


La glucosa es el único monosacárido que puede emplearse para la obtención de ATP en el metabolismo celular del ser humano, de manera que todos los tejidos corporales utilizan glucosa para la producción de energía a través de la glicólisis y ciclo de Krebs.
Raras veces la glucosa pura es la fuente de carbohidratos de la dieta habitual. Son la fructosa, la galactosa, la lactosa, la sacarosa y el almidón, los cuales se tienen que incorporar a la vía glicolítica en el hígado para poder ser metabolizados.
Si el defecto genético afecta a uno de estos procesos de conversión, se acumulan productos intermediarios, algunos de los cuales pueden ser tóxicos para el organismo. 
Tambien la incapacidad de convertir otras fuentes de hidratos de carbono en glucosa implica la pérdida de una posible fuente de energía para el cuerpo.
Las células animales almacenan glucosa en sucitosol en forma de glucógeno.
Las glucogenosis son un grupo de enfermedades hereditarias que están causadas por deficiencias genéticas que afectan a la degradación del glucógeno, la glucolisis, e incluso a su síntesis.
Las glucogenosis se caracterizan por un aumento del glucógenointracelular debido a deficiencias enzimáticas en su degradación a lo largo de la vía glucogenolítica o glicolítica, que van a impedir la liberación de glucosa a sangre.
El tratamiento fundamental en este grupo de enfermedades es mantener unos niveles óptimos de glucemia simulando las demandas endógenas de producción de glucosa, que en personas sanas son el resultado de la glucogenolisis y la gluconeogénesis, tan ajustadas como podamos durante el día y la noche. 
Para ello es necesario disponer de una fuente exógena constante de glucosa diurna y nocturna. La dieta debe tener una distribución energética de un 60-70% de carbohidratos, un 10-15% de proteínas y el resto, un 20-30% de grasas.
Puesto que la dieta limita las fuentes de calcio, ácido ascórbico y otros micronutrientes es necesario emplear suplementos de vitaminas y minerales para alcanzar un adecuado crecimiento y desarrollo.

 Se deben monitorizar los niveles de glucemia para ajustar los requerimientos de glucosa de cada paciente. Es importante evitar tanto el exceso de aporte de glucosa pues puede causar fluctuaciones de la glucosa plasmática y hacer al paciente más vulnerable a la hipoglucemia y tendencia a la obesidad; y una administración insuficiente puede dar lugar a hiperlactacidemia intensa y retraso del crecimiento. 
Si el aporte de carbohidratos de la fórmula infantil no consigue mantener unos niveles adecuados de glucemia se puede enriquecer ésta con polímeros de glucosa, según los requerimientos del paciente.
Aunque los requerimientos de glucosa sean ligeramente menores durante la noche, es fundamental mantener la administración continua de glucosa. 
La alimentación nocturna a débito continuo se debe iniciar una hora después de la última toma. A partir del año de edad se puede cambiar a una solución de polímeros de glucosa. 
Un adecuado tratamiento dietético no consigue prevenir el desarrollo de complicaciones a largo plazo de estos pacientes, pero si disminuye la morbimortalidad de manera importante y mejora la calidad de vida.

EIM DEL METABOLISMO DE LA GALACTOSA
La galactosa es un monosacárido presente en la alimentación humana, sobre todo en la leche, que se metaboliza rápidamente a glucosa-1- fosfato en el hígado. 
Las deficiencias enzimáticas más frecuentes son las de GALK (galactoquinasa) y de GALT. La primera tiene como única manifestación la aparición de cataratas bilaterales, y la segunda produce la galactosemia clásica, cuya patogenia no es bien conocida pero en la que los aumentos de galactitiol y de galactosa-1-fosfato son probablemente los responsables de las cataratas y daño hepatorrenal. 
Si se sospecha una alteración del metabolismo de la galactosa, lo primero es suspender inmediatamente la alimentación con leche y después investigar el diagnóstico.
la dieta, la supresión total de la galactosa de la dieta debe ser para toda la vida y sin relajación.
En el recién nacido el tratamiento correcto es con una fórmula exenta por completo de lactosa, siendo la ideal una de soja.


EIM DEL METABOLISMO DE LA FRUCTOSA
Se conocen dos defectos genéticos del metabolismo de la fructosa: la fructosuria esencial o benigna por déficit de fructoquinasa y la intolerancia hereditaria a la fructosa por déficit de aldolasa B. En el primer caso es un trastorno asintomático y benigno que no requiere ningún tratamiento, mientras que en la intolerancia hereditaria a la fructosa aparecen síntomas de daño hepático y renal muy similares a la galactosemia clásica cuando se incorpora a la dieta fructosa y/o sacarosa.
El tratamiento de la IHF es la exclusión de la dieta de todas las fuentes de fructosa, lo que implica evitar todos los alimentos que contengan fructosa, sacarosa y sorbitol durante toda la vida, pues incluso pequeñas cantidades de fructosa pueden dar lugar a dolor abdominal y vómitos.
La fructosa se encuentra en estado natural en la miel,frutas, zumos de frutas, verduras, y otros alimentos vegetales.
La sacarosa se encuentra en la dieta como azúcar (azúcar blanco, azúcar moreno, azúcar de caña, de remolacha, azúcar glasé), jarabes (incluyendo los que se utilizan en medicinas), caramelos, postres, refrescos, y como ingrediente natural en la fruta, zumos de frutas, y en muchas verduras y plantas, e incluso algunas pastas de dientes contienen sacarosa. 
El sorbitol constituye otra fuente de fructosa, y se encuentra en la fruta, verdura, y como agente edulcorante en alimentos dietéticos. 

La clave para el diagnóstico de la IHF es una historia clínica y dietética detallada. Los síntomas sólo aparecen tras la ingestión de fructosa/sacarosa y dependen de la cantidad ingerida. 
Existen muy pocos alimentos manufacturados que se pueden incluir en la dieta de estos pacientes ya que el azúcar es un ingrediente importante de muchos productos. 
Tanto la sacarosa como la fructosa y el sorbitol se usan frecuentemente como excipientes y en el recubrimiento de tabletas, así como componentes de los jarabes y suspensiones para conseguir formas agradables al paladar de los lactantes y niños. 
Las fuentes de carbohidratos alternativos en la dieta de estos pacientes son la glucosa, la lactosa de la leche y derivados lácteos, y almidones permitidos. La glucosa se puede utilizar como un edulcorante alterativo al azúcar y puede constituir también una fuente de energía útil.
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