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Introduccion

Para algunos profesionales médicos el diagnéstico de una enfermedad metabdlica
compleja conllevaba la restriccion de la lactancia natural y la consecuente
introduccion de formulas especiales artificiales.

Para otros, como el Dr. Baldellou, de la Sociedad Espafola de Errores Innatos del
Metabolismo, la continuidad de la lactancia materna es posible y necesaria (salvo
en la galactosemia), porque favorece el equilibrio emocional entre madre y
criatura, reuniendo y adaptandose a gran parte de los requerimientos nutricionales
necesarios para su desarrollo postnatal, frente a las férmulas industriales. A la luz
de la evidencia actual habria que afadir su enorme valor inmunoldgico.

Cuando nace un nifio con una metabolopatia muy poco frecuente y compleja, dificil de
comprender, como es la GA1, en ocasiones los progenitores tienen sentimientos
encontrados, como culpa y rechazo, que afectan a su estabilidad emocional. El
puerperio es un periodo muy complejo fisica y emocionalmente para las familias.
Si la lactancia materna se ha iniciado, su mantenimiento puede ayudar a crear un
ambiente de mayor normalidad y tranquilidad tras el diagndstico y la nueva
situacion familiar.

Respecto a la lactancia maternay lalisina

La lisina, que es el aminoacido precursor del &cido glutarico y cuya ingesta debe
limitarse en la GAl, esti presente naturalmente en la leche materna. Su
concentracion, maxima en el calostro, desciende durante el primer mes de
lactancia (Harper 1984, Janas 1986, Spevacek 2015). Asi, el contenido de lisina
del calostro es de aprox. 160 mg/100 gy, en la leche madura, de unos 70 mg/100
g. La concentracion de lisina, otros aminoacidos y proteinas es mayor en la leche
de madres de prematuros que en la de madres de nacidos a término (Atkinson
1980). La pasteurizacion disminuye levemente la concentracion de lisina y otros
amino&cidos (Silvestre 2006, Valentine 2010), aunque aumenta la cantidad de
lisina biodisponible (Baro 2011). De esto podemos presuponer que la alimentacion
de bebés prematuros diagnosticados de GA1 con leche donada (que se somete a
un proceso de pasteurizacién) deberia estar ain méas controlada.

En el caso de la aciduria glutérica, la dieta del lactante debe complementarse con una
férmula especial de aminoacidos sin lisina y baja en triptéfano. Actualmente se utiliza
“Anamix GA1”.

Es una responsabilidad del equipo sanitario que atiende a la familia estimular, asesorar
y apoyar a la madre y familia en el adecuado manejo de ambas formas de
alimentacion, asi como estar atentos a las dificultades que puedan derivarse de la
lactancia materna y de la preparacion y alternativas de administracion de las
férmulas especiales.

La lactancia materna puede verse dificultada por la capacidad de succién de los bebés,
mas frecuentemente por la anquiloglosia, pero también por enfermedades de la
madre o alteraciones anatémicas que dificulten la produccién de leche materna
en cantidades suficientes, como la cirugia en los pechos o el sindrome de ovarios



poliquisticos, alteraciones tiroideas u otras. La valoracion temprana de estas
dificultades permite establecer medidas que mejoren el aporte necesario de leche
materna en la dieta del bebé.

Una vez confirmado el diagnéstico, el mejor modo de combinar la leche materna con las
férmulas especiales es alternar tomas de leche materna con tomas de leche
“especial”, para ir modificando la proporcién numérica entre las distintas tomas en
funcién de la evolucion de los marcadores bioldgicos de la enfermedad.

En conclusion, el factor fundamental para la lactancia natural a demanda de nifios
con ECM es contar con un protocolo bien establecido, que incluya el
tratamiento dietético y el seguimiento clinico y bioquimico.

Es importante recordar los principios generales de la lactancia al disefiar los planes de
alimentacion. La cantidad de la leche que produce la madre depende de la
estimulacion de la succién del bebé. Si se introducen tomas complementarias con
férmulas especiales, habra menos estimulacion y, por tanto, se producira menos
leche. Durante ese periodo puede ser necesaria la extraccién de leche materna
de forma manual 0 mecénica, que precisa de instruccion y apoyo logistico para
facilitar a las madres que lo necesiten los aparatos y accesorios adecuados.

Opciones de suplementacién

Segun la cantidad de férmula que se deba administrar, las circunstancias y las preferencias
tanto de los padres como del nifio, existen distintas técnicas para dar el suplemento; todas
ellas son compatibles con la lactancia materna. La idea siempre es que primero se tomen
férmula artificial y, después de eso, pecho a demanda.

Alimentacién con taza o vaso

Este método es conveniente tanto para los nifios prematuros como para los nacidos a
término, para administrar cantidades reducidas de la formula especial.

“Aunque las tazas o vasos de menor diametro pueden reducir el peligro de derrames, en
muchos sitios se utilizan las tazas de té ordinarias. También se pueden adquirir vasos
comercializados especificamente
para la alimentacién de los bebés.

Para usarlos conviene apoyar la
taza o vaso sobre los labios del
bebé, de forma ligeramente
inclinada de modo que la leche
apenas alcance a tocar sus labios
mientras la taza o vaso descansa
apoyado sobre su labio inferior con
los bordes tocando la parte externa
de su labio superior. Los bebés con
bajo peso suelen llevar la leche a su boca con la lengua, mientras que los bebés a término o
mayores la succionan”.




