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PALABRAS CLAVE Resumen El seudohipoparatiroidismo (PHP) incluye entidades caracterizadas por la ausencia
Seudohipoparatiroi- de respuesta tisular a la accion de la hormona paratiroidea y, en consecuencia, la presencia
dismo; de hiperfosfatemia e hipocalcemia en grado variable. La obesidad de inicio temprano es una
Hiperfosfatemia; caracteristica de los pacientes con PHP1A.

Hipocalcemia; Este articulo plantea la necesidad de establecer unos criterios comunes que orienten el
Balance energético; manejo nutricional de estos pacientes. La disminucién de su gasto energético implica adaptar
Nutricion el contenido caldrico de su alimentacion. Reducir el consumo de alimentos ricos en fosforo

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: isolinariano@gmail.com (l. Riafo-Galan).
¢ Los miembros del Grupo de trabajo de Metabolismo Fosfocalcico de la Sociedad Espafiola de Endocrinologia Pediatrica y del Comité de
Nutricién y Lactancia Materna de la AEP se presentan en anexo 1.
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inorganico ayuda a manejar la hiperfosfatemia. El consejo nutricional dirigido debe formar
parte de la estrategia terapéutica de los nifos y adolescentes con PHP, ya que contribuye a
modular los desequilibrios en el metabolismo fosfocalcico caracteristicos de estos pacientes.
© 2023 Asociacion Espafnola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espafna, S.L.U. Este es un
articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Nutrition recommendations for patients with pseudohypoparathyroidism

Abstract Pseudohypoparathyroidism (PHP) is a spectrum of diseases characterized by insensi-
tivity of target tissues to the action of parathyroid hormone and, consequently, by the presence
of hyperphosphatemia and hypocalcaemia of varying severity. Early-onset obesity is a feature
of PHP type 1A.

This article discusses the need to establish uniform criteria to guide the nutritional mana-
gement of patients with PHP. A decrease in energy expenditure calls for an adjustment of the
energy content of the diet. Reducing the intake of foods rich in inorganic phosphorus helps
manage hyperphosphataemia. Targeted nutrition should be part of the treatment plan of chil-
dren and adolescents with PHP, since it contributes to modulating the calcium and phosphorus
metabolism imbalances characteristic of these patients.
© 2023 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/

4.0/).

Introduccion

El término seudohipoparatiroidismo (PHP) (OMIM#103580
en el caso de PHP tipo 1A, OMIM#603233 para PHP1B vy
OMIM#612462 para PHP1C) engloba a un conjunto de enfer-
medades raras que se caracterizan por la resistencia tisular a
la accion de la hormona paratiroidea (PTH). Todas ellas com-
parten alteraciones (epi)genéticas en el locus GNAS, cuyo
principal producto es la subunidad « de la proteina esti-
mulante G (Gs). Defectos en esta proteina alteran la via
de seializacion desde el receptor acoplado a Gsa al medio
intracelular, comprometiendo asi diversas acciones biolo-
gicas. La nueva clasificacion engloba estas formas de PHP
como iPPSD2, si presentan alteraciones genéticas, e iPPSD3
en el caso de alteracion de la metilacion’.

Los pacientes desarrollan hiperfosfatemia e hipocalce-
mia junto con la elevacion de PTH. Estas entidades pueden
aparecer asociadas a un fenotipo (osteodistrofia hereditaria
de Albright) que incluye talla baja, cara redondeada, cuello
corto, braquidactilia y osificaciones ectdpicas’.

El tratamiento incluye realizar una intervencion nutri-
cional especifica que contribuya a modular tanto las
alteraciones bioquimicas propias de esta enfermedad como
aregular el metabolismo energético. Surge la necesidad, por
tanto, de establecer una guia con base bibliografica que sos-
tenga las recomendaciones nutricionales que trasladaremos
a pacientes y a cuidadores de nifos y ninas con PHP.

