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Mas informacion sobre la PKU:
www .guiametabolica.org
www.pku.com

www fenilcetonuria.es
www.pkuatm.org
www.nspku.org

©ldea original y texto: Unidad de PKU y Equipo Guia Metabdlica, Hospital Sant Joan de Déu, Barcelona.
©llustraciones: Helena Marcet
Diseno y maquetacion: Helena Marcet y Esther Zoroa

Esta publicacion se presenta come un servicio de informacion cientifica a la profesion médica,

Los contenidos y opiniones elaborados por los diferentes autores son propiedad de éstos, y no son, ni representan
necesariamente la opinion de Merck, 5.L. Algunas de las referencias pedrian citar medicamentos no comercializados
asi como informacion no acorde en su totalidad con lo contenide en la Ficha Técnica aprobada por las Autoridades
Sanmitarias, por lo que aconsejamos y recomendamaos su consulta.






TODOS ESTOS NIIOS Y NINIAS TIENEN FEMILCETONURIA (PKU), UN TRASTORNO METABOLICO, Y PARTICIPAN
ACTIVAMENTE EN LA CUINETA”, DONDE APRENDEN UNOS TRUCOS FANTASTICOS QUE LES EXPLICA TERE, LA
SUPER-COCINERA DE LA PKU, PARA PREPARAR UNOS POSTRES ESPECIALES CON BAJO CONTENIDO EN
PROTEINAS, DE RELAMERSE LOS DEDOS. TAMBIEN SALEN DE EXCURSION EN LAS COLONIAS ¥ DISFRUTAN
YENDO A LA BIBLIOTECA DEL BARRIO,

SOY FERTA, @ ANIOS, DIFUJO SIEMPRE QUE PUEDO, PUEDO
PASAR LARGOS RATOS PINTANDO. ME ENCANTA HACER
PLATOS CREATIVOS EN “LA CUINETA", CON FRUTAS ¥
VERDURAS DE DIFERENTES COLORES. SOY SUPER-AMIGA DE
JULIA ¥ DE MARTA.

SOY GERARDO, 10 ARIOS, ME ENCANTA HACER
CONSTRUCCIONES, PUENTES ¥ AUTOPISTAS DE
PIEZAS DE COLORES, CADA VEZ MAS
COMPLICADAS ¥ CAS! IMPOSIBLES. QUIERO SER
INGEMIERO CUANDO SEA MAYOR.

SOY ANDRES, 10 ANOS, HERMANO DE BERTA E INTIMO

DE CERARD. PERO SOMOS MUY DIFERENTES. ME CUSTA

EL DEPORTE Y QUIERO SER JUCADOR DE BALONCES-
TO. POR ESO, ME ENTRENO SIEMPRE QUE PUEDO.




SOY JULIA, 9 ANIOS, JUEGO SIEMPRE CON
ANDRES A BALONCESTO Y A OTROS JUEGOS DE
EQUIPO. ME QUSTA TAMBIEN IR A “LA CUINETA",
PARA ESTAR CON MIS AMIG@S.

SOY MARTA, 10 AKIOS, ME QUSTA LA MUSICA ¥
BAILO EN LA ESCUELA JUNTO CON UN GRUPO
DE MINIOS DE M! EDAD. EL RITMO ME HACE
SENTIR MUY BIEN.

SOY ORIOL, 11 ANOS, UN FAN DE INTERNET, ESTOY
SIEMPRE QUE PUEDO PEGADO A LA PANTALLA Y
/TENGO YA 500 AMIGOS EN FACEBOOK! SIEMPRE

INFORMO AL GRUPO DE TODAS LAS NOVEDADES Y

CURIOSIDADES QUE ENCUENTRO EN LA RED.




SOMOS UN GRUPO DE NINOS Y NINAS CON PKU, "LOS AMIGOS PKU". SOMOS MUY AMIGOS,
COMPARTIMOS ESCUELA Y NOS REUNIMOS A MENUDQ EN LA CUINETA DE LA PKU™ DEL
HOSPITAL PARA APRENDER A COCINAR LA COMIDA ESPECIAL QUE REQUIERE EL
TRATAMIENTO DE LA PKU.

