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FAMILIASGA

TiTULO DEL PROYECTO

Desarrollo de material educativo para el control de GA1

ENTIDAD SOLICITANTE

Asociacion Familias GA

LUGAR DE ACTUACION Espana
COSTE TOTAL 750 €
AYUDA SOLICITADA 750 €

RAMA DE ACTIVIDAD

Sanitaria - Socioeducativa

BENEFICIARIOS

Beneficiaria a mas de 100 familias con enfermos de aciduria
glutarica de tipo 1, ademas de facilitar el conocimiento a los
propios beneficiarios, sus cuidadores y futuros
diagnosticados de la enfermedad.




INTRODUCCION

Los errores congenitos del metabolismo son enfermedades raras relacionadas directamente con
el metabolismo de los principios inmediatos (grasas, proteinas, glucidos) o de sus productos
derivados; la mayoria no tienen tratamiento curativo y una de las medidas para su control consiste
en una terapia nutricional adaptada a cada enfermedad concreta. En estos casos, el tratamiento
nutricional es fundamental para su pronostico y para preservar el crecimiento y desarrollo del nifo.

La terapia nutricional consiste en modificar la dieta y los nutrientes para adecuarlos a
determinadas situaciones generadas por el trastorno metabodlico y de la fisiopatologia. Con ello se
evitaran descompensaciones propias de la enfermedad, e incluso los sintomas.

Actualmente, el pronostico de estas enfermedades esta mejorando claramente debido a la
posibilidad de ser diagnosticadas precozmente y de que actualmente disponemos de formulas
nutricionales y productos dietéticos muy especificos para diferentes tipos de patologias.

Terapia hutricional en aciduria glutarica tipo 1

En el caso de la aciduria glutarica tipo 1, la evidencia cientifica aconseja realizar una dieta
restringida en lisina y alta en calorias, completamente adaptada de forma individual a cada
afectado (peso, edad, analiticas, secuelas..). Son dietas dificiles de cumplir para el afectado y esto

supone un riesgo de descompensacion y secuelas.

Los nifios estan en constante desarrollo y el hecho de realizar dietas especiales no debe ser una
limitacion o un inconveniente para el crecimiento. El soporte nutricional debe ser continuado con
el fin de adaptar la dieta y de cubrir los requerimientos nutricionales en las diferentes etapas de la
vida. Un tratamiento y deteccion precoz en la prueba del talon en el nacimiento pueden mejorar
notablemente el diagnostico y la evolucion de la enfermedad, por lo que la educacion a las familias
y pacientes desde edades muy tempranas es fundamental para un buen desarrollo del nino. Pero
en muchas ocasiones se ve dificultada por diferentes circunstancias, repercutiendo en el buen
manejo nutricional, asi como en el crecimiento y desarrollo del nino o nina. La distancia al centro,
la comprension de la enfermedad y del tratamiento, contar con un dietista en el equipo
multidisciplinar que atiende a la familia, el acceso a los alimentos especiales, la falta de apoyo en
su circulo familiar y social son ejemplos de situaciones que pueden perjudicar el buen desarrollo
de la enfermedad, sin secuelas graves, del tratamiento que ademas es de por vida.

En el caso de los jovenes, es necesario involucrarlos en su autocuidado, conocimiento sobre los
riesgos y beneficios, 0 como hacer su dieta mas variada y apetecible; animandolos de esta manera
a realizar platos sencillos para el dia a dia y tener un mejor control de su enfermedad, puesto que

en la mayoria de casos la dieta se prolonga a lo largo de toda la vida.


https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_g#grasas
https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_p#protenas
https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_g#glcidos

OBJETIVOS

PRINCIPAL: Cubrir la necesidad de apoyo en el domicilio con material escrito, adaptado a las
diferentes etapas, involucrando al afectado y al resto de la familia. En nuestro pais, al ano, se
detectan 10 personas con aciduria glutarica de tipo 1, por lo que esta medida, beneficiaria a mas
de 100 familias, ademas de facilitar el conocimiento a los propios enfermos, sus cuidadores vy

futuros diagnosticados de la enfermedad.

SECUNDARIOS: dirigidos por un lado a los padres o cuidadores con materiales adecuados a sus

caracteristicas y por otro al afectado, aprendiendo a traves de la observacion y el juego.

- Favorecer la adquisicion de conocimientos sobre:

- Laimportancia de realizar bien la dieta para tener un buen control.

- ¢Qué alimentos se deben restringir en una dieta controlada en proteinas?

- Potenciar el consumo adecuado de frutas y verduras, asi como el de las grasas.

- Lanecesidad de hacer unos menus variados para no caer en la monotonia.

- Que la alimentacion del nino o nina sea lo mas similar posible a la del resto de la
familia.

