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Pautas nutricionales en el nifio fibroquistico
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RESUMEN

La fibrosis quistica es la alteracion genética de herencia autosomica
recesiva mas frecuente en la raza blanca. Habitualmente se manifiesta
como enfermedad pulmonar obstructiva cronica, una tipica elevacion del
cloro en e sudor, anormalidades gastrointestinales y nutricionales y
azoospermia obstructiva que ocasiona la infertilidad masculina. Como
enfermedad multisistémica cronicay progresiva, requiere de una terapia
nutricional rigurosamente controlada. El desequilibrio energético-
nutricional esta dado por el aumento de las necesidades de energia'y de
proteinas, la disminucién de la ingesta caldrica y pérdidas aumentadas
por las heces. Se hace necesaria la monitorizacion nutricional adecuada
para proponer una intervencion nutricional activa en un primer tiempoy,
si la situacion no se revierte, aplicar una intervencion agresiva basada en
soporte enteral a débito continuo. Estas medidas estéan encaminadas a
favorecer la composicion corporal, meorar la afectacion pulmonar, €l
desarrollo puberal y la calidad de vida del paciente.
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La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad genética de herencia autosdmica recesiva
mas frecuente en la raza blanca. Un defecto en € transporte epitelial del cloro genera
una elevada viscosidad de las secreciones de las glandulas exocrinas, que provoca la
obstruccion de los conductos biliares y pancredticos, €l intestino y los bronquios.)

Estas alteraciones favorecen la aparicion de un cuadro clinico caracterizado por
enfermedad crénica sinopulmorar, con colonizacién o infeccion persistente de las vias
aéreas, alteraciones gastrointestinales y nutricionales como ileo meconial, insuficiencia
pancredtica, cirrosis biliar y fallo del crecimiento en grados variables, sindrome de
pérdida de sal y azoospermia obstructiva.



El desequilibrio energético nutrimental que acomparia la FQ es causado por €l aumento
de las necesidades de energia y proteinas, la disminucion de la ingesta calérica y las
pérdidas aumentadas por |as heces (esteatorrea).’

Los criterios diagnésticos que avalan la FQ son: uno o més de los hallazgos clinicos ya
mencionados, o historia de FQ en un hermano o primo hermano, o despista e neonatal
positivo ademas las evidencias de disfuncién del receptor transmembranoso de la
fibrosis quistica (CFTR, del inglés ‘cystic fibrosis transmembrane receptor’)
demostrada por concentracion elevada de cloro en el sudor, identificacion de dos
mutaciones causantes de la enfermedad (la méas frecuente es la deltaf508), y
demostracion en € epitelio nasal de un transporte i6nico anormal .4

Las bases del tratamiento estan caracterizadas por la suplementacion enzimatica
(preparados de alto contenido en lipasa) por via oral, los antibi6ticos, la fisioterapia
respiratoria y el soporte nutricional. Otras medidas terapéuticas son €l trasplante
pulmonar, laterapiaintracelular y laterapia génica.s

MONITORIZACION NUTRICIONAL

- Exploracion clinicay antropométrica (peso, talla, circunferencia cefédlica,
circunferencia mesobraquial y pliegue tricipital). Se deben considerar los indices
nutricional es siguientes:

- peso/talla, talla/edad, &rea de musculo del brazo y area grasa del brazo;

- indice de masa corporal (indice de Quetelet): peso (kg)/talla (m?);

« indicede McLaren:

peso actualtalla actual
¥ 100

peso optimoftalla dptima

- Vaoracion de laingesta cal orica (encuestas dietéticas):
o recogidade lainformacion cualitativa, cuantitativa (recuento del dia
anterior 0 de 24 hy encuesta-dietario de 3 a 7 dias);
o conversion de datos mediante tablas de composicion de alimentos;
o comparacion de las recomendaciones nutricionales segin grupos etarios.
- Investigaciones de laboratorio: hematometria, bioquimica, equilibrio &cido-
basico, coagulacién, pérdidas fecales de grasay nitrégeno, vitaminas
liposolublesy oligoelementos

REQOMENDACION ENERGETICO-NUTRIMENTAL EN LA FIBROSIS
QUISTICA

Energia: 120-130 % y hasta 150 % de las recomendaciones segin edad en pacientes con
fallo del crecimiento, pero en los pacientes que crecen normalmente y |a esteatorrea esta

controlada, |as recomendaciones coinciden con las propuestas segun edad y sexo.¢

Proteinas. 1 a2 g/(kg x dia); 12 a 15 % del valor calérico total.”