PRONTO NOS VAN A TENER ENVIDIA LOS
OTROS NINOS DE LA ESCUELA, PORQUE
LLEVAMOS UNOS POSTRES QUE jPARECEN DE
CERA/ YO CREQ QUE LO VOY A DIBUJAR

CHULISIMO QUE NI S LO
IMAGINAKS. LLEVA FRUTAS
DEL BOSQUE Y QUESO ESPECIAL.




A VER S NOS D2
MUCHA ENERGIA
PARA CANAR EL
PARTIDO DE LIGA DE
LA ESCUELA. CADA
vrz Emi MAs

i/ MIRA QUE DICE

AQUI EN @UIA METABO- Y EL

LICA! QUE LOS FRUTOS CHORIZO
DEL FOSQUE LLEVAN PATATERO,

ANTIOXIDANTES. A VER CON ESA

S1 NOS QUEDAMOS MAS PINTA TAN
RELUCIENTES QUE UN BUENA, ¢NO

ATILLO VOLANTE. LLEVA

COSA

A VER, A VER...

YO CREO QUE EL QUE SE COMA ESE TU. ¢DE QUE

CHORIZO TIENE SUPER-PODERES 1 VAS?2 ;YA PUEDO
PARA EL PARTIDO...Y jJULIA PODRA | COMPETIR
CANAR CONTRA LOS CHICOS! Pk AHORA SIN

« PROBLEMAS!




ME BEBO UN ZUMO
DEL CAPITAN PKU
ANTES DE EMPEZAR

Y METO MAS

TRIPLES QUE
CUALQUIER CHICO
DEL EQUIPO.

ANDA EXAGERADA, QUE
ESTO LO TOMAMOS TODOS
Y YA VES QUE NO SIEMPRE
CANAMOS...

/ VENGA, VENGA, '\
MENOS HABLAR Y
MAS
TRABAJAR... iMANOS |
: AlLAOBRA [




h .t N K g% AR /\/\ P |
V AL CAPO DE UN RATO...

QUE MARAVILLA,
QUE POSTRE TAN
COLORIDO. TERE.
JERES UNA
ARTISTA!

/NOS VAMOS A PONER LAS \ [/
BOTAS/ £, ¥




EL VIERNES, CLUF DE LECTURA EN LA BIBLIOTECA: DOS AKIOS DE
VACACIONES, DE JULES VERNE. LOS NINOS ESCUCHAN A LA
CUENTISTA BOQUIABIERTOS. *

UN GRUPO DE NINOS DE UN COLECIO DE NUEVA ZELANDA PARTEN A 'y

FORDO DE UNA COLETA EN UN VIAJE DE FIN DE CURSO. LA VISPERA .

DE LA PARTIDA, DURANTE LA NOCHE, LOS MUCHACHOS DUERMEN A s
FORDO. CUYA TRIPULACION ESTA EN TIERRA.

EL BARCO, MISTERIOSAMENTE, SE DESATA DE SU AMARRA Y LA
CORRIENTE SE LO LLEVAA ALTA MAR DONDE NAUFRAGA. LOS NIKIOS
LLEGAN A UNA /SLA DESIERTA, DONDE CON INTELIGENCIA ¥ VALOR

LOGRARAN AFRONTAR SITUACION




VoY A
INTENTAR
DISENAR UN
FARCO COMO
EL DE LA

NOS PASARIA. MANDAMOS
UN WHATSAPP ¥ NUESTROS
PADRES NOS VIENEN A
BUSCAR CON SU GPS.2

YO, CON EL
DESPISTE QUE
LLEVO, ME LO
HABRIA

- AM ME
PASARIA, PORQUE
NO ME DEJAN MUNCA
EL PORTATIL M EL
MOVIL...

