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Resumen

La fenilcetonuria y otras hiperfenilalaninemias son enfermedades genéticas cuya detección actualmente es obligatoria en 
México, tanto en el sector público como en el privado. La detección y el tratamiento oportunos han demostrado prevenir las 
manifestaciones neurológicas y la discapacidad que caracterizan esta enfermedad. Por ello, es de suma importancia que 
el pediatra y el personal de salud involucrados en la atención de estos pacientes conozcan, comprendan e implementen el 
manejo nutricional de manera correcta. Aunque existen varios tratamientos, el más utilizado es la restricción dietética de 
fenilalanina. El tratamiento nutricio incluye el uso de la llamada «fórmula médica» o «fórmula metabólica sin fenilalanina», la 
cual fue concebida desde el primer tercio del siglo XX. Posteriormente, se han realizado múltiples estudios y modificaciones 
con el fin de mejorar el pronóstico de los pacientes. El presente trabajo describe las principales características y diferencias 
entre las fórmulas libres de fenilalanina de seguimiento disponibles en México, para que el personal de salud cuente con 
elementos para su correcta prescripción.
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Metabolic formulas for phenylketonuric patients available in Mexico

Abstract

Hyperphenylalaninemias such as phenylketonuria are rare genetic diseases whose detection is currently mandated nationwi-
de in both the public and private sectors in Mexico. Timely detection, diagnosis and treatment have been shown to prevent 
the neurological manifestations and disability that characterize this disease. Therefore, the importance of health personnel in 
charge of these patients to know, understand, and be able to implement an adequate nutritional management. Currently, al-
though there are several treatments approaches, the most common has been dietary restriction of phenylalanine. Nutritional 
treatment includes the use of the so-called “medical formula” or “phenylalanine-free metabolic formula”, which was conceived 
from the first third of the 20th century. Subsequently, many studies and modifications have been performed to improve patient 
outcomes. This review aimed to describe the main characteristics and the differences between the metabolic follow-up for-
mulas available in Mexico, so that health personnel have elements for their correct prescription.

Keywords: Phenylketonuria. Specialized foods. Proteins. Micronutrients.

Correspondencia: 
*Sara Guillén López  

E-mail: sara_guillen@hotmail.com

Disponible en internet: 29-09-2021 

Bol Med Hosp Infant Mex. 2021;78(6):612-620 

www.bmhim.com

Fecha de recepción: 02-12-2020

Fecha de aceptación: 12-04-2021

DOI: 10.24875/BMHIM.20000399

1665-1146/© 2021 Hospital Infantil de México Federico Gómez. Publicado por Permanyer. Este es un artículo open access bajo la licencia CC BY-NC-ND 
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/BMHIM.20000399&domain=pdf
mailto:sara_guillen%40hotmail.com?subject=
www.bmhim.com
http://dx.doi.org/10.24875/BMHIM.20000399
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/


613

 L. López-Mejía, et al.: Fórmulas PKU en México

Introducción

Las hiperfenilalaninemias, cuya forma más grave es 
la fenilcetonuria clásica (PKU, OMIM ID 261600), cons-
tituyen el grupo de errores innatos del metabolismo 
más común. Se caracterizan por la deficiencia de la 
enzima fenilalanina hidroxilasa, cuya función consiste 
en transformar al aminoácido esencial fenilalanina 
(PHE) a tirosina por hidroxilación.

La acumulación de PHE y sus metabolitos tóxicos 
causa daño principalmente en el sistema nervioso cen-
tral1. Por ello, actualmente se incluye la detección de 
la PKU en el Programa de Tamiz Neonatal de la 
Secretaría de Salud en México. La instauración de un 
tratamiento temprano ayuda a prevenir la discapacidad 
intelectual, por lo que resulta de especial importancia 
para el pediatra conocer esta enfermedad y su ade-
cuado manejo. El éxito del tratamiento depende de 
numerosos factores, como la edad de inicio del trata-
miento, la continuidad de este y que el equipo multi-
disciplinario proporcione el tratamiento adecuado e 
individualizado, entre otros1.