Balance energético

La subunidad « de la proteina Gs esta implicada en la traduc-
cion de la seial del receptor de la melanocortina 4 (MC4R)
en las células dorsomediales del hipocampo, participando
en las vias que regulan el gasto energético y el apetito’. La

disminucion de la actividad de dicha proteina provoca un
balance energético positivo por reduccion del gasto energé-
tico en reposo*® y disminucion de la termogénesis inducida
por los alimentos’.

La ganancia de peso se inicia de forma precoz y es mas
acusada en la infancia y en la adolescencia®’. Por este
motivo, es necesario realizar una intervencion nutricional
temprana y continuada que limite el aporte energético de
la alimentacion®. En términos generales, con relacion a la
alimentacion, se recomienda realizar una reduccion apro-
ximada del 10% en el requerimiento energético estimado
segun edad y sexo para poblacion general, segln se especi-
fica en la tabla 1 °. Sin embargo, la intervencion debe ser
individualizada, ya que siempre debemos tener presentes
las caracteristicas del paciente y evitar el posible efecto
negativo sobre el crecimiento y desarrollo.

La actividad fisica propuesta debe estar adaptada a la
adiposidad y la condicidn fisica del nifo o nifa, con el fin de
facilitar la adherencia, incrementandose progresivamente a
medida que esta mejore. El objetivo es realizar actividad
fisica moderada o vigorosa durante un minimo de 60 min
diarios, pudiendo repartirse en 20 mas sesiones'”.

Macronutrientes

Hidratos de carbono

Los nifos y nifas con PHP1A muestran alteracion en la tole-
rancia oral a la glucosa que puede preceder a la obesidad'" y
se ha relacionado con la pérdida de la funcion de la proteina
Gsa en las células que expresan el receptor MC4R®.

En general, los hidratos de carbono deben formar parte
de la dieta habitual y proporcionar el 50% de la energia
diaria. Se priorizara el consumo de hidratos de carbono
complejos con indice glucémico bajo’. Se recomienda con-
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Tabla 1 Requerimientos energéticos segln la edad, el sexo y nivel de actividad fisica
Sexo Edad (anos) Necesidades caloricas (kcal/dia) segiin actividad fisica®
Sedentaria Moderada Intensa

Nihas 2-3 900-1.100 900-1.300 900-1300
4-8 1200-1.300 1.200-1.400 1.200-1.600
9-13 1200-1.400 1.400-1.800 1.600-2.000
14-18 1.600 1.800 2.200

Ninos 2-3 900-1.100 900-1.300 1.100-1.300
4-8 1.100-1.300 1.100-1.500 1.500-1.900
9-13 1.500-1.900 1.700-2.100 1.900-2.300
14-18 1.800-2.200 2.200-2.400 1.600-2.900

a Actividad fisica sedentaria: actividades de la vida diaria. Moderada: actividad fisica diaria como caminar a ritmo rapido, bicicleta,
natacion (30-60 min en al menos 3 sesiones semanales). Actividad fisica intensa: practica de deportes como fltbol, baloncesto, atletismo

(3-5 sesiones semanales de al menos 60 min de duracion).
Adaptado de: Palomo Atance et al.’.

sumir entre 4-6 raciones diarias de cereales (pan, pasta,
arroz, harina), en este caso, reduciendo el consumo de
cereales integrales con elevado contenido en fosforo'. Se
recomienda incluir al menos 2 raciones diarias de verduras y
hortalizas y al menos 3 raciones de fruta’®. Los lacteos deben
distribuirse en 2, o como maximo 3 raciones diarias, priori-
zando semidesnatados o desnatados con el fin de controlar
la ingesta energética y aportando, de esta manera, calcio
dietético sin exceso de fosforo'?.

