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Por qué debemos
evitarlo en GA1?

Qué es elQué es el
catabolismocatabolismo

proteicoproteico

Nuestro cuerpo necesita ENERGÍA para funcionar correctamente

AYUNO
FIEBRE
ESTRÉS
INFECCIONES

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

PROTEÍNAS DEL CUERPO

 CATABOLISMO PROTEICO

DESCOMPONE

En GA1: 
se liberan ácidos tóxicos
ÁC GLUTÁRICO, ÁC HIDROXIGLUTÁRICO



Cómo podemos
evitarlo en GA1?

Qué es elQué es el
catabolismocatabolismo

proteicoproteico

👉 El objetivo es mantener un equilibrio para que el cuerpo
no tenga que recurrir a sus propias proteínas como fuente
de energía y así evitar riesgos innecesario 

EVITAR AYUNO PROLONGADO

AUMENTAR ENERGÍA EN MOMENTOS DE ESTRÉS CATABÓLICO

SEGUIR DIETA Y PROTOCOLO DE EMERGENCIA

OBSERVACIÓN DE SIGNÓS Y SÍNTOMAS

MANTENER UNA INGESTA CALÓRICA ADECUADA PARA SU PESO
Y EDAD



Evidencia Científica

Por qué contar 
en lisina

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

Boy N, Mühlhausen 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.

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

Müller E, Kölker 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



Precisión

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

65 g de pan blanco contienen 95 mg de lisina
150 g de leche de vaca contienen 355 mg de lisina
250g de patata cruda contienen 275mg de lisina
170 g de champiñones contienen 182 mg de lisina
350 g de plátano contienen 175 mg de lisina
850 g de sandía tienen 527 mg de lisina

5gr de 
PROTEÍNA



Precisión

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

20 g de pan blanco

20 g de yogur de fresa 

2 g de atún

40 mg de lisina

45 mg de lisina

49 mg de lisina

1,4 g de proteína

0,5 g de proteína 

0,5 g de proteína



VARIABILIDAD

VARIABILIDAD
entre

 alim
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entre
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Otros métodos

ALTO VALOR BIOLOGICO

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

PRODUCTOS DE ORIGEN ANIMAL

MEDIO VALOR BIOLOGICO

BAJO VALOR BIOLOGICO

CEREALES, LEGUMBRES Y FRUTOS SECOS

VERDURA Y FRUTA

AGUACATE 50 GRAGUACATE 50 GR
PATATA 50 GRPATATA 50 GR
ARROZ COCIDO 50 GRARROZ COCIDO 50 GR
SOJA COCIDA 8 GRSOJA COCIDA 8 GR
FLAN VAINILLA 50 GRFLAN VAINILLA 50 GR
SALCHICHA FRANKFURT 8 GRSALCHICHA FRANKFURT 8 GR



ALTO VALOR BIOLÓGICO

MEDIO VALOR BIOLÓGICO

BAJO VALOR BIOLÓGICO



Otros métodos

POCO EXACTOSPOCO EXACTOS

DIETA MÁS RIGIDADIETA MÁS RIGIDA

DIFÍCIL DE COMBINARDIFÍCIL DE COMBINAR

NO TIENE EN CUENTA LOS GUSTOS DEL NIÑONO TIENE EN CUENTA LOS GUSTOS DEL NIÑO



DIETAS VEGANAS
Contando lisina no hay por qué alcanzar
una cantidad determinada de cada grupo,
únicamente intentar que tengan una dieta
variada y rica en productos naturales
(evitar los ultraprocesados). Más fácil
conseguir un menú adaptado a cada
persona (apetito) y más similar al del resto
de la familia.

No hay ningún alimento estrictamente
prohibido, pero al conocer la composición
de lisina nosotros mismos nos vamos a
restringir la mayoría de los productos de
origen animal.

Nuestra dieta es “normocalórica”, pero
sobre todo en niños pequeños a veces nos
resulta difícil alcanzar las calorías diarias.

