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TALLER DE CONTAJE DE LISINA
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Por qué debemos

evitarlo en GA1?

Nuestro cuerpo necesita ENERGIA para funcionar correctamente

« AYUNO
« FIEBRE
« ESTRES
« INFECCIONES

e U

Cuando no recibe suficiente energia de los alimentos las
busca en sus propias reservas.

DESCOMPONE

CATABOLISMO PROTEICO
PROTEINAS DEL CUERPO. .

e o

se liberan acidos toxicos
AC GLUTARICO, AC HIDROXIGLUTARICO e




Como podemos

evitarlo en GA1?

El objetivo es mantener un equilibrio para que el cuerpo
No tenga que recurrir a sus propias proteinas como fuente
de energia y asi evitar riesgos innecesario

EVITAR AYUNO PROLONGADO

AUMENTAR ENERGIA EN MOMENTOS DE ESTRES CATABOLICO

SEGUIR DIETAY PROTOCOLO DE EMERGENCIA

OBSERVACION DE SIGNOS Y SINTOMAS

MANTENER UNA INGESTA CALORICA ADECUADA PARA PESO

Y EDAD



Evidencia Cientifica I

 Proposed recommendations for diagnosing and managing
individuals with glutaric aciduria type |: second revision.
Boy N.,J Inherit Metab Dis. 2017 Jan;40(1).:75-101.

e Boy N, Muhlhausen C, Maier EM, Ballhausen D, Baumgartner
MR, Beblo S, Burgard P, Chapman KA, Dobbelaere D,
Heringer-Seifert J, Recommendations for diagnosing and
managing individuals with glutaric aciduria type 1: Third
revision. J Inherit Metab Dis. 2023 May;46(3):482-519. doi:
10.1002/jimd.12566. Epub 2022 Nov 17. PMID: 36221165.

Por que contar

en lisina

e Yannicelli S, Rohr F, Warman FL (1994) Nutrition support for
glutaric acidemia type |. J Am Diet Assoc 94:183-191

e Muller E, Kblker S (2004) Reduction of lysine intake while
avoiding malnutrition-major goals and major problems in
dietary treatment of glutaryl-CoA dehydrogenase
deficiency. J Inherit Metab Dis 27: 903-910
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e En la misma cantidad de proteina, el contenido de la lisina puede variar de 3
a 4 veces entre dos alimentos.

e 65 g de pan blanco contienen 95 mg de lisina

e 150 g de leche de vaca contienen 355 mg de lisina
e 2509 de patata cruda contienen 275mg de lisina 5gr de

e 170 g de champinones contienen 182 mg de lisina PROTEINA
e 350 g de platano contienen 175 mg de lisina
e 850 g de sandia tienen 527 mg de lisina




X)) —

 En la misma cantidad de proteina, el contenido de la lisina puede variar de 3 a 4 veces entre dos alimentos.

e 20 g de pan blanco

1,4 g de proteina 40 mg de lisina

e 20 g de yogur de fresa

0,5 g de proteina 45 mg de lisina

e 2 gde atun 0,5 g de proteina 49 mg de lisina



O
Sandia: g(\)Q
*Proteinatotal 0,6 g/100g 6((\0

Melocotdn: %
*Proteinatotal 0,9 g/100g \‘\((\
*Lisina 30 mg/100g a

ﬁ'., *Proteinatotal 3 g/100g

/’ : . *Lisina 107 mg/100g

Espinaca:
*Proteinatotal 2,8 g/100g
*Lisina174 mg/100g




Otros métodos B

ALTO VALOR BIOLOGICO PRODUCTOS DE ORIGEN ANIMAL
MEDIO VALOR BIOLOGICO CEREALES, LEGUMBRES Y FRUTOS SECOS

BAJO VALOR BIOLOGICO VERDURA'Y FRUTA

AGUACATE 50 GR

PATATA 50 GR

ARROZ COCIDO 50 GR

SOJA COCIDA 8 GR

FLAN VAINILLA 50 GR
SALCHICHA FRANKFURT 8 GR

66 mg de lisina
55 mg de lisina
42 mg de lisina
70 mg de lisina
88 mg de lisina
86 mg de lisina







Otros métodos B o

e POCO EXACTOS &
e« DIETA MAS RIGIDA

 DIFICIL DE COMBINAR

e« NO TIENE EN CUENTA LOS GUSTOS DEL NINO




DIETAS VEGANAS B <

-Saludables en cuanto a aminoacidos esenciales y
micronutrientes (Calcio, Hierro)

e Contando lisina no hay por que alcanzar
una cantidad determinada de cada grupo,
unicamente intentar que tengan una dieta
variada y rica en productos naturales

-Deficitarias en Vitamina B12 (Anamix esta suplementado) (evitar los ultraprocesados). Mas facil

conseguir un menu adaptado a cada

persona (apetito) y mas similar al del resto
fRum de la familia.

e No hay ningun alimento estrictamente
prohibido, pero al conocer la composicion
de lisina nosotros mismos nos vamos a
restringir la mayoria de los productos de
origen animal.

e Nuestra dieta es “normocalodrica’, pero
sobre todo en ninos pequenos a VeECes Nos
resulta dificil alcanzar las calorias diarias.




Ricas en hidratos de carbono de absorcion lenta, calcio vy fibra.