Dentro de las opciones terapéuticas existen diversos 
fármacos, como la tetrahidrobiopterina, que es cofactor 
de la enzima fenilalanina hidroxilasa. Se utiliza princi-
palmente en pacientes con actividad enzimática resi-
dual y en aquellos que presentan una mejoría tanto 
neurológica como bioquímica. Otra opción de trata-
miento es la fenilalanina amonio liasa, enzima que 
metaboliza la PHE en ácido trans-cinámico y una 
pequeña cantidad de amonio, disminuyendo así los 
niveles dañinos de PHE en sangre2. Sin embargo, hoy 
en día, el manejo dietético con restricción de PHE con-
tinúa siendo el tratamiento más utilizado para la PKU 
debido a su bajo costo y su accesibilidad, y porque es 
un tratamiento permanente para los pacientes3,4.

Para evitar que aumente la PHE en sangre, y por 
ende las complicaciones neurológicas asociadas con 
la enfermedad, es necesario limitar la cantidad de este 
aminoácido en la dieta diaria. Por ser un aminoácido 
esencial, no puede ser eliminado en su totalidad, pero 
debe restringirse su consumo. Los alimentos que con-
tienen proteínas contienen PHE, y los grupos de ali-
mentos con mayores cantidades de PHE son los 
productos de origen animal, las leguminosas y las olea-
ginosas, los cuales deben ser eliminados de la dieta 
del paciente5. Los grupos de los cereales, frutas y 
verduras pueden ser ingeridos, y por lo general se 
contabiliza el contenido de proteína y de PHE para cubrir 
las recomendaciones diarias por edad y mantener los 

valores de PHE en sangre por debajo de 6  mg/dL o 
360 µmol/L4.

Sin embargo, al restringir la PHE se limita también 
la cantidad de proteína total de la dieta. En general, 
esta cantidad no es suficiente para el aporte diario 
recomendado de proteína por edad y sexo que se 
necesita para crecer y desarrollarse de forma ade-
cuada4. Para proporcionar la cantidad suficiente de 
proteína sin exceso de PHE se han creado fórmulas 
de aminoácidos libres sin PHE, cuyo objetivo principal 
es aportar la proteína que el paciente requiere. De 
acuerdo con la Food and Drug Administration de los 
Estados Unidos, estas fórmulas se denominan «ali-
mentos médicos» y constituyen una piedra angular en 
el tratamiento de la PKU6. Dependiendo de la presen-
tación y la marca, las fórmulas metabólicas pueden 
contener hidratos de carbono, lípidos, vitaminas, nutri-
mentos inorgánicos adicionales a la proteína o suple-
mentos de ácidos grasos esenciales, como los omega 
35,7. Por lo general, una misma marca maneja diferen-
tes versiones: las denominadas de inicio o etapa 1, 
enfocadas en el recién nacido o hasta el primer año 
de vida, y las diseñadas para etapas posteriores, 
como la niñez y la adolescencia, llamadas de segui-
miento o etapa 2.

Debido a que existen variaciones en cuanto a la 
cantidad de proteína y energía entre las fórmulas de 
inicio y seguimiento, en esta revisión solo se incluyen 
las fórmulas de seguimiento libres de PHE que se 
encuentran disponibles en México. El objetivo de esta 
revisión es que el pediatra y los profesionales especia-
listas en nutrición conozcan las principales caracterís-
ticas y diferencias de las fórmulas de seguimiento 
libres de PHE que existen en México para el trata-
miento de la PKU.

Historia de las fórmulas

La idea de tratar la PKU con una dieta baja en PHE 
fue sugerida por primera vez por L. Penrose a media-
dos de los años 1930. Sin embargo, dicha dieta estaba 
compuesta solo por fruta, azúcar, aceite de oliva y 
vitaminas8,9. Alrededor de 1949, el químico L.I. Woolf, 
del Great Ormond Street Hospital de Londres, desarro-
lló un método para eliminar la PHE y otros aminoácidos 
aromáticos (triptófano y tirosina). El método consistía 
en pasar hidrolizados de caseína por columnas de 
carbón activado y después adicionar aminoácidos 
esenciales, vitaminas y minerales9,10. Entre 1951 y 
1953, H. Bickel y E. Hickmans, del Birmingham 
University Children’s Hospital, utilizaron por primera 
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vez con éxito la formulación de Woolf9,11. A  partir de 
entonces, esta formulación ha demostrado ser alta-
mente eficiente y sigue siendo la opción más utilizada 
en todo el mundo. Otra importante aportación de Woolf 
al tratamiento de la PKU fue enfatizar la necesidad de 
una estrecha vigilancia nutricional de los pacientes 
alimentados con fórmulas libres de PHE y de la per-
manencia del tratamiento9.

