NUTRICION EN EL NINO CON FIBROSIS QUISTICA
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RESUMEN

La fibrosis quistica (FQ), es la enfermedad hereditaria
mas frecuente en la raza blanca. Uno de los objetivos de
la intervencion nutricional, es lograr el crecimiento y
desarrollo adecuados para la edad. Dentro de las
funciones del nutricionista, esta reflejar investigacion
reciente, guias clinicas y consensos actualizados. Las
técnicas antropométricas para la evaluacion del nifio con
FQ ya estan descritas en la literatura. Se considera una
situacion de prevencion, los primeros 12 meses después
de haberse realizado el diagnostico de FQ. Varios son los
factores de alarma, entre los que se encuentra el no
aumento el peso. En la consulta nutricional se debe
evaluar el estado de nutricién de forma periodica para
detectar precozmente cambios en su estado y establecer
las medidas de prevencion y terapéuticas adecuadas.

Palabras claves: Fibrosis quistica, Nutricion, Nifios

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ), es la enfermedad hereditaria
mas frecuente en la raza blanca. Se transmite de manera
autosdmica recesiva, por lo que existe una probabilidad
de 25% de que un hijo padezca FQ en cada embarazo
cuando ambos padres son portadores de la enfermedad.
Se origina como resultado de mutaciones en un gen
ubicado en el brazo largo del cromosoma 7, el cual
codifica para una proteina conocida como factor
regulador de conductancia transmembranal (CFTR), y
donde la disfuncion de ésta proteina provoca alteracion
del transporte idnico en la membrana apical de las
células epiteliales en los pulmones, el sistema digestivo,
las glandulas de sudor, y el sistema de reproduccion. En
México, cada afio nacen de 300 a 400 casos con este
padecimiento, de los cuales 85% muere antes de los
cuatro afios de edad por falta de diagnostico oportuno y
tratamiento, y solo el 15% de los casos se diagnostica a
tiempo para su tratamiento. La nutricion es un
componente primordial en el manejo de la FQ, donde el
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SUMMARY

Cystic fibrosis (CF) is the mot common inherited
disease among caucasians. One of the goals of
nutritional intervention is to achieve growth and age-
appropriate development. The functions of the
nutritionist is to reflect recent research, current clinical
guidelines and consensus. Anthropometric techniques
for the evaluation of children with CF are described in
the literatura. It is considered a prevention situation, the
first 12 months after the diagnosis of CF. Several
factors alarm among those whose found no increase
weight. The nutritoinal consultation to evaluate the
nutritional status regularly to detect early changes in
the state and establish preventive measures and
appropiate treatment.
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estado de nutricion se encuentra directamente asociado
al estado pulmonary a la sobrevida de quienes padecen
esta enfermedad'. Los nifios con FQ, pueden y deben
crecer a una velocidad normal para su edad. Por lo que
el retraso en el crecimiento es un indicador de
sobrevida’.

OBJETIVO DE LA INTERVENCION
NUTRICIONAL

Se resumen en: lograr el crecimiento y desarrollo
adecuados para la edad; mejorar o mantener la funcion
pulmonar; disminuir el proceso infeccioso créonico y el
control de la inflamacion, estimulando la respuesta
inmune y reforzando la masa muscular; detectar de
manera oportuna y temprana situaciones de deterioro
nutricional para prevenir futuras complicaciones;
monitorizar a los lactantes médica y nutricionalmente
cada dos a cuatro semanas, y monitorizar a los nifios
mayores de 2 afios cada cuatro a seis semanas.

FUNCIONES DEL NUTRICIONISTA

Son funciones, entre otras, del nutricionista: reflejar
investigacion reciente, guias clinicas y consensos
actualizados; interactuar con el resto del equipo de FQ
manifestando el estado de nutricion de cada nifio para
que en conjunto se determinen las guias para la
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Tabla 1

