5
g/kg/dosis. Posteriormente con 10mg/kg/min para mantener una glucosa de 100

mg/dI

En caso de hiperamonemia mayor de 200 microgramos/dl iniciar tratamiento con Punto de
arginina 200-400 mg/kg/dia en tres dosis 0 benzoato de sodio dosis 250 buena
mg/kg/dia dividido en tres dosis por sonda nasogastrica, con una dilucién 100 mg  practica
por 1ml de solucion glucosada.

En caso de acidosis lactica iniciar con bicarbonato de sodio. Iniciar tratamiento para

las infecciones de vias respiratorias superiores, inferiores, urinarias,
gastrointestinales por el riesgo de descompensacion metabdlica

Para el tratamiento con mioglobinuria en pacientes con CPT Il apegarse a la guia de
mioglobinuria.  Incrementar diuresis infundiendo solucion salina y monitol y D
alcalinizar la orina (pH 6.5) con bicarbonato para evitar acidosis e hiperkalemia

4. ASESORAMIENTO GENETICO Y ESTUDIO MOLECULAR EN
DEFECTOS DE OXIDACION DE ACIDOS GRASOS

Recomendacion Clave

Debido a que los errores innatos de la oxidacion mitocondrial de los acidos grasos,
pueden ser causados por mutaciones en cualquiera de los genes que codifican las
diferentes enzimas involucradas en la via metabdlica (Ver tabla 2), la tendencia
actual es que el estudio molecular debera de realizarse sélo en el gen que se
sospeche mutado y ello se logra con un adecuado diagnoéstico clinico y bioquimico
que permita identificar el defecto metabdlico con base en los metabolitos alterados

5. DIETOTERAPIA Y ALIMENTACION

Recomendacion Clave GR*

Se recomienda evitar ayuno por mas de 4 horas en nifos de 4 meses, en nifos de 5y

12 meses se puede agregar una hora por mes hasta maximo 8 horas de ayuno g
Para evitar ayunos prolongados se recomiendan comidas frecuentes y de requerir D
aporte de almidon o fécula de maiz crudo a dosis de 2 g/kg/dia diluida en agua

Aportar energia con base a las Recomendaciones de Ingesta Dietética (Ver tabla 3) D

Incrementar la ingestion de hidratos de carbono durante los episodios en los que el
requerimiento energético sea mayor D

*Grado de Recomendacion
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En defectos de acidos grasos de cadena larga dar triglicéridos de cadena media
(TCM) a dosis de 1.5-2 cc/kg/dia, repartidas en 6 dosis

Esta prohibido la ingesta de TCM en defectos de oxidacién de acidos grasos de
cadena media y corta

Se recomienda ingestion de las vitaminas deficientes y suplementacion con aceites
vegetales como parte del 10% de los acidos grasos de cadena larga, para proveer

acidos grasos esenciales. D
Nifios entre 4 y 8 afios de edad deben consumir 10g de acido linoleico y 0.9g de

acido « - linolénico por dia

El acido docosahexaenoico (DHA) es esencial en los defectos de LCHAD y VLCAD se
sugiere proporcionar 65 mg/dia en lactantes y 130 mg/dia en nifios con mas de 20 D
kilos de peso, con ello se prevee deficiencias de DHA

El consumo de grasas debe restringirse a 25% del total de calorias con aporte
reducido en acidos grasos de cadena larga. Deben incrementarse los hidratos de
carbono y lograr una distribucion energética alta en hidratos de carbono y baja en
grasas para evitar los episodios de rabdiomidlisis

El principal cuidado a tener en los pacientes con deficiencia multiple de acilCoA
deshidrogenasa respondedora a riboflavina es el ayuno prolongado, para evitar el D
acumulo de metabolitos intermediarios

*Grado de Recomendacion
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CUADROS O FIGURAS
TABLA 1. PERFIL DE CARNITINAS EN TAMIZ POR TANDEM