LISINA PROTEiINAgr | LISINA mg CALORIAS
LENTEJAS e .
COCIDAS 3
GARBANZOS
PECHUGA e 62 o
P DE POLLO
& o2 METIONINA SALCHICHAS
R O FRANKFURT 12 1080 233

LEG U M B RES NINO DE 3 ANOS. 15KG DE PESO.
DIETA 900MG DE LISINA Y 1200 KCAL.
COMIDA

300 MG LYS

- Vel o
300 KCAL

Pollo 7,59 hay 148mg de lisina y solo 8 kcal

En cambio en 25 g de garbanzos hay 148mg de lisina y 41 kcal
A parte podria comer 1009 de arroz 85 mg de lisina y 130kcal
con 309 de tomate frito (16 mg lys y 29 kcal)

y 60g de platano (3omg lys 53 kcal)



FRUTOS
SECOS

LISINA

ARGININA

FIBRA
CALCIO
GRASAS
SALUDABLES

100 gr PROTEINAgr | LISINA mg CALORIAS
NUEZ COMUN 15 424 654
NUEZ - -
MACADAMIA 7:5 5 7
UVAS PASAS 3 84 299
CIRUELAS PASAS 2.1 50 240
PINONES 11,5 434 629
CASTANAS CRUDAS 1,6 06 106
CASTANAS ASADAS 31 188 244
COCOS DE BRASIL 14 491 655
AVELLANAS -
TOSTADAS 15 422 4
CACAHUETE 26 926 567
ANACARDO CRUDO 18 928 553
ANACARDO -
TOSTADO 15 7/ 27
PIPAS GIRASOL 19.3 795 582
PISTACHO 21 1196 571
ALMENDRAS 21 601 578




FRUTOS
SECOS

DESAYUNO
250 MG LYS

- Vel o
250 KCAL

NINO DE 3 ANOS. 15KG DE PESO.

DIETA 90oOoMG DE LISINA Y 1200 KCAL.

Rebanada de pan de molde integral 25g (7amg lys 62 kcal)

untada con mantequilla de nuez de macadamia 10g (33 mg
lys 71 kcal)

y mermelada de fresa 10g (3mg lys y 28 kcal)
y 50 ml de leche de vaca entera (117mg lys y 30 kcal)

con 5 g de Nesquick (12 mg lys y 19kcal)




CEREALES

LISINA

CALORIAS

100 gr PROTEINAgr | LISINA mg CALORIAS
ARROZ BLANCO ] . ]
CORTO CRUDO & 35
ARROZ BLANCO
CORTO COCIDO 2.3 85 130

ARROZ INTEGRAL .
MEDIO CRUDO 75 286 3
ARROZ INTEGRAL , . -
MEDIO COCIDO 3 9
PAN BLANCO TRIGO , 500 257
PAN INTEGRAL . )
TRIGO 1 305 255
PAN MOLDE 26 203 266
PAN MOLDE
INTEGRAL 9.7 302 246
PAN CENTENO 8.5 233 259
PASTA NORMAL 1 . )
TRIGO CRUDA 3 29 37
PASTA NORMAL
5.8 133 158

TRIGO COCIDA




LISINA

NINO DE 3 ANOS. 15KG DE PESO.

DIETA 900oMG DE LISINA Y 1200 KCAL.

Bocadillo de pan blanco de trigo 30g (6omg lys y 77kcal)
A CALORIAS con 15g de queso Philadelphia (52 mg lys y 40 kcal)

y zumo de manzana 12o0ml (7 mg lys y 56 kcal)

CEREALES

MERIENDA
120 MG LY'S

- >
200 KCAL




ODIMET

J 4
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. Nutrition value
X
:'..i -] =
- iDl\q_ l 8 Productos Globales
Encuentre el valor nutricional de un producto —
Busca entre 500.000 alimentos y recetas | Buscar |
. . @ | Mostrar| 25 |registros Mombre [Espafiol]: HUEVD DE GALLINA
Introduzca el nombre de un alimento, una marca o un codigo UPC para ver los datos nutricionales y el analisis. o Energia: 147.00 Keal
) Dietas Buscar:| HUEVOD
Ejemplos: aguacates  cebollas  salami  pan  manzanas  tomates 071464017187
= | 1 PROTEIMAS
- T Proleinas lotales 12589
\ B  rroductos Globales BAGUETTE 5/GLUTEN,S/HUEVDS/LACTOSA MR DEL RIO Proteinas natursles 12589
u H UEVO, fI'ESCO, CI'IJdO, entel'o B BEZELUTEN SUCEDANED DE HUEVO Nitrégeno total 201g
. BOLLOS S/GLUTEN S/HUEVD.S/LACTOSA MR DEL RID i e
Seleccione el tamafio de la porcién: | 1grande =50 g v [ cermar sesién _ A == REEng
CHURROS S/GLUTEM S/HUEVDS/LACTOSA MR DEL RID .
’ Isoleucing &72.00 mg
Compartir por URL DANET FLAN DE HUEVD DANONE Fenilalanina 681.00 mg
Da_tos Afiadir a la comparacion O EGG REPLACER (SUSTITUTO DE HUEVO) ENER-GFOODS Triptéfano 167.00 mg
nutricionales ® Propmiss s R sratamg
Tamafio de la porcién 50 gramos Afiadir a la receta @ Argining 621.00mg
1 @ asistencia Técnic FLANDE HUEVD LA LEEHERA Histidina 309.00mg
Cantidad por porcion 72 Descargar hoja de célculo (CSV) O . HAMMER MUHLE, REEMPLAZANTE DE HUEVO Metlionina 380.00 mg
Ca I orias Imprimir pagina 2 HOJALDRE S/GLUTEN,S/LACTOSA S/ HUEVO MR DEL RIO L 556.00mg
% Valor diario * e Tiosing 500.00 mg
Grasa total 4.8 9 6% Calories by source
Grasa saturada 1,6 g 8% ::’;tf:;%
Colesterol 186 mg 62 % Gaibs e o
Sodio 71 mg 3% Sf’:
Carbohidratos totales { | ——
0%
O4gq \._ =
Fibra dietética Og 0%
Aziicar 0,2g A °
Proteina 563 g 13 % Percentile of foods in the database

Organizador Dietético Metabdlico

Herramienta disefiada por la unidad para el célculo nutricional y dietético de enfermedades metabalicas congénitas que permite individualizar el