VAMOS A PENSAR QUE NOS
LLEVARIAMOS S FUERAMOS A
UNA SLA DESIERTA.

| OYE, QUE ELLOS NO VAN
POR GQUSTO. SE LES

SUELTAN LAS AMARRAS

DURANTE LA NOCLIE...

n



QUE

TAN

AVENTURA

FANTASTICA.

DOS ANIOS DE
VACACIONES, ¢UN
POCO LARGA LA
AVENTURA, NO?
SCOMO NOS
) APANARIAMOS
f\NOSOTROS?,

YO ME
OCUPO DE
PENSAR EN
LA COMIDA
ESPECIAL.

HARE UNA LISTA
DE NUESTROS
PLATOS PREFERIDOS
Y PENSAREMOS QUE
NECESITAMOS PARA
PREPARARLOS...

jTU SIEMPRE
TAN ROLLO!




"/ PUES YO, HARE UNA
| LISTA DE LAS CANCIONES
QUE NOS VAMOS A
LLEVAR...SI NO HAY
TEMPORAL, DEBE SER
DIVERTIDO Oi? MUSICA
EN CUBIERTA.

PERO
TENDRIAMOS
QUE ESPERAR A
LLEGAR A LA /SLA
PARA JUCAR A
BALONCESTO, QUE
MAL .. ¢COMO NOS
ENTRETENDRIAMOS
EN EL BARCO SN

PODRIAMOS LLEVARNOS
UN AJEDREZ ¥ UN PUZLE LO QUE NOS FALTABA, TODO EL DiA

GICANTE, DE AQUELLOS MOVIENDO PEONES Y BUSCANDO PIEZAS...
QUE DURAN VARIOS




EXCURSION EN LA “GOLONDRINA” DEL PUERTO EL DOMINGO CON EL
CASAL DEL FARRIO. VA TODA LA PANDILLA. CELEBRAN EL
CUMPLEANOS DE ONA, UNA NINA DEL BARRIO MUY MARINERA.
TRAEN MERIENDA. ONA HA PENSADO EN TODOS. SU MADRE HA
CONTACTADO CON LAS DEMAS PARA SABER LO QUE PUEDEN COMER
LOS NINOS PKU Y TODOS TIENEN SU MERIENDA ESPECIAL.

— — —

JOQUE BIEN/ .
JCRACIAS POR |
PENSAR

ESPECIALMENTE EN |
NOSOTROS! [




M) MADRE ¥
ELLA LO HIZO
TODO... /YO
| NO HUBIERA
\ sagpo [N
HACERLO! 47

ALGUNA QOLOSIVA ESPECIAL, POR 51
ACASO.

/SIEMPRE PIENSA
EN TODO!

NO EXAGERES, QUE YO LA AGUANTO
SIEMPRE Y TAMBIEN SE OLVIDA DE
MUCHAS COSAS. EL OTRO DiA SE DEJO
LA LIBRETA EN LA ESCUELA ¥ NO PUDO
HACER LA REDACCION.




ANDA, NO LA FUY!, A VER SI

Wy, NOS SACAN DE
-t MACHAQUES, .

3 ENVIDIOSO. ..
Ol vevea mapra, [(Fn ST DRI i aquinay

/ : : . UN POCO DE MAS GENTE Y,

it ' MUSICA.. QUIZAS, NO

' LES QUSTA EL

JALEO

JOQUE SOSOS!
VERAS COMO SE

ANIMAN CON LA
MUSICA QUE HE
TRAIDO.

PROBAD ESTAS
| MAGDALENAS
ESPECIALES. RECETA
DE TERE, ¢NO LA
RECORDAIS?




¢QUE SON
LAS
PROTEINAS?
CAQUELLO
QUE DIMOS
EN CLASE?
MMM VAYA
ASPECTO.

