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Introduccio n. 

La Fructosemia o Intolerancia Hereditaria a la Fructosa  

es una enfermedad genética rara (déficit encimático de la fructosa-1 fosfato o 

Adolase B) que se manifiesta con malestares digestivos, una insuficiencia hepática 

celular aguda, hipoglucemias con la ingesta de fructosa, y posteriormente un retraso 

en el crecimiento. 

El tratamiento es exclusivamente dietético y consiste en eliminar, lo más 

posible, la fructosa de la alimentación .  

Esta medida es necesaria para obtener un buen crecimiento pondoestatural y un 

buen desarrollo psicomotor, y permite en primera instancia, normalizar la 

insuficiencia hepática. 

El régimen sin fructosa debe ser llevado de por vida, con una “ampliación” de la 

elección de los vegetales a partir del final de la infancia. 

La tolerancia a trazas de fructosa es diferente según cada individuo y aumenta con la 

edad y el peso; el consumo de nuevas verduras se inicia en los pacientes después de 

la infancia. 

La adhesión al régimen alimentario se ve facilitada por una aversión natural al 

“azúcar” desde la más tierna infancia. Este asco al sabor y a veces al olor de lo 

azucarado, es gradual según cada individuo y es otra caraterística de esta 

enfermedad. Habitualmente, los pacientes de fructosemia hereditaria, eligen 

espontáneamente los alimentos que les convienen (nunca eligen frutas, muy pocas 

verduras, no eligen ni azúcar , ni productos azucarados) y crean un comportamiento 

alimentario muy específico, lo que puede explicar un diagnóstico tardío en algunos 

pacientes adultos. 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

Directrices del tratamiento diete tico o 
re gimen sin fructosa: 

El tratamiento dietético de la fructosemia consiste en la supresión completa de: 

 “azúcar” o sacarosa y de los alimentos que los contienen 

 alimentos ricos en fructosa/sacarosa como la fruta, la mayor parte de las 

verduras y otros vegetales 

 sorbitol: es un poliol (polialcohol derivado de la glucosa) presente de modo 

natural en alguna fruta. Puede ser producido por el agroalimentario y 

utilizado como aditivo o edulcorante en muchos productos alimentarios 

manufacturados. Durante su metabolismo en el organismo, éste se 

transforma en fructosa. 

 

Principales fuentes de la fructosa: 

 la sacarosa o azúcar (disacárido) está compuesto por una molécula de 

fructosa y glucosa, se trata del azúcar de mesa presente en todos los 

productos azucarados, las frutas y algunas verduras. 

 la fructosa (monosacárido constituyente de la sacarosa) en estado libre: 

presente en la fruta, las verduras y cereales, la miel. 

 un poliol (polialcohol). El sorbitol, que se encuentra en vegetales y como 

edulcorante en medicamentos, dulces y productos de la industria agro-

alimentaria (como las galletas sin azúcar) 

 

Nota bene: los “FructoOligoSacáridos (FOS) son fibras alimentarias (rafinosa, inulina, 

estaquiosa, verbascosa). Estas fibras están presentes en numerosas verduras y 

contienen cadenas no metabolizables por las encimas digestivas. 

Los FOS contenidos en los alimentos están autorizados. 

 

Exclusión del azúcar (sacarosa), 

de la fructosa y del sorbitol 

 



Tabla I - Exclusión total del azúcar o de la sacarosa, fructosa y sorbitol. 

Sea cual sea la edad, estos alimentos deben ser suprimidos siempre 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

El azúcar de remolacha o de caña: blanco o moreno, en todas sus formas (en polvo, 

cristalizado, en terrones, azúcar glas,…) 

 la miel y los dulces/postres con miel 

 el jarabe/sirope de arce y sus derivados 

 el jarabe/sirope de agave, el azúcar de palma, el azúcar de coco, el azúcar de dátil 

 el sirope de trigo, de maíz, de arroz,… 

 el chocolate en todas sus formas 

 el chocolate en polvo para el desayuno 

 cremas para untar con algo de chocolate o base de galletas 

 pasta de caramelo y toda clase de glaseados 

 los productos de pastelería, los caramelos, los chicles, los turrones, las chuches, … 

 las mermeladas caseras e industriales, las gelatinas de fruta 

 las compotas azucaradas o sin azúcares añadidos, industriales o caseras 

 la fruta en almíbar, las macedonias en almíbar, industriales o caseras. 

 las gominolas de fruta, la fruta caramelizada o con cobertura 

 todos los frutos secos (ciruelas, albaricoques, uvas pasas,…) 

 algunos frutos oleaginosos (avellanas, pistachos, almendras,…) 

 pasta de almendra, mantequilla de cacahuete , puré de almendra o otras frutas oleaginosas ricas 
en fructosa. 
 

 crema de castañas, las castañas glaseadas 

 los panes azúcarados (pan bimbo, pan de leche, …) 

 pan tostado en todas sus formas de la industria agro-alimentaria 

 todos los pasteles, galletas, bollería (brioches, cruasanes, napolitanas, pasteles con pasas… 

 el pan de especies 

 los cereales de desayuno con azúcar 

 los helados, las cremas heladas y los sorbetes 

 los entremeses azúcarados, los lácteos azúcarados (yogures, petit-suisse, quesos lancos 
azucarados o aromatizados, batidos afrutados o de sabores,…)  
 

 los zumos de fruta y las bebidas de fruta  

 los refrescos, las limonadas, y otras bebidas azucaradas 

 los siropes de fruta 

 las aguas con sabores afrutados 

 los productos “light”, ligeros de azúcar, con fructosa o sorbitol (confitería, mermeladas “con 
menos azúcar”) 
 

 Los tés o infusiones, instantáneos o en hojas, aromatizados, de frutas o azucarados,… 

 Medicamentos azucarados, dentífricos con sorbitol. 



A-Elección  de los alimentos durante la infancia. 

1. Del nacimiento hasta la diversificación de la alimentación (0 a 5/6 meses) 

 

Durante este período de la vida en el que la leche es el principal alimento (leche 

materna o leche artifical), el niño con fructosemia está muy poco expuesto al 

consumo de fructosa- 

La leche materna o artificial no contienen fructosa. 