Grasas. Deben cubrir el 40 % del valor caorico total de la dieta. Alimentacidn rica en
acidos grasos esenciales (W6 y W3). El aporte de enzimas pancredticas se debe gjustar a
laingesta del individuo, asi se reduce al minimo la mala digestion y la mala absorcion.
Los triglicéridos de cadena media (TCM) que no necesitan de fermentos biliares y
pancredéticos para su absorcién deben utilizarse en la dieta de estos pacientes.®

Hidratos de Carbono: 15 al 48 % del valor caldrico total. Vigilar lafuncion respiratoria
pues el CO? es el producto final del metabolismo glucidico.’

Regularmente debe hacerse una reevaluacion del paciente para determinar la suficiencia
nutricional y permitir asi un crecimiento y desarrollo adecuados. El cumplimiento de la
dietay la medicacion prescrita debe ser continuado durante la adolescencia, ya que esa
etapa de la vida esta caracterizada por un crecimiento y desarrollo acelerados; ademés
de un incremento de la actividad fisica. Por todo ello las necesidades nutricionales son
elevadas. Las infecciones pulmonares, frecuentes durante dicho periodo, aumentan
considerablemente |as necesi dades energéticas.

Vitaminas y Minerales: Deben ofrecerse vitaminas hidrosolubles, sobre todo vitamina
C, por su accion antioxidante, y vitaminas liposolubles (A, D y E). Los minerales
recomendados son hierro, sodio, zinc y selenio. Este dltimo por su accion en €
equilibrio entre agentes prooxidantes y antioxidantes, para evitar €l estrés oxidativo. Las
pérdidas excesivas de cloro y sodio por €l sudor hacen necesario afiadir a la dieta una
cantidad adicional de sal.

L as recomendaciones de cloruro sodico segun edad son las siguientes:

- De0a6 meses: 90 mg/(kg - dia).
- De7al2meses: 45 mg/(kg - dia).
- Delab afos: 0,5 g/dia.

- De6alOarios: 1g/dia

- Masde 10 afios: 1,5a2 g/dia

Las necesidades dietéticas se basan en la gravedad de los sintomas. Muchos nifios con
fibrosis quistica presentan retraso en el crecimiento; por lo tanto el objetivo es proveer
los nutrientes adecuados para un crecimiento y desarrollo normales. Las comidas con
altos contenidos de proteinas y calorias son esenciales desde la infancia hasta la edad
adulta. Las necesidades de energia pueden ser del 50 al 100 % mayores y las de
proteinas, 50 % superiores alas cantidades diarias recomendadas.'

Recomendaciones para agregar proteinasy calorias ala dieta:*

- Comer pequefias porciones de comida alo largo del dia

« Inducir a nifio a comer regularmente y mantener siempre alimentos nutritivos a
su alcance.

- Permitir flexibilidad en la alimentacién: si el nifio no tiene hambre ala hora de
la cena, entonces hacer |0 posible por reforzar el desayuno, las meriendasy el
amuerzo con alimentos agradables, a su gusto, sin descuidar € valor nutritivo.

- Adicionar queso rayado en las sopas, las salsas, las verduras, € arroz, las pastas
y las carnes.



» Usar mantequilla en los panes o adicionarla como salsa para remojar verdurasy
frutas. Una cucharadita de mantequilla le agrega 45 calorias alas comidas. Se
debe mezclar con las comidas calientes como sopas, vegetales, purés de papas,
arroz y cereales cocidos.

- Adicionar trocitos de huevo cocido y pedacitos de queso a las ensaladas rapidas.

- El yogurt puede ser utilizado en las salsas para | os vegetal es (papas, habichuelas,
zanahoria, calabaza) o como adobo en |as ensaladas de frutas.