Con el paso del tiempo, los efectos benéficos de una 
dieta restringida en PHE suplementada con fórmula 
han sido ampliamente demostrados12,13.

Panorama de la fenilcetonuria en México

Desde hace poco más de 50 años, la detección de 
PKU mediante el tamiz neonatal se realiza de forma 
sistemática en los países desarrollados para, en gene-
ral, iniciar el tratamiento en etapas tempranas de la 
vida14. En México, la detección y el tratamiento de la 
PKU comenzaron en la década de 197015. Sin embargo, 
el tamiz neonatal para esta enfermedad se suspendió, 
a pesar de los buenos resultados, y se reinició gradual-
mente en los años 1990 en diversas instituciones16. En 
la actualidad, el tamiz neonatal se realiza de manera 
obligatoria en todo el sector salud (NOM-034)17 y se 
han descrito prevalencias de 1 en cada 27,546 recién 
nacidos vivos en México18.

Tratamiento de la fenilcetonuria en México

Por varios años, la única fórmula metabólica para 
PKU disponible en México fue la de los laboratorios 
Abbott, llamada Phenex®, para las etapas 1 y 2. 
Actualmente existen otras dos fórmulas sin PHE que 
se distribuyen en diferentes sectores de la población 
mexicana: Enastamine®, de laboratorios Nucitec®, 
recomendada para mayores de 8 años, y Beu 2 
Intoleranz®, de laboratorios Fraca®. En la Tabla  1 se 
muestran las tres opciones de fórmulas de seguimiento 
o de etapa 2 disponibles en el mercado mexicano. Se 
realizó una comparación en términos de 100 g de polvo 
(Tabla 1) y otra por 30 g de proteína (Tabla 2), que es 
la cantidad promedio que un niño de 4-10 años ingeriría 
al día de acuerdo con las recomendaciones estableci-
das19. Si bien se utiliza comúnmente la comparación 
por 100 kcal cuando se trata de fórmulas, en este caso 
es más relevante comparar en gramos de polvo y gra-
mos de proteína, debido a que la fórmula sin PHE se 
utiliza sobre todo para proporcionar proteína en la dieta 
de los pacientes. Al ser el principal nutrimento que 
contiene, el aporte energético se puede completar con 

otras fuentes, como alimentos hipoproteicos, cereales, 
frutas y verduras. En México, las fórmulas libres de 
PHE de inicio y de seguimiento se encuentran catalo-
gadas en el Cuadro Básico y Catálogo de Medicamentos 
del Sector Salud con los números 010.000.5400.00 y 
010.000.5401.00, respectivamente20.

Energía y cantidad de proteína en las 
fórmulas

Con respecto al aporte energético, existen diferen-
cias entre las tres fórmulas en la misma cantidad de 
polvo (Tabla 1). Al comparar la cantidad de energía por 
30  g de proteína, Enastamine® es la fórmula con el 
mayor aporte energético, con 164 kcal más que la 
Phenex-2® y 78 kcal más que la Beu 2 Intoleranz® 
(Tabla  2). Por otro lado, la cantidad de proteína total 
en 100 g es mayor en la Phenex-2®, con una diferencia 
importante de 9 g en comparación a las otras dos fór-
mulas. Esto resulta relevante, ya que el cálculo de la 
fórmula se realiza en relación a la proteína, por lo que 
cuanto menor es el contenido de proteína, mayor can-
tidad de polvo se tendrá que utilizar al día. Si se con-
sidera un paciente de sexo masculino de 8 años, de 
aproximadamente 25 kg de peso, el requerimiento dia-
rio de proteína recomendado para su edad, enferme-
dad y requerimiento de fórmulas a base de aminoácidos 
libres sería de 35 g al día. El 80% de este aporte total 
de proteína normalmente proviene de la fórmula meta-
bólica (28  g). Es decir, para cubrir esta cantidad de 
proteína, este niño tendría que ingerir 93 g de Phenex-2® 
o 133 g de Enastamine® o de Beu 2 Intoleranz®.