ME CUSTAN MAS QUE LAS QUE
VENDEN HECHAS EN EL SUPER,

TODOS SE LANZAN A COMER FS‘E REPARTEN LA COMIDA ES'PEML QUE TIENE TAN BUEN
ASPECTO Y SABOR COMO LA NORMAL. MENUDA EXCURSION, ENTRE LA MUSICA ¥ LA MERIENDA
SE HAN PASADO VOLANDO LAS DOS HORITAS DEL VIAJE POR MAR.
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REUNION EN EL HOSPITAL: EL DOCTOR EXPLICA UNA OPCION NUEVA DE
I TRATAMIENTO: LA SAPROPTERINA.
VAMOS A EMPEZAR UN ESTUDIO CON UN
FARMACO NUE VO, LA SAPROPTERINA. PARECE
QUE VA MUY FIEN, PERO SOLO PARA UN GRUPO

ESPECIAL DE NINOS CON PKU LEVE O
MODERADA.

A M/ SEQURO
QUE NO, PORQUE ME
DESCOMPENSO A LA
PRIMERA QUE TOMO
ALGO QUE NO DEFO.

cNO? A VER QUIEN
TENDRA SUERTE.

EN SEQUIDA ME
LLAMAN DEL HOSPITAL ¥
TENGO A MIS PADRES
INVESTICANDO QUE HE
COMIDO DE MAS...

18



PUES A MI ME
QUSTARIA. AS/
PODRIA BAILAR Y
BAILAR, SIN
PREOCUPARME DEL

MUJER! LO
TENGO
APUNTADO
AQUI. CUANDO
LLEQUE A CASA
ME LEO TODO LO
QUE HA
EXPLICADO EL
DOCTOR ¥ OS
LO CUENTO A
NUESTRA
MANERA.

PACTO. PASE LO QUE
PASE CON LA
SAPOR....ESA,

PROMETEDME QUE

SIEMPRE SEREMOS LA

"PANDILLA PKU". ¥

/CLAROY
/VIVA LOS AMIGOS
PKU!




A LOS POCOS DIAS LLAMAN A CASA DE ANDRES Y BERTA DESDE EL HOSPITAL PARA EMPEZAR
EL TRATAMIENTO CON LA SAPROPTERINA.

POR SUERTE, LOS DOS RESPONDEN BIEN AL TRATAMIENTO Y
PUEDEN NORMALIZAR LA DIETA FAJA EN PROTEINAS.




JQUE BIEEEEN/

YA NO ME
VERAN MAS
CON EL
GRUPO DE
PKU. /SE
ACABO LA

DIETA!

Sl QUE QUSTO
PODER COMER DE

TODO, AUNQUE SEA UN PUES A Mf NO

POCO. Pfiﬂcgﬂ ;’g;g ME VERAN MAS.

mmf WUAA s YA NO QUIERO NI
NIOOS.. I VER LAS COMIDAS

UN PACTO Y SOMOS LA
PANDILLA PKU. HAY
QUE IWVENTAR PLATOS
NUEVOS PARA
AYUDARLES.

ESPECIALES.

JNO DIGAS ESTO!
S CASI NO SE
DIFERENCIAN DE
LAS OTRAS. ¢VAS
A DEJAR A TUS
AMICOS EN LA
ESTACADA?

/YA TE DICO! ;VERAS
LA NUEVA VIDA QUE
ME ESPERA!






~ MIPADO FIEN EN LA GUIA
METABOLICA ¥ YA SE LO QUE]

HACE DE
"CHAPERONA”

EN INGLES,
"CHAPERON”
QUIERE DECIR
CARABINA, O SEA,
LA QUE VIGILA A
LAS PAREJAS DE
NOVIOS Y PROCURA
QUE SE PORTEN




Si MUJER.. LA SAPROPTERINA AYUDA A LA
ENZIMA DEFICIENTE EN LA PKU. LA PAM, A QUE
ELIMINE BIEN LA FENILALANINA ¥ ESTA NO SE ..
ACUMULE Y NOS DANIE EL CEREBRO. ¢POR QUE
A UNOS LOS
AYUDA ¥ A
OTROS NO?