Sin embargo, otros alimentos o ADDFME (Alimentos Dietéticos Destinados a Fines 

Médicos Especiales), susceptibles de contener fructosa, podrían serle propuestos al 

niño durante este período: 

 Soluciones orales de rehidratación 

 Fórmulas anti-diarréicas 

 Infusiones y bebidas para bebés… 

De este modo, aparece a continuación la lista no del todo exhaustiva (de productos 

autorizados y prohibidos) de: 

 Leches artificiales 

 Soluciones orales de rehidratación 

 Cereales infantiles 

 Alimentos dietéticos destinados a fines médicos especiales (ADDFME) 

 

A modo de precaución, es aconsejable, leer siempre y con atención, los ingredientes 

en las etiquetas, para asegurarse de la ausencia de fructosa. 

 



Tabla II - Leches artificiales, soluciones orales de rehidratación, cereales 

infantiles, Alimentos dietéticos destinados a fines médicos especiales 

ADDFME. 
 

Nombre Autorizados Prohibidos 

Leches infantiles 

 Leche de inicio 
Leche de continuación 

 Leche de crecimiento sin azúcar 

 Leche antirreflujo de inicio y 
continuación 

 Lemiel (de continuación) 

 Milumel 3 

 Leche de crecimiento 
azucaradas 

Leches de régimen 

 Diargal 

 Picot SL 

 Guigoz AD 

 Leche antidiarréica con 
platano, manzana … 

 Diarinova 

 Osmolac 

Hidrolizados 
 
 
 
 
 
 
Mezclas de 
aminoácidos 

 Petit junior 1-2 y 3 crecimiento 

 Pregestimil 

 Nutramigen LGG inicio 

 Galliagène 1-2 

 Althera 

 Allernova 

 Nutriben APLV 1-2 

 Leche a base de arroz 

 Néocate 

 Néocate Advance neutre, Neocate 
Active 

 Nutramigen PurAmino 

 Novalac Amina 

 Nutramigen LGG 
continuación y crecimiento 

 
 
 
 
 

 Néocate Advance platano 

Soluciones orales de 
rehidratación 

 Viatol 

 Physiosalt 

 Hydranova 

 Fanolyte 

 Nutriben SRO 

 Biogaia SRO 

 Picolite 

 Ydrovit 

 Adiaril 

Cereales instantáneos 
infantiles sin azúcar 
añadido (Leer 
atentamente la lista 
de ingredientes) 

 Picot nature diastase 

 Ma 1ere Blédine sin azúcar 

 Modilac sin gluten 

 Diase Gallia 

 Otros cereales “bio” sin azúcar 

 Todos los demás 

Espesantes  Gumilk, Gélopectose 
 Magic mix (trazas de 

fructosa) 

Azúcares 
 Glucosa en polvo o líquido 

 Maltodextridine 

 Maxijul poudre 

 Fructosa 

 Sacarosa 

 Sorbitol 
Los edulcorantes artificiales 
están desaconsejados en niños 
de menos de 3 años. 

(Lista no exhaustiva, a fecha de 08-2017) 

 

 



DE ESTE MODO, 
Hay que prestar especial atención a la  
introducción de estas verduras autorizadas 
gracias a su bajo contenido de fructosa. 
0,5g/100g de alimentos  
A razón de 50 a 100g al día  

(Ver tabla III a y b) 

2. Alimentación del pequeño a partir de la diversificación (de 6 meses a 2 años) 

 

La diversificación de la alimentación se inicia según el esquema clásico y los 

alimentos se introducen progresivamente: 

 Las leches de continuación, +/- los cereales sin azúcar 

 Las verduras autorizadas, según una elección muy definida, +materias grasas 

de aliño/condimentación, pero nunca fruta. 

 A continuación: Carne, pescado, huevos, menudillos, 
    Lácteos sin azúcar y quesos 
    Pan normal y cereales 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

SI 

Todo niño “fructosémico”  
Tolera una pequeña cantidad de fructosa: 

30mg/kg/día 
(gracias à la actividad residual) 

Lo que permite la introducción de verduras 
específicas, 

en el momento de la diversificación 

 

PERO, 
esta tolerancia es individual y muy 

variable de un niño 
a otro, incluso en la edad adulta. Es 

importante respetar 
la aversión/el asco natural a los 

alimentos azucarados si existe, INCLUSO 
para las verduras “autorizadas” 



Tabla III a - Lista de verduras sin riesgo “autorizadas” 

La cantidad de verduras va aumentando en función de la edad: 
50g al principio de la diversificación hasta 100g 

A los 2 años, posteriormente a discreción 

Nombres Dibujo de verduras 
 Aguacate  

 Acelgas 

 Champiñones 

 Setas 

 Champiñones cultivados (de París) 

 Setas Cantharellus 

 Champiñones Maitake crudos 

 Col de China 

 Col rizada 

 Espinacas 

 Ñame/boniato 

 Acedera 

 Lechugas 

 Lechuga acogollada 

 Canónigos 

 Rúcula 

 Verdolaga 

 Escarola rizada 

 Berros 

 Perejil en hoja 

 Patata 

 Brote de bambú 

 Chucrut (col fermentada) cocida sin jugo 

 Alfalfa germinada 

 

 



Tabla IV a - Otros alimentos propuestos durante la infancia 

 

Nombre Autorizados Prohibidos 

Leche y 
productos 
lacteos 

 Leche de vaca, oveja, cabra 

 Productos lácteos naturales 
 Leche y productos lácteos con 

azúcar y de sabores (fruta) 
 Natillas/flanes 

Quesos  La mayoría de los quesos  Apéricubos 

 quesos con frutos secos, 
hierbas, nueces, uvas, ajo,… 

Potitos infantiles 
 Potito de carne+ control de la 

lista de ingredientes 

 Resto de potitos preparados 
para “bebes” 

Carnes, pescados, 
huevos, menudillos 

 

 Fresco y congelado al natural 
 En conserva al natural o en 

aceite (atún, sardina, caballa) 

 Los preparados industriales y 
precocinados 

 Los empanados 

 el surimi 
 Jamón cocido 

 Charcuteria industrial 

Pan, cereales, 
galletas 

 Pan blanco, baguette, pan 
artesano 

 Pan de Matzah al natural 

 Harina de trigo, sémola 

 Floraline (tipo Ebly) 

