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LA GLUCOSA:

La glucosa es el inico monosacarido que puede emplearse para la obtencion
de ATP en el metabolismo celular del ser humano, de manera que todos los
tejidos corporales utilizan glucosa para la produccion de energia a través de
la glicdlisis y ciclo de Krebs.

Son la fructosa, la galactosa, la lactosa, la sacarosa y el almidéon, los cuales
sostienen que incorporar a la via glucolitica en el higado para poder ser
metabolizados.

GLUCOGENOSIS (GSD):

Son las células animales almacenan glucosa en sucitosol en forma de
glucogeno, macromolécula formada por 20.000 a 30.000 unidades de
glucosa, facilmente movilizables.

Se encuentra en todos los tejidos, aunque en el masculo y el higado son
donde se almacena la mayoria del glucdgeno del organismo.

Son un grupo de enfermedades hereditarias que estan causadas por
deficiencias genéticas que afectan a la degradacién del glucégeno, la
glucaolisis, e incluso a su sintesis.

Las glucogénesis susceptibles de tratamiento dietético se caracterizan por
un aumento del glucégeno intracelular (en hepatocitos y fibra muscular
fundamentalmente) debido a deficiencias enzimaticas en sudegradaciéon a lo
largo de la via glucogenolitica o glicolitica, que van a impedir la liberacién de
glucosa sangre.

EIM DEL METABOLISMO DE LAGALACTOSA:

La galactosa es un monosacarido presente en la alimentacion humana, sobre
todo en la leche (como lactosa), que se metaboliza rapidamente a glucosa-
1-fosfato en el higado.

La galactosemia clasica constituye una enfermedad grave cuyos sintomas
aparecen en las primeras semanas de vida tras la ingestion de lactosa con
vomitos, diarreas, desmedro, letargia, ictericia progresiva, comprobandose
analiticamente disfuncion hepatica (hipertransaminasemia,
hiperbilirrubinemia, alteraciones de la coagulacion) y renal (tubulopatia



proximal: acidosis hiperclorémica, glucosuria, albuminuria y aminoaciduria),
asi como galactosuria.

La supresion total de la galactosa de la dieta debe ser para toda la vida y sin
relajacion: la leche de mamiferos y derivados lacteos son la principal fuente
de galactosa.

Con la introduccion de la alimentacion complementaria empiezan los
problemas para conseguir una dieta libre de galactosa, debido a las
dificultades existentes para conocer el contenido real de galactosa libre o
ligada.

Galactosa ligada mediante enlaces a, esta presente en visceras animales
(cerebro, rifiébn, higado, pancreas o bazo), en algunos cereales y
leguminosas, y en algunas moléculas complejas como los galactopinitoles,
presentes en las legumbres secas. Ligada mediante enlaces [3, se encuentra
en muchas frutas y legumbres.

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.

En la intolerancia hereditaria a la fructosa aparecen sintomas de dafio
hepatico y renal muy similares a la galactosemia clasica cuando se incorpora
a la dieta fructosa y/o sacarosa.

El tratamiento de la IHF es la exclusion de la dieta de todas las fuentes de
fructosa, lo que implica evitar todos los alimentos que contengan fructosa,
sacarosa Yy sorbitol durante toda la vida, pues incluso pequefias cantidades
de fructosa pueden dar lugar a dolor abdominal y vomitos, e incluso retraso
del crecimiento.
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