•Saludables en cuanto a aminoácidos esenciales y
micronutrientes (Calcio, Hierro)

•Deficitarias en Vitamina B12 (Anamix está suplementado)



LISINALISINA

LEGUMBRESLEGUMBRES
Pollo 7,5g hay 148mg de lisina y sólo 8 kcal
En cambio en 25 g de garbanzos hay 148mg de lisina y 41 kcal
A parte podría comer 100g de arroz 85 mg de lisina y 130kcal
 con 30g de tomate frito (16 mg lys y 29 kcal)
 y 60g de plátano (30mg lys 53 kcal)

Ricas en hidratos de carbono de absorción lenta, calcio y fibra.

NIÑO DE 3 AÑOS. 15KG DE PESO. 
DIETA 900MG DE LISINA Y 1200 KCAL.

COMIDACOMIDA::

300 MG LYS300 MG LYS

300 KCAL300 KCAL

PROTEÍNA gr LISINA mg CALORÍAS

116

164

110

233

76

6309
LENTEJAS
 COCIDAS

GARBANZOS
COCIDOS

PECHUGA
 DE POLLO

SALCHICHAS
FRANKFURT

TOFU 8 532

1080

1962

5938,8

25

12

100 gr

METIONINAMETIONINA



LISINALISINA

FRUTOSFRUTOS
SECOSSECOS

PROTEÍNA gr LISINA mg CALORÍAS

654

718

299

240

629

42415NUEZ COMÚN

NUEZ 
MACADAMIA

UVAS PASAS

CIRUELAS PASAS

PIÑONES 11,5 434

50

84

2857,5

3

2,1

100 gr

ARGININAARGININA

CASTAÑAS CRUDAS

CASTAÑAS ASADAS

COCOS DE BRASIL

CACAHUETE

1,6

3,1

14

15

96

188

491

422

196

244

655

646

ANACARDO CRUDO

ANACARDO
TOSTADO

PIPAS GIRASOL

PISTACHO

AVELLANAS 
TOSTADAS

ALMENDRAS

26

18

15

19,3

21

21

926

928

817

795

1196

601

567

553

574

582

571

578

FIBRAFIBRA

CALCIOCALCIO

GRASASGRASAS  

SALUDABLESSALUDABLES



FRUTOSFRUTOS
SECOSSECOS

Rebanada de pan de molde integral 25g (71mg 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)

NIÑO DE 3 AÑOS. 15KG DE PESO. 
DIETA 900MG DE LISINA Y 1200 KCAL.

DESAYUNODESAYUNO::

25250 MG LYS0 MG LYS

25250 KCAL0 KCAL



LISINALISINA

CEREALESCEREALES

PROTEÍNA gr LISINA mg CALORÍAS

356

130

362

112

257

2356,5
ARROZ BLANCO
CORTO CRUDO

ARROZ INTEGRAL
MEDIO CRUDO

PAN INTEGRAL
TRIGO

7 200

90

286

852,3

7,5

2,3

100 gr

CALORÍASCALORÍAS PAN BLANCO TRIGO

PAN MOLDE

PAN MOLDE
INTEGRAL

PASTA NORMAL
TRIGO CRUDA

8,1

7,6

9,7

8,5

305

203

302

233

255

266

246

259

PASTA NORMAL
TRIGO COCIDA

PAN CENTENO

13

5,8

298

133

371

158

ARROZ BLANCO
CORTO COCIDO

ARROZ INTEGRAL
MEDIO COCIDO



LISINALISINA

CEREALESCEREALES

CALORÍASCALORÍAS

Bocadillo de pan blanco de trigo 30g (60mg lys y 77kcal) 

con 15g de queso Philadelphia (52 mg lys y 40 kcal) 

y zumo de manzana 120ml (7 mg lys y 56 kcal)

NIÑO DE 3 AÑOS. 15KG DE PESO. 
DIETA 900MG DE LISINA Y 1200 KCAL.