 Harina de alforfón, harina de 
avena refinada 

 Maicena, harina de maíz 

 Arroz blanco 

 Pasta simple 

 Tapioca 

 Fécula de patata 

 Perlas de Japón 

 Tartas y galletas caseras 

 Copos de maíz sin azúcar 

 Todos los panes azucarados 

 Panes especiales 

 Todos los panes de molde 

 Pan de leche, pan suizo, … 

 Pan tostado 

 Bollería 

 Cereales de desayuno 

 Harinas integrales: avena, trigo, 
alforfón, … 

 
 
 

 Galletas  y tartas, incluidas las 
“sin azúcar” 

Materias grasas  Mantequilla, margarinas, nata 

 Aceites: todos 

 Mayonesa casera 

 Vinagretas/aliños industriales 

 Crema de margarina y chocolate 

 Mayonesa industrial 

Bebidas 
 Agua del grifo 

 Aguas minerales o de 
manantiales al natural 

 Zumos de frutas, siropes, coca 
cola y otros refrescos 

Alimentos varios 
 Sal  Ketchup, cremas de untar 

“azucaradas” 

Azucares y derivados 

 Malto-dextrinas 

 Glucosa 

 Fructosa 

 Sacarosa 

 Sorbitol 

(los edulcorantes 
sintéticos están 
desaconsejados en 
niños menores de 3 
años) 

 

 

 



Ejemplo de un puré casero para proponer (sin forzar) a partir de los 6-7 meses, 1 

vez al día: 

Verduras: espinacas o lechuga/ensalada cocida. 50g 
+un espesante: tapioca cocida o papilla de maicena (4-5 cucharaditas de café) 
+una carne o un pescado 
+una materia grasa 

O 

Un puré con 30g de patatas  
+ 30g de verduras autorizadas  
+ carne o pescado  
+ una materia grasa 
 

Nota: 
Durante el primer año de vida y más adelante, es indispensable un enriquecimiento 

con malto-dextrina o glucosa para cubrir el aporte energético y glucídico. 
 

Ejemplo de reparto diario para un niño de 12-18 meses 

Desayuno: 

 leche infantil o de vaca 180 a 210ml 

 cereales sin azúcar o/y malto-dextrina o glucosa 

 pan para picotear/mordisquear 
 

Comida: Mezclar con la batidora con agua: 

 Carne o pescado: 15-20g o 1 yema de huevo 

 pasta bien cocida o tapioca cocida o arroz muy cocido o patata: 50g 

 legumbres verdes autorizadas: un máximo de 50g 

 + materia grasa: 10g de mantequilla o una cucharada sopera de aceite vegetal (10ml) 

 -un lácteo al natural + malto-dextrina o glucosa 
 

Merienda: 

 un lácteo al natural + malto-dextrina o glucosa  
+ pan para picotear o galleta casera 
 

Cena:  

 pasta bien cocida o tapioca cocida o arroz muy cocido: 1 taza 

 verduras autorizadas: 50g máximo si no se ha tomado patata en la comida 
+ materia grasa: 10g de mantequilla o una cucharada sopera de aceite vegetal (10ml) 

 1/2 lácteo al natural + malto-dextrina o glucosa o queso 
 

Malto-dextrina o glucosa: 15-20g (en función de los cereales consumidos) 
 

 

 

 

 



B. Eleción de alimentos para niños mayores y adultos 

CUIDADO: muchos productos manufacturados son azucarados (agentes conservantes) 

Tabla IV b 
 

Familias de alimentos Sin riesgo Con riesgo 

 
 
 
 
 
 
Leches y Lacteos  

 Leche de vaca, oveja, cabra 
(entera, semi o desnatada) 

 Leche concentrada sin azúcar 

 Leche en polvo sin azúcar 

 Leche fermentada natural: 
Kefir 

 Leche Ribot(fermentada) 

 Lácteos naturales 

 Requesón, petit suisse 
natural y sin azúcar 

 Yogur natural sin azúcar 

 Queso de vaca, cabra o oveja 
al natural 

 Queso fresco salado (tipo St. 
Moret, Carré frais,…) 

 Quesos elaborados: Vaca 
que ríe Caserío, Kiri,… 

 Leches de crecimiento 
azucaradas, 
aromatizadas o con 
frutas. 

 Leche aromatizada 
(chocolate, fresa, vainilla 
o con frutas) 

 Leche concentrada 
azucarada 

 Leche en polvo 
azucarada 

 Postres, flanes 
comerciales 

 Lácteos 0% y 
edulcorados con fruta 

 Requesón, petit suisse 
de sabores, azucarados o 
de frutas 

 Yogur natural azucarado, 
con fruta de sabores 

 Queso fresco con finas 
hierbas, ajo, nueces, 
pimienta, champiñones… 

 Quesos elaborados sin 
composición detallada 

 
 
 
 
 
Carnes, Pescados, Huevos, 
Menudillos, Crustáceos, 
Moluscos  

 Carnes (ternera, buey, 
cordero, cerdo, pavo, conejo, 
pato,… frescas y congeladas 

 Pescado, moluscos, 
crustáceos frescos o 
congelados 

 Pescados en aceite en 
conserva o al natural 

 Jamón artesano con garantía 
sin azúcar 

 Todos los huevos 

 Los menudillos 

 charcutería de 
composición 
desconocida: jamones 
comerciales, patés,… 

 Carnes industriales, 
empanados, en conserva 

 Pescado empanado 

 Pescado frito pre-
cocinado (20% de 
azúcar) 

 Surimi (5% de azúcar) 

 Mousses de pescado 

 Quenelles/rollmops(com
ida típica francesa) 

 Los precocinados de 
pescado, Carne y otros 
(pueden contener 
azúcar) 



Patatas (cuidado con las 
preparadas) 

 Patatas fritas (de bolsa) 
naturales 

 Patatas fritas (de bolsa) de 
sabores 

 Patatas elaboradas 
(congeladas): bolitas, 
croquetas de patata,… 

Verduras autorizadas y 
toleradas 

Ver Tabla III b 
  

 
 
 
 
