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Artículo de revisión

Actualidades en el tratamiento nutricional de la fenilcetonuria
LNCP. Sara Guillén-López, Dra. Marcela Vela-Amieva

RESUMEN

La fenilcetonuria (PKU por sus siglas en inglés) es una enfermedad metabólica compleja; si no se diagnostica ni trata oportunamente 
causa retraso mental. El tratamiento nutricional se dificulta si no se conocen las recomendaciones para el empleo de macro y de micro-
nutrimentos. Para la prescripción correcta del tratamiento se deben tomar en cuenta, además de los niveles sanguíneos de fenilalanina 
(PHE) y tirosina (TYR), múltiples factores, como la edad, el sexo, el patrón de crecimiento y las enfermedades intercurrentes.
El objetivo de este artículo es mostrar algunos de los fundamentos básicos del tratamiento nutricional de esta enfermedad, con el fin de 
que sirvan de orientación a los profesionales de la salud involucrados en la terapia de PKU; se hace énfasis en el uso de proteínas y en 
el aspecto energético del tratamiento, así como en la necesidad de una estrecha vigilancia de los niveles del ácido docosahexaenóico 
(DHA), del hierro, calcio, selenio, zinc y vitaminas del complejo B en el organismo del paciente. 
Palabras clave: Fenilcetonuria, PKU, fenilalanina, PHE, errores innatos del metabolismo, aminoácidos, dieta, tratamiento nutricional.

ABSTRACT

Phenylketonuria (PKU) is a complex metabolic disease which undiagnosed and untreated causes mental retardation. Diet treatment is dif-
ficult when macro and micronutrients requirements are not clearly understood. For an adequate treatment prescription blood phenylalanine 
(PHE) and tyrosine (TYR) levels must be taken into account as well as age, gender, growth rate, intercurrent diseases. 
The objective of this article is to point out some of the basic principles for the dietetic treatment of PKU, as a guide for health professionals 
involved in PKU therapy, also to highlight the importance of protein and energy requirements and the need of close monitoring of patients’ 
nutricional status, of docosahexaenoic acid (DHA), iron, calcium, selenium, zinc and B complex vitamins bodily contents.
Key words: Phenylketonuria, PKU, phenylalanine, PHE, inherited metabolic disorders, aminoacids, diet, diet treatment
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La fenilcetonuria (PKU) es el más frecuente de los 
errores innatos del metabolismo de los aminoá-
cidos. Se debe a una actividad deficiente de la 
enzima fenilalanina hidroxilasa. Los fenotipos 

bioquímicos de la PKU varían desde formas muy leves 
caracterizadas por pequeñas elevaciones sanguíneas de 
fenilalanina (PHE), hasta formas muy graves con aumentos 
importantes de dicho aminoácido. La PKU no diagnos-

ticada ni tratada tempranamente, antes del mes de vida, 
produce una encefalopatía irreversible cuya consecuencia 
es el retraso mental. Los pacientes no tratados suelen 
cursar con epilepsia, síndrome de West, rasgos físicos 
característicos tales como ojos, piel y cabellos claros; un 
olor corporal especial descrito como “mohoso o de ratón 
mojado” y eccema. También pueden presentar signos 
piramidales, temblor, parkinsonismo y deterioro global.1

Hace más de 50 años, Bickel y colaboradores 2 señala-
ron que estos niños tratados en forma temprana tienen una 
evolución favorable, con coeficientes de inteligencia en 
límites normales. El tratamiento tradicional de esta enfer-
medad consiste en regular los niveles de PHE, limitando su 
ingestión. Esto, que parece sencillo, en la práctica requiere 
conocimientos especiales para realizarlo de manera ade-
cuada puesto que la meta es, además de controlar la PHE, 
garantizar el crecimiento y desarrollo óptimos del niño.

El propósito del presente artículo es mostrar algunos 
de los fundamentos básicos para el tratamiento nutricional 
de esta enfermedad, a fin de que sirvan de orientación a 
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los profesionales de la salud involucrados en la terapia 
de la PKU. Hay que destacar que la evolución de estos 
pacientes es mejor cuando son tratados por expertos en 
centros de referencia.