Considerando que las tres fórmulas se presentan en 
latas de 400 g, una lata de Phenex-2® alcanzaría para 
4.3 días de tratamiento, mientras que una lata de cual-
quiera de las otras dos fórmulas rendiría 3 días. El 
costo por lata varía entre las tres fórmulas: la Phenex-2® 
es la de menor costo y la Beu 2 Intoleranz® la de más 
elevado costo (Tabla 1). Además, si se toma en cuenta 
que se utiliza menos producto con la Phenex-2®, se 
puede concluir que el impacto económico con esta 
fórmula es menor, ya que el costo total del tratamiento 
disminuye de manera importante.

En cuanto a los aminoácidos, las tres fórmulas inclu-
yen todos los aminoácidos esenciales; sin embargo, 
existe una diferencia con los no esenciales. La fórmula 
Phenex-2® contiene solo tres y la Enastamine® y la Beu 
2 Intoleranz® contienen diez.

La tirosina es un aminoácido muy importante, ya que 
se convierte en un aminoácido esencial en los pacien-
tes con PKU7. Al comparar por cada 30 g de proteína, 
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Nutrimentos Phenex-2® Beu 2 Intoleranz® Enastamine®

Laboratorio Abbott Fraca Nucitec

Indicación de la fórmula metabólica Soporte en la nutrición de 
niños y adultos con 

fenilcetonuria

Seguimiento para niños mayores 
de 8 años y adultos con 

fenilcetonuria

Seguimiento para niños 
mayores de 8 años y adultos 

con fenilcetonuria

Costo por lata de 400 g (MXN) $551.16 $1150 $600

Energía (kcal) 410 360 404.45

Equivalentes de proteína (g) 30 21.8 21.13

Nitrógeno (g) 4.8 SD SD

Aminoácidos (g) 31.58 SD 22.18

Alanina (mg) 2020 1500 1000

Arginina (mg) 2120 1500 1000

Ácido aspártico (mg) 250 2000 1800

Acido glutámico (mg) 430 SD SD

Carnitina (mg) 40 30 30

Cistina (mg) 300 500 700

Glutamina (mg) SD 500 350

Glicina (mg) 2000 1200 1800

Histidina (mg) 840 400 700

Isoleucina (mg) 2160 1600 1800

Leucina (mg) 3360 2700 3200

Lisina (mg) 2000 1800 1900

Metionina (mg) 600 400 500

Fenilalanina (mg) Trazas 0 0

Prolina (mg) 2870 1000 1800

Serina (mg) 1520 600 1200

Taurina (mg) 50 80 100

Treonina (mg) 1400 1000 1300

Triptófano (mg) 340 300 500

Tirosina (mg) 3000 2500 2800

Valina (mg) 2440 1800 2200

Lípidos (g) 14 7.5 14

Linoleico-linolénico (g) 1.5-0.17 SD SD

Hidratos de carbono (g) 35 59.1 48.48

Calcio (mg) 880 805 800

Cloruro (mg/mEq) 940 700 850

Cromo (μg) 27 35 35

Cobre (mg) 1 1.25 1.3

Tabla 1. Comparación de las fórmulas libres de fenilalanina por 100 g de polvo disponibles en el mercado mexicano

(Continúa)
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Nutrimentos Phenex-2® Beu 2 Intoleranz® Enastamine®

Yodo (μg) 100 75 80

Hierro (mg) 13 12.5 12.5

Magnesio (mg) 225 200 200

Manganeso (mg) 0.8 1.03 1

Molibdeno (μg) 30 65 60

Fósforo (mg) 760 775 820

Potasio (mg/mEq) 1370 1150 1422.76

Selenio (μg) 35 35 35

Sodio (mg/mEq) 880 725 750

Zinc (mg) 13 12.5 12.5

Biotina (μg) 100 85 100

Colina (mg) 100 105 100

Ácido fólico (μg) 450 370 350

Inositol (mg) 70 60 70

Niacina (mg) 21.7 17.5 20

Ácido pantoténico (mg) 8 6 6.5

Riboflavina (mg) 1.8 2.05 1.5

Tiamina (mg) 3.25 2.44 2

Vitamina A (μg) (retinol) 660 480 480

Vitamina B 6 (mg) 1.3 1.7 1.5

Vitamina B 12 (μg) 5 4 4

Vitamina C (mg) (ácido ascórbico) 60 92.5 120

Vitamina D (μg) 8 8.75 11

Vitamina E (mg) (alfa-tocoferoles) 12.10 8.25 6.6

Vitamina K (μg) 60 45 50

SD: sin dato. Información nutricional recabada en 2020.

