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Terapéeuvtica nutricional

ARemocéo na alimentacéo (toxico e seus precursores)

A Lactose/ Galactose

ANutrientes adequados para o crescimento e
desenvolvimento normais

A Suplementac&o vitaminico  -mineral (calcio e vitamina D)
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E
> Até 1 ano 50 (< 200)

'8 De 1 a4 anos 150 (< 200)

©| | De4aldanos 200 (< 300)

8 Adolescentes 250 (< 400)

‘g Adultos 300 (< 500)
i

100 ml leite vaca contém 2400mg galactose
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Alimentos proibidos

Principal fonte "

AlLactose : leite e derivados

A Leite materno / férmulas com leite de vaca

AOligossacaridos : rafinose, estaquiose

verbacose

A Vegetais, legumes e leguminosas
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Alimentos Livres

Legumes e

hortalicas Carne, que néo
. . peixe, aves contenham
Bebida de soja/arroz o ingredientes
proibidos

Batata, arroz e Pao, cereais
massas

Gorduras

Moz, aveld, manteiga de noz e de avela

MRebucados de fruta, pipocas, geleia, marmelada e agtcar
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Alimentos livres [ Alimentos controlados
Até 2 mg galactose / 100g 2 o 8 mg galactose / 100g

alimento @ alimento O

Alimentos a evitar
Mais de & mg galactose /

100g alimento 9

@ LEITE E DERIVADOS

v AI110, O-lac.. Farmulas de soja com
¥ Formulas desoja farinha de scja
v Queijos Emmental (exceto mini

babybel), Gruyere, larlsberg

LSS

Queijode soja
logurte de soja
Leite desoja
Bebida de arrcz

Bebidas |acteas

logurtes

Sobremesas lacteas

Leite e derivados

Leite materno

Leites fermentados

CQueijo fresco, fundido, creme

Queijo mini babybel

Todos o5 gueijos exceto os
permitidos

XX oM oM K M oM K X

BEBIDAS
Bebidas carbonicas @ e

v * Qualguer bebida com
v Café leite, lactose, caseinato,
¥ Cerveja calcico ou sadico
¥ Vmho
v Arroz @ = Farinha de girassol Q X Cereais de pequeno-
v’ Aveia = Farinha de soja almogo com leite ou
¥ Centeio chocolate
j Cevada x Ciddeade pdo
Fécula de batata ¥ Farinhas lacteas
v Milho e Amido de milho
X ¥ Folhados
v" Tapioca . ]
v Tri X Gérmen de trigo
Trigo .
¥ Farinha de trigo, farinha de X P&o deforma
arroz, farinha de soja x Pao de leite, doce ou
v" Alfarroba integral
¥" Cereais de pequeno-almogo X Todos os fabricados
tipo weetabix, cornflakes, com leite ou manteiga
flocos de arroz
v" Ppio arabe, p3o indiano
v" Todas as massas fabricadas

sem leite



Allowed foods and ingredients®

Soy-based infant formulas containing soy protein isolate,
amino acid-based elemental infant forrmlas

All fruits, vegetables and their juices, pickled fruit and vegetables

All lepumes (e.g.. navy beans, kidney beans, garbanzo
beans/chick peas, soybeans)
Soy-based products that are not fermented (soy milk, tofi,

textured soy protein, hydmlyzed vegetable protein,
S0V protein concentrate, meat analogs)

Aged cheeses': Jarlsberg, Emmentaler, Swiss, Gruyere,
Tilsiter, mature Parmesan, mature Cheddar cheese

Sodium and calcium caseinate
All cacao products except milk chocolate
Eggs
Additional ingredients: natural and artificial flavorings,
all gums, including carrageenan
Foods used in moderation *

Soy sauce, soy products that are fermented
(€.g., miso, matto, tempeh, sufin

Meat by-products
Orffal
Restricted foods and ingredients®
Breast milk, all milk-based infant formulas
Processed meats using lactose

All milk-hased foods and beverages, including low lactose milk,
except for caseinates and aged cheeses, listed above

All milk-hased ingredients incliding buttermilk solids, casein,
dry milk protein, dry milk solids, hydrolvzed whey protein,
hydrolyzed casein protein, lactose, lactalbumin, whey

All cheese and cheese-based products except those listed above
Butter

International clinical guideline for the management of classical
galactosemia: diagnosis, treatment, and follow-up

Lindsey Welling" - Lawrie E. Bernstein” - Gerard T. Berry™* - Alberto B, Burlina® -
Frangois Eyskens ® - Matthias Gautschi” - Stephanie Griinewald® -

Cynthia S. Gubbels™ « Ina Knerr” « Philippe Labrune ™ « Johanna H. van der Lee™ «
Anita MacDonald ™* « Elaine Murphy'? - Pat A. Portnoi ™ « Katrin Ounap'™'" .