OBJETIVO DE LA TERAPIA NUTRICIONAL EN LA PKU

El fundamento del tratamiento es reducir y mantener las 
concentraciones sanguíneas de PHE que permitan impedir 
los efectos neuropatológicos y al mismo tiempo, asegurar 
un crecimiento pondo-estatural y un neurodesarrollo apro-
piados. 3 En los pacientes con PKU, la concentración de 
PHE en la sangre es el resultado tanto de la actividad ínfima 
o nula de la enzima fenilalanina hidroxilasa, así como de su 
aporte dietético. La PHE es un aminoácido esencial que el 
organismo no es capaz de producir; su hidroxilación genera 
tirosina (TYR), que es la precursora de importantes neuro-
transmisores tales como la dopa, dopamina y norepinefrina 
(Figura 1). La cantidad de PHE se limita en la dieta diaria 
del paciente pero no se elimina del todo. Su deficiencia 
tiene consecuencias devastadoras que en ocasiones pueden 
ser más graves que la misma enfermedad, ya que la PHE 
es necesaria para la elaboración de TYR y de proteínas 
estructurales indispensables. La supresión total de PHE en 
la dieta conduce a la muerte; su restricción excesiva puede 
producir falla en el crecimiento, pérdida de peso, o pobre 
ganancia ponderal, erupciones en la piel, aminoaciduria, 
disminución de proteínas séricas, anemia, cambios en el 
tejido óseo, desnutrición y retraso mental. 4 En algunos 
casos las secuelas en pacientes con PKU se deben más a 
un tratamiento nutricional deficiente que a la enfermedad. 
Asimismo, en los pacientes con PKU la generación de TYR 
está bloqueada, por lo que este aminoácido se convierte en 
esencial y sus niveles deben ser cuidadosamente vigilados 
para evitar insuficiencias que pudiesen tener impacto en 
la generación de neurotransmisores.

Cuando el tratamiento es iniciado por personal inex-
perto, los niveles persistentemente bajos de PHE y TYR 
pueden causar entre otros daños, cabello ralo, lesiones 
cutáneas, inmunosupresión, desnutrición severa y en casos 
extremos úlceras corneales. 5

La cantidad de PHE que debe recibir el paciente a lo 
largo de su vida cambia según la edad y debe adaptarse 
conforme a la tolerancia individual. En el primer año de 
vida un lactante a término requiere 20 a 70 mg de PHE/
kg/día. Sin embargo, la cantidad que tolera cada paciente 

varía de acuerdo a la severidad de la hiperfenilalaninemia, 
al genotipo, edad, sexo, tasa de crecimiento, ingestión 
proteica y estado de salud, por lo cual se debe ajustar de 
forma individualizada en base a los datos bioquímicos y 
clínicos. 6 El cuadro 1 muestra el aporte dietético reco-
mendado de PHE y TYR, tanto al inicio del tratamiento 
como en el seguimiento, tomando en cuenta la edad al 
momento del diagnóstico.

Las proteínas de origen animal deben restringirse 
debido a que contienen 4 a 6% de PHE, y con pequeñas 
cantidades se cubre casi la totalidad diaria recomendada 
de este aminoácido. Estos alimentos generalmente se 
eliminan de la dieta de los pacientes. Los cereales, frutas 
y verduras también contienen PHE pero en cantidades 
menores, por lo que se pueden incluir en la dieta de 
forma cuidadosa y siempre calculando el aporte total 
de PHE. 

La PKU no contraindica la lactancia al seno materno. 
El contenido aproximado de PHE de la leche humana es de 
48 mg/100 mL: siempre debe ser utilizada como primera 
opción en los primeros meses de vida puesto que tiene 
múltiples y conocidos beneficios; favorece la relación 
de la madre-hijo, mejora la adherencia al tratamiento, la 
aceptación de la fórmula sin fenilalanina y disminuye el 
impacto económico del tratamiento. 7

La TYR se puede proporcionar con una fórmula espe-
cial para PKU (libre de PHE y rica en TYR) ó mediante 
algún suplemento farmacológico oral. 

