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Hola, soy ANNia.
Me encanta correr, nadar,
jjugar! De mayor seré piloto.

Pues yo soy LQUIra,

Tengo citrulinemia y me gusta
mucho, muchisimo la pifia. Ah,

y me gusta cocinar con mis
padres y dibujar princesas.

soy Gabriel,

tengo diez afios y te puedo

Me llamo AFrnau

tengo nueve afos y me encanta

leer. Como tengo homocistinuria,
no puedo tomar proteinas animales.
En cambio, adoro todos
los seres vivos.

tengo diez afios. . = ;
8 iTengo ocho afios y medio! explicar muchas cosas sobre

la PKU y otras cosas del
metabolismo. En la biblioteca
ya me conocen.

Me lamo TOMAS.
Me gusta mucho el pisto, montar
puzzles y saltar. Tengo cuatro

%
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> afios. {No me gusta ir a dormir
@, antes que los demas!
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Hace un dia gl"iS, COMO el humor de Arnau.

Las espesas nubes invernales parecen confabularse con su estado de danimo. Sus amigos
se deben estar preparando para ir de colonias, pero él ha decidido no participar. Por
mucho que insistieron, se le metié entre ceja y ceja que no y que no.

Mientras Arnau remolonea en la cama con pensamientos oscuros como el cielo,Annia,
a pocas manzanas de alli, termina de llenar la mochila con sus calcetines favoritos, los
de cohetes y los de jirafas. Contenta es poco: estd entusiasmada y da saltos por toda
la casa, silbando y deseando que su padre acabe de preparar la bolsa con la comida.

Al mismo tiempo, cerca de alli, Laura llena su fiambrera de albéndigas mégicas y mete
manzanas y peras en una bolsa. Esa serd la comida del primer dia, que tiene que llevar
cada uno de los nifios. Esta pensativa y un poco triste porque su amigo Arnau ha
decidido no ir de campamento.Y eso que ella le habia prometido que llevaria un plato
especial para compartir con él. Laura y Gabriel fueron los que mas insistieron para que
Arnau se animara a participar, pero él les dijo que no tenia ganas de ir de colonias con
gente que come “cosas raras”.Asi mismo se lo dijo,y que ya estaba harto de oir hablar
de las colonias y que preferia quedarse en casa jugando con el ordenador, leyendo y
pintando animales del libro Fauna sorprendente que le trajeron los Reyes.




A Gabriel le apena que su amigo no vaya de colonias. Muchos sdbados se encuentran
en la biblioteca para buscar informacion sobre la PKU o la homocistinuria, que son los
trastornos que ambos padecen, y sobre otros problemas metabolicos. Gabriel escribe
en su diario, con lenguaje medio técnico medio infantil, las cosas que descubre.Y Arnau
hace las ilustraciones. En el diario se pueden leer cosas como esta:“en el afio 1983
Woo descubrié el gen que fabrica la fenilalanina hidroxilasa” o como esta otra:“en la
citrulinemia se acumula amonio”.

—iQuéee!?

Annia pone cara de sorpresa y se queda boquiabierta cada vez que sus amigos dejan
el diario a su alcance.

—Pero ;qué pasa con el demonio!?

Arnau se rie y Gabriel le explica que el amonio, y no el demonio, es la sustancia que
su sangre tiene en exceso, sobre todo si no come lo que le conviene.

—iA mi dejadme de palabrotas! —suele decir Annia, que no se interesa en absoluto
por su metabolismo y prefiere jugar a ser una amazona que cabalga por el bosque.

Si,Annia es como un potro salvaje. Siempre se le ocurre algo para pasar el rato trotando,
corriendo, imaginando que es una astronauta, que bucea por los mares del sur o que
es cualquier otro personaje que no estd quieto ni un segundo.

Laura, que es muy predispuesta, se apunta a todo. En cambio, Gabriel se cansa enseguida
de corretear y prefiere volver a sus libros y libretas. Cuando cumplié los nueve afios,
su tia le regald un diario para que apuntara todo lo que se le ocurriera.Y asi fue como
empezo su aficion a vaciar la biblioteca: decidié que sabria mas que nadie sobre los
distintos trastornos congénitos del metabolismo de sus amigas y amigos. Mds adelante,
convencié a Arnau para que hiciera los dibujos. Arnau tiene una mente mas creativa
que investigadora, pero arrastrado por Gabriel se ha convertido en uno de los
“devoralibros” mas famosos de la biblioteca.