TABLA 2. CARACTERISTICAS GENETICAS DE LOS DEFECTOS DE
OXIDACION DE ACIDOS GRASOS

TABLA 3. INGESTA DIARIA RECOMENDADA (IDR)
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Tabla 1. PERFIL DE CARNITINAS EN TAMIZ POR TANDEM

Defecto enzimatico

Marcador primario

Marcador secundario

Deficiencia de acilCoA deshidrogenasa de | C4 C4/C3

cadena corta (SCAD)

Deficiencia de acilCoA deshidrogenasa de | C8 C6,C10,C10:1,C8/C10
cadena media (MCAD)

Deficiencia de acilCoA deshidrogenasa de | C14:1 C14, C16, C12, C14:2,
cadena muy larga (VLCAD) C18,C14:1/Cl16,C18:1
Deficiencia multiple de acilCoA | C14:1 C4, C5, C5-DC, Cs, C10,
deshidrogenasas (RR-MAD) 6 acidemia C14,C16

glutérica tipo |l

Deficiencia de carnitina palmitoil transferasall | C16 C18,C18:1

(CPTII 2)

Deficiencia  de  carnitina  acilcarnitina

translocasa (CATD)

Deficiencia palmitoil transferasa | (CPT-I) CO/ (C16+C18)

Deficiencia de carnitina libre C16:10H, C160H, C18:10H, | C160H/C16

C18 OH

Deficiencia del transportador de carnitina

Co,(C16,C138

Deficiencia de  proteina  mitocondrial
trifuncional (MTPD)

C16-0OH, C16:1-OH, C18-0OH,
C18:1-OH

Campos HD. Tamiz de los errores innatos del metabolismo por espectrometria de masas en tandem:
principales biomarcadores. Rev Med Chile 2011;139:1356-1364
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Tabla 2. CARACTERISTICAS GENETICAS DE LOS DEFECTOS DE OXIDACION DE ACIDOS GRASOS

Nombre del defecto Enzima Gene Locus Mutaciones Metodq de
frecuentes estudio
Deﬂqenua del transportador de 1 OCTN2 Heterogeneidad o
carnitihra de la membrana | CUD 5g31.1 o Secuenciacion
- (SLC22A5) alelica
plasmatica (CTD)
icienci iti .Pro479Leu
Deflc‘leryua de Ia. carnitina CPTI CPT1A 11q13.3 P Secuenciacion
palmitoil transferasa tipo | p.Gly710Glu
Deflciler!ua de Ia_ carnitina CPTII CPT2 1p32.3 Heteroggneldad Secuenciacion
palmitoil transferasa tipo Il alélica
Deficiencia de Heterogeneidad
carninitina/acilcarnitina CACT | SLC25A20 | 3p21.31 &¢ Secuenciacion
alélica
translocasa (CACT)
Deficiencia de acil CoA Secuenciacién?
deshidrogenasa de cadena muy | VLCAD ACADVL 17p13.1 €.848T>C?
larga (VLCAD) MLPA
Las mutaciones reportadas en
Deficiencia de acil CoA este gen no se han asociado a un
deshidrogenasa de cadena larga LCAD ACADL 2q34 defecto de la oxidacion de los
acidos grasos en humanos.
Deficiencia de acil CoA
deshidrogenasa de cadena media | MCAD ACADM 1p31.1 C.985A>G! Secuenciacion
(MCAD)
c.319C>T
Deficiencia de acil CoA variantes de
deshidrogenasa de cadena corta | SCAD ACADS 12924.31 | susceptibilidad: Secuenciacion
(SCAD) c.511C>Ty
C.625G>A
Deficiencia de 3 — hidroxiacil —
CoA deshidrogenasa de cadena | LCHAD HADHA 2p23.3 c.1528G>C Secuenciacion
larga
Deficiencia de la  proteina MTP HADHA 2p23.3 c.1528G>C Secuenciacion
trifuncional HADHB 2p23.3 - Secuenciacion

1. Mutacion presente en mas del 80% de los casos (Andresen et al, 2001)

2. Esta mutacion sélo explica el 20% de los casos (Very long gene reviews)

3. Elestudio de secuenciacion permite identificar hasta el 85% de las mutaciones, si resulta negativo deberé de
desarrollarse una estrategia que permita identificar deleciones o duplicaciones que escapan a la secuenciacion

como MLPA.