Tabla 1. Comparación de las fórmulas libres de fenilalanina por 100 g de polvo disponibles en el mercado mexicano 
(continuación)

Enastamine® aporta una mayor cantidad, con una dife-
rencia del 32% con respecto a Phenex-2® y del 15% 
con respecto a Beu 2 Intoleranz®.

Lípidos en las fórmulas

La fórmula Beu 2 Intoleranz® proporciona 6.5  g 
menos de lípidos en 100 g de polvo en comparación 
con Phenex-2® y Enastamine®. La Phenex-2® propor-
ciona 5.32 g de grasas saturadas, 4.61 g de monoin-
saturadas y 2.93  g de poliinsaturadas. El caso de 
Enastamine® es diferente, ya que únicamente declara 

un aporte de grasa saturada de 2.79 g, valor inferior a 
la otra formulación; la Beu 2 Intoleranz® no reporta 
estos datos.

Al comparar el contenido de lípidos con la misma 
cantidad de proteína (Tabla  2), Enastamine® propor-
ciona el 42% más de grasas que Phenex-2®. Este dato 
resulta relevante en los pacientes cuya dieta contenga 
un porcentaje alto de lípidos. En tal caso, se debe 
recalcular el aporte de lípidos al usar esta formulación 
para no tener un exceso de este macronutriente. Por 
el contrario, la Beu 2 Intoleranz® contiene el 28% 
menos de lípidos que Phenex-2®, por lo que si se utiliza 
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Tabla 2. Comparación de las fórmulas de seguimiento por 30 g de proteína para pacientes con fenilcetonuria

Nutrimentos Phenex-2® Beu 2 Intoleranz® Enastamine®

Laboratorio Abbott Fraca Nucitec

Energía (kcal) 410 495 574.23

Equivalentes de proteína (g) 30 30 30

Nitrógeno (g) 4.8 SD SD

Aminoácidos (g) 31.58 SD 31.49

Alanina (mg) 2020 2064 1419.78

Arginina (mg) 2120 2064 1419.78

Ácido aspártico (mg) 250 2752 2555.60

Ácido glutámico (mg) 430 SD SD

Carnitina (mg) 40 41 42.59

Cistina (mg) 300 688 993.84

Glutamina (mg) SD 688 496.92

Glicina (mg) 2000 1651 2555.60

Histidina (mg) 840 550 993.84

Isoleucina (mg) 2160 2202 2555.60

Leucina (mg) 3360 3716 4543.30

Lisina (mg) 2000 2477 2697.58

Metionina (mg) 600 550 709.89

Fenilalanina (mg) Trazas 0 0

Prolina (mg) 2870 1376 2555.60

Serina (mg) 1520 826 1703.73

Taurina (mg) 50 110 141.97

Treonina (mg) 1400 1376 1845.71

Triptófano (mg) 340 413 709.89

Tirosina (mg) 3000 3440 3975.39

Valina (mg) 2440 2477 3123.52

Lípidos (g) 14 10 19.87

Hidratos de carbono (g) 35 81 68.83

Calcio (mg) 880 1108 1135.82

Cloruro (mg/mEq) 940 963 1206.81

Cromo (μg) 27 48 49.69

Cobre (mg) 1 2 1.84

Yodo (μg) 100 103 113.58

Hierro (mg) 13 17 17.74

Magnesio (mg) 225 275 283.95

Manganeso (mg) 0.8 1 1.419

(Continúa)
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Nutrimentos Phenex-2® Beu 2 Intoleranz® Enastamine®

