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= glicose + galactose

* Dissacarido predominante do leite (alimento principal <6M)

* Défices enzimaticos da via metabodlica da galactose

(MIM 230400) - 1:40.000 a 60.000
GALE (MIM 230350)
GALK (MIM 230200)
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Metabolitos
* Galactose — sépsis
* Galactitol — cataratas
* GallP — hepato e neurotoxica?

Producao endégena de galactose e seus metabolitos
* complicacdes a longo prazo (disf. ovarica, ADPM)

Glicosilacao anormal de proteinas e lipidos
* complicacdes a longo prazo (disf. ovarica, ADPM)



Clinica (Fase aguda)
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Exclusdo da galactose da dieta = Lista de alimentos
Calcio, Vit D, Vit K
FSH e estimulacdo ovarica

Controlo do cumprimento da dieta
Gal-1P eritrocitaria (<5mg/dL)
Galactitol na urina (<10mmol/mol creatinina)

Oftalmologia
DPM (sobretudo Motricidade e Linguagem)
Endocrinologia (FSH/Estrogénio/Progesterona)



Evoluc@o: Fase aguda
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Evolucdo: Fase crénica
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Perspectivas futuras...
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Alimentos

Livres

Até 2 mg galactose / 100g

alimento

Controlados
2 a 8 mg galactose / 100g
alimento

A Evitar

Mais de 8 mg galactose / 100g

alimento

FRUTOS

Abacate

Damasco

Nozes

Todos 0s sumos sem
lactose ou de frutos néo
proibidos

Laranja
Liméao
Maca
Melao
Morango
Péra
Péssego
Toranja
Uva

Ameixa
Amoras
Avelas
Banana
Diospiro
Figos

Kiwi

Manga
Melancia
Papaia
Tamaras
Uvas passas
Todas as conservas com
lactose

LEGUMES E
HORTALICAS

Alcachofra

Beterraba

Espinafre

Batata

Batatas fritas comerciais

(atencdo a composicéo
nutricional)

Cardo

Cogumelos

Espargo

Rabanete

Salsa

Sopas e caldos caseiros

Aipo

Alface
Alho-porro
Azeitonas
Beringela
Broculos
Cebola
Cenoura
Couve-flor
Couve lombarda
Feijao verde
Milho doce
Nabo
Pepino
Repolho

AbdGbora

Batata doce

Beterraba

Couve de Bruxelas
Malagueta

Pimenta

Pimentos

Tomate e derivados
Esparregado comercial
Legumes pré-cozinhados e
em conserva

Preparagdes de batata com
leite

Sopas e caldos comerciais




Alimentos

Controlados

A Evitar

LEITE E DERIVADOS

Al110, O-lac...
Formulas de soja

Foérmulas de soja com
farinha de soja

Bebidas lacteas

logurtes

Leite e derivados

Leite materno

Leites fermentados

Queijos

Queijo fresco, fundido, creme
Sobremesas lacteas

BEBIDAS

Bebidas carbonicas
Café

Cerveja

Vinho

Qualquer bebida com leite, lactose,
caseinato, calcico ou sodico

CEREAIS

Arroz

Aveia

Centeio

Cevada

Fécula de batata

Milho e Amido de milho

Tapioca

Trigo

Todas as massas fabricadas
sem leite

Farinha de girassol
Farinha de soja

Cereais de peg.almoco com leite ou
chocolate

Cbdea de péo

Farinhas lacteas

Folhados

Gérmen de trigo

Péao de forma

Pao de leite, doce ou integral
Todos os fabricados com leite ou
manteiga

CONFEITARIA E
PASTELARIA

Gelatina
Todos os fabricados com
produtos sem leite

Biscoitos

Pastéis

Todos os fabricados com alimentos
proibidos

O)VON)

Receitas com leite

GORDURAS

Bacon

Banha de porco
Margarinas sem leite
Oleos vegetais

Sebo

Toucinho

Manteiga

Manteiga de amendoim com leite
Margarina com leite

Natas

Produtos com caseinato




Alimentos

Livres

Controlados

A Evitar

ACUCARES E
EDULCOR
ANTES

Acucar de cana
Marmeladas de
frutas permitidas
Sacarina
Xarope de milho

Cacau

Fermentos

Levedura

Marmelada de frutas a
controlar

Mel

Caramelos
Edulcorantes com
lactose

Marmeladas de frutas
proibidas

Melago e xarope de
maca

CARNE, PEIXE
e AVES

Alméndegas
caseiras

Carne de boi
Cordeiro, anho
Porco

Presunto e
flambre caseiros
(sem leite ou
produtos lacteos)
Vaca, Vitela
Atum, sardinha
em 6leo ou
azeite puro (sem
molhos)