& tratamiento dietético adecuandose a las necesidades de cada paciente. En su base de datos incluye una amplia variedad de productos naturales,
productos manufacturados y, como caracteristica, todos los productos dietéticos especificos para el manejo de las enfermedades metabdlicas
mngén‘rha-. Su base de datos se actualiza periddicamente y tiene la particularidad de ser un programa abierto que posibilita a cada usuario incorporar

—_————
[ [ f—
u t r I t I O Va l- u r nueves productos, con la supervision de los integrantes de |a unidad. Esta herramienta ha sido reconocida por el Ministerio de Sanidad otorgandole un
I | I I e ' O _du de Buenas Practicas Clinicas.



https://www.nutritionvalue.org/
https://odimet.es/private/Home

CALCULAR
PRODUCTOS
PROCESADOS

PON EN PRACTICA LO
APRENDIDO




mg LISINA/

ALIMENTO FUENTE DE PROTEINA or PROTEINA
PAN. PASTA. SEMOLA. COPOS CERALES. HARINA. GALLETAS
P eyl TRIGO, ESPELTA. MAIZ, MLJO 30
PAN. PASTA. SEMOLA. COPOS CEREALES, HARINA. GALLETAS
N HUEVS NI LechE CENTENO, AVENA, CEBADA, ARROZ 40
DERIVADOS DE CEREALES, PRODUCTOS DE PANADERIA TRIGO, ESPELTA, MAIZ, MIJO, CENTENO,
BAJO PORCENTAJE DE LECHE O HUEVO AVENA, CEBADA, ARROZ, LECHE, HUEVO 45
DERIVADOS DE CEREALES, PRODUCTOS DE PANADERIA LECHE, HUEVO, TRIGO, ESPELTA, MAIZ, MIJO, co
ALTO PORCENTAJE DE LECHE O HUEVO CENTENO, AVENA, CEBADA. ARROZ
FRUTA. ZUMOS, POTITOS, MERMELADAS,
JALEA, GELATINA COMERCIAL FRUTA, GELATINA 55
PREPARADOS VEGETALES, SALSAS, SOPAS DE VERDURAS. KETCHUP VERDURAS .
SIN CARNE, HUEVO O LECHE SIN CARNE, HUEVO O LECHE 4
PREPARADOS VEGETALES VERDURAS o
CON HUEVO, LECHE CON HUEVO, LECHE
DERIVADOS DE PATATA, CREMAS, SALSAS
IR R T e PATATA, LECHE, HUEVO, SOJA, LEGUMBRES 60
| ECHE, PRODUCTOS LACTEOS,
| EVADURA DE PANADERIA LECHE, LEVADURA 8o
CHOCOLATE CON LECHE CACAO, LECHE 45
CARNE, SALCHICHAS CARNE 90

PESCADO, MARISCO

PESCADO, MARISCO

100




INFORMACION NUTRICIONAL - DECLARACAD NUTRICIONAL

() Por 100g () Por porcién 30g | Por porgo 30g

PAN, PASTA, SEMOLA, COPOS DE CEREALES, Trigo, espelta,
HARINA, GALLETAS SIN LECHE NI HUEVO

maiz, mijo

Valor energético | Energia | 1604 kJ 378 keol| 481 ki 113 keal|
Grasas [Lipidos U5¢g 03g |
de los cuales saturadas | 0lg Olg
dos quais saturados =
Hidratos de carbono B i
de los cuoles ankcares | Egg Ihg |nﬂr'Eﬂ|'E!ﬂt'E!5
e - RO riear
s e ZERN Si— | trigo(55%), azucar, jarabe de
Sal (‘%EJ T glucosa. vitaminas y minerales:
VITAMINAS: M) PEVRN] . . : ; .
Vitemina D a2ug B3| 13ug B9 niacina, hierro, vitamina b,
Tiamina (B1) 0S1lmg B3)| 02Bmg (5| - : . - ot
Rbohinvna 52 12mg @3 | Q35mg Eg riboflavina (b2), tiamina (b1), acido
s - = . . . .
Vitaming B 12ms @3 | 0%m 03| folico, vitamina d, vitamina b12
Acido félico 166ug B3| S00ug QS
Vitamina B12 2lpg B3) | 063ug RS
MINERALES | MINERAIS:
Hierro/Ferro B80mg (57| 24mg (17|

[4VRN) = % Valor de Referencia de Nutrientes
([BVRN) = % Volor de Referéncia do Nutriente

X30

La unica fuente de proteina es el trigo
7 X 30 =210 mg de lisina por 100 g de cereales
1 racion de 30g tiene 63 mg de lys y 113 kcal



Ingredientes

harina de frigo, agua, levadura, aceite de girasol (1%), azucar, sal,
emulgentes: e 471 y e 481 (contienen trigo), conservadores (e 282, e 200),
vinagre, estabilizante: goma guar (contiene frigo), aroma, agenie de
tratamiento de |la harina: acido ascorbico (contiene trigo). puede contener

leche, soja. (SON TRAZAS, NO SE TIENEN EN CUENTA)
Valores por 100g: Energia 250 kcal Proteina 8,69

8,6 x 30= 258 mg de lisina por 100 g de pan
1 rebanada de 25 g tiene 64 mg de lisina y 62 kcal

T

PAN DE MOLDE INTEGRAL 98%
100% NATURAL

Ingredientes: Harina de trigo integral, agua, levadura, aceite de girasol, azucar,
harina de trigo fermentada (2%), gluten de trigo, sal y vinagre de vino.
Puede contener trazas de semillas de sésamo y s0ja.
INFORMACION NUTRICIONAL (Valor medio por 100 g): Valor energético
1089 kJ/261 kcal: Grasas 3,1q, de las cuales saturadas 0,59; Hidratos de carbono
44,2q, de los cuales azucares 3,0g; Fibra alimentaria 5,9g; Proteinas 11,0g; sal 1,20.