Mientras sus compaferos se preparan para ir de campamento o para no ir,Tomas se
sube los calcetines y escucha una vez mas las indicaciones de su padre:

—Ya sabes que tienes que comértelo todo y hacer caso de los monitores hasta que
llegue mama, ;vale?

El dice que si bailoteando con las piernas, entusiasmado por la expectativa de las
colonias. Es la primera vez que Tomads, que tiene leucinosis, pasara alguna noche fuera
de casa. Su madre ird el fin de semana. Es muy buena cocinera y sabe un montén de
recetas con poca leucina. Tomds tiene mucha suerte de contar con amigos mayores y
tan bien documentados como Gabriel, Arnau y Laura. El no tiene problemas con la
comida: le gusta todo lo que le ponen y las verduras le vuelven loco, sobre todo bien
sofritas jy con un poco.de ajo!
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Ya estan todos a punto para salir. El trayecto hasta el albergue pasa rapido con canciones
y adivinanzas. En total asisten doce nifios, cinco monitores y dos familiares: el padre
de Annia y la madre de Gabriel, cargados con cajas de comida para pasar estos dias
juntos.

La casa estd en lo alto de una pequefia colina rodeada de prados, a cien metros de un
soto. Cuando llegan los coches, uno de los monitores ya se ha encargado de encender
el fuego, y una espiral de humo que sale por la chimenea les da la bienvenida. Un perro
de la granja mas cercana acompana al rebafio a pocos metros del pastor.

—Estoy segura de que aqui viviremos una aventura. —Dice Annia antes de subir
corriendo a escoger su cama, al lado de la ventana. Desde alli, tiene una vista estratégica
sobre el valle y las granjas de alrededor.




Gabriel, seguido por otros nifios, prefiere explorar la cocina, donde dos monitores
colocan la comida en la nevera y en cestos.

—Mi madre me ha ensefado una receta nueva —dice mientras ensena su diario a los
monitores —Ila ha conseguido de un libro en inglés.

Los monitores cogen el diario de Gabriel y leen el titulo de la receta:“Tarta Colonial”.
Rien.

—¢Asi que te gustaria que al final de las colonias hiciésemos una tarta muy especial?
—pregunta la chica.

—Hombre, preferiria que lo hiciéramos al principio —responde Gabriel con una cara
de inocencia tal que provoca més risas en los monitores.

—No te preocupes, tarde o temprano la haremos... si tenemos los ingredientes.
Pero Gabriel, que lo tiene todo previsto, contesta:

—iNosotros los traemos!




—iEy, mirad! —senala unas rocas mas arriba. —Algo se mueve, jlo véis?

Laura mira hacia las rocas y el corazén le late con fuerza. Tomas se rie y da saltitos,
esperando que Annia dirija la expedicién hacia ese lado del rio donde parece que
sucede algo peculiar.

Poco a poco y en fila india, los tres se aproximan a las rocas, donde descubren que “la
cosa que se mueve” es una bolsa colgada de una rama.

La primera expedicion ha dado como resultado una bolsa de supermercado y poco
mas: algunas piedrecillas de colores y formas divertidas.

Es hora de comer y todos se sientan alrededor de la gran mesa de madera de la cocina
con sus ricos manjares. Quien se lleva la palma, sin embargo, es Laura, con las albéndigas
magicas. jQué buena pinta tienen!

—iMmm! ;De qué son? —pregunta Annia sin sacarle los ojos de encima.
—Llevan champifiones, patatas, sofrito de cebolla, ajo y perejil.

—¢Y las has hecho td? jTe sabes todos los ingredientes! —a Annia le parece una epopeya
el solo hecho de lavar un tomate. En cambio, Laura es toda una cocinera. La madre de
Gabriel le acaricia el pelo y le dice a Annia:

—Laura te podria ensefiar a preparar las albéndigas magicas, ;verdad?

Laura asiente timidamente. Nada la haria tan feliz como ser la profesora de cocina de
su amiga. Por una vez, seria ella quien organizara el juego.