 
Carbohidratos y cereales  

 Harina de trigo, avena, arroz, 
maíz, alforfón, espelta 

 Fécula de patata 

 Trigo, trigo inflado natural 

 Tapioca 

 Copos de avena, porridge 
natural 

 Sémola de trigo 

 Sémola de maíz, maicena 

 Pasta ordinaria 

 Arroz blanco 

 Pasteles caseros de harinas 
permitidas + glucosa/ 
maltodextrina 

 Gérmen de trigo 

 Salvado de trigo 

 Harina de soja 

 Quinoa 

 Cereales enteros de avena, 
centeno, trigo, arroz, 
cebada, mijo, soja 

 Boulghour, Sorgho 

 Pasta integral y pasta de 
verduras 

 Arroz integral 

 Todas las galletas, incluso 
las “sin azúcar añadido” 

 Bollería y demás pasteles 

Panes  

 Pan blanco, baguette, pan 
artesano 

 Pan de Matzah al natural 

 Pan integral, panes 
especiales: de molde, 
brioche,… 

 Pan tostado 

 Pan rallado 

 Pan de leche, 
magdalenas,… 

 Blinis, pan para perritos 
calientes, hamburguesa,… 

 
 
Materias grasas  

 Mantequilla 

 Nata 

 Margarinas 

 Materias grasas aligeradas 

 Grasa de cerdo, de oca, de 
pato,… 

 Mayonesa casera 

 Todos los aceites naturales 

 Todas las salsas 
industriales 

 
 
 
 
 

 Mayonesa industrial 

 Aceites aromatizados 

Azúcares y productos 
azucarados 

 Glucosa 

 Malto-dextrina 

 Chocolate 99%de cacao, según 
tolerancia 

 Cacao en polvo sin azúcar 

 Todos los prohibidos 

 Ver la lista específica T1 

 Azúcar, fructosa 

Edulcorantes 

 Aspartamo, sacarosa, estevia… 
(no se aprecia sabor azucarado) 

 Sorbitol 

 mezcla de edulcorantes + 
azúcar V 
Ver p.23 

 
Bebidas  

 Todas las aguas minerales con o 
sin gas 

 Aguas aromatizadas sin azúcar 

 Infusiones en bolsa sin fruta 

 Tés en bolsa o a granel al 
natural sin fruta 

 Café, café soluble, descafeinado 

 Achicoria 

 
 
 

 Infusiones en polvo 

 Tés en polvo 

 Todas las demás bebidas 
(ver composición) 



 
 
 
 
Varios  

 Sal, pimienta 

 Levadura de panadería 

 Levadura química (royal) 

 Vinagre ordinario(de vino, de 
jerez) 

 Mostaza de Dijon 

 Malta 

 Gelatina en hoja, en polvo 

 Agar-agar 
Especies naturales en pequeñas 
cantidades ver pagina 19 

 Vinagres aromatizados 
(miel, frambuesa, chalota, 
balsámico,…) 

 Especias azucaradas 

 Kétchup 

 Salsa de soja y otras salsas 
asiáticas 

Productos a base de soja 

 Bebida de soja natural 

 Yogur de soja natural 

 Crema de soja para cocinar (ver 
composición) 

 Bebidas de soja 
aromatizadas (vainilla, 
chocolate,…) 

 Yogur de soja de frutas 

 Postres, natillas de soja 

 

 

 



LAS VERDURAS AUTORIZADAS Y TOLERADAS (Tabla IIIb): 

 

Para tener una alimentación equilibrada, especialmente dadas las restricciones de la fructosemia 

hereditaria, es deseable consumir verduras, elegidas entre la lista de verduras menos ricas en 

fructosa, en “pequeñas cantidades toleradas”. 

PERO 

No hay que obligar a consumir estas verduras, ni la única fruta que puede ser tolerada, la lima, si 

no le convienen al niño/adulto. 

 

 

Estas recomendaciones han sido establecidas en función del contenido medio de fructosa y 

sacarosa; 

A continuación aparece la lista de verduras clasificadas según estas “medias”. 

El contenido en fructosa es variable y depende de la variedad de las verduras, de su grado de 

maduración, de la aportación de sol durante su cultivo y de los diferentes métodos de dosificación. 

No hay que estrañarse, si ocurre que ya no se tolera alguna verdura que antes le gustaba… 

 



Tabla IIIb TABLA GENERAL DE VERDURAS 

Autorizados=sin riesgo 
≤ 0,5gde fructosa/100g 

En cantidad limitada y en función 
de la tolerancia 

De 0,5g a 1,5g de fructosa/100g 

A excluir o con riesgo 
≥ 1,5g fructosa/100g 

De 6 meses a 2 años: 50 
a100g. Después a voluntad 

De 2 a 6 años: 50g/día 
De 6 a 10 años: 100g/día 

A cualquier edad 

 

 Aguacate  
 
 

 Acelgas (poirées) 
 
 

 Champiñones: 
Setas, champiñones cultivados 
(de París), setas Cantharellus, 
champiñones Maitake crudos 
 
 
 
 
 

 Col de china  
 

 Col rizada Kale 
 

 

 Espinacas  
 
 
 

 Ñame/boniato 
 
 
 

 Acedera 
 
 
 

 Perejil  en hoja 
 
 
 
 

 Lechugas: 
Berros, canóniga, rúcula, 
verdolaga, escarola rizada. 
 
 
 

 Patata 
 
 

 Brote de bambú 
 
 
 

 

 Ajo/(ajo de oso hoja) 
 
 
 

 Espárragos  
 
 
 

 Berenjena  
 
 

 Brécol  
 
 

 Apio en rama/Apio nabo 

 Coles de Bruselas 

 Coliflor 
 
 

 Col rizada 
 
 
 

 Col lombarda (roja) 
 
 
 

 Col verde 

 Cebolleta 

 Pepino 
 
 
 

 Calabacín 
 
 
 

 Pepinillos en vinagreta 
 
 

 Endibias 

 Hinojo 

 Okra 

 Judías verdes 

 Frijoles de lima 

 Lechuga acogollada 

 Lechuga Iceberg 
 
 

 Alcachofa  
 
 

 Zanahoria  
 
 

 Col blanca  
 

 Col nabo 

 Calabaza 
 

 (butternut,..) 
 Nabo 

 
 

 Cebolla, chalota  
 
 

 Patata dulce 
 
 

 Guisantes 
 
 

 Pimientos (todos: 
amarillo, rojo, verde) 

 
 
 
 

 Puerros 
 
 
 