CACT: Wang GL, et al. Expanded molecular features. Mol Genet Metab 2011
HADHA: Piekutowska — Abramczuk D, et al. J Inherit Metab Dis 2010
4. MTP: Boutron A, et al. Mol Genet Metab 2011

5. Nombre del defecto: Rinaldo P, Cowan TM, Matern D. Acylcarnitine profile analysis. Genet Med

2008:10(2):151-156

*Grado de Recomendacion
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Tabla 3. INGESTA DIARIA RECOMENDADA (IDR)

Grupo de | Agua Hidratos de | Fibra | Lipidos | Acido Acido Proteina
edad carbono (g/d) | (g/d) linoléico linolénico (g/d)

ad | /D &/d (g/d)
meses o afnos
Oaém 0.7 60* ND 31 4.4 0.5 9.1
6al2m 0.8 95* ND 30 4.6 0.5 11.0
1 -3 afnos 13 130 19 ND 7 0.7 13
4 — 8 anos 1. 130 25 ND 10 0.9 19
Hombres
9 — 13 afos 2.4 130 31 ND 12 1.2 34
14-18 afnos 3.3 130 38 ND 16 1.6 52
Mujeres
9 — 13 afios 2.1 130 26 ND 10 1.0 34
14-18 anos 2.3 130 26 ND 11 11 46
Consultado en http://www.iom.edu/Activities/Nutrition/SummaryDRIs/DRI-Tables.aspx el 23 de Febrero
de 2015

*Grado de Recomendacion
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Tabla 4. EJEMPLO DE CALCULO. DIETA PARA PACIENTE 3 MESES. PESO 5.5 kg
(LCHAD, deficiencia de 3-hidroxiacil-CoA deshidrogenasa de cadena larga)

Recomendacion:
- Proteina: 10 - 12%
- Energia paralaedad: 120 (95-145) Kcal/kg
- Lipidos: 20%
o TCM (triglicéridos de cadena media): 50% del requerimiento de lipidos.
o 3% del RET de acido linoleico
o 1%del RET -linolénico.
o Acido docosahexaenoico: 65mg para nifios menores de 20kg y 130mg para mayores de
20kg.
- Liquidos: 150 — 125ml/kg.
- L-carnitina: 50-150mg/kg.
- Glicina: 100-200mg/kg/dia.
- Riboflavina: 100-200mg/kg/dia.
- Osmolaridad: Ajustar osmolaridad, adicionando agua, a 450 mOsm/L para infantes. Ajutar a 750

mOsm/L para nifos.

Nutrimento % kcal Gramos totales
Proteina 12% 79.2 kcal 198¢
HCO 58% 382.8 kcal 95.7¢g
Lipidos 20% 132 kcal 146¢g
TOTAL 100% 660 kcal 130.17 g
Liquidos: 5.5 x 150 = 825ml/dia.

Lipidos:
Acido docohexaenoico: 65 mg; Aceite TCM: 132 x 0.5 = 66 kcal = 7.33g; Acido linoleico: 660 x 0.03 = 19.8
kcal = 2.2g; Acido - linolénico: 660 x 0.01 = 6.6 kcal =0.73 g

Tabla 4.1 Nutrimentos contenidos en los alimentos que se utilizan en la dieta

Acido
Cantida Linoléic | Acido a-

Alimento Medida d Lipidos o Linolénico | TCM | Proteina | Energia
Aceite de TCM 100ml 0.10 9.33 0.00 0.00 9.33 0.02 76.50
Modulo = del 454, 027 | 054 | 0.00 0.00 0.54 | 19.71 84.24
Aminoacidos
Aceite de Soya 10ml 0.50 4.52 2.30 0.35 0.00 0.00 40.39
Miel 1 cda 8.50 0.00 0.00 0.00 0.00 0.00 467.50
Totales 14.39 2.30 0.35 9.87 19.73 668.63
% del RET 19.37 3.10 0.47 13.29 11.80

Modificado del

Protocolo 20. Mitochondrial Fatty Acid Oxidation Defects.