—Pues si mafana ellas preparan albéondigas, jlos demas podriamos hacer la tarta colonial!
—teclama Gabriel, muy oportunamente. Pero su madre le recuerda lo que han dicho

los monitores, que la tarta se preparara para despedir el campamento.Tomas también

.

aprovecha para hacer su peticion:

—iY bocadillos de pisto!







Las colonias transcurren con este ritmo de juegos, descubrimientos y ratos compartidos.
El viento y la lluvia han dado paso al sol. Los monitores han organizado un juego al aire
libre que se llama La conquista del castillo. Se crean dos equipos y a cada uno se le
adjudica un color. Una monitora reparte pafiuelos amarillos y rojos a los miembros de
cada equipo. Se tienen que cubrir con ellos la cara y el pelo para que no les reconozcan.
Se trata de que un miembro de uno de los dos equipos consiga conquistar el castillo,
que son unas rocas con las que han hecho un pequefio monticulo. Los nifios y los
monitores se tienen que esconder y buscar la forma de llegar a las rocas sin que un
miembro del equipo contrario los descubra y diga su nombre en voz alta.
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Todo el mundo empieza a correr y a buscar un buen escondite. Gabriel piensa en la
mejor estrategia para llegar al castillo sin ser reconocido. Laura se ata el pafiuelo rojo
a la vez que alguien le pega un tirén del brazo.

—ilLaura! —le susurra al oido una voz conocida —no perdamos mas tiempo con este
juego absurdo.Ven, he encontrado una cosa muy misteriosa.

Laura duda entre seguir a Annia hacia el interior del bosque o seguir escondida,
esperando el momento en el que alguien se atreva a salir a campo abierto a conquistar
el castillo.

—iVamos, nadie nos echara de menos
durante un rato!
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Al final la sigue, porque le gusta sentir los latidos de su corazén como un tambor y
la respiracion acelerada.Avanzan entre olmos y sauces.Annia corre con zancadas de
gacela y Laura la sigue resoplando, hasta que llegan a una pequefa explanada desde
la cual las voces del grupo se oyen a lo lejos.

—iMira!

En el suelo, al lado de un charco, hay unas huellas muy extrafas. Laura chilla con cierta
teatralidad.

—iEs un oso! —exclama llevandose las manos a las mejillas para exagerar
la sensacion de sorpresa.

—No, Laura, es algo peor... —Annia mira fijamente a su amiga poniendo
voz de investigadora privada. —Podria tratarse de un extraterrestre.



La teoria de Annia es que las huellas tienen una forma redondeada y no se distinguen
las garras, por lo tanto, no pueden ser de un animal. Tampoco se trata de una persona
porque no se ven marcas de zapato o de bota. Laura no quiere seguir alli, solas y lejos
de los demas, ante un descubrimiento tan extrafo.

—iTenemos que avisar a Gabriel! —y sale corriendo, sin esperar a Annia, que intenta
descubrir alguna otra pista.

Laura corre y corre hasta que se da cuenta de que se ha perdido. Un sentimiento de
miedo la invade por unos instantes. Entonces, una mano en su espalda la obliga a proferir
un grito agudo, del susto.

i

19

—Laura, jeliminada!

Uno de los nifios la ha descubierto y le ha quitado el pafiuelo rojo, asi que ha perdido
el juego. Contenta por poder volver con los demds, Laura corre a buscar a Gabriel,
que ha resultado ganador. Su capacidad de observacién lo ha llevado a la victoria.
Excitado como estd, no le hace caso a Laura hasta que, a la hora de comer; alguien
pregunta por Annia.

—;La habéis visto?

Los monitores y sobre todo, el padre de Annia, comienzan a buscarla por los alrededores
de la casa.
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Laura se acerca a la madre de Gabriel y le explica, avergonzada, lo que ha pasado
durante el juego.Ahora siente haber dejado sola a su amiga. Todos se agrupan para
buscarla mientras Laura dirige al grupo al lugar donde han encontrado las huellas. Pero
Annia no esta alli. Los mayores se organizan en tres grupos: uno ird rio arriba, otro
seguird la corriente y el tercero se quedara en la explanada con los més pequefos,

por si Annia regresa.