Conservar bien cerrado en lugar fresco y seco. 5

11 x 30 = 330 mg de lisina por 100g de pan
1 rebanada de 25 g tiene 82mg de lisina y 65 kcal




La fuente de proteina es harina de maiz
(el almidon no tiene practicamente proteina)
1,5 X 30=45 mg de lisina por 100 g de galletas

1 galleta pesa 2,2 g por lo que tiene
0,99 mg de lisinay 10 kcal

Valor energético 1930 kJ / 459 kcal
de las cuales saturadas
de los cuales azicares
Proteinas
Tiamina
Niacina

Acido Félico

Acido Pantoténico




T EV B BB

informacion nutricional media/ Por

peclaracdo nutriclonal média/  Per 1 poco E.ﬂ
Average nutritional information " Mm urut[ﬁg}

- m r % * 1:::'Fu‘;;‘[“‘-‘t- 4 ATRZ W | ALE 1.
l ‘ OS Bty Wora) B |

VEIT i

Grasas | Lipidos / Fat
SNnack con Mmanzana

s m .,I I"tﬂﬁ :' Y pIataNo f.E-c de las cuales saturadas /

dos quais saturados /
of which soturates
SNace con manzana Y pla+QNG
Siack com MG & Danara i 1|1r-|p anmd Lanaed TS ‘-E':H

Hidratos de carbono /
Il'lﬂ a base de '“H _ Corbohydrates
#MENTES: Sémola de maiz* (75%), aceite de oliva virgen

-_'_-.'.-.—_—-—-_
i ——
7 (13%), platano en polvo* (9%), manzana en polvo* (3%), “d* 05 cuales azica res .
0s quais ogucares
-na B1. “Procedente de agricuitura ecologico. L
i o -|-J b’
i contener trazas de soja. !

Fibra /Fibre ~—~———————

Proteinas / Proteins

mento infantil feito 3 base de cereals

sal / Saolt 008
NFEDVENTES: Sémola de milho® (75%), azeite Ettra

Vitamina B1 / Vitomin B1
banana em po* (9%), rnac& em 1:.r.' {3%:)
emente ge aariculturc

"iE vistigios de soja.

0.6 mg 120%
VRN DRY:*

"V.R.N.: porcentaje sobre valores de referencia de nyti-

para lactantes y ninos de corta edad.

L] oo % e . -~ - .
V.R.N.: percentagem de volores de referéncia de n

La fuente de proteina es el maiz (75%) y algo de platano
5 X 30 =150 mg de lisina por 100 g de shack
1 racion de 25 g tiene 37,5 mg de lys y 106 kcal



PAN, PASTA, COPOS DE CEREALES, Centeno, avena,
HARINA, GALLETAS SIN LECHE NI HUEVO cebada, arroz

FONTANEDA mm

A ¥ ='FR / e |
|

..--n.-\--—_- .——J-l-d-l-_l_—lﬁ".-'!lj —" .:'hﬁ h ﬂ.-l-a- .i'&%mm‘-l_

Hidratlos de carbong
T, R

D‘Bﬁﬁﬂﬂe s 5

*hymhm#-ﬂinﬂlm HJMM.WHMIM

-

e GALLETA CON COPOS DE AVEMA.
@ mm%nmﬁmluﬂwmﬂmpniwmmrﬂrﬁm .
| 95509 olelcn 11%, arabe de glucosa y fructosa, grasa de palma, gasificantes (carhonate cide de sodke, carbonato dcido de
: ' MLMMMH*H&H#M

Fuede contener haevs, leche, granes de sesame y frutes de ciscara, T : -"'t'
i :l:h*ﬁi

La fuente de proteina es avenay trigo
7 X 40 =280 mg de lisina por 100 g de galletas
1 galleta de 13,79 g tiene 38 mg de lys y 64 kcal



Ingredientes

harina integral de trigo, agua, harina de trigo, levadura, y otros
microorganismos naturales (l.brevis, p.shermanii), gluten de trigo,
azucar, aceite de oliva refinado (1,1%), sal, harina de centeno,
harina de soja. puede contener semillas de sésamo.

Valores por 100g: Energia 248 kcal, proteinas 9,59

9,5 x 40 = 380 mg de lisina por 100g de pan
1 rebanada de 25 g tiene 95 mg de lisina y 62 kcal

Ingredientes
harina de centeno, agua, masa madre natural (harina de

centeno, agua), sal yodada, levadura, gluten de trigo,
espesante goma guar. puede contener restos de sésamo.

Valores por 100 g: Energia 188 kcal, proteinas 6,5 g

6,5 x 40 = 260 mg de lisina por 100g de pan
1 rebanada de 25 g tiene 65 mg de lisina y 47 kcal.




INGREDIENTES:
semola de maiz 67,3, harina de avena integral
17 7%aceite de girasol, copos de fruta (puré de mango,
puré de platano)

.} (/INFORMACIGN NUTRICIONAL Por porciny

* INFORMACAO NUTRICIONAL Por 100 g porcéo (7g)

* Valor energético / Energia  1837kJ  129kJ |

Bbkeal kel

 Grasas / Lipidos 1230 09g _ f o

;'M dolas cudes: satradas. 159 01 | 7.5 X 40= 300 m.g de lisina por 1(.)0. g de snack
(s quais saturados | 59 de producto tienen 15 mg de lisina y 17,4 kcal

 Hidratos de carbono 126g  51¢
| (delos cuales: azicares 3,1 02¢ ‘
s:ii tos quais acicares ‘

;*: Fibra alimentaria /Fibra 259 02g \
E} Proteinas 15g  05g |
S <010g 0Dtg
- Vitaminas
R