En: Acosta P, Yanicelli S.

Nutrition Support Protocols 42 ed, 2001. Ed Library of congress, Catalog card no 97-066096 p. 376-391

*Grado de Recomendacion
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Tabla 5. EJEMPLO DE CALCULO. DIETA PARA PACIENTE DE 14 MESES DE EDAD
PESO 10 kg
(MCAD, deficiencia de Acil-CoA deshidrogenasa de cadena media)

Recomendacion:
- Proteina: mayor o igual 23 g
- Energia parala edad: 1300 (900-1800 kcal/dia)
- Lipidos: 15-25%
TCM: prohibidos.
3% del RET de acido linoleico
1% del RET -linolénico.
Acido docosahexaenoico: 65mg para nifios menores de 20kg y 130mg para mayores de
20kg.
- Liquidos: 900-1800ml/dia.
- L-carnitina: 50-150mg/kg.
- Glicina: 100-200mg/kg/dia.
- Riboflavina: 100-200mg/kg/dia
- Osmolaridad: Ajustar osmolaridad, adicionando agua, a 450 mOsm/L para infantes. Ajutar a 750
mOsm/L para nifos.
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Tabla 5.1 Nutrimentos contenidos en los alimentos que se utilizan en la dieta
Alimento Medida Equivalent | Lipidos ' Aagio .ACI(,jO. | 1cM g Proteina | Energia
es g Linoleico g | Linolénico g g kcal
Cereallistopara | ;. (6 12 2.04 0 0 0 4.2 180
servir
Cereal con 1 cda 3 0.21 0 0 0 0.48 30
frutas envasado
. Yatza+ 1

Zanahoria Y, c (43g) 2 0 0 0 0 1 40
Platano 1/2 pza 1 0 0 0 0 0.6 57
Carne 1 cda (6g) 3 2.01 0 0 0 4.74 42
Madulo de 100g 0.4 0.8 0 0 0.8 292 | 12458
aminoacidos
Aceite de Soya 10ml 2.5 22.6 11.5 1.75 0 0 201.93
Miel 1 cda 12 0 0 0 0 0 660
Totales 27.66 11.5 1.75 0.8 40.22 133;5'7
% del RET 19.15 7.96 1.21 0.55 12.38
Modificado del Protocolo 20. Mitochondrial Fatty Acid Oxidation Defects. En: Acosta P, Yanicelli S. Nutrition
Support Protocols 42 ed, 2001. Ed Library of congress, Catalog card no 97-066096 p. 376-391.

*Grado de Recomendacion



rasos (errores innatos del metabolismo)

pediatrica Nivel de Atencién: 1°, 20y 3°

Tabla 5.2
Horarios y plan de alimentacién del ejemplo de calculo
DIETA PARA PACIENTE DE 14 MESES DE EDAD. PESO 10 kg
(MCAD, deficiencia de Acil-CoA deshidrogenasa de cadena media)

HORARIO ALIMENTOS

- 4 cdas de cereal listo para servir.
- Ytza+ 1% cde zanahoria

Dessa;/r:no - 1 cdade carne.
- 10ml de aceite de soya.
- 10g de Modulo de aminoacidos*
Colacion matutina - 2 cdade cereal con frutas envasado.
11am - 4 cdas de miel.

- 4 cdas de cereal listo para servir.
- Yatza+ 1% cdezanahoria
Comida 2 pm - 1 cdade carne.

- 10ml de aceite de soya.

- 20g de *Modulo de aminoacidos.

Colacién vespertina - 1 cda de cereal con frutas envasado.
6 pm - 4 cdas de miel.
- 4 cdas de cereal listo para servir.
Cena - 1cdade carne.
9 pm - 5ml de aceite de soya.
- 10g de *Modulo de aminoacidos.
Colacion nocturna - 4 cdas de miel.
2:30 am - Y pzade platano

*Ver etiqueta del producto.