 Raíz de perejil 

 Tomate cherry 

 Tupinambo (tipo de 
zanahoria) 



 Chucrut (col fermentada) 
cocida sin jugo 

 
 
 

 Alfalfa germinada 
 

 Chirivía 

 Brote de soja 

 Rábanos rosas, negros 
 
 

 Salsifí 

 Escarola 

 Lechuga riza 
 
 
 

 Tomate 
 

 Taro/malanga 
 

 

 



Tabla IIIb HORTALIZAS SECAS 

Autorizados=sin riesgo 
≤ 0,5gde fructosa/100g 

En cantidad limitada y en función 
de la tolerancia 

De 0,5g a 1,5g de fructosa/100g 

A excluir o con riesgo 
≥ 1,5g fructosa/100g 

De 6 meses a 2 años: 50 
a100g. Después a voluntad 

De 2 a 6 años: 50g/día 
De 6 a 10 años: 100g/día 

A cualquier edad 

 Habas frescas cocidas 

 Lentejas 

 Judía blanca 

 Frijol (guisante de Ángola) 
 
 
 
 
 
 

 Frijoles de Lima 

 Frijoles rojos  

 Judías de enrame 

 Maíz congelado y mazorca de 
maíz 

 Yuca 

 Guisantes secos, arvejas 

 Garbanzos 

 Judías negras 
 

 Semillas de soja crudas y 
cocidas 

 
 
 

 Maíz en lata 

El modo de cocción modifica el contenido de fructosa de estas hortalizas secas. Un remojo y una 

cocción larga permite disminuir las cantidades de azúcar y de fructosa que pasan al agua y hacen 

que estas hortalizas sean más digestivas. 

Frutos de cáscara y semillas 

Autorizados=sin riesgo 
≤ 0,5gde fructosa/100g 

En cantidad limitada y en función 
de la tolerancia 

De 0,5g a 1,5g de fructosa/100g 

A excluir o con riesgo 
≥ 1,5g fructosa/100g 

De 6 meses a 2 años: 50 
a100g. Después a voluntad 

De 2 a 6 años: 50g/día 
De 6 a 10 años: 100g/día 

A cualquier edad 

 Sémillas de calabaza 
(courge) 

 Sémillas de sésamo 

 Nuez de nogal seco 
 
 
 
 
 
 
 
 

 Semillas de calabaza (citrouille) 

 Calabaza asada salada 

 Nueces de Grenoble 

 Semilla de lino  

 Almendra  
 
 

 Cacahuetes tostados 

 Castaña 

 Semillas de girasol 
 
 

 Avellana 

 Anacardo 

 Coco fresco y 
deshidratado  

 Nueces de Pecan 

 Nueces de Macadamia 

 Pistachos 

 Piñones 

 

Nota: Coco: Ninguna dosificación de fructosa y de sacarosa del agua, de la leche y de la crema de 

coco. 

 

 

 

 



Tabla IIIb FRUTAS 

Autorizados=sin riesgo 
≤ 0,5gde fructosa/100g 

En cantidad limitada y en función 
de la tolerancia 

De 0,5g a 1,5g de fructosa/100g 

A excluir o con riesgo 
≥ 1,5g fructosa/100g 

De 6 meses a 2 años: 50 
a100g. Después a voluntad 

De 2 a 6 años: 50g/día 
De 6 a 10 años: 100g/día 

A cualquier edad 

 Ruibarbo 
 
 
 
 
 
 

 Lima 
 
 

 Higos de India/cactus 
 
 

 La demás fruta 

 

Especies, hierbas aromáticas y condimentos 

Autorizados=sin riesgo 
≤ 0,5gde fructosa/100g 

En cantidad limitada y en función 
de la tolerancia 

De 0,5g a 1,5g de fructosa/100g 

A excluir o con riesgo 
≥ 1,5g fructosa/100g 

De 6 meses a 2 años: 50 
a100g. Después a voluntad 

De 2 a 6 años: 50g/día 
De 6 a 10 años: 100g/día 

A cualquier edad 

 Anís 

 Albahaca 

 Canela 

 Alcaparras 

 Curry en polvo (variable)* 

 Chili (variable)* 

 Clavo 

 Cúrcuma 

 Hoja de eneldo fresca 

 Mostaza “clásica” 

 Semillas de adormidera 

 Perejil en hoja fresca y 

deshidatrada 

 Pimienta 

 Vainilla en vaina 

 Wasabi 

 

 Cebollino 

 Cilantro 

 Pepinillos en vinagre 

 Nuez moscada en polvo 

 Pimentón rojo (variable)* 

 

 Eneldo seco 

 Pimentón rojo (variable)* 

 Raíz de jengibre 

 
 

*para algunas especies, el contenido de fructosa puede ser muy variable de un cuadro de 

composición a otro y es recomendable comprobar la tolerancia en cada paciente. 

NOTA:  

A partir de los 10 años, los niños y adultos pueden comprobar los alimentos que 

soportan/toleran, en función del “asco” e “intolerancia” al azúcar que les provocan. 

 



NUNCA FORZAR UN NIÑO A CONSUMIR VERDURAS O OTROS 

ALIMENTOS QUE RECHACE O LE DEN ASCO. 

Inconvenientes del régimen: 
Esta elección de alimentos sin fruta, muy pobre en verduras y sin azúcar, no permite seguir las 

recomendaciones del Plan Nacional de Nutrición y Salud (PNNS) para la población general. 

 

 

5 verduras y frutas al día -> es IMPOSIBLE 

 

 

Un régimen como éste, sin fruta y con pocas verduras: 

 supondrá carencias en vitamina C y se necesitará un suplemento (la vitamina C como 

inyectable y sin azúcar puede ser una opción) 

 será un régimen pobre en fibras, y en consecuencia podrá provocar estreñimiento. 

Por otra parte, el régimen es a menudo rico en productos lácteos (2 por comida), en carnes, 

pescados, huevos, induciendo un aporte espontáneo elevado de proteínas y materias grasas e 

insuficientes carbohidratos (otros azúcares). 

Una consulta con el dietista metabólico permite evaluar el equilibrio nutricional y readaptar el 

esquema alimentario. 

 



Ventajas de la exclusión de la fructosa: 

Las caries 

La ausencia de azúcar (sacarosa) y de fructosa en la alimentación, permite una 

excelente prevención del riesgo de formación de caries.  