Biberén cuchara

“Se trata de un cilindro, donde se introduce
la leche extraida, que incluye una valvula y
un reservorio de silicona con el borde
contorneado para poder ser utilizado adn
en las bocas mas pequefas y que actla a
modo de “cuchara”. La posicion de la
cuchara en la boca debe ser la misma que
con el vasito”.

Este recipiente tiene la ventaja de no tener
gue recargar el vasito con la férmula, ya
gue suele tener una capacidad de unos

60-80 ml.

Alimentacion con jeringa y técnica del dedo-jeringa
y 2

“La técnica del dedo-jeringa consiste en
introducir dentro de la boca del nifio un
dedo limpio de forma que se haga una
ligera palanca, apoyando el dedo en la
zona alveolar superior y desplazando la
mandibula inferior hacia abajo.
Conviene verificar que la posicién de
labios y lengua sea la correcta.
Habitualmente el nifio empezara a
“‘mamar” del dedo en posicion correcta,
colocara la lengua debajo del dedo y lo
succionara haciendo presién hacia
arriba, con los labios bien evertidos.

A continuacién, con la otra mano se apoya la punta de la jeringa sobre el labio inferior del
nifio, en el hueco entre el dedo y la comisura de la boca, y lentamente se va vertiendo la
leche, apuntando la jeringa ligeramente hacia abajo, de modo gue el nifio se la va comiendo
mientras sigue succionando el dedo”. Para usar junto con la jeringa, existen en el mercado
unas puntas blandas de silicona conocidas como “finger feeders” que, gracias a su forma
cbnica, reducen el diametro de la punta de la jeringa y facilitan la introduccion de la leche en
la boca.

Un posible inconveniente es que, para realizarla, se necesitan las dos manos por lo que es
imposible hacerlo y sujetar al bebé al mismo tiempo. O bien se hace entre dos personas,
una que sujeta al nifio y otra que lo alimenta, o bien hay que apoyar previamente al bebé
sobre una superficie inclinada (sobre cojines, etc.), con todo su cuerpo bien apoyado y
seguro.

Tiene también la desventaja de que, conforme el bebé crece y hay que administrar mas
cantidad de féormula, puede ser lento y requerir mas tiempo, ademas de que hay que
recargar la jeringa mas de una vez (se recomienda usar como maximo una jeringa de 20 ml,
ya que con las de 50 se suministra un flujo demasiado grande).

El uso biberones
Es recomendable usar tetinas clasicas, redondeadas y de poco flujo, que faciliten al bebé

una deglucion tranquila y un amplio y firme agarre, evitando los derrames o que entre aire
por las comisuras. Se puede administrar mejor utilizando el Método Kassing.



“El niflo debe estar sentado, en un angulo de 90°. No hay que recostarlo imitando las
posturas al pecho. Hay que dar el biberén lo mas horizontal posible para evitar
gravedad y crear asi un flujo mas lento de leche que el bebé pueda regular.
Primero se debe estimular el reflejo de busqueda tocando las mejillas, los labios,
la nariz, y se debe meter la tetina entera cuando esté la boca bien abierta”

A veces, debido al sabor desagradable de la férmula especial y sobre todo cuanto mas
tarde se inicie la lactancia mixta, los bebés pueden rechazar la formula o bien los distintos
recipientes que se utilizan para su administracion. En estos casos, todavia podemos probar
algunos métodos mas para evitar la alimentacion por sonda: probar tetinas de flujo mas
rapido y, en vez de que el bebé esté en vertical, ponerlo mas reclinado o incluso tumbado,
probar con otro tipo de tetina, de las que tienen 3 posiciones.

Pero si aun asi el bebé no acepta la férmula en primer lugar, o si solo se bebe media toma y
gueremos intentar que se la termine, podemos usar todavia dos métodos mas, esta vez ya
con el bebé al pecho. Los dos se rigen por el mismo principio, que es ofrecer la férmula
artificial al mismo tiempo que la leche materna para intentar acortar la toma al pecho y
reducir asi la ingesta de leche materna. Una de estas formas consiste en introducir una
jeringuilla (preferiblemente con una punta de sonda o finger feeder) entre el pecho y la
comisura de los labios del bebé, e ir administrando la formula poco a poco. El otro método
es utilizar un relactador, que es un recipiente al que se conecta una sonda que, a su vez, se
introduce por la comisura de la boca del bebé y, al mamar, va sacando leche. Existen
relactadores comerciales pero también pueden hacerse caseros con un biberdn y una sonda
nasogastrica de calibre 5 0 6.

Si el bebé termina prefiriendo las tomas por biberén en vez del pecho, la madre también
puede extraerse leche y alternar tomas de férmula artificial y leche natural extraida.

Conclusiones

Existen numerosos grupos de apoyo que pueden informar y apoyar
a la madre: https://www.ihan.es/grupos-apoyo/

También personas con amplia experiencia en lactancia en la
asociacion Famila GA, nuestro grupo de apoyo a afectados de
aciduria glutarica y sus familiares: pregunta en nuestro grupo de
WhatsApp.
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