ES COMO S!
PUSIERAMOS UNA GRASA
EN UNA CERRADURA
DEFORMADA, S| ESTA MUY
DEFORMADA, NADA PUEDE
HACER QUE LA LLAVE (LA /4
FENILALANIVA) SE LE /

ADAPTE BIEN.

PERO S| LA CERRADURA ESTA
SOLO UN POCO DEFORMADA, AL
PONERLE LA CRASA, LA LLAVE
ENTRA MEJOR Y SE LOGRA
ABRIR LA PUERTA,




VALE, NOSOTROS DOS TENEMOS
UNA PKU MODERADA, QUE
SERIA COMO UNA CERRADURA
POCO DEFORMADA, ¢NO?

FEXACTAMENTE!
MMMM... SE ME
OCURRE OTRO
EJEMPLO:

TAMBIEN
PODRIAMOS DECIR
QUE LA PALf DEFICIENTE ES
COMO UNA NAVE DE ESTAS
QUE CONSTRUYES TU SIEMPRE,
GERARDO, PERO A LA QUE LE FALTA
ALGUNA PIEZA ¥ HACE AGUAS, LA
SAPROPTERINA SERIA COMO UN
PARCHE PARA QUE NO HAGA AGUAS
Y PUEDA NAVEGAR SIV
DEMASIADOS PROBLEMAS,

S) ESTO ESTA MUY
BIEN, PERO..... MENUDA
GQRACIA PARA LOS DEMAS.
NO SOLO NO TENEMOS
TRATAMIENTO, SINO QUE
ADEMAS LIEMOS PERDIDO
UN PIVOT BUENISIMO.
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TENEMOS QUE
PENSAR ALGUNA
COSA PARPA
RECUPERAPRLE.




EL PARTIDO DE BALONCESTO DEL DOMINGO SIGUIENTE: VA TODA LA PANDILLA MENOS ANDRES,
QUE SE QUEDA EN CASA. CERARDO ESTA DESCONSOLADO Y JUEGA PEOR QUE NUNCA:

VOY CONTICO. HEMOS DE
NO PUEDO MAS, ME VOY A CONSEGQUIR QUE VENGA. ADEMAS,
BUSCAR A ANDRES. NO GERARDO ESTA DEPRE SIN SU

MOS PUEDE DEJAR EN NP AMIGO DEL ALMA Y ESTA
LA ESTACADA! JUGANDO FATAL.




YO NO VOY PORQUE YA LE HE DICHO
DE TODO ESTA MANANA Y ME HA MANDADO
A LA PORRA. PERO CREO QUE EN EL FONDO,
ECHA DE MENOS ESTAR CON TODA LA
PANDILLA. LE VEO TRISTE ¥
DESCOLOCADO.,

VAMOS A VER S|
CONSEGQUIMOS QUE
VENGA CON NOSOTRAS.




EN CASA DE ANDRES Y BERTA:

ERES MUY
IMPORTANTE PARA

EL EQUIPO.

ANDRES,
TE NECESITAMOS,
VAMOS A PERDER EL
PARTIDO S NO ESTAS

DEJADME, ESTOY
DE MAL ROLLO. AHORA YA
NO SOY COMO VOSOTROS, PERO
0S ECHO DE MENOS. ¥ TAMPOCO
SOY COMO LOS DEMAS. YO 0S
ENTIENDO PERO YA NO
SOY ICUAL...
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TU SIEMPRE SERAS

DE LA PANDILLA.
SOLO NOS DIFERENCIA jLO QUE SEA! ADEMAS,
UNA PASTILLA, LA HICIMOS UN PACTO,
PEQUENIA ¢RECUERDAS? ¥ TE
SAPRO.. SEQUIMOS NECESITANDO,

S NO, NOS VAN A DAR UNA
PALIZA EN EL PARTIDO.

JBIEN/ jAHORA Si
QUE CANAMOS!

/QUE ME DECIS! VENGA
VAMOS! EN REALIDAD, ESTABA
DESEANDO JUGAR DE NUEVO CON
TOPOS VOSOTROS,

HURRA/!
/CAMPEONES PKU!