Lipidos

Los lipidos proporcionaran aproximadamente el 30% de la
energia diaria, limitando las grasas saturadas al 7-10% de
las calorias totales y el colesterol a 300 mg/dia. Los alimen-
tos ricos en acidos grasos mono y poliinsaturados son los
que deben formar parte de la dieta, evitando la ingesta de
grasas trans (presentes principalmente en los precocinados
y procesados) y reduciendo la de acidos grasos saturados
(mantequilla, carnes grasas, embutidos, aceites de palmay
coco). Se utilizara aceite de oliva para cocinar o para ainadir
a los alimentos en crudo’.

Proteinas

La ingesta de proteinas se limitara a cubrir las necesida-
des establecidas para la edad y que se especifican en la
tabla 2™,

Es importante tener presente que el consumo excesivo
de proteinas, sobre todo las de origen animal, incrementa la
excrecion urinaria de calcio y, en consecuencia, el riesgo de
litiasis renal'®, suponiendo asimismo una fuente importante
de fosfato.

Fibra

La fibra se encuentra en los alimentos en 2 formas: soluble e
insoluble. La fibra soluble es fermentable por la microbiota
del tracto gastrointestinal y su fuente principal son las fru-
tas, los cereales (cebada y avena) y las legumbres. La fibra
insoluble no fermentable esta presente principalmente en

Tabla2 Recomendaciones diarias de proteinas, adaptadas
de los valores nutricionales de referencia

Edad (g/dia)
Ninos Ninas

6 meses 10 9
12-18 meses 12 11
2 anos 12 12
3 anos 13 13
4 anos 15 14
5 anos 16 16
6 anos 19 19
7 anos 22 22
8 anos 25 25
9 anos 28 28
10 anos 31 31
11 anos 34 34
12 anos 37 38
13 anos 42 42
14 anos 47 45
15 anos 52 46
16 anos 56 47
17 anos 58 48
18 anos 62 52

Adaptado de: EFSA NDA Panel (EFSA Panel on Dietetic Products,
Nutrition and Allergies), 2012'4.

el salvado de trigo, arroz y centeno, y en los vegetales'®.
La dieta de los ninos y nifas con PHP debe contener fibra
soluble e insoluble en relacion de 1:3, teniendo en cuenta
que cuanto menor edad tenga el nifo o nifa esta relacion
debe modificarse para aumentar el aporte de fibra soluble'’.
La cantidad recomendada de fibra diaria para menores de 2
anos es de 9 g diarios. A partir de los 2 anos, se puede cal-
cular sumando 5 a la edad del nifio o nifa, por ejemplo,
para un nifo de 5 anos la cantidad recomendada seria de
10 a 15 g'”. Cabe destacar que la fibra dietética disminuye
la biodisponibilidad de calcio, por lo que, en el caso de los
ninos y nifas con PHP, el aporte de fibra debe ser adaptado
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Tabla 3 Recomendaciones diarias de ingesta de calcio en
funcion de la edad

Edad Calcio (mg/dia)
7-12 meses 280

1-3 afios 450

4-10 anos 800

11-17 anos 1.150

mg: miligramos.
Elaborado a partir de EFSA NDA Panel (EFSA Panel on Dietetic
Products, Nutrition and Allergies), 20158,

a cada edad vy situacion clinica. La tabla 1s (anexo) recoge
las principales fuentes de fibra soluble e insoluble'?.

Micronutrientes
Calcio

El manejo de la resistencia a la PTH y de la hipocalcemia que
manifiestan algunos nifos y nifias con PHP implica iniciar tra-
tamiento con metabolitos activos/analogos de la vitamina
D y suplementos orales de calcio, dependiendo del aporte
de la dieta’. Ademas, la alimentacion debe contener diaria-
mente alimentos ricos en calcio como los lacteos, legumbres
y pescados. Sin embargo, el aporte dietético de calcio puede
verse reducido al limitar el consumo de los alimentos ricos
en fosforo, la mayoria de ellos con alto contenido en calcio.
Es preciso tener presente que los alimentos que contienen
elevada cantidad de acido oxalico (presente en espinacas,
acelgas, remolacha), acido fitico (granos de cereales), fibra
alimentaria, cafeina, taninos (té y cacao) y sodio reducen la
biodisponibilidad de calcio y deben reducirse.