DERIVADOS DE CEREALES Y T”9°_’_ espelta, maiz,
PRODUCTOS DE PANADERIA, BAJO mijo, centeno, X45

avena, cebada,
arroz, huevo, leche

PORCENTAJE LECHE O HUEVO

INFORMACION numm‘amn‘ EJ: GACHAS,
GALLETAS Y TARTAS

Bajo porcentaje significa
—E que el ingrediente esta a
redientes: Harina de TRIGO 74 J' azucar, grasa de partir del 40 o 50 lugar en

na, jarabe de glucosa y fructosa, suero de LECHE en
lva, gasificantes (bicarbonato de amonio, bicarbonato de

. ia). sal, emulgentes (lecitina de SOJA, lecitina de girasol), l_a liSta de ingredientes
nte de tratamiento de la harina (METABISULFITO de

La fuente de proteina son cereales y algo leche
7.6 X 45 =432 mg de lisina por 100 g de galletas
1 galleta de 6,1g g tiene 21 mg de lys y 27 kcal



- H 52% de tri n
CESD papn de molde elaborado con harina !:?fggil de trigo co

semillas de girasel (4%) y semillas de calabaza | .
' . inai hatina de trigo, agua, 4% semillas
e 2 tﬂﬂhuﬂ 2.3% semillas de calabaza,

de girasol, azgear, gluten de trigo,

ave%a. 'lrur:E-adz: Eﬁf*s!:millas de sésamo, 2% semillas de EEIIS-F'DL:EE"J H'TE;;E_‘:"{
nabina, sal. conservadores: propionato cilcico, dcido sarbico, sorbato pot: J":gi
vinagre de vino, emulgentes: estearoil-2-lactilato sGdico, Esteres monoace

y diaceril tartaricos de monoglicéridos y diglicéridos de &cidos grases,
agentes de tratamiento de la harina: dcido ascorbico, fosfatos de calcio.

Puede contener trazas de soja.

Informacion
nutricional

. /100 g
Valorenergético  T14213/272 keal
Grasas 86
de las cuales, saturadas 164
‘Hidratos de carbano 30,09
- de los cuales, azdcares . 4349
95g

- HWO0g

Al
\uda Conde Romananes, 1. P
ora de Henares (Guadalajara)

L2 d ]

o
cupermercados S.ALU.

INGREDIENTES:
527%trigo, 4%semillas de girasol, 2,3% semillas de
calabaza, 2%semillas de amapola, avena, semillas de
sesamo, aceite de nabina,

Pipas de calabaza tienen 1236 mg de lisina por 1009
Pipas de girasol 937 mg de lisina por 100g
Semillas de amapola 932 mg por 1009
Semillas de sesamo 569 mg por 1009

Aproximadamente lo mismo que el huevo,
por lo que el factor mas adecuado es 45 en vez de 40

14x45=-630mg de lisina por 100 g de pan

una rebanada de 30 g tiene 189 mg de lisina y SOLO 81 kcal.



SMILEAT informacion nutricional media Por 1009 P pangtltHEEE
Declaracao nutricional media Per 100g Por tostinha 5g

. . : Per wafer 59
PQNEciTOS Average nutritional information EENRS 7

._'Frlﬂ.. H}.l _ .ﬁ
Alimento infantil

a base de cereales : mm::::?::;iﬁm?1 valor energético / Energia / Energy 1478 kJ /353 keal 74 k) f 18 keal
= Grasas / Lipidos / Fat 1339 Blq
" e de las cuales saturadas / dos quais saturados / of which saturates  0.31¢ 00159
ereales® 90% [arroz®, maiz*, Hidratos de carbono / Carbohydrates 74 g g;?
Horfon (trigo sarraceno)*], de los cuales azticares / dos quais aglcares / of which sugars gg g [}-mgg
desnatada en palvo®, Fibra /Fibre 5'33 0.42 0
aroma natural de pldtano® 4%, Fm“;:” Proteins 0.08 o 0.004 g
platano en polvo® 1,5%, calabaza S/ : 1 mg 200%
it Vitamina B1 / Vitamin B1 RN DR

en pofvo® 0,5%, vitamina B1,
“Procedente ge ogriciitura
ecoitgico.

Contiene leche. Puede conte
trazas de soja y i.'ll!ﬂ'll'll:hl 1|r
trazas de frutos mmi
d-mhrﬂdui Sin giaten, sin huey

La fuente de proteina son cereales y algo leche
8.3 X 45 =373,5 mg de lisina por 100 g de galletas
1 galleta de 5 g tiene 18,6 mg de lys y 18 kcal

Alimento infantil

feito a base de cereais
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La fuente de proteina es harina de arroz y harina de guisante
6.4 X 45 =288 mg de lisina por 100 g de shack
1 porcion de 10 g tiene 28,8 mg de lys y 35,3 kcal

Veggie straws — Potato starch (30%), rapeseed oil, rice flour (19%), yellow pea flour (18%), cheese flavour
seasoning (rice flour, natural flavouring, onion powder, yeast extract powder), potassium chloride (natural
way to keep the texture melty), tomato powder, salt, beetroot powder.




DERIVADOS DE CEREALES Y Trigo, espelta, maiz,

PRODUCTOS DE PANADERIA, ALTO miyjo, centeno, X45

PORCENTAJE LECHE O HUEVO avena, cebada,
arroz, huevo, leche

EJ: PAPILLAS DE

INGREDIENTES: AzOcar, harina de frigo, aceite

de grasol, huew, glcern, yogur naurl leche P - - LECHE Y CEREALES,
Zumo concentrado. ’r‘.’.‘;."f;.‘l“ corezo de mon 4 ﬁ,; - Ny CREPES, TORTITAS,
estabilizantes: E414, E415, : conservadores: « .

£202, E200, E220; corrector de la acidez: E330; biato B - - BOLLERIA
conela en polvo; antioxidante: E300; aromas. o A

mmmmm.m;m

secos. Contiene gluten, leche, huevo y

' a0y gl Alto porcentaje: Leche
Volor nutridonal por 100g de praducto & | 3 y/0 huevo en 2° o 3er
Valor energético (Kj/Kcall 1866 / 446 | w ruseg g LTS

Grasas g) 223 lugar en la lista de
de las cuales: dcidos grasos saturados (gl 2,1 & - .
Hidratos de carbono (g] 56,3 ingredientes

de los cuales azcares (gl .