Nancy L. Potter "7 « M. Estela Rubio-Gozalbo ™ - Jessica B. Spencer™ - Inge Timmers ™ -
Eileen P. Treacy® - Sandra C. Van Calear™ - Susan E. Waisbren™ « Annet M. Bosch .
Omn behalf of the Galactosemia Network (GalNet)

Raceived: 16 Felruary 2016 Revisad: 17 August 2006 / Accepiad: 29 Seplember 2016
) The Author(s) X016, This anicle is published with open access 3t Springer ink com

J Inherit Metab Dis (2017) 40:813-821 @ CrossMark
DOI 10.1007/510545-017-0067-x

ORIGINAL ARTICLE

Rigor of non-dairy galactose restriction in early childhood,
measured by retrospective survey, does not associate with severity
of five long-term outcomes quantified in 231 children and adults
with classic galactosemia

Allison B. Frederick ' - David J. Cutler' - Judith L. Fridovich-Keil'

Restriction for classical galactosemia (adapted from Bernstein et al,
Chi | drHospias Colorado in collaboration with the Galactosemia
Foundation TaskForce) (Bernstein et al 2014)



Rotulagem

A P&o, biscoitos, bolos, panquecas

BEM ESPECIAL

sem lactose

A Batatas embaladas, cereais

A Cachorros

A Molhos para cozinhar, enlatados e

alimentos pré -cozinhados
A Charcutaria

A Adocantes artificiais

A Cremes nao lacteos
A Pasta dos dentes

A Medicamentos
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Rotulagem

v

Ingredientes Seguros
V Lactato

V Acido lactico

V Lactoalbumina

\_

N

Ingredientes Proibidos

/

&.
X
G
é\ + Na bula dos
medi cament o
+ Lactose
+ Lactobionato
\_

\

UJ

L

Manteiga

Caseina, caseinatos

Natas \ Algumas exce¢d

Coalhada
Leite, leite em po

Queijos

Soro de leite, soro de leite

pSl

lactose

em po J

y
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Alternativas
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Exemplo de um dia alimentar

Pequeno - |8 medidas de Novalac rice ® + 240 ml agua ou 240 ml de bebida de
almoco arroz
Jele E’a 200 ml bebida de soja + 1 paocom marmelada
manha
Almocgo Sopa + prato N + uma peca de fruta (maca, p. ex°)
1 iogurte de soja ou 8 medidas de Novalac rice ®+ 240 ml agua + 1
Lanche ~
pao com doce ou marmelada
Jantar Sopa + prato N + uma peca de fruta ou uma sobremesa de soja
Ceia 8 medidas de Novalac rice ® + 240 ml agua ou 240 ml de bebida de
arroz

XIV Curso Basico de Doencas Hereditarias do Metabolismo




FRUCTOSE METABOLISM
FRUCTOSE

ATP
Fructokinase
ADP.

FRUCTOSE-1-PHOSPHATE

Aldolase B (fructose-1-P
aldolase)

GLYCERALDEHYDE DHAP
AT s inmse Triose-phosphate
0P isomerase
GLYCERALDEHYDE GLYCERALDEHYDE
-3-PHOSPHATE -3-PHOSPHATE

(c) Not From A Packet Mix, 2014

FRUTOSEMIA

Tratamento dietético
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Terapeuvtica nutricional

ARemocdo da alimentacdo (toxico ou precursores)

A Frutose (rafinose e estaquiose) / Sacarose / Sorbitol

ANutrientes  adequados para 0 crescimento

desenvolvimento normais

A Suplementagdo vitaminico -mineral (vit. C)
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INGESTAO RECOMENDADA

1 a 2 g frutose / dia

tolerancia individual
variagcao com a idade

Ingestdo da menor quantidade possivel

1 maca média contem 9,5¢g de frutose
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ALIMENTOS PROIBIDOS

Frutas ou sumos de
frutas

| o / Sorbitol, poliol
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Alimentos

Acucares e adogantes

Livres

A Evitar

A Glicose, glucose, polimeros de glicose,
xarope de glicose, dextrose, lactose,
amido, maltose, maltodextrina,

extracto de malte, sacarina,

aspartame, acesulfame -K, ciclamato.