Peixe

Marisco

Frango

Almoéndegas industriais
Carnes e peixes
panados comerciais
Conservas e
cozinhados com leite
Charcutaria artesanal e
industrial

Molhos com
ingredientes proibidos
Patés comerciais
Visceras (mioleiras,
tripas, rins, figado,
baco, pancreas e
lingua)

LEGUMINOSAS
e
SEMENTE
S

Amendoins

Azeitonas
Sementes de girassol

Ervilhas
Feijao
Favas
Grao
Lentilhas
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Frutosemia
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Frutosemia
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Frutosemia

Intolerancia Hereditaria a Frutose
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Frutosemia

Patofisiologia



Frutosemia

Clinica: Infancia
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Frutosemia

Clinica: Adulticia
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Frutosemia

Exames Complementares
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Frutosemia

Diagndstico
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Frutosemia
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Frutosemia
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Alimentos Livres A Evitar

Acucares e adocantes

Glicose, glucose, polimeros de glic
_ Acucar (cana ou beterraba) — branco, castan
xarope de glicose, dextrose, lactos _ ) )
refinado, agucar em po.
amido, maltose, maltodextrina, extr
_ Agucar de fruta, frutose, sacarose, levulosg,
de malte, sacarina, aspartame, . . . _
acucar invertido, xarope de glicose hidrogena
acesulfame-K, ciclamato.
_ o Mel, melago, compota, marmelada, doces, ¢
Lucosade drageias — original
molhos para sobremesas, gelatina.
Glucose - drageias

Todos os frutos e produtos dos frutos.

Legumes cozinhados (fervidos e desperdicada a 4gua)

Raiz de beterraba, couves de Bruxelas, salad
Bréculos (frescos), aipo, espinafres
couve, cenouras, pepino de conserva, cebol
batatas velhas, alcachofra, cogumse
Grupo | doce, tomate.
agriao, feijao verde, feijado encarna
(<0,5¢ frutose/100 Feijao.
grao-de-bico, lentilhas.
. Vegetais miniatura com aglcar acrescentado
Batatas fritas.
maionese ou molho de salada.

Broculos congelados, batatag

Grupo Il novas, abdbora, fava, couve,

(0,5 — 1g Frutose / couve-flor, pepino, soja, alho

100q9) porro, alface, rabanete, nabo

ervilhas.




Alimentos

Livres

A Evitar

Leites e derivados

Formulas para lactentes, leite de vaca (gordoyaaq
magro), leite evaporado n&o agucarado.
Leite desidratado em po.

Natas, iogurte natural, queijos.

Leite de soja, leite condensado, leite aromadipada batido
xaropes, natas em spray, iogurtes com aroroascpiénn

fresco, queijo com ingredientes adicionaie&xamaas...)

Uy

Ovos

Ovos.

Carne, peixe e aves

Todos os frescos, se processados verificaése n3

adicionados sacarose, frutose ou mel.

Carnes processadas que tém adicionada sacapzstd ele
carnes, salsichas, salames, patés).
Fiambre.

Refei¢cdes pré-cozinhadas contendo vegetais.

Cereais

Farinha, arroz, massa (branca de preferénctagrd
nem de soja, tapioca ou milho).
Pao branco (pré-embalado).

Cream crackers, bolachas de agua e sal, araoldg
aveia e cevada.

Papa de aveia, Shredded Wheat (s6 uma refeic§

Farelo, gérmen do grao, trigo.

Cereais de pequeno-almoco (a maioria, em aspeaeiabaté
acucar, fruta ou gérmen de gréo).

Massas com molho de tomate.

Pao de mistura, pdo com passas, pao doce sboiws. bi

Aperitivos.

m

Gorduras e Oleos

Manteiga, margarina, 0leos vegetais e banha.

Papas lacteas

Nestlé — cerélac, milho e arroz

Nutribén — creme de arroz.
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Alimentos Livres A Evitar
Bebidas
Ch4, café, agua mineral, cacau, soda, refrigerant _ . _
_ Misturas de ché instantaneas, esséncia de café.
(adocados com sacarina ou aspartame, sem agU _ _ _
Sumos de fruta, sumos de vegetais, refrigezhittas
sabor a fruta).
para diabéticos contendo sorbitol ou frutose.
Lucosade (ndo com aroma de fruta), Ferguzade.
Leite achocolatado.
Bebidas da Milupa para bebé (glicose e extractos ) )
Bebidas alcodlicas.
ervas).
Miscelanea

Sal, pimenta, vinagre, corantes alimentares; femn
poé, gelatina, sementes de sésamo, pevides deea

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

Pickles, caldos de carne, picante, molhos deshiz
de tomate, maionese, molhos comerciais (ep), kg

sopas embaladas, frutos secos, manteiga de am

massapao.

da
tchu

endoim