La ingesta de calcio no debe exceder la cantidad reco-
mendada para cada edad' (tabla 3), dado que el exceso
de calcio puede interferir en la absorcion de hierro, cinc y
otros minerales, ademas de provocar hipercalciuria y litiasis
renal.

En la tabla 2s (anexo) se recogen las principales fuentes
dietéticas de calcio'.

Fosforo

Limitar el aporte de fosforo de la dieta constituye uno de
los pilares del manejo nutricional de los nifos y nifas con
PHP. El fésforo se encuentra en los alimentos en 2formas
diferentes: el fosforo organico y el inorganico.

El fosforo inorgdnico forma parte de los aditivos que
se utilizan para procesar los alimentos'. Este tiene gran
impacto en la fosfatemia porque se absorbe el 90-100% del
ingerido. Los productos ricos en fosforo inorganico deben ser
eliminados de la alimentacion, por lo que es fundamental
instruir a las familias para que reconozcan los aditivos ricos
en fosforo en el etiquetado de los alimentos?® (tabla 4). En
general, los productos congelados, precocinados, de prepa-
racion instantanea, quesos procesados, embutidos, bolleria,
salchichas, cereales de desayuno y bebidas de cola contie-
nen niveles alto de fosforo inorganico.

El fésforo orgdnico esta presente de forma natural en las
proteinas de origen animal (carnes, pescados, huevos, lac-

Tabla 4 Aditivos alimentarios que contienen fosforo

Acido fosférico E338
Fosfatos E339, E340, E341, E343
Difosfatos E450
Trifosfatos E451
Polifosfatos E452
Emulgentes (lecitina) E322
Fosfato de amonio E442
Fosfato de acido de sodio E541
y aluminio

Potenciadores del sabor E626-E635

Adaptado de: Lou-Arnal et al.2’.

teos) y vegetal (legumbres, semillas y frutos secos). Impacta
menos en la fosfatemia porque se absorbe entre el 30-60%
del que se consume. Las proteinas animales deben estar
presentes en la alimentacion diaria por su elevado valor bio-
logico, pero cabe destacar que el fosforo de origen animal
tiene mayor biodisponibilidad que el vegetal. Se aconseja el
consumo de carne de ave, cortes magros de cerdo o vacuno,
clara de huevo y lacteos, sin que exceda la cantidad de pro-
teinas determinada para cada edad. Por el contrario, las
carnes procesadas, precocinadas o tratadas mediante cura-
cion deben ser completamente eliminadas de la dieta. El
etiquetado nutricional de estos productos no exige a los
fabricantes especificar el contenido de fosforo utilizado en
el procesado, por lo que el contenido total y especialmente
la fraccion de fosforo inorganico puede ser mucho mayor
que la referida en la informacion nutricional del producto o
en las tablas de composicidon de alimentos'®2°.

Los pescados contienen cantidades variables de fosforo
con alta biodisponibilidad. Se recomienda una ingesta de
3 raciones de pescados semanales de las que 1-2 deben
ser azules, priorizando el consumo de aquellos con menor
ratio fosforo/proteina, es decir, aquellos con menor canti-
dad de fosforo por gramo de proteina (menos de 16 mg de
fosforo por gramo proteico)'®. Los que cumplen esta condi-
cion son, entre otros, merluza, mero, bacalao, raya, dorada,
rodaballo y boquerdn. Ademas del boquerdn, otros pescados
azules como el jurel y el salmdn, también cumplen con esta
recomendacion, son una fuente importante de acidos grasos
polinsaturados y tienen un bajo contenido en mercurio. Por
el contrario, sardina, trucha, pez espada, rape deben ser
limitados.