A Lucosade drageias 0 original

A Glucose - drageias

Acucar (cana ou beterraba) d branco, castanho,
refinado, acucar em po.

Acucar de fruta, frutose, sacarose, levulose,
sorbitol, acucar invertido, xarope de glicose
hidrogenado.

Mel, melago, compota, marmelada, doces,

chocolate, molhos para sobremesas, gelatina.

Frutos

Todos os frutos e produtos dos frutos.

Legumes cozinhados (fervidos e desperdicada a agua)

Grupo |
(<0,5¢ frutose/100q)

A Broculos (frescos), aipo, espinafres,
batatas velhas, alcachofra,
cogumelos, agrido, feijao verde, feijao
encarnado, grdo -de -bico, lentilhas.

A Batatas fritas.

Raiz de beterraba, couves de Bruxelas, salada de
couve, cenouras, pepino de conserva, cebola,
milho -doce, tomate.

Feijao.

Vegetais miniatura com agucar acrescentado,

maionese ou molho de salada.

Grupo Il
(0,5 0 1g Frutose /
1009)

A Broculos congelados, batatas novas,
abdbora, fava, couve, couve -flor,
pepino, soja, alho -porro, alface,

rabanete, nabo, ervilhas.




Leites e derivados

Formulas para lactentes, leite de vaca (gordo,

_ ) . A Leite de soja, leite condensado, leite aromatizado, p6
meio -gordo, magro), leite evaporado nao ) )
para batidos e xaropes, natas em spray, iogurtes com
acucarado. B - ) _
] _ ] aromas e frutos, queijo fresco, queijo com ingredientes
Leite desidratado em po. o )
_ B adicionais (ex. nozes, anan!
Natas, iogurte natural, queijos.
Ovos
Ovos.
Carne, peixe e aves
A Carnes processadas que tém adicionada sacarose
Todos os frescos, se processados verificar se (ex.: pasta de carnes, salsichas, salames, patés).
nao tém adicionados sacarose, frutose ou mel. A Fiambre.
A Refeigbes pré -cozinhadas contendo vegetais.
Cereais
Farinha, arroz, massa (branca de preferéncia, A Farelo, gérmen do gréo, trigo.
nao integral nem de soja, tapioca ou milho). A Cereais de pequeno -almogo (a maioria, em especial
P&o branco (pré -embalado). 0s que contém acucar, fruta ou gérmen de grao).
Cream crackers, bolachas de agua e sal, A Massas com molho de tomate.
araruta, sémola, aveia e cevada. A Pao de mistura, pdo com passas, péo doce, bolos,
Papa de aveia, Shredded Wheat (s6 uma biscoitos.
refeicdo / dia). A Aperitivos.

Gorduras e Oleos

Manteiga, margarina, 6leos vegetais e banha.

Papas lacteas

Nestlé 8 cerélac, milho e arroz

Nutribén & creme de arroz.




Alimentos Livres A Evitar

Bebidas
Ché4, café, dgua mineral, cacau, soda, Misturas de cha instantéaneas, esséncia de
refrigerantes (adogados com sacarina ou cafe.
aspartame, sem acgucar, sem sabor a fruta). Sumos de fruta, sumos de vegetais,
Lucosade (n&o com aroma de fruta), refrigerantes, bebidas para diabéticos
Ferguzade. contendo sorbitol ou frutose.
Bebidas da Milupa para bebé (glicose e Leite achocolatado.
extractos de ervas). Bebidas alcodlicas.

Miscelanea

Sal, pimenta, vinagre, corantes alimentares,
fermento em po, gelatina, sementes de
sésamo, pevides de abdbora e girassol

(max. 10 g/dia), mostarda e especiarias.

Pickles, caldos de carne, picante, molhos
de salada, polpa de tomate, maionese,
molhos comerciais (ex.: ketchup), sopas
embaladas, frutos secos, manteiga de

amendoim, massapao.




ROTULAGEM

A P&o

A Leites

A Bolachas

A Adocantes artificiais

A Medicamentos
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