Para dar un adecuado aporte de TYR, 8 a 10% de la 
proteína calculada en la dieta debe corresponder a este 
aminoácido; por ejemplo, si el paciente requiere 30 gramos 
de proteína al día, el 8% de dicha proteína (2.4 gramos) 
debe ser de TYR, mismo que puede ser administrado en 
la fórmula, en los alimentos o como pastillas. 6 

EDAD DE INICIO Y DURACIÓN DEL TRATAMIENTO

El tratamiento oportuno debe comenzar antes del mes de 
edad y debe continuar durante toda la vida. En los años 
de 1960 y 70, muchos centros de tratamiento para PKU 
consideraban que para los cuatro a ocho años de edad el 
desarrollo cerebral se encontraba sustancialmente com-
pleto, razón por la cual los pacientes podían suspender 
el plan dietético; sin embargo, en los años posteriores 
surgieron estudios longitudinales que mostraron deterioro 
en el coeficiente intelectual (CI) en niños menores de 12 
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estos pacientes deben considerar el gasto energético en 
reposo, preferentemente medido con calorimetría indirecta 
o calculado con la fórmula de Schoefield. 12 Es necesario 
adecuar el aporte según la tasa de crecimiento del paciente 
y hay que tomar en cuenta que si se utiliza una ecuación 
de requerimiento energético, se debe aumentar el aporte 
en 20 a 28%. 6

RECOMENDACIONES DE PROTEÍNA EN LOS 
PACIENTES CON PKU

Existen recomendaciones de la cantidad diaria de pro-
teína que debe administrarse en los pacientes con PKU 
(Cuadro 1). La dosis óptima depende de las necesidades 
individuales. Es importante destacar que del 100% del 
requerimiento proteico total de estos pacientes, el 70 a 
80% debe provenir de la fórmula especial hidrolizada 
libre de PHE, por lo que el uso de estas fórmulas especia-
les es indispensable y esencial para un adecuado control, 
crecimiento y desarrollo. Mac Donald y colaboradores 
estudiaron dos grupos de pacientes con PKU con dife-
rentes aportes de proteína hidrolizada sin PHE, con 2 g/
kg/d y 1.2 g/kg/d respectivamente. Hallaron niveles de 

años y déficit neurofisiológico en adultos jóvenes que 
habían suspendido su tratamiento. Las evidencias actuales 
señalan que la dieta para los pacientes con PKU debe ser 
permanente. 8-10

REQUERIMIENTO ENERGÉTICO DE LOS PACIENTES 
CON PKU

El gasto energético basal es la cantidad de energía mínima 
para llevar a cabo las funciones vitales y varía dependiendo 
de la edad, género, porcentaje de masa magra, ingestión 
de proteína, así como de la actividad física. Todos estos 
factores tienen que tomarse en cuenta para el cálculo del 
requerimiento energético de pacientes con PKU. 11 El 
tipo de alimentación es otro factor que influye en el gasto 
energético. Los niños que reciben fórmulas elementales o 
extensamente hidrolizadas, tienen un gasto energético total 
aumentado y su balance de nitrógeno puede afectarse de 
manera negativa, lo que condiciona falla en el crecimien-
to. En pacientes con PKU, cuyas fórmulas especiales son 
extensamente hidrolizadas sucede lo anterior y pueden 
tener un balance nitrogenado negativo por lo que requie-
ren más energía. 6 Para el cálculo apropiado de la energía 

Figura 1. Metabolismo de la fenilalanina en la fenilcetonuria. La fenilalanina proviene es convertida a tirosina mediante la enzima fenilal-
anina hidroxilasa. La tirosina es precursor de diversos compuestos.
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PHE más bajos en los pacientes con la dosis más alta de 
equivalentes de proteína. Sin embargo, hubo variaciones 
de PHE dependiendo de la cantidad de hidratos de carbo-
no en las fórmulas hidrolizadas sin PHE.13 Las fórmulas 
nutricionales libres de PHE deben ser cuidadosamente 
seleccionadas, ya que algunas difieren en el contenido 
de proteínas, lípidos y TYR. 14

La distribución de la fórmula a lo largo del día es de 
suma importancia. Cuando se da en una sola toma, la ex-
creción urinaria de nitrógeno es mayor y se incrementan 
el catabolismo y la oxidación de aminoácidos, en compa-
ración con la ingestión en tres tomas. 15,16

Es muy importante asegurar la ingesta de 20 a 30% de 
proteína intacta proveniente de los diferentes grupos de 
alimentos, ya que se correlaciona con la cantidad de masa 
muscular en pacientes con PKU. 17