Los mariscos y moluscos de eleccion son los langostinos,
berberechos, almejas, pulpo, calamar y chipirén, siempre
que no estén congelados ni hayan sido procesados.

El huevo entero y los lacteos tienen una elevada ratio
fosforo/proteina, sobre todo los procesados, por lo que se
debe optar por el queso blanco desnatado, el requeson, la
leche semidesnatada y la clara de huevo.

Durante los Ultimos afnos se ha producido un incremento
notable en el consumo de bebidas vegetales, en relacion con
la presencia de alergias/intolerancias alimentarias, con la
eleccién de una dieta vegana o por modas o tendencias. Las
bebidas de soja tienen una ratio fosforo/proteina significa-
tivamente inferior a la leche de vaca. Sin embargo, debe
tenerse en cuenta que estas bebidas procesadas pueden
contener aditivos con fosforo y alto contenido en azlcares
anadidos, por lo que debe revisarse su etiquetado’.
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Tabla 5 Lista de alimentos permitidos, restringidos y prohibidos en ninos y nifas con seudohipoparatiroidismo
wry A A
3 : 34
Permitidos Restringidos Prohibidos
Lacteos semidesnatados Pescado sardina, trucha, Pan integral

pez espada, rape

Bebida de soja (mirar etiquetado que no contenga
aditivos con fosforo y azlcares afiadidos)

Yogur natural

Queso fresco desnatado

Legumbres (garbanzos, lentejas y guisantes)

Huevo (clara)

Pescado azul (salmoén, jurel, boquerdn, atin)

Pescado blanco (merluza, bacalao, mero, raya, dorada,
rodaballo)

Mariscos y moluscos (langostino, berberecho, almejas,
pulpo, calamar y chipirén no congelados)

Carne de ave, cerdo o vacuno cortes magros

Pan blando (de panaderia)

Harinas refinadas

Cereal de maiz (sin azcar anadido, ver etiquetado)

Fruta

Verduras

Aceite de oliva

Cereales integrales

Harinas integrales
Productos precocinados y
procesados

Espinacas

Acelgas

Remolacha

Té

Café

Cacao

Embutidos

Bolleria

Queso procesado
Salchichas

Cereal de desayuno
Bebida de cola

Frutos secos

Grasas de origen animal
(mantequilla, unto, carnes grasas)
Aceites de palma
Aceite de coco

El fosforo que aportan legumbres y frutos secos tiene
menor biodisponibilidad que el de origen animal. Sin
embargo, se recomienda escoger, al igual que en el caso
de la proteina animal, los productos con menor ratio fos-
foro/proteina, como las lentejas, guisantes y garbanzos.
En general, conviene limitar el consumo de frutos secos
ya que contienen gran cantidad de fdsforo con una ratio
fosforo/proteina elevada, pero teniendo en cuenta la impor-
tancia de su aporte en acidos grasos poliinsaturados.

Los cereales y los alimentos integrales duplican o en
ocasiones triplican el contenido en fdsforo con respecto
a sus correspondientes refinados y tienen una ratio fos-
foro/proteina alta. Por este motivo, se priorizara el consumo
de pan blanco y cereales refinados, combinados con alimen-
tos de origen vegetal, proteinas o aceite de oliva con el
objetivo de enlentecer la absorcion de los primeros y dismi-
nuir su indice glucémico.

En la tabla 3s (anexo) se incluyen tablas de composi-
cién de alimentos ricos en fésforo con referencia a la ratio
fosforo/proteina’>.

Distribucién de los alimentos

Las piramides nutricionales y el plato de Harvard con
pequenas modificaciones son modelos practicos y visuales
que sirven de ayuda para instruir a las familias y a los nifos
y las nifas en la eleccion y elaboracion de menls recomen-

dados y equilibrados?'. Estos modelos son aplicables a los
ninos y ninas con PHP, con la salvedad de escoger cerea-
les no integrales y recordar que, manteniendo la proporcion
indicada de alimentos proteicos, se debe dar preferencia a
aquellos con menor contenido en fésforo.