29



AL ACABAR Y MIENTRAS CELEBRAN LA VICTORIA:

¢SABEIS QUE HE VISTO
EN INTERNET? QUE ESTAN ESTUDIANDO
OTROS TRATAMIENTOS NUEVOS PARA
PKU ¥ PRONTO HABRA NUEVAS
TERAPIAS PARA TODOS.

LE TENDREMOS QUE BUSCAR A
TERE UN TRAPAJO EN LA CANTIVA
DEL COLE, JE, JE.




JESTO SI QUE ES UNA BUENA

NOTICIA! PERO DE MOMENTO, ESTANDO
TODOS JUNTOS SEQURO QUE LO

PASAREMOS MEJOR.

7Y QUE LO DICAS!
VIVA LOS AMICOS PKU!




La Fenilcetonuria o PKU es una enfermedad metabdlica hereditaria,
que afecta al metabolismo de un aminoacido, la fenilalanina. Este se
acumula en los tejidos y liquidos bioldgicos de los nin@s que la pade-
cen, causandoles problemas neurolégicos de diferente gravedad segin
las mutaciones (cambios genéticos) causantes de la enfermedad, a
menos que se instaure un tratamiento adecuado desde el nacimiento.
Para evitar estas consecuencias adversas, se realiza un cribado metabé-
lico para ésta y otras enfermedades similares a todos los recien naci-
dos, iniciandose una terapia especifica inmediatamente después de la
confirmacion diagnostica.

El tratamiento se basa en evitar que se acumule la fenilalanina, restrin-
giendola en la dieta. Esto se logra sustituyendo los alimentos ricos en
proteinas naturales (carne, pescado, huevos, leche y derivados, etc..)
por una formula especial (zumo del Capitan PKU en el cuento) que
contiene todos los aminoacidos a excepcion de la fenilalanina, y va su-
plementada en vitaminas y minerales, para evitar que los nifios presen-
ten defectos nutricionales. En la ultima década ha aparecido un trata-
miento alternativo, la Sapropterina® (Merck Serono), aplicable a las
formas de PKU moderadas, que permite liberar la dieta especial, mejo-
rando la calidad de vida de los pacientes que responden a este trata-
miento.

Amigos PKU: grupo de ninos con PKU, protagonistas de esta historia,
que convenientemente tratados con dieta restringida en proteinas na-
turales, formula especial y/o sapropterina, llevan una vida practicamen-
te normal.

Dieta baja en proteinas: Dieta especial que se basa en restringir los

alimentos ricos en proteinas naturales (carne, pescado, huevos, leche y
derivados, legumbres, harinas, etc.).
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La Cuineta, cocina dietoterapica, en la que se ensena a los ninos con
enfermedades metabdlicas y a sus familias a elaborar las dietas especia-
les en las que se basa el tratamiento de algunas enfermedades metabo-
licas como la PKU.

Zumo del Capitin PKU: nombre que se da en el comic a la formula
especial que contiene todos los aminoacidos a excepcion de la fenilala-
nina, y va suplementada en vitaminas y minerales para evitar que los
ninos presenten defectos nutricionales.

Queso especial: Queso especial con contenido bajo en proteinas.

Chorizo patatero: Embutido especial, con contenido bajo en protei-
nas, basado en patata, grasa de cerdo, condimentado con pimenton.

Antioxidante: Sustancia capaz de retrasar o impedir la oxidacion de
otras moléculas, frenando la formacion de radicales libres, capaces de
danarlas.

Fenilalanina hidroxilasa (PAH): enzima del metabolismo de la fenilala-
nina que se halla deficiente en la PKU, debido a mutaciones en el gen
que la codifica.

Chaperona: (del inglés: chaperon) Pequenas proteinas o compuestos
quimicos que mejoran la formacion de las proteinas sintetizadas a
partir de un gen, ayudan a su plegamiento correcto e impiden su rapida
degradacion. La sapropterina tiene accion de chaperona en el trata-
miento de la PKU.
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