Mientras las dos expediciones estan fuera, Laura aprovecha para explicar a Gabriel lo
de las huellas. Disimuladamente se lo lleva al rincén donde las han encontrado y, en
voz baja, le pone al dia sobre la teoria de Annia. Por suerte, la desapariciéon dura poco.
Annia no estaba demasiado lejos. Mas contenta que unas pascuas por su aventura, la
ven aparecer con uno de los grupos de adultos, sin rastro de miedo en la cara, a pesar
de que su padre le haya dicho que mas tarde hablaran, ella y él.
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Cae la noche y todos juegan o preparan las actividades del dia siguiente. Annia acaba
de tener una conversacién con su padre, que le ha hablado del peligro de alejarse del
grupo. Le ha dicho que no la castigara, pero le ha exigido un compromiso: si Annia es
ya mayor para decidir cosas por su cuenta, también lo es para ser responsable de su
comida. Ella le ha prometido que lo serd y que Laura le ensefiara a preparar las albéndigas

magicas. Su padre también se ha comprometido a una cosa... que cuando termine el
curso, si Annia ha cumplido su parte del trato, iran a montar a caballo.




—¢Y tu qué hacias, mientras tanto? —pregunta Annia con tono de burla.

—Pues buscar informacién para una amiga mia que tiene galactosemia —responde
Gabriel a propésito, sabiendo que Annia siempre hace bromas con las palabras raras.

—iTienes una amiga galdctica! —exclama con sus ojos azules abiertos como platos.

—iSi, eso! —se rie Laura.—;Pero tu sabes, por lo menos, como se llama tu trastorno,
o qué!?

—Claro, jno soy tonta! Se llama citrulinemia y significa que tengo demasiada citrulina.
Por una vez, Gabriel le devuelve la broma:

—Serd porque tomas demasiados citricos, jcomo la mandarina!

Todos se rien, incluso Annia. Pero ella les recuerda lo que se traen entre manos.

—Vale, vale, pero habéis dicho que necesitamos un experto en huellas y que Arnau
nos podria ayudar. Pero os dejdis un detalle:Arnau no ha venido de colonias...




Los tres se han puesto de acuerdo y le han pedido a la madre de Gabriel que llame a
Arnau. Ella es amiga de su madre y accede a llamar. Habla con ella un momento y le

pasa el teléfono a su hijo.

—iArnau, hemos descubierto unas huellas! No sabemos de qué son.Tienes que venir,
ite necesitamos! Ven y trae tu libro Fauna sorprendente.

Con este mensaje, claro y contundente, Gabriel ha conseguido que Arnau tenga ganas
de ir con sus amigos.




Las pisadas aun son visibles, aunque la tierra ya estd seca.Arnau las observa, repasa su
contorno con los dedos y hojea en su libro los dibujos de huellas de animales. Todos
le rodean conteniendo la respiracién.

—Es un perro. No hay ninguna duda. —y les ensefia fotos y dibujos de huellas de perro
muy parecidas.

Gabriel se echa a reir. Laura especula si se tratard del perro de la granja de al lado o
de un perro abandonado, y Annia hace una mueca y se vuelve a casa tras decir que
seguro que es un perro extraterrestre.
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Las colonias llegan a su fin. Por la tarde todo el mundo recogera sus cosas y regresaran
a la ciudad. Pero antes, la gran sorpresa: la tarta colonial que han preparado entre todos.
Siguiendo las instrucciones de la receta de la madre de Gabriel, unos han elaborado
la masa con harina baja en proteinas, otros han medido los ingredientes: la canela, el
sucedaneo de huevo, el azlcar de cafia... algunos han cortado las frutas para decorar
el pastel y los mas pequefios han puesto la mesa. Incluso Annia ha colaborado. Ha
pedido que le dejaran remover hasta que la masa quedara bien ligada.

iMenuda tarta! Todos se relamen. Los platos han quedado bien limpios y los bigotes
aun tienen un poco del almibar de las frutas. Tomas ha repetido. Gabriel y Arnau
discuten sobre la cantidad de fenilalanina y metionina que lleva la tarta.
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Annia y Laura bailan y cantan una cancién inventada por ellas que habla de perros
marcianos y caballos voladores.