Proteinas (gl ‘ 49

Sal (gl

La fuente de proteina es leche, huevo y cereales
4,9 X 60 =294 mg de lisina por 100 g de bizcocho
1 porcion de 20 g g tiene 59 mg de lys y 89 kcal



FRUTAS Fruta y gelatina X55

Valores nutricionales Ej Zumos, polos de
medios por 100g % de la frutas, potitos,
IR* Energia 389 kJ / 92 kcal mermelada, jalea,

Proteinas 0,4 gelatina comercial

Ingredientes:

Bebida de coco ligera 56,5% (agua, extracto de coco),
fresa 13,8%, agua, azucar, almidon modificado de
tapioca, proteinas de guisante, almidon, citrato de

calcio, aroma natural,concentrado de zanahoria morada, zumo
concentradode limon, sal, espesante:;goma guar, fermentos.

La fuente de proteina es coco, fresa y proteina de guisante
0,4 X 55 =22 mg de lisina por 100 g de yogur
1 envase de de 120 g g tiene 28 mg de lys y 116 kcal



La fuente de proteina es unicamente fruta y
muy poco trigo, asi que el factor 55 no es
adecuado, seria mas adecuado 30.

1 x 30= 30 mg de lisina por cada 100 g de

Handa rina, Man

y Galletas e pure

1 tarrito de 190g tiene 57 mg de lys y 154
kcal.

Alimento Infantil :
Como t0 o
S :"‘3“:1'!”"‘-3- H?ﬂﬂgﬂ y haNas en Casa
aneLlas. ingrecaientes Ure oe | trad

frutas (manzana (45%), platano W4 Naran ;o o 5

mandarina (26%) y naranja) t/3 Plarano Hidraar; de crbono
galleta (5.3%) (harmna de trigo /2 Manzana 08 005 (udes aniares

aceite de girasol y aroma) 1/3 Mandaring Fibra dlimentana
almidon de maiz vy
vitamina L T, T /2 Galleta
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PREPARADOS VEGETALES Verdura X40

Ej Salsas, sopa de
verdura, ketchup, sin

Valor energetico: 227 kJ /54 Kcal
carne huevo o leche

Grasas: 2 ¢
de las cuales saturadas: 0,3 g
Hidratos de carbono: 7,0 g

de los cuales azucares: 1,5 g Ingredientes: verduras (65%) (patatas,
Fibra alimentaria: 1,5 g judias verdes, tomate,
Proteinas: 1,3 g zanahorias, guisantes, apio y

cebolla), agua de coccion, aceite
de oliva virgen (2%) y arroz.

Sal: 0,05 ¢

La fuente de proteina es verdura.
1,3 X 40 =52 mg de lisina por 100 g de pure
1 envase de de 200 g g tiene 104 mg de lys y 108 kcal



Ingredientes

Verduras™® [84% (calabaza*(36%), patata®, o .
calabacin* (26%))], agua de coccion y aceite 0,83 X 40 =33,2 mg de kisina por 100 g de potito.
de oliva virgen extra®.

*Procedente de agricultura ecologica. . . o
una porcion de 120 g tiene 39,84 mg de lisina y 43,2 kcal

Valores nutricionales por 100g
Valor energético 153 kJ / 36 kcal

ANADIR ACEITE DE OLIVA, FANTOMALT...
PARA AUMENTAR CALORIAS

Grasas 091g
de las cuales saturadas 0.15¢g

Hidratos de carbono 7"\
de los cuales azucares
Proteinas

Sal




Ingredientes

tomate (150 g de tomate® para elaborar 100 g de ketchup),
azucar, vinagre de alcohol, fibra de tomate’, sal, aromas

naturales, especias.

HELLMANNG

1g proteina y 100 kcal a por cada 100g

1 x 40 = 40 mg de lisina por 100g de ketchup

Ingredientes
tomate, pimiento, cebolla, aceite de oliva virgen
extra (4.4%), calabacin, berenjena, azucar y sal.

1,3 g de proteina y 82 kcal por cada 100 g

1,3 x 40 = 52 mg de lisina por 100 g de pisto




PREPARADOS VEGETALES CON Verdura, leche,

HUEVO Y LECHE huevo X60

=
-

Maonissa =

.
-

Nuggets de

VERDURAS
o g'l 8 LEGUMES
g

!
y oy

La fuente de proteina es verdura, leche, huevo, queso, trigo:
3,56 X 60 =210 mg de lisina por 100 g de nuggets
1 racion de 125 g g tiene 262 mg de lys y 378 kcal




Patata, sojay
DERIVADOS DE PATATA otras legumbres, X6O

huevo, leche

Ej Cremas y salsas con
leche o huevo,
derivados de soja

La fuente de proteina es verdura, quinoa, espelta, patata, soja, trigo,
4,2 X 60 =252 mg de lisina por 100 g de hamburguesas
1 hamburguesa de 759 tiene 189 mg de lys y 151 kcal




Informacion nutricional
VALOR ENERGETICO - 2397 KJ / 576 Kcal

GRASAS - 396 g

De las cuales saturadas - 6,3 g

HIDRATOS DE CARBONO - 4/9¢g
De los cuales azGcares 71,68 8
PROTEiNA
SAL Q8¢

La patata cruda 110 mg de lisina y 2g de proteina a los 100 g por lo que
por gramo de proteina tiene 55 mg de lisina, para los productos que solo
llevan como fuente de proteina patata el factor seria 55, no 60.

Ingredientes

Patata, aceite de oliva y sal.