Molibdeno (μg) 30 89 85.18

Fósforo (mg) 760 1067 1164.22

Potasio (mg/mEq) 1370 1583 2020

Selenio (μg) 35 48 49.69

Sodio (mg/mEq) 880 998 1064.83

Zinc (mg) 13 17 17.74

Biotina (μg) 100 117 141.97

Colina (mg) 100 144 141.97

Ácido fólico (μg) 450 509 496.92

Inositol (mg) 70 83 99.38

Niacina (mg) 16 24 28.39

Ácido pantoténico (mg) 8 8 9.22

Riboflavina (mg) 1.8 3 2.12

Tiamina (mg) 3.3 3 2.83

Vitamina A (μg) (retinol) 660 681.4 681.49

Vitamina B 6 (mg) 1.3 2 2.12

Vitamina B 12 (μg) 5 6 5.67

Vitamina C (mg) (ácido ascórbico) 60 127 170.37

Vitamina D (μg) 8 12 15.61

Vitamina E (mg) (alfa-tocoferoles) 12.10 11 9.37

Vitamina K (μg) 60 62 70.98

SD: sin dato. Información nutricional recabada en 2020.

Tabla 2. Comparación de las fórmulas de seguimiento por 30 g de proteína para pacientes con fenilcetonuria 
(continuación)

esta fórmula se recomienda aportar otras fuentes 
externas de grasas.

Cabe mencionar que la fórmula Phenex-2® contiene 
1.5 g de ácido linoleico y 0.17 g de ácido linolénico. 
Aunque estos ácidos grasos son precursores del 
ácido docosahexaenoico (DHA), este no se encuentra 
suplementado en ninguna de las fórmulas. Existe evi-
dencia con respecto a la deficiencia de DHA en 
pacientes PKU21, por lo que, actualmente, muchas 
fórmulas disponibles en otros países ya se encuentran 
suplementadas con este nutrimento, y los pacientes 
con PKU que se apegan al tratamiento no presentan 
deficiencia de ácidos grasos22. Sin embargo, al no 
existir esta suplementación en las fórmulas disponi-
bles en México, resulta importante vigilar los niveles 
de ácidos grasos esenciales y, en caso necesario, 
suplementarlos, ya que tampoco existen fuentes 

significativas de este tipo de lípidos en la dieta para 
pacientes con PKU.

Hidratos de carbono en las fórmulas

Con respecto a los hidratos de carbono, se puede 
encontrar una diferencia considerable entre las tres 
fórmulas: Beu 2 Intoleranz® aporta una mayor cantidad 
por 100 g de fórmula y por 30 g de proteína. La com-
paración por 30  g de proteína reporta 46  g más de 
hidratos de carbono en Beu 2 Intoleranz® que en 
Phenex-2® y 12 g más que en Enastamine®. En cuanto 
a las fuentes de este macronutriente, Enastamine® 
reporta que el 2.2% corresponde a azúcares como 
almidón modificado, y el restante, a maltodextrina. En 
el caso de Phenex-2®, el aporte de hidratos de carbono 
es proporcionado con sólidos de jarabe de maíz o 
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maltodextrina en su totalidad (no contiene azúcar). La 
Beu 2 Intoleranz® no reporta este dato.

Moretti, et al.23 describieron un alto índice glucémico 
y carga glucémica en las dietas de 21 pacientes con 
PKU en comparación con dietas de niños sin PKU. En 
este mismo estudio se encontró una asociación posi-
tiva entre la carga glucémica y el índice de triglicéridos 
con glucosa, sugiriendo una posible relación entre la 
calidad de los hidratos de carbono y la resistencia a la 
insulina periférica.

Vitaminas y micronutrientes en las 
fórmulas

Al comparar con respecto a la misma cantidad de 
proteína, Enastamine® es la fórmula que aporta más 
vitaminas y micronutrientes (Tabla 2). Algunos micro-
nutrientes descritos como deficientes en los pacientes 
con PKU son hierro, calcio, zinc, cobre y selenio24. 
A  pesar de que las tres fórmulas contienen estos 
micronutrientes, Enastamine® los presenta en mayor 
cantidad.