El tamano de las raciones debe ser adecuado a la edad, el
sexo, la composicion corporal, el grado de actividad fisica
y la situacion de salud/enfermedad del nifio o nifia. Otro
modelo educativo que puede ser (til es el mostrado en la
tabla 4s (anexo) que incluye las raciones y la cantidad por
racion (en gramos o en medida culinaria) de cada grupo de
nutrientes en funcion de la edad del infante??.

En la tabla 5 se muestra una lista con los alimentos per-
mitidos, restringidos y prohibidos, y en la tabla 5s (anexo)
y la tabla 6 un ejemplo de men( para 3 dias y una lista con
opciones de desayunos, comidas y cenas y meriendas ade-
cuadas, siguiendo las recomendaciones tanto energéticas,
como de micro y macronutrientes para nifios con PHP%23,

Recomendaciones finales

En conclusion, los principios a considerar para adaptar ali-
mentacion de los nifos y nifias con PHP son los siguientes:

1. Es necesario controlar el aporte energético total diario y
promocionar la actividad fisica para evitar el desarrollo
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Tabla 6 Opciones de desayunos, comidas, cenas y merien-
das para nifos y ninas con seudohipoparatiroidismo

Desayunos
Tostadas de pan blanco (de panaderia) con tomate y
aceite de oliva
Tostadas de pan blanco (de panaderia) con requeson y miel
Tostadas de pan blanco (de panaderia) con aguacate
Tostadas de pan blanco (de panaderia) con atun al natural
Revuelto de claras de huevo
Tortitas de harina blanca o harina de maiz con arandanos
Yogur natural con fruta y hojuelas de maiz
Leche semidesnatada o bebida de soja (mirar el
etiquetado)

Comida y cena
Pescado (3 a 4 veces por semana)
Ternera (1 vez por semana)
Pollo o pavo a la plancha, o al horno, o cocido con
vegetales y arroz blanco o pasta o patata o pan blanco (de
panaderia)
Evitar: espinacas, acelgas, remolacha
Postre: yogur natural, fruta

Meriendas
Fruta
Palomitas de maiz caseras (sin aceite y sal)
Hummus casero
Bocadillo de atun, o queso fresco desnatado, o tortilla de
clara de huevo con aguacate

de sobrepeso y/u obesidad y comorbilidades asociadas
como las alteraciones en el metabolismo hidrocarbo-
nado.

2. La dieta debe estar basada en alimentos naturales,
incluyendo diariamente vegetales, hidratos de carbono
y proteinas de alto valor bioldgico en proporcion ade-
cuada.

3. Laingesta se distribuira en 4 o 5 tomas de alimento dia-
rias, evitando ingerir alimentos fuera de los horarios de
las comidas principales.

4. Los alimentos se cocinaran al vapor, hervidos, estofados
o a la plancha, evitando freir y rebozar.

5. Es fundamental limitar el aporte de fosforo de la dieta,
sobre todo el de origen inorganico por su elevado impacto
en la fosfatemia del paciente.

6. Pacientesy cuidadores deben saber interpretar el etique-
tado nutricional para reconocer las fuentes de fdsforo.

7. Se limitara el aporte de los alimentos ricos en calcio que
contengan elevada cantidad de fosforo.

8. Los alimentos procesados, precocinados o congelados y
las bebidas azucaradas o carbonatadas deben ser elimi-
nadas de la dieta.

9. Se pondra énfasis en la importancia de que el nifio o nifa
se mantenga activo y realice al menos 60 min de actividad
fisica diaria.

Financiacion

La presente investigacion no ha recibido ayudas especificas
provenientes de agencias del sector publico, sector comer-
cial o entidades sin animo de lucro.
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Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en
su version electrénica disponible en http://dx.doi.org/
10.1016/j.anpedi.2023.05.012.
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