El cepillado de dientes, es, aún así, indispensable (dentífricos sin sorbitol, sin 

sabores de frutas,…). Para limitar la formación de sarro, es necesaria una visita 

anual al dentista. 

Dentífricos: 

Su composición puede contener aromas de frutas y a 

menudo sorbitol, lo que dificulta el cepillado de los 

dientes. Aunque la aparición de caries disminuye es 

indispensable cepillarse los dientes para evitar la 

formación de sarro.  

La composición del dentífrico debe verificarse con regularidad: elegir siempre un dentífrico con 

xilitol y sin sabores de frutas. 

Los medicamentos:  

La composición de los medicamentos y de sus excipientes: muchas medicinas pueden contener 

azúcar y/o sorbitol. Siempre será necesario leer el prospecto y conviene verificar con el médico o 

el farmacéutico que no contengan sacarosa, fructosa y sorbitol. 

Una vitamina debe ser prescrita para completar la alimentación. 

La vitamina C, sin sorbitol, sin sabor azucarado (edulcorante o extracto de fruta) 

 Laroscorbine vial inyectable 5ml, para niños grandes 

 Vitamine C Aguettant 10% solución inyectable de uso hospitalario 

 



Los edulcorantes. ¿Para qué sirven? 
Son sustancias que endulzan un producto alimentario o un medicamento. 

Son productos añadidos a los alimentos o a los medicamentos para sustituir el gusto azucarado y 

modificar el aporte energético. 

Los edulcorantes forman parte de la lista de todos los aditivos alimentarios, al igual que los 

colorantes, los espesantes, los conservantes y otros anti-oxidantes. 

Hay dos tipos de edulcorantes: 

Los polioles/polialcoholes y los edulcorantes intensos. 

Los polioles/polialcoholes. 

Estas moléculas, tienen un poder endulzante cercano al azúcar y aportan de 2 a 2,5kcal por gramo 

(el azúcar 4kcal). 

Estos edulcorantes son poco absorbidos por el intestino ( y se mezclan fácilmente con el agua), de 

ahí el riesgo de aparición de malestares digestivos y de la importancia de vigilar las etiquetas. 

Hay un total de 6:  

 Sorbitol E420 

 Maltitol, Xilitol, lactitol, manitol, isomalt. 

Sólo el sorbitol debe ser excluido de la alimentación; está presente en chicles y chuches “sin 

azúcar”… 

Los edulcorantes intensos: su poder endulzante es varios cientos de veces superior al del azúcar. 

Tienen muy pocas calorías y sólo una decena de estas moléculas están actualmente autorizadas. 

Estos edulcorantes están sometidos a la regulación de aditivos, de ahí su código en E seguido de 

tres números. 

 Acesulfamo de potasio E950, aspartamo E951, ácido ciclámico o ciclamato E952, sacarina 

E954, sucralosa/sacarosa E955, taumasatina E957, neoesperina E959, estevia o glicisida 

de estevia E960, Neotamo E961, sal de aspartamo-acesulfamo E962. 

 

Excepto particularidades, a ningún paciente fructosémico le gustan los alimentos edulcorados (con 

sabor azucarado) y la ausencia de aporte energético hacen que los alimentos edulcorados 

carezcan de interés nutricional para un paciente de este tipo. 

 

Todos estos productos sintéticos “pueden ser consumidos” por personas 

fructosémicas, pero su sabor azucarado no les va a resultar atractivo… 

 

 



La lectura de las etiquetas. 
Es muy importante de bien leer las etiquetas para localizar la presencia de fructosa o derivados 

(ver la lista de “varios”). 

 

 

 

Denominaciones y presentaciones de la sacarosa 
Azúcar blanco o azúcar 

Azúcar refinado o azúcar blanco refinado 
Azúcar líquido invertido. Solución de agua +sacarosa 
Sirope de azúcar invertido. Solución de agua+70% de sacarosa 
Azúcar cristalizado blanco 
Azúcar Adant o de lujo/ de luxe 
Azúcar Candi blanco o moreno 
Azúcar moreno o de baja “graduación”  
Melaza de caña o de remolacha 
Azúcar belga 
Casonada: denominación del azúcar de caña (moreno) 

 
Sacarosa=azúcar 

Azúcar ordinario de remolacha o de caña 
Blanco, refinado, cristalizado, Adant, Candi blanco o moreno 

Fructosa=levulosa 
Sirope de agave, de trigo, de maíz, de arce 
Melaza, azúcar belga o casonada 

Polioles 
Sorbitol = E420 

 
 
 

Los edulcorantes sintéticos están contra-indicados antes de los 3 años 

 

 

Informaciones prácticas: etiquetas de los alimentos. 



 

Esta ficha debería permitir comprender y utilizar las informaciones nutricionales inscritas en las 
etiquetas y elegir bien los alimentos. 

 

La etiqueta alimentaria es de obligación legal. Pone a disposición del consumidor un verdadero 

carnet de identidad del alimento, cuyos objetivos son: 

 Proponer una información leal/verídica, clara y accesible 

 Asegurar la seguridad sanitaria y nutricional 

 

Indicaciones obligatorias presentes 

 La naturaleza de los alimentos y la denominación del producto  

 La cantidad neta de producto 

 La fecha límite de consumo o la fecha límite de uso 

 Número del lote de fabricación y las coordenadas del fabricante 

 “La receta”: 

Es la lista de ingredientes enumerados por orden de peso decreciente 

 La composición nutricional 

Contenido en energía (kcal o Kj) 

Nutrientes expresados en gramos por 100g o 100ml del alimento 

 La presencia de 15 alérgenos. 

Leche y derivados (lactosa), huevos, cereales (trigo, gluten), pescado, crustáceos, 

moluscos, cacahuete y frutos de cáscara, soja, apio, mostaza, altramuz, semillas de 

sésamo y sulfitos. 

 Indicaciones especiales obligatorias 

Ejemplo: advertencia sobre la presencia de polioles, edulcorantes sintéticos 

 Indicaciones opcionales: marcas, sellos, denominaciones,… 

 

 

 

 

 

 

Ejemplo de galletas no adaptadas 



Galletas secas 

 

Ingredientes (=”la receta”): harina de trigo-azúcar 10%-agua-jarabe de glucosa-fructosa-azúcar 

moreno-levadura-materias grasas vegetales (aceite de cacahuete, de palma)-emulgentes-lecitina 

de soja-aromatizantes. Contiene: gluten, trigo, cacahuete. 