Se sabe que pueden existir deficiencias vitamínicas en 
los pacientes con PKU, especialmente de vitaminas D y 
B12, y de ácido fólico. Sin embargo, debido a que las 
fórmulas metabólicas están suplementadas, se ha obser-
vado que la ingesta de cantidades adecuadas de fórmula 
disminuye el riesgo de presentar dichas deficiencias para 
los pacientes. Incluso, algunos estudios sugieren que las 
fórmulas contienen cantidades adecuadas o excesivas de 
ácido fólico, por lo que ya no representa un riesgo nutri-
cional, siempre y cuando se ingiera la fórmula médica25,26. 
Recientemente, la evidencia ha demostrado que los nive-
les de vitamina B12 pueden encontrarse disminuidos en 
los pacientes27,28, incluso en aquellos con terapia de tetra-
hidrobiopterina26. Enastamine® contiene el 13% más de 
vitamina B12 que Phenex-2® y el 2% más que Beu 2 
Intoleranz® por cada 30 g de proteína. Solo para la tia-
mina y la vitamina E, las cantidades son inferiores en 
Enastamine® en comparación con las otras fórmulas. En 
el caso específico de la tiamina, Phenex-2® y Beu 2 
Intoleranz® aportan una cantidad similar en la misma 
cantidad de proteína, y Enastamine® contiene el 15% 
menos. Este dato es relevante porque las fuentes princi-
pales de este nutrimento son la levadura, la carne magra 
de cerdo y las leguminosas, y ninguno de estos alimentos 
son ingeridos por los pacientes con PKU. Por lo tanto, es 
necesario vigilar que las cantidades que se administran 
en aquellos que toman Enastamine® sean adecuadas. El 
estado nutricio de la tiamina depende de factores como 
la biodisponibilidad, la presencia de folatos y el aporte 

adecuado de proteína. Su deficiencia puede confundirse 
con datos clínicos de la PKU, como trastornos neurológi-
cos (apatía, pérdida de memoria a corto plazo, confusión 
e irritabilidad, entre otros)29. En el caso de la vitamina E, 
si bien la diferencia es marcada entre las fórmulas 
(Phenex-2® contiene una mayor cantidad y Beu 2 
Intoleranz® proporciona un menor aporte), es más fácil 
que los pacientes con PKU puedan ingerir fuentes que la 
contengan, ya que principalmente se encuentra en algu-
nas frutas y verduras, y en aceites vegetales. Estos últi-
mos son los que contribuyen de manera más importante 
al aporte de esta vitamina en la dieta mexicana (1.3 mg/
día)29. Se debe realizar un análisis detallado de la dieta 
de cada paciente e investigar posibles deficiencias o 
excesos derivados de las restricciones en los grupos de 
alimentos que se realizan en este padecimiento.

De acuerdo con los datos de esta revisión, se con-
cluye que existen diferencias importantes en las carac-
terísticas y la composición de las fórmulas metabólicas 
para PKU disponibles en México. La más relevante es 
el porcentaje de proteína con respecto al valor energé-
tico total: el 29% en Phenex-2®, el 20.7% en 
Enastamine® y el 24.2% en Beu 2 Intoleranz®. Las 
necesidades nutricionales de cada individuo, al ser 
diferentes, deben ser cubiertas con el fin de no perju-
dicar su estado de nutrición. Por ello, no se recomienda 
utilizar el mismo gramaje de manera indistinta para las 
tres fórmulas aquí descritas, ya que no contienen las 
mismas cantidades de ningún nutrimento. Es impor-
tante que la cantidad de fórmula la indique un profe-
sional de la nutrición especialista en esta área.

Por otro lado, debido a que cada vez son mejores la 
detección y el tratamiento oportuno de esta enferme-
dad, los pacientes están llegando a la edad adulta y 
sus necesidades nutricionales son distintas, por lo que 
se necesitarán otras opciones de fórmulas metabólicas 
o alimentos con mayor cantidad de proteína que las 
que existen en el mercado actual.

A futuro, será necesario hacer modificaciones en las 
cantidades de proteína, energía y micronutrientes que 
se adapten a nuestra población, por lo que se requiere 
que se lleven a cabo más estudios sobre el estado 
nutricional de los pacientes con PKU con respecto al 
aporte de diferentes micronutrientes y vitaminas con 
las distintas marcas de fórmulas.

Responsabilidades éticas

Protección de personas y animales. Los autores 
declaran que para esta investigación no se han 
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realizado experimentos en seres humanos ni en 
animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
ran que han seguido los protocolos de su centro de 
trabajo sobre la publicación de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento infor-
mado. Los autores declaran que en este artículo no 
aparecen datos de pacientes.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningún conflicto de 
intereses.

Financiamiento
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