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Resumen

Introduccion: El tratamiento precoz de lafenilcetonuria (PKU) evita el desarrollo de secuelas neurol dgicas,
pero el cumplimiento dietético resulta muy exigente y solo algunos pacientes responden a sapropterina
(Kuvan®). Una respuesta favorable (& ge; 30% descenso [Phe] a 24, 48 horas 0 4 semanas) permite

liberali éar ladieta, pero hastalafechano existe un consenso parala readaptacion del patron dietético bajo
Kuvan™.

Métodos: Prueba piloto en adultos respondedores a K uvan® alcanzadala dosis terapéutica minima eficaz. Se
adopta un valor de 5 g de equivalente proteico como intercambio paraincrementar la proteina natural y
reducir el sustituto proteico. Lafuente del intercambio se establece seguin la dieta habitual. Tras un primer
intercambio, se solicita un control de Phe en sangre seca semanal. Si 1a[Phe] se mantiene estable, serealiza
el siguiente guste al alzay serepite el proceso hasta alcanzar la dosis maxima de proteina natural. Se
recogen variables antropométricas, bioquimicas (Phe, indice de control dietético [ICD], colesteral total [CT],
glicemiabasal [GB], triglicéridos [TG]) y derivadas de registros dietéticos.

Resultados: Se incluyeron 6 pacientes con PKU clésica: edad mediana 33,8 (26,4-42,5) afios, 5/6 mujeres,
IMC 20,7 (19,9-20,9) Kg/m?2. Laingesta diaria de proteina natural incrementé de 21,4 (15,0-32,9) a48,0
(40,0-60,0) g; con un descenso paralelo del sustituto proteico: 57,0 (51,0-60,0) a27,0 (15,0-30,0) g, p=
0,027. Laincorporacion de proteinas de alto valor biol bgico se produjo en 5/6 pacientes: origen mixto
(vegetal/animal) en 3/4; vegetal 1/4y libre en /4. No se observaron diferencias en ingesta cal érica, IMC,
CT, TG ni GB, tampoco en el ICD, que se mantuvo estable hasta €l Ultimo seguimiento (p > 0,05).

Conclusiones: Estandarizar laintroduccién de protefna natural en respondedores a Kuvan® permite
liberalizar ladieta, sin gjercer un impacto negativo en e control metabdlico global y, ademés, pudiendo ser
mantenido en el tiempo.
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