Por el lugar de fabricación, puede contener trazas de: soja, huevo, frutos de cáscara.

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Valores nutricionales Para 100 gr 
Por bolsa de 

30 gr 

Energía 
409 Kcal 
1704 KJ 

123 Kcal 
37 KJ 

Proteinas en gr. 4,5 gr 1,35 gr 

Lípidos en gr. 2 gr 0,6 gr 

Hidratos de carbono 
de los cuales: 

 Azucares 

 Almidones 

79 gr 
40 gr 
39 gr 

23,7 gr 
12 gr 

11,7 gr 

Sal en gr. 0,30 gr 0,10 gr 

 

Lectura de las informaciones nutricionales: los higratos de carbono. 

 

 

 

 

En el ejemplo, los primeros ingredientes citados son cereales integrales 

Las galletas son una buena fuente de hidratos de carbono complejos o de almidón. 
La cantidad de azúcar o sacarosa es más débil que la de las galletas de referencia, de ahí la afirmación: 
contenido reducido en azúcar 
La leche aparece al final de la lista, la cantidad presente es débil. 

 Conocer los términos usados en las etiquetas 

 

 

 

 

En todo caso, las galletas “sin azúcar” o edulcoradas son de riesgo. 

 

Peso neto: 180g 

6 bolsas de 30g 

 

A consumir 

preferentemente:____/_____ 

Advertencia para 
riesgos de alergias cruzadas 

 

Los glúcidos=los hidratos de carbono 

Compuestos de azúcares o almidón 

Aporte calórico=4kcal/g 

Se puede relacionar la lista de 
ingredientes de la “receta” y 

las características 
nutricionales del alimento 

Sin azúcar=sin sacarosa (fructosa+glucosa) 
Sin azúcar añadido=sin glúcidos añadidos a los que aparecen naturalmente en el producto 
Azúcares=azúcares simples como la sacarosa, la lactosa, la fructosa, la maltosa 
Almidones=hidratos de carbono complejos 
Polioles o azúcares modificados=edulcorantes de masa como el sorbitol, el manitol, el lactitol, la polidextrosa. 
Aporte calórico=2kcal/g 
Edulcorantes =sustancias químicas con sabor azucarado Sin aporte calórico 

 



Ayuda para la vida escolar y social  

 

Protocolo de cuidados 
El médico que lo lleva debe establecer un protocolo de cuidados en el documento nº11626*03. 

Este protocolo de cuidados irá dirigido a la “seguridad social” (francesa), que la mandará a la 

secretaría nacional para hacerse cargo de las enfermedades hereditarias del metabolismo para ser 

validado por expertos (diagnóstico y tratamiento). Es indispensable que el protocolo de cuidados 

sea completo para obtener na atención rápida y completa. 

Los medicamentos “gratuitos”(que entran en el seguro) en Francia son: 

 La glucosa en polvo o líquida 

 La maltodextrina en polvo (Maltodextridine, Maxijul) 

 La vitamina C en ampolla bebible 

 

Proyecto de acogida individualizada (PAI) 
A menudo solicitado por la escuela o cualquier otro colectivo, para que el niño pueda comer con 

sus compañeros, este “PAI” se establece entre la escuela, los padres y el médico que lo trata. Este 

documento es indispensable para permitir al niño comer en un colectivo: en la guardería, en el 

cole, en un centro de ocio,… 

 

 

Vida cotidiana en comunidad (meriendas de cumpleaños, …) 

En las meriendas de cumpleaños o fiestas, habrá que llevarle sus propios pasteles caseros 

elaborados sin azúcar y otros alimentos adaptados y que todos los niños puedan compartir(cake 

salado, crepes al natural). 

No hay ninguna recomendación especial en cuanto al deporte. El niño puede practicarlos todos, 

según su elección. 

 

 

 

 

 

 



C-En la edad adulta 
Las recomendaciones en cuanto a la ingesta de alcohol son idénticas a las del resto de la 

población: 

Nada de alcohol al volante, durante el embarazo, el alcohol favorece la violencia,… 

Sin embargo, si desea consumir “ocasionalmente” alcohol, debería saber: 

Que el alcohol proviene de la fermentación de azúcares (fructosa y glucosa) contenido en frutas 

(vinos), en semillas (cervezas, sake) o de raíces (vodka). La bebida obtenida puede ser destilada 

para obtener caña o otros espirituosos. 

Al final de la fabricación se les puede añadir aromas de frutas, plantas y azúcar. 

 El vino proviene de la fermentación de la uva y que sea blanco, tinto, con burbujas, 

seco,…siempre contiene fructosa y cada paciente debe verificar su propia tolerancia. 

 La cerveza proviene de la fermentación de cereales y muy a menudo se le añade azúcar. Al 

igual que el vino, esta bebida es de riesgo. 

Sin riesgo Con tolerancia Con riesgo 
 Ron 

 Cachaça 

 Tequila 

 Vodka  

 Whisky  

 Cerveza rubia y negra (0,05 

gr/l. de fructosa y sacarosa) 

 

 

 Vino tinto (0,5 gr/l a 1 gr/l) 

 Calvados  

 Coñac 

 Champán extra brut (0 a 6 gr 

de azúcar en litro)  

 Sidra, sidra de peras 

 Vino blanco o rosado 

 Todos los vinos dulces o de 

Oporto, Martini, Cinzano 

 

 Vinos espumosos 

 Champán brut, extra seco, 

seco, semi-seco  

 

 

 Todos los espirituosos, licores, 

crema de licor 

 Ricard, Pastis, anís 

 Caña 

 Cócteles 

 
 

 

 

 

 

 



D-Conclusión: 
El régimen de fructosemia hereditaria, es el “menos restrictivo” de todos los regímenes de 

exclusión o de restricción alimentaria, puesto que el paciente es muy a menudo su propio guía: 

El comportamiento alimentario del paciente fructosémico es innato, y la exclusión de todo “lo 

azucarado” es fácil de establecer. ¡Por lo general, es más bien necesario “forzarlos” a probar 

alimentos que puedan contener fructosa! 