LÍPIDOS Y PKU

Se han descrito concentraciones bajas de colesterol en pa-
cientes con PKU. 18 Existen diversas hipótesis que explican 
este hecho; la más confiable es que el aporte de alimentos 
de origen animal en la dieta es bajo o inexistente. Otra razón 
es la disminución de la síntesis de colesterol, mediada por la 
acción inhibitoria que ejercen los niveles altos de PHE sobre 
las enzimas hepáticas 3-hidroxi-3-metilglutaril-CoA reduc-
tasa y mevalonato-5-pirofosfato decarboxilasa. Finalmente, 
los pacientes con PKU utilizan una gran cantidad de acetil 
CoA para formar fenilacetilglutamina, desviando el curso 
natural de dicha acetilCoA hacia la formación de colesterol. 6

También existen evidencias de que los pacientes con 
PKU tienen bajas concentraciones plasmáticas de ácido 
araquidónico (AA), docosahexaenoico (DHA) y menor 
cantidad de fosfolípidos de la membrana en comparación 
con sujetos sanos. 19 Por sus características restrictivas, la 
dieta de los pacientes con PKU suele ser baja en ácidos 
grasos esenciales como linoléico y linolénico, AA, DHA 
y ácido eicosapentaenoico (EPA), por lo que es necesario 
suplementarlos puesto que juegan un papel importante 
en la función del cerebro y la retina. Koletzko y colabo-
radores, usaron como suplemento aceite de pescado (15 
mg DHA/kg de peso corporal) en 36 pacientes con PKU; 
observaron potenciales provocados visuales más rápidos, 
y mejoría en las funciones motoras y de coordinación. 19

RECOMENDACIONES SOBRE EL USO DE HIDRATOS 
DE CARBONO EN LA DIETA PARA PKU

La ingestión de hidratos de carbono estimula la secreción 
de insulina. Esta hormona promueve el transporte de ami-
noácidos a las células para la síntesis de proteínas; por esta 
razón, el aporte de hidratos de carbono es imprescindible. 
Se recomienda que 55 a 60% del aporte energético total sea 
con hidratos de carbono, cantidad similar a la propuesta 
para niños sanos.

Mariotti y cols. 20 y Gaudichon y cols. 21 concluyeron 
que los hidratos de carbono en la dieta disminuyen sig-
nificativamente la transferencia postprandial de proteína 
marcada a urea. Los hidratos de carbono promovieron la 
reducción en un 50% del máximo oxidativo del nitrógeno 

Cuadro 1. Ingestión recomendada de PHE, TYR, proteína y energía tanto al inicio del tratamiento como al seguimiento

Al momento del diagnóstico 
(inicio del tratamiento)

Seguimiento

Edad PHE (mg) TYR (mg) PHE (mg/kg) TYR (mg/kg) Proteína g (kg) Energía (kcal/kg)

0-3 meses 130-430 1100-1300 25-70 300-350 3.0-3.5 95-145
3-6 meses 135-400 1400-2100 20-45 300-350 3.0-3.5 95-145
6-9 meses 145-370 2500-3000 15-35 250-300 2.5-3.0 80-135
9-12 meses 135-330 2500-3000 10-35 250-300 2.5-3.0 80-135

mg/día mg/día g/día kcal/día

1-4 años 200-320 2800-3500 200-400 1720-3000 > 30 900-1800
4-7 años 200-400 3200-4000 210-450 2250-3500 > 35 1300-2300
7-11 años 220-500 4000-5000 220-500 2550-4000 > 40 1650-3300
11-19 años 220-1000 5200-6500 225-1100 3380-6500 >50-65 1500-3900

PHE: fenilalanina; TYR: tirosina.
Modificado de: Acosta P, Michals K. Nutrition management of patients with inherited disorders of aromatic amino acid metabolism. En: Acosta 
P. Nutrition management of patients with inherited metabolic disorders. 1st ed. Sudbury MA: Jones and Bartlett Publisher; 2010.p.119-74.
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en la dieta durante las primeras dos horas postprandiales. 
La proteína postprandial mejora en 5% y la retención 
de nitrógeno en 14% cuando los hidratos de carbono, se 
ingeridos con proteína 20,21; no sucede así con los lípidos.