MERIENDAMERIENDA::

12120 MG LYS0 MG LYS

20200 KCAL0 KCAL



nutritionvalue.org

ODIMET

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


CALCULAR
PRODUCTOS

PROCESADOS

PON EN PRÁCTICA LOPON EN PRÁCTICA LO
APRENDIDOAPRENDIDO





PAN, PASTA, SÉMOLA, COPOS DE CEREALES, 
HARINA, GALLETAS SIN LECHE NI HUEVO

Trigo, espelta,
maiz, mijo x30

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





La fuente de proteína es harina de maíz 
(el almidón no tiene prácticamente proteína)
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 lisina y 10 kcal



La fuente de proteína es el maíz (75%) y algo de plátano
5 X 30 =150 mg de lisina por 100 g de snack

1 ración de 25 g tiene 37,5 mg de lys y 106 kcal



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

Centeno, avena,
cebada , arroz x40

La fuente de proteína es avena y trigo
7 X 40 =280 mg de lisina por 100 g de galletas

1 galleta de 13,7g g tiene 38 mg de lys y 64 kcal





INGREDIENTES:
sémola de maíz 67,3, harina de avena integral

17%aceite de girasol, copos de fruta (puré de mango,
puré de plátano)

7,5 x 40= 300 mg de lisina por 100 g de snack
5g de producto tienen 15 mg de lisina y 17,4 kcal



DERIVADOS DE CEREALES Y
PRODUCTOS DE PANADERÍA, BAJO

PORCENTAJE LECHE O HUEVO

Trigo, espelta, maiz,
mijo, centeno,
avena, cebada,

arroz, huevo, leche

x45

La fuente de proteína 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

Bajo porcentaje significa
que el ingrediente está a
partir del 4º o 5º lugar en

la lista de ingredientes

EJ: GACHAS,
GALLETAS Y TARTAS



INGREDIENTES:
52%trigo, 4%semillas de girasol, 2,3% semillas de

calabaza, 2%semillas de amapola, avena, semillas de
sésamo, aceite de nabina, 

Pipas de calabaza tienen 1236 mg de lisina por 100g
Pipas de girasol 937 mg de lisina por 100g

Semillas de amapola 932 mg por 100g
Semillas de sésamo 569 mg por 100g

Aproximadamente lo mismo que el huevo, 
por lo que el factor más 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.



La fuente de proteína 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



La fuente de proteína es harina de arroz y harina de guisante
6,4 X 45 =288 mg de lisina por 100 g de snack

1 porción de 10 g tiene 28,8 mg de lys y 35,3 kcal



DERIVADOS DE CEREALES Y
PRODUCTOS DE PANADERÍA, ALTO

PORCENTAJE LECHE O HUEVO

Trigo, espelta, maiz,
mijo, centeno,
avena, cebada,

arroz, huevo, leche

x45

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

Alto porcentaje: Leche
y/o huevo en 2º o 3er

lugar en la lista de
ingredientes

EJ: PAPILLAS DE
LECHE Y CEREALES,
CREPES, TORTITAS,

BOLLERÍA



FRUTAS Fruta y gelatina x55

La fuente de proteína es coco, fresa y proteína 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

Valores nutricionales
medios por 100g % de la

IR* Energía 389 kJ / 92 kcal
Proteínas 0,4

Ej Zumos, polos de
frutas, potitos,

mermelada, jalea,
gelatina comercial

Ingredientes:
Bebida de coco ligera 56,5% (agua, extracto de coco),

fresa 13,8%, agua, azúcar, almidón modificado de
tapioca, proteínas de guisante, almidón, citrato de

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





PREPARADOS VEGETALES Verdura x40

La fuente de proteína es verdura.
1,3 X 40 =52 mg de lisina por 100 g de puré

1 envase de de 200 g g tiene 104 mg de lys y 108 kcal

Valor energético: 227 kJ /54 Kcal
Grasas: 2 g

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

de los cuales azúcares: 1,5 g
Fibra alimentaria: 1,5 g

Proteínas: 1,3 g
Sal: 0,05 g

Ej Salsas, sopa de
verdura, ketchup, sin
carne huevo o leche

Ingredientes: verduras (65%) (patatas,
judías verdes, tomate,

zanahorias, guisantes, apio y
cebolla), agua de cocción, aceite

de oliva virgen (2%) y arroz.