De lo que seguro que repetiran todos es de las colonias. Arnau dice que nunca mas y
por nada del mundo se las perderd.Ahora sabe que lejos de casa se puede estar muy
bien y que con homocistinuria o sin ella se pueden vivir todo tipo de aventuras. Como
la de descubrir unas huellas misteriosas... de perro pastor.

Errores congénitos del metabolismo:
Son un grupo, muy numeroso, de enfermedades
poco frecuentes ("raras"), causadas por cambios
hereditarios del DNA. Estas mutaciones dan
lugar a proteinas que no funcionan correctamente
y causan una alteraciéon en el metabolismo,
porque interrumpen una de sus rutas.

Algunas de estas enfermedades, las que afectan
al metabolismo de los aminoécidos y acidos
organicos, se tratan con dietas especiales para
impedir que se acumulen productos téxicos que
pueden afectar al cerebro u otros érganos del
nifio afecto.

Esto significa un tratamiento de dietas bajas en
alimentos con gran contenido en proteinas
(carne, pescado, huevos, leche y derivados), que
son sustituidos por una férmula especial (“zumo
del Capitan PKU” en el cuento) sin las sustancias
perjudiciales, pero si todas las demas que son
necesarias para nuestra salud.

PKU o fenilcetonuria: Error congénito del
metabolismo de la fenilalanina, que causa la
acumulacién de esta sustancia en sangre, orina
y tejidos, dafando especialmente al cerebro.

Homocistinuria: Error congénito del
metabolismo de la homocisteina, que causa la
acumulacién en plasma, orina y tejidos de esta
sustancia, dafiando al cerebro, a los huesos, a los
ojos y a la circulacién de la sangre.

Amonio: Las proteinas estdn formadas por una
cadena muy larga de aminoacidos que al
"romperse" liberan amonio, que es una sustancia
muy toxica para el cerebro. Nuestro organismo
lo elimina convirtiéndolo en urea, mediante una
serie de reacciones ciclicas, el ciclo de la urea,
que convierten el amonio toxico en urea, que
no es toxica y se elimina ficilmente por la orina.

Citrulinemia: Defecto del ciclo de la urea que
causa la acumulaciéon de amonio y citrulina en
la sangre, la orina y en el cerebro, al que dafa
especialmente.

Leucinosis o Enfermedad de Orina con
Olor a Jarabe de Arce: Error congénito del
metabolismo de algunos aminodécidos, leucina,
isoleucina y valina, que causa la acumulacién en
plasma, orina y tejidos de unos productos
neurotoxicos, que huelen a jarabe de arce (dando
nombre a la enfermedad). La leucina y un derivado
suyo son los compuestos que se acumulan mas
y también son los mas téxicos. Por ello esta
enfermedad se llama también leucinosis.

Pan bajo en proteinas: En general, es un pan
sin gluten. Se utiliza en el tratamiento de los
errores congénitos del metabolismo de los
aminodcidos y acidos organicos,asi como también
la pasta sin gluten.

Galactosemia: Error congénito del
metabolismo de la galactosa, aziicar contenido
en la leche. Se trata eliminando de la dieta la
leche y sus derivados.
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Otros titulos de la col-leccién:
El secreto de La Morera * El ladron de cucharas de postre

Todas las personas somos distintas, por dentro y por fuera.
Si, unas son morenas y tienen las piernas largas; otras son rubias y redonditas;
algunas tienen las orejas pequefas y otras, los ojos como platos. Eso es lo que podemos
ver exteriormente. Pero en el interior de nuestro cuerpo también hay diferencias.
Ciertas personas no pueden tomar azUcar; otras no toleran la leche ni los lacteos;
las hay que tienen alergias o que no pueden comer proteinas animales...
por suerte, asi como hay ropa para todo tipo de cuerpos, existen alimentos
para toda clase de metabolismos.

Esta coleccién te quiere presentar a Annia,Arnau, Gabriel, Laura y Tomas,
nifios y nifias con sus caracteristicas individuales, que tienen en comun un metabolismo...
diferente. Con ellos, sus amigos y su familia, descubriras cosas sobre la fenilcetonuria,
la galactosemia, el jarabe de arce o la citrulinemia, y viviras a su lado situaciones
misteriosas, divertidas y emocionantes.

Con la Pandilla Metabédlica aprenderas muchas cosas sobre transtornos y alimentacion,
a la vez que te diviertes con sus aventuras.
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