IMPORTANCIA DEL SUPLEMENTO DE 
MICRONUTRIMENTOS A LOS PACIENTES CON PKU

La ingestión de nutrimentos inorgánicos y vitaminas en 
general de pacientes con PKU debe ser mayor a los valores 
nutrimentales de referencia para la población mexicana 
(IDR e IDS) por edad a fin de evitar deficiencias causadas 
por la falta de productos de origen animal, así como al 
uso de fórmulas elementales, poco apego al plan alimen-
ticio, baja disponibilidad de micronutrimentos agregados 
a la fórmula; a la falta de éstos en las mismas fórmulas 
o en los suplementos alimenticios. Todas las fórmulas 
sin PHE contienen aminoácidos libres y por lo tanto son 
elementales, pero no todas las marcas disponibles en el 
mercado contienen todos los nutrimentos inorgánicos y 
vitaminas. Algunas fórmulas contienen cantidades muy 
bajas de dichos elementos, lo que no cubre completamente 
los requerimientos. 

Existen en el mercado nacional algunas fórmulas bajas 
en PHE que se utilizan en pacientes con hepatopatías. 
Es muy importante enfatizar que dichos productos son 
peligrosos para los pacientes con PKU, puesto no están 
diseñados específicamente para ellos. Uno de sus inconve-
nientes es el bajo contenido de TYR pues este aminoácido 
es esencial para estos pacientes y se debe administrar en 
grandes cantidades. Además, dichas fórmulas no contie-
nen ácidos grasos esenciales, vitaminas, ni nutrimentos 
inorgánicos, que son indispensables para los niños. Por 
lo tanto su uso está contraindicado en pacientes con PKU 
especialmente recién nacidos y lactantes. Su prescripción 
en adultos con PKU debe ser vigilada cuidadosamente. 
Estos productos no deben utilizarse como sustitutos de 
las fórmulas hidrolizadas especialmente diseñadas para 
pacientes con PKU.

Las concentraciones séricas de nutrimentos inorgáni-
cos como: cobre, hierro, selenio, zinc en pacientes con 
PKU son inferiores a las cifras normales. Además, estos 
pacientes sufren mayor pérdida fecal de cobre, hierro y 
zinc. 22,23-28 Por otra parte, las concentraciones elevadas de 
PHE alteran el metabolismo del hierro, cobre y zinc, y el 
estado óseo en ratas con PKU. 29,30

Estudios recientes sugieren que el estado óseo en niños 
con PKU se ve dañado por la enfermedad, especialmente 
en pacientes con niveles altos de PHE; hay diferencias 
estadísticamente significativas en adolescentes con di-
ferentes niveles de PHE, respecto a la densidad mineral 
ósea total y de la columna vertebral, así como la relación 
entre la densidad mineral ósea y la masa libre de grasa. 31

Existen niveles bajos de Vitamina B12, especialmente 
en pacientes cuya dieta no contiene el aporte recomenda-
do de proteína intacta de origen animal o no consumen 
la totalidad ordenada de la fórmula elemental sin PHE. 
Estas deficiencias son más frecuentes en pacientes con 
poco apego al plan de alimentación. 32, 33 

También se han observado concentraciones bajas de 
ferritina sugestivas de deficiencia de hierro, así como 
pocos receptores de transferrina. De igual forma, el meta-
bolismo de la niacina, biotina y vitamina A se ve afectado 
en pacientes con PKU. 34,35

IMPORTANCIA DEL RECORDATORIO O DIARIO 
NUTRICIONAL EN LOS PACIENTES CON PKU

Para calcular el aporte de PHE, TYR, proteína y energía 
así como de nutrimentos inorgánicos y vitaminas, es nece-
sario recabar información con respecto a la alimentación 
del paciente mediante un recordatorio de 24 horas por tres 
días en el cual se informe todo lo que el paciente comió y 
bebió. Este recordatorio generalmente se realiza antes de 
la toma de la muestra de sangre para medición y control 
de la fenilalanina. En niños pequeños, menores de un 
año, las muestras de control se deben tomar cada semana. 
En niños mayores, cada quince días y en adolescentes 
y adultos mensualmente. Algunos autores recomiendan 
tomas más frecuentes. 6