Patatas Fritas - Bolsa SOg

5,5 X 55=302 mg de lisina por 100g de patatas fritas de bolsa.
una porcion de 20 g tiene 60,4 mg de lisina y 115 kcal



LECHE, PRODUCTOS LACTEOS,

LEVADURA DE PANADERIA Leche, levadura | X80

Se consideran productos
lacteos los que contienen
leche en primer lugar en la
lista de ingredientes

O |

La fuente de proteina es leche.
2,8 X 80 =224 mg de lisina por 100 g de yogur
1 envase de de 125 g g tiene 280 mg de lys y 89 kcal
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of which saturted fat, ex T ongigy 169
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Pravein/ Npurdives Proteinas

La fuente de proteina es leche.
7.8 X 80 =624 mg de lisina por 100 g de queso crema
1 porcion de de 20 g tiene 124 mg de lys y 38 kcal



,l

Ingredientes

leche, nata, sal, estabilizadores (E412, E401, E407), conservante (E202).
Origen de la leche: Espana. Sin gluten. Estabilizantes de origen vegetal

y alga.

La fuente de proteina es leche.
3,7 X 80 =296 mg de lisina por 100 g de queso crema
1 porcion de de 20 g tiene 59,2 mg de lys y 50 kcal

Informacion Nutricional

Por cada racion de 100gr ‘ Por cada racion de 30gr>

Informacion .
L. Por porcion
Nutricional
Energia (kJ/kcal) 1029kJ [ 249kcal
Grasas 25.0g
de las cuales
16.0g

Saturadas
Carbohidratos 29¢g
de los cuales

i 2.8g
Azucares
Fibra g
Proteinas
Sal* 11g

GDA
2000
10g
20g
260g
90g

24g

50g

%

12.4%

35./1%

80.0%

11%

3.1%

0.8%

1.4%

18.3%




INGREDIENTES:
agua, aceite de girasol, azucar, vinagre de alcohol,
almidon modificado de maiz, yogur desnatado en polvo,
proteina de leche, 3jo, aroma natural, zumo de limon

) Ingredientes: Agua, aceite de

grasnl,azmr, vinagre de alcohol, almadin mifed;

T s 1,7 X 80 =136 mg de lisina por 100 g de salsa kebab
| e ot o ool D)

et 1 porcion de de 7 g tiene 9,5 mg de lys y 18,7 kcal
) frigorficoy consumir anes e 134as_
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g‘ﬁm&" i Consumil preferentementé &=
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- TAB IClONAL/
DECLAFACAO NUTRICIONAL

— Valores medios / R
~ | Valores médios por100g |8

f:.;'-:; Valor energético / Eneraia 317 kJ/ 75 kel

e —

| Grasas/Lipidos 1,79
‘:’?  gelasclales saturadas
8 qos quais saturados 1,19
*ﬂ Hidratos d carbono 1240
F*' ﬁE'rﬂSﬂUB]Eﬁ azicares
" dosquais agucares 800
Hrammantanabera
~ Proteinas
W

e —

La fuente de proteina es leche.
2,2 X80 =176 mg de lisina por 100 g de yogur
1 yogur de de 125 g tiene 220 mg de lys y 93,7 kcal




CHOCOLATE CON LECHE Cacao, leche X45

A | Por 8
ml leche . E— . R _
e = mecios | !lv.':'"& pomidosnatacia (viny++) | " I In ,::;P Callanty o 1 8 cacao de disolucion instantdnea
Fenergético E%EEI 1533kﬁJ 8+, gﬂm ienteg: B! 'doneo para el desayuno o merienda.
T 380 | 38 s 51, e ﬂ"ﬂfnsrﬁlﬁrig 1200 desgrasado (21,6%), minerales (carbonato
{L-":H'." 169 22g 11% q;ur'“'t“ 0% girago| arunT 0, Sulfato de zinc), sal, vitaminas (C, B1, D)
0 los cunley” | 792 21,09 | 8% o “’"'an.n'f"“'“- emulgente (lecitina de soja)
fzucares 579 20,5 g 23% Ll T Congirme. @ 8ntes del fin de: ver base del bote.
Fibra alimentaria | 1,0 .
1L 5 15
Sal Gl P
Vitamina o 0.3 9 [_O%

La fuente de proteina es cacao.
4,8 X 45 =216 mg de lisina por 100 g de Nesquick
1 cucharada de 5¢g tiene 11 mg de lys y 19 kcal




Infermacion nutniconal media:
For W0 g WVIN™ porracin” WRN™ S
Valor enesgttico 1279 M
dbal i
Grasas 1Y
de las reales
Salwradas 649

Mongitsateradas 129
Prlimsaturadas
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CREMA AL CACAD CON AVELLANAS
Ingredientes: Awicar, aceite de guasol alto
olesco, (acao desgrasado en polvo (8,5%),
manteca de (a0, leche desnatada en polve
(4,5%), avellanas (4%), solidos lacteos,
emuigente (leciting de soja), aroma.

Puede contener otros frutos de cascara.

5Xx45=225 mg lisina por 100 gr de nocilla
Una racion de 15 gr tiene 34 mg de lisina y 82 kcal




® CHOCOLATE NEGRO

INGREDIENTES: Pasta de cacao, azlcar, manteca de cacao, cacao desgrasado en polvo, emulgente (lecitina de soja) y aroma. Cacao: 85% minimo.
Puede contener trazas de leche y sus derivados y frutos de cascara. Sin gluten.

® CHOCOLATE PRETO

INGREDIENTES: Pasta de cacau, agucar, manteiga de cacau, cacau magro em p6, emulsionante (lecitina de soja) e aroma. Cacau: 85% minimo.
Pode conter vestigios de leite e produtos a base de leite e frutos de casca rija. Isento de gliten.