Evaluacion del

estado de nutricion

Al diagnéstico de |Consulta subsecuente cada 3

Indicador FQ a 4 meses
Circunferencia de cabeza Si (<2 afos) Si
Peso Si Si
Longitud/estatura Si Si
Circunferencia mesobraquial Si Si
Pliegue cutaneo tricipital Si (>1 afo) Si
Reserva masa muscular Si (> 1afo) Si
Reserva masa grasa Si (>1 afo) Anualmente
Estado puberal femenino Si (9 afios)
Estado puberal masculino Si a los 10 afios
Recordatorio 24 horas y frecuencia de Si
alimentos
Evaluacion sobre la ingestion de suplemento Si
energético, mineral, vitaminas, enzimas
Evaluacion signos y sintomas de malabsorcion Si Si
Orientacion alimentaria Si Si

intervencion, basadas en el estado encontrado; explicar
al niflo y sus familiares, los principios del manejo
nutricional (requerimientos de energia,
macronutrimentos y micronutrimentos, seleccion y
preparacion de alimentos para cubrir requerimientos,
terapia con enzimas pancreaticas y suplementacion de
vitaminas); realizar luego de una semana de realizado el
diagnoéstico de FQ, una valoracion nutricional inicia;
revisar la adherencia al tratamiento indicado en las
valoraciones posteriores para verificar si existe mejoria
de la condicion nutricional y para identificar dudas e
inquietudes con respecto al manejo de la enfermedad (en
caso de los adolescentes, es necesario identificar signos
y sintomas de osteopenia, intolerancia a la glucosa,
diabetes, dafio hepatico, deficiencia de vitaminas A, D, E
y K, asi como deficiencia de 4cidos grasos esenciales’), y
establecer protocolos para la limpieza de los
instrumentos empleados cada vez que se evaltie a cada
paciente.

INTERVENCION NUTRICIONAL
Las técnicas antropométricas ya estan descritas en la

literatura. Estas mediciones deben ser valoradas y
analizadas con parametros de referencia de crecimiento.
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En las clinicas de apoyo para pacientes con FQ de los
Estados Unidos y Europa, se utilizan las referencias de
la Organizacion Mundial de la Salud/Centers for
Disease Control and Prevention (CDC) 2000°. Estas se
han utilizado para todos los registros de FQ publicados
en estos paises desde 1999 para relacionar el estado de
nutricion con la funcidén pulmonar, por lo que su uso
permite la comparacion entre las diferentes
poblaciones.

indice Peso para la Talla. La relacion peso/talla
obtenida al dividir el peso actual sobre peso estandar y
multiplicandolo por cien (el peso estandar se obtiene
proyectando la talla actual del paciente sobre el
percentil 50% [p50] y se determina la edad a la que
corresponde esa talla y posteriormente se obtiene el
pesoenel p50 de esaedad), esun indice para expresar la
relacion entre el peso y la estatura de un individuo. En
las tablas de la CDC’, este peso para la talla (P/T) no es
especifico para la edad del individuo. Este indice puede
utilizarse para comparar el peso de un nifio con otro
grupo de nifios de su misma talla, mas no
necesariamente de la misma edad’. La desventaja de la
relacion P/T, es que se limita a una poblacion de
determinada estatura por lo que los nifios mas bajos o
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Evaluacion del estado de nutricion de acuerdo a lo estipulado en @ cuadro de rutina en la
valoracion nutricional J

épesoftalla <85% del ideal 6 IMC <18.5 6 pérdida de peso 6 no ganancia ponderal?

Considerar enfermedad pulmonar activa v fiebre cuidados rutinarios y Orientacién alimentaria

Hay signos y sintomas de malabsorcién |

¢Aumento de peso?
A v
@ apego a Revalorar:
| Tratamiento indicado requerimiento energia:

considerar: dabetes

!
2]

v

Cuidado rutinario Considerar: reflujo
Reflujo crecimiento bacteriano

Diabetes por FQ deficiencia hierro

=

Apego al tratamientg

constipacion

Enzimético

Bueno orientacion alimentaria
v

Ofrecer orientacién aimentaria

Aumentar densidad energética de alimentos
Incrementar a 4 6 5 tiempos de comida al dial

Considerar € uso de suplementos orales

Revalorar en un mes

J, » Considerar nutricion parerteral sip/t <75%
¢ Aumento de peso? Considerar alimentacion enteral sip/T <85%

Valoracion gastraintestinal

afadir bloqueador de protones a tratamiento

Cuidado rutirario

Figura 1. Atencion nutricional

altos quedan excluidos y no es intercambiable el P/Tcon  tiende a descender y luego incrementa de nuevo. El
el IMC'. El porcentaje de peso ideal como