NUEVAS HERRAMIENTAS TERAPÉUTICAS

Uso del glicomacropeptido (GMP) como proteína 
intacta 
El GMP es un glicofosfopéptido de 64 aminoácidos, que 
se produce durante la elaboración del queso cuando la 
caseína bovina κ es separada por acción de la quimosina 
para formar para κ-caseína que permanece en el cuajo y 
el GMP que queda en el suero de la leche. El perfil de 
aminoácidos del GMP carece de aminoácidos aromáticos 
como PHE, triptófano, TYR, arginina, cisteína e histidi-
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na; sin embargo, se encuentran otros aminoácidos como 
la isoleucina y la treonina dos o tres veces más que otras 
proteínas de la dieta. 36 El GMP contiene cuatro aminoáci-
dos limitantes (en muy bajas cantidades) indispensables en 
pacientes con PKU: histidina, leucina, triptófano y TYR, 
por lo cual los alimentos que se fabriquen a partir de este 
compuesto deben complementarse con estos aminoácidos.

Algunos estudios sugieren que el suplemento con los 
aminoácidos limitantes al GMP es una alternativa acepta-
ble y segura en vez del uso de las fórmulas de aminoácidos. 
Van Calcar y colaboradores señalan que el GMP mejora 
la retención de nitrógeno y la utilización de PHE, y que 
mantiene control de PHE igual al de los pacientes que no 
lo ingieren.37

El GMP constituye una nueva línea de investigación 
para mejorar tanto la palatabilidad como la variedad de la 
dieta limitada en PHE.

Uso de aminoácidos largos neutros
Además de la PHE, los aminoácidos largos neutros 
incluyen TYR, triptófano, treonina, metionina, valina, 
isoleucina, leucina e histidina; todos ellos comparten el 
mismo sistema transportador para entrar al cerebro. Los 
aminoácidos largos neutros compiten y bloquean la entrada 
de la PHE al cerebro disminuyendo su neurotoxicidad. 
Asimismo, las concentraciones elevadas de TYR y triptó-
fano mejoran el metabolismo de los neurotransmisores. El 
bloqueo de la PHE por otros aminoácidos largos neutros 
también ocurre en el intestino, lo cual aparentemente 
contribuye a disminuir las concentraciones tóxicas de 
PHE. Los aminoácidos largos neutros pueden mejorar el 
desarrollo cognitivo y la calidad de vida en estos pacientes 
y pueden emplearse como una opción sobre todo cuando 
se tiene el problema de apego al plan de alimentación; son 
una alternativa terapéutica para pacientes adolescentes y 
adultos, pero se requieren más estudios sobre este tema 
para poder generalizar estas recomendaciones. 38

Alimentos hipoprotéicos
El uso de alimentos con nulo o muy bajo aporte proteico 
es obligatorio en pacientes con enfermedades relacionadas 
con el metabolismo de aminoácidos, ya que constituyen un 
gran apoyo por su alto contenido de energía y en algunos 
casos, de vitaminas, nutrimentos inorgánicos y DHA. 
Estos productos permiten dar más opciones a la dieta, dan 
saciedad, y ayudan a mantener el apego.

NUEVOS HORIZONTES PARA LOS PACIENTES CON 
PKU.

Actualmente, existen sólidas evidencias sobre la utilidad 
de administrar sapropterina, que es una forma sintética de 
la BH4, como tratamiento farmacológico de la PKU. Este 
medicamento, administrado a dosis entre 10 y 20 mg/kg/
día controla en algunos pacientes los niveles sanguíneos 
de PHE. Esta nueva terapia tienen el objetivo de mejorar 
la calidad de vida del paciente, mediante una dieta menos 
restringida y estricta; sin embargo, es importante recalcar 
que el control y vigilancia nutricional de estos pacientes, 
debe ser permanente. 39

CONCLUSIÓN

Son muchas las consideraciones que se deben tener en 
cuenta al tratar un paciente con PKU; la cantidad de PHE, 
TYR, proteína, lípidos, energía y de micronutrimentos y 
vitaminas que reciben. De esta manera se logrará mejo-
rar el estado nutricio de los pacientes y mantener cifras 
adecuadas de PHE en la sangre y crecimiento óptimo. Por 
otro lado, dada la rareza de la enfermedad, estos pacien-
tes tienen mejor pronóstico cuando son tratados en un 
centro de referencia que cuenta con personal experto. 40 
El Instituto Nacional de Pediatría es un Centro Nacional 
de Referencia que posee todas estas características. Es de 
suma importancia hacer un seguimiento estrecho de los 
pacientes con PKU por personal calificado y en forma 
multidisciplinaria.
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