Valores medios / Valores médios Por100g MANTER EM LUGAR FRESCO E SECO. = PESO LiQUIDO

VALOR ENERGETICO / ENERGIA 2469 kJ
597 kcal

GRASAS/ LiPIDOS 49
- (e las cuales saturadas / dos quais saturados 30g
HIDRATOS DE CARBONO 204 ._

- e los cuales azicares / dos quais aglcares 14¢ jmpel'ial,.

FIBRA ALIMENTARIA / FIBRA 14g Est, 1932

PROTENAS 12¢ Fabricado por;
SAL e U,ﬂa . IMPERIAL - PRODUTOS ALIMENTARES, S.A.

4480-160 Azurara - Vila do Conde - PORTUGAL

MANTENER EN LUGAR FRESCQ Y SECO. PESO NETO 1 0 0 g e 2
CiA

www.mercadona.com

Cﬂ\ @900 500 103
s |@800 500 100

L

8 "480000%60

REF. 102112

72

Consumir de preferéncia antes do fim de (Més/Ana):

Consumir preferentemente antes del fin de (Mes/Afio)
Lote:

Cacao puro: 983 mg de lisina y 19,6 prots a los 100 g:
083/19,6= 50 mg de lisina por g de proteina, por lo que el factor adecuado seria 50, ho 45
12X50=600 mg de lisina por 100g de chocolate.
1 porcion de 5¢g tiene 30 mg de lisina y aproximadamente Lo mismo de kcal



CARNE Y SALCHICHAS

PATE DE HIGADO DE CERDO. Ingredientes: Agua,
mgadﬂ de cerdo (23%), grasa y carne de cerdo, harina
de maiz, sal, especias, estabilizante (E-451i), azucar,
aroma, antioxidante (E-330) y conservador (E-250).

Informacion nutricional
(Contenido medio por 100g)

Grasas

de las cuales saturadas
Hidratos de carbono

de los cuales azicares

Proteinas
Sal
Hierro

La fuente de proteina es higado de cerdo
8,1 X 90 =729 mg de lisina por 100 g de pate
1 racion de 109 tiene 73 mg de lys y 25 kcal




Pescadoy

PESCADO Y MARISCO X100

marisco

Valores por 100g: Energia 188kcal.

Proteina 8,89 Ingredientes
—— surimi (pescado), agua, aceite de

girasol, aroma con extracto de
pescado (soja, moluscos),
almidon, sal, almidon modificado,
clara de huevo, proteina vegetal,
potenciadores del sabor (glutamato
g p— T —— de monosodio, e 635), tinta de sepia

L e

T | (moluscos). puede contener

e L -
v A ST B e H e s

[ -.—_-. -:"'.-.';I':-_" P ..| '.-..? -r “:I.:-..--. | - e r ) Crustéceos-

La fuente de proteina es pescado y huevo:
8,8 X100 = 880 mg de lisina por 100 g de gulas.
1 racion de 25g tiene 220mg de lys y 47kcal



PREGUNTAS

AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA
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Tratamiento 0-6 MESES | 7-12 MESES | 1-3 ANOS | 4-6 ANOS +6 ANOS
LISINA proteina 100 g0 80-60 60-50 Ingesta
natural mg/kg dia proteica
Mezcla de controlada
aminoacidos sin lisina 1.3-0.8 1-0.8 0.8 0.8 utilizando
y bajo en triptéfano proteina natural
con bajo
ENERGIA kcal/kg dia |  100-80 80 94-81 86-63 ‘I’”Eiﬂ e
NUTRIENTES % 2 100 z 100 z 100 > 100 = 100
CARNITINA mga’l{g dia 100 100 100 100-50 50-30

Boy N, Muhlhausen C, Maier EM, Ballhausen D, Baumgartner MR, Beblo S, Burgard P, Chapman KA, Dobbelaere D,
Heringer-Seifert J, Fleissner S, Grohmann-Held K, Hahn G, Harting |, Hoffmann GF, Kolker S.
Recommendations for diagnosing and managing_individuals with glutaric aciduria type 1: Third revision. J Inherit

Metab Dis. 2023 May;46(3):482-519. doi: 10.1002/jimd.12566. Epub 2022 Nov 17. PMID: 36221165,



https://www.zora.uzh.ch/id/eprint/226503/
https://www.zora.uzh.ch/id/eprint/226503/
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FAMILIAS

< Jueves Viernes = Sabado
07/02/2025

Producto Lisina Calorias Cantidad Proteinas Acciones E

Total 1] 0 1] 0
Lisina 1,600
Calorias 1.850

Muevo registro Regla de tres Exportar

Producto Cantidad * gr Guardar

dietagai.es
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FAMILIAS
= Jueves Viernes > Sabado
07/02/2025
Producto Lisina Calorias Cantidad Proteinas Acciones E
Patatas fritas de bolsa 127.2 1641 30 2.0
Total 127.2 164.1 30 2.0

1.472.8

Lisina
Calorias 16859

Muevo registro Regla de tres Exportar

Producto Cantidad * gr Guardar
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FABRILIAS
< Jueves Viernes > Sabado
07/02/2025
Producto Lisina Calorias Cantidad Proteinas Acciones E
Patatas fritas de bolsa 127.2 164.1 30 2.0
GA T ANAMIX JUNIOR Sabor neutro 0 1101 30 8.4
Total 127.2 274.2 60 10.4
- 1.47.2.8
Muevo registro Regla de tres Exportar
Producto Cantidad ~ gr Guardar




o
= &

“’ Idioma | ES w Cnstina
FAMILIAS e
< Jueves Viernes > Sabado
07/02/2025
Producto Lisina Calorias Cantidad Proteinas Acciones E
Patatas fritas de bolsa 127.2 164.1 30 2.0
GA 1T ANAMIX JUMIOR Sabor neutro O 101 30 8.4
PFD 1 5abor neutro 0 1859 30 0 -
Total 127.2 §433.2 90 10.4
Lisina 1472.8
Nuevo registro Regla de tres Exportar
Producto Cantidad * gr Guardar