La dieta en la fibrosis quistica debe cumplir una serie de lineamientos béasicos
encaminados a lograr la modificacion de habitos de alimentacion, medida fundamental
en el tratamiento de esta patologia. Debe ser hipercal drica, variada, normal o elevada en
grasas, rica en proteinas, agradable al paladar, adecuada en hidratos de carbono,
vitaminas y oligoelementos y con un suplemento de cloruro de sodio.

LINEAS DE MANEJO NUTRICIONAL

a) Primera categoria. Todos los pacientes desde el momento del
diagnaostico:

«  Educacion nutricional.
- Consgo dietético

- Enzimas pancredticas.

- Vitaminas liposolubles.

b) Segunda categoria. Pacientes en riesgo nutricional. Relacion peso/talla
igual o mayor del 90 % del peso ideal:

Intensificar educacién nutricional.
Aumentar ingesta cal orica.
Incrementar densidad cal6rica de los alimentos.
Monitorizacion dietética precisa.

c) Tercera categoria. Considerada como intervencién de soporte.
Relacion peso/tallaentre 85y 90 % del peso ideal:

- Todas las medidas anteriores.

» Suplementos orales.

« Aumentar densidad cal 6rica de las comidas.

- Enzimas pancredticas.

- ldentificar y tratar alteraciones psicoldgicas, si necesario.

d) Cuartay quinta categorias. Fase de rehabilitacion nutricional .
Relacion peso/talla menor del 85 % del peso ideal:

« Nutricién entera a débito continuo.
« Nutricion parenteral

El soporte nutricional en esta patol ogia esta orientado en dos vertientes:



a) Intervencion nutricional activa:

- Reforzar laalimentacion oral

- Vaorar lamanutricion

» Aportar ladosis adecuada de enzimas pancredticas
- Apoyo psicolégico del paciente

b) Intervencion nutricional agresiva.

c¢) Nutricion enteral a débito continuo. Este manejo nutricional permite
mejorar €l estado nutricional, estabilizar la afectacion pulmonar, mejorar
la composicion corpora y elevar lacalidad de vida. (14)

d) Nutricién parenteral. Solo se usa a corto plazo en pacientes que se

encuentran en situaciones especiales como: tracto gastrointestinal con
funcion muy aterada, cirugia digestiva, intestino corto, pancreatitisy
gastroenterocolitis grave.

El estado nutricional del nifio fibroquistico condiciona la evolucion de la enfermedad,
repercute sobre la afectacion funcional y determina la supervivencia. El incremento de
la supervivencia depende de los novedosos antimicrobianos para el tratamiento de las
infecciones pulmonares, de la mejoria de los suplementos pancredticos disponiblesy del
adecuado soporte nutricional y su monitorizacion.

Un equipo multidisciplinario compuesto por pediatra, enfermera, dietista, profesional de
fisioterapia respiratoria, gastroenterélogo, inmundlogo, psicologo y trabajador socia,
tomando decisiones colegiadas y dictando las intervenciones requeridas, asegura una
adecuada evolucién de laenfermedad y unamejor calidad de vida.*s

La existencia de unidades de fibrosis quistica en los hospitales pediétricos, con los
requerimientos tecnol 6gicos adecuados, son indispensables para el funcionamiento del
equipo multidisciplinario.'* La participacién de la familia es de incalculable valor para
lograr €l éxito en las medidas antes mencionadas, sobre todo |as encaminadas a manejo
alimentario y nutricional.

SUMMARY

Cystic fibrosis is the most frequent genetic disorder of autosomal recessive inheritance
in Caucasians. It is ordinarily manifested as chronic obstructive pulmonary disease,
typical rise of chlorine in sweat, gastrointestinal and nutritional anomalies and
obstructive azoospermia that cause masculine infertility. As a multi-systemic chronic
progressive disease, it demands strictly controlled nutritional therapy. Energy-
nutritional imbalance is given by the increase of energy and protein requirements,
reduction of caloric ingestion and heavy losses in feces. Adequate nutritional
monitoring to submit active nutritional intervention in the first phase is necessary; then,
if the situation does not change, aggressive intervention based on continuos enteral



feeding should be applied. These measures are aimed at favouring the body composition
and improving the pulmonary condition, the puberal development and the quality of life
of the patient.

Key words: cystic fibrosis, malnutrition, nutritional management.
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