Sabiendo que ese “asco” innato por los alimentos azucarados es el barómetro de su propia 

tolerancia, ya no están incitados a variar su comportamiento alimentario, desde el momento en 

que el régimen establecido desde la infancia ha sido llevado a cabo correctamente. 

Es la finalidad de esta guía: informar para acompañar a los padres, sobretodo en la primera 

infancia (diversificación), período en el que el “asco” por el azúcar puede aún no expresarse, y 

luego más tarde, para ayudar a los adultos en sus elecciones si tienen dudas… 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Evolución: una vida familiar, social y profesional normal. 

Una vez pasada la fase aguda, y siguiendo correctamente un régimen, la evolución de la 

Fructosemia es favorable, el desarrollo intelectual y estatura ponderal del niño es normal. Una 

hepatomegalia moderada puede perdurar en la edad adulta, aún habiendo llevado correctamente 

un tratamiento dietético. 
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RECETAS SIN FRUCTOSA NI SACAROSA. 

Tartas saladas (para 6 personas) 

Ingredientes: 

1 pasta brisa casera  

3 huevos 

15cl de nata “fleurette”(sin maduración ni fermentos lácteos)+10cl de leche 

200g de jamón, beicon, atún o pollo en dados 

100-150g de queso gruyere rallado (u otros quesos)+sal y pimienta 

Y según los gustos, se le puede añadir perejil y especies autorizadas, champiñones autorizados, o 

incluso frutos de cáscara autorizados, si son tolerados,… 

 

Preparación: 

Estirar la masa y ponerla en un molde con papel de horno. Batir juntos los huevos, la nata, la 

leche. Añadir el resto de ingredientes y echarlo sobre la masa. Hornear unos 30 minutos a unos 

180-200ºC (horno pre-calentado) 

 

Cake de jamón y queso (para 6 personas) 

Ingredientes: 
200g de harina+1 sobre de levadura en polvo 

3 huevos 

125ml de leche 

10cl de aceite de oliva o 100g de mantequilla  

Relleno: 
200g de jamón, beicon, atún o pollo en dados 

100g de queso gruyere rallado (u otros quesos) 

Una pizca de sal y otra pizca de pimienta 

Y según los gustos, se le puede añadir perejil y especies autorizadas, champiñones autorizados, o 

incluso frutos de cáscara autorizados, si son tolerados,… 

Preparación: 

Precalentar el horno a 180ºC 

En un bol, mezclar con un batidor de mano los huevos con la harina, la levadura, la sal y la 

pimienta. Incorporar poco a poco el aceite, y la leche calentada con antelación. 

Añadir el relleno a la masa y mezclar bien. Verter todo en un molde con mantequilla (o papel de 

horno). 

Hornear unos 45 minutos. 

 

Crêpes/filloas( para 3 personas) 



Ingredientes: 
250g de harina de trigo 

3 huevos 

1 pizca de sal 

500ml de leche semidesnatada o entera  

30g de mantequilla fundida+aceite para la cocción 

Relleno: 
Jamón, huevo batido, queso rallado 

Preparación: 
En un gran bol, echar la harina y hacer un “pozo”. Echar en el pozo los huevos y la sal. Con un 

batidor de mano, batir progresivamente, para que la harina y los huevos queden bien mezclados, 

añadir poco a poco la leche templada, incorporando de cada vez un poco más de harina de los 

bordes del pozo. Hay que evitar que se formen grumos. Mezclar bien. Si la masa queda demasiado 

espesa, añadir un poco más de agua. 

Hacer las crêpes sobre una sartén con una gota de aceite: echar un cucharón de masa y dorarlas 

por los dos lados. Ponerlas en unplato para recalentar más tarde o comerlas a medida. Añadir los 

rellenos, según el gusto… 

 

Pancakes/tortitas (para unas 3 docenas de tortitas) 

Ingredientes: 
300g de harina 

1 sobre de levadura  (o bicarbonato de sodio)  

1cucharadita de café de sal 

2 huevos 

50g de mantequilla 

300ml de leche entera 

Opcional: 4 cucharadas soperas de maicena y mantequilla para cocinar. 

Preparación: 
En un gran bol, mezclar la harina, la sal y la levadura (y la maicena). Añadir la leche, la mantequilla 

fundida y los huevos. Mezclar bien. (No pasa nada si quedan pequeños grumos). Dejar reposar la 

masa tapada durante una hora o incluso una noche. 

Al día siguiente, hacer las tortitas en una sartén con un poco de mantequilla. Añadirle un chorrito 

de leche a la masa si está muy espesa. Cocinar las tortitas dándoles la vuelta en cuanto aparecen 

globitos en la superficie. Cocinar 2 minutos más por ese lado. 

 

 

 



Helado de petit-suisse 

Ingredientes: 
4 vasitos de 60g de petit-suisse natural de 20% de materia grasa  

150g de nata 

2 huevos 

Preparación: 
En un bol, batir con el batidor de mano laa yemas de los huevos, los petit-suisse y la nata. Batir las 

claras a punto de nieve e incorporarlas con delicadeza a la mezcla. 

Echarlo en moldes de helados.  

Meterlos en el congelador con la fecha de preparación. 

 

Cake de yogur natural 

Utilizar el vaso del yogur para las medidas. 

Ingredientes: 
3 huevos  

1 yogur natural 

½ de aceite 

3 de harina (mezclar harina y maicena) 

½ de maltodextrina o glucosa (en función del gusto) 

1 sobre de levadura 

Preparación: 15 minutos   Cocción: 40 minutos 

Precalentar el horno a 180ºC. Batir los huevos en un bol, añadir la maltodextrina o la glucosa si 

está tolerada. Añadir el yogur y el aceite sin parar de mezclar. Añadir la harina y la levadura 

tamizadas. Echar la masa en un molde alto de unos 22cm de diámetro untado de mantequilla ( o 

con papel de horno). 

Hornear unos 35-40 minutos (controlar con una punta de cuchillo: tiene que salir seca)  

Dejar enfriar sobre una rejilla. Se puede decorar con un petit suisse natural o con nata montada 

(sin añadir nada de azúcar) 

 

 

 

 

 



REFERENCIAS: 

 

 

 

 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