- La necesidad de completar su dieta con la formula especial que complementa la
necesidad de proteinas sin aportar los aminoacidos no tolerados.

- La tolerancia individual segun su estado metabdlico (periodos de crecimiento,
catabolismo) facilitada por su equipo metabalico.

- Evitar las transgresiones dietéticas de los afectados.

- Integrar al nino en la mesa familiar, en la escuela, en casa de amigos, en restaurantes etc...
y adaptar la alimentacion, favoreciendo la adhesion a la pauta y a mantener al nino
clinicamente estable y controlado.

- Reforzar conceptos especificos de la dieta.

- Grupos de alimentos,
- Lacomposicidon de nutrientes

- Interpretacion de las etiquetas nutricionales.

JUSTIFICACION

Es importante seguir las indicaciones del tratamiento y no se deben hacer cambios de dieta sin
estar prescritos por un profesional, ya que podrian ser contraproducentes para el nino o incluso
dar lugar a afectaciones neurologicas irreversibles. Es por este motivo, que la dieta y su manejo no

va a ser igual en todos los pacientes.

No realizar la dieta en un paciente con ECM o hacer transgresiones constantes de la misma
también ocasiona retraso en el desarrollo psicomotor, en el crecimiento y a nivel neurologico,

siendo danos irreparables.


https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_g#grasas
https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_e#etiquetas_nutricionales
https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_d#desarrollo_psicomotor

No es facil para los padres y cuidadores, ni para los pacientes adolescentes y adultos, seguir estas
dietas especiales, ya que limitan su dieta a verduras y frutas, suplementadas con formulas
especiales poco digestibles y con sabores desagradables y productos comerciales con bajo
contenido proteico con un alto coste.

El control nutricional implica ademas una labor de formacion y ayuda a las familias para que
puedan elaborar una dieta adecuada a sus necesidades, con la finalidad de que el nino disfrute
de la comida, que constituye su tratamiento.

MATERIAL Y METODOS

Buscamos promover y fortalecer el conocimiento sobre alimentacion y nutricion en las familias
afectadas. La Conferencia Internacional FAO/OMS, sobre nutricion, reconocio la importancia del
papel de la educacidon en la nutricion como un medio para la lucha contra el hambre vy la

desnutricion.

Informando, motivando y dando estrategias a los padres y madres de familia, se favorece la

busqueda de las mejores practicas alimentarias que contribuyan a elevar su calidad de vida.

La propuesta didactica sera desarrollada desde una concepcion metodologica que involucra a los
afectados y cuidadores en la mejora de la nutricion como una estrategia de prevencion, basada en

el cambio de comportamientos y modificacion de habitos alimenticios.

Realizaremos un documento escrito junto al grupo de dietistas-nutricionistas especializado a nivel
Nacional, en facilitar la informacion y resolver los problemas nutricionales de estos pacientes, en
lenguaje comprensible para las familias, resumiendo las indicaciones del equipo de nutricion, y
facilitando una extensa serie de recetas con contenido bajo en proteinas naturales adaptado a cada

etapa del desarrollo.

Usando la piramide alimentaria como base, para visualizar de un modo simple y practico todos los
grupos de alimentos y la frecuencia con la que los debemos consumir para cubrir los
requerimientos nutricionales, disenaremos manteles individuales que se distribuiran desde las
unidades especializadas hospitalarias a las familias diagnosticadas con aciduria glutarica tipo 1. Con
estos manteles que usaran en cada comida, a traves del juego y los sentidos, aprenderan de forma

motivadora como realizar su dieta de forma variada.

La piramide nutricional esta dividida en alimentos de consumo diario y en alimentos de consumo
ocasional, y la modificaremos para las dietas restringidas en proteinas sustituyendo los alimentos
con alto contenido en proteinas por otros con bajo contenido en ellas. Como son los productos
dietéticos, preparados especialmente para estos tratamientos, de manera que su composicion
final tenga contenidos muy bajos de proteinas por cada 100g de producto especial.


https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_f#frmulas_especiales
https://metabolicas.sjdhospitalbarcelona.org/glosario/letter_f#frmulas_especiales

CONSUMO OPCIONAL,
BEBIDAS FERMENTADAS ;
‘CONSUMO OFCIONAL MODERAGO OCASIONAL Y MODERADO
'Y RESPONSABLE BN ADULTOS

2  CONSUMO VARIADO DIARIO

PRESUPUESTO ESTIMADO

El diseno, impresion y gestion de los materiales didacticos y por lo que se solicita la colaboracion

a CaixaBank se estima que no excedera de 750€.

Dentro del diseno de los “manteles didacticos” si asi se considera, podra aparecer el logo de la

entidad como colaborador principal del proyecto.