0,83 x 40 =33,2 mg de kisina por 100 g de potito.

una porción de 120 g tiene 39,84 mg de lisina y 43,2 kcal

AÑADIR ACEITE DE OLIVA, FANTOMALT...
PARA AUMENTAR CALORÍAS





PREPARADOS VEGETALES CON
HUEVO Y LECHE

Verdura, leche,
huevo

x60

La fuente de proteína es verdura, leche, huevo, queso, trigo:
3,5 X 60 =210 mg de lisina por 100 g de nuggets

1 ración de 125 g g tiene 262 mg de lys y 378 kcal



DERIVADOS DE PATATA 
Patata, soja y

otras legumbres,
huevo, leche

x60

La fuente de proteína es verdura, quinoa, espelta, patata, soja, trigo,
4,2 X 60 =252 mg de lisina por 100 g de hamburguesas
1 hamburguesa de 75g tiene 189 mg de lys y 151 kcal

Ej Cremas y salsas con
leche o huevo,

derivados de soja



La patata cruda 110 mg de lisina y 2g de proteína a los 100 g por lo que
por gramo de proteína tiene 55 mg de lisina, para los productos que solo

llevan como fuente de proteína patata el factor sería 55, no 60.

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



LECHE, PRODUCTOS LÁCTEOS,
LEVADURA DE PANADERÍA

Leche, levadura x80

La fuente de proteína 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

Se consideran productos
lácteos los que contienen

leche en primer lugar en la
lista de ingredientes



La fuente de proteína es leche.
7,8 X 80 =624 mg de lisina por 100 g de queso crema

1 porción de de 20 g tiene 124 mg de lys y 38 kcal



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



INGREDIENTES: 
agua, aceite de girasol, azúcar, vinagre de alcohol,

almidón modificado de maíz, yogur desnatado en polvo,
proteína de leche, ajo, aroma natural, zumo de limón

1,7 X 80 =136 mg de lisina por 100 g de salsa kebab
1 porción de de 7 g tiene 9,5 mg de lys y 18,7 kcal



La fuente de proteína es leche.
2,2  X 80 =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

La fuente de proteína es cacao.
4,8 X 45 =216 mg de lisina por 100 g de Nesquick

1 cucharada de 5g tiene 11 mg de lys y 19 kcal



5x45=225 mg lisina por 100 gr de nocilla
Una ración de 15 gr tiene 34 mg de lisina y 82 kcal



Cacao puro: 983 mg de lisina y 19,6 prots a los 100 g: 
983/19,6= 50 mg de lisina por g de proteína, por lo que el factor adecuado sería 50, no 45

12x50=600 mg de lisina por 100g de chocolate. 
1 porción de 5g tiene 30 mg de lisina y aproximadamente lo mismo de kcal



CARNE Y SALCHICHAS Carne x90

La fuente de proteína es hígado de cerdo
8,1 X 90 =729 mg de lisina por 100 g de paté
1 ración de 10g tiene 73 mg de lys y 25 kcal



PESCADO Y MARISCO
Pescado y

marisco x100

La fuente de proteína es pescado y huevo:
8,8 X 100 = 880 mg de lisina por 100 g de gulas.

1 ración de 25g tiene 220mg de lys y 47kcal

Valores por 100g: Energía 188kcal.
Proteína 8,8g Ingredientes

surimi (pescado), agua, aceite de
girasol, aroma con extracto de

pescado (soja, moluscos),
almidón, sal, almidón modificado,
clara de huevo, proteína vegetal,

potenciadores del sabor (glutamato
de monosodio, e 635), tinta de sepia

(moluscos). puede contener
crustáceos.



PREGUNTAS
CORREOFAMILIAGA1@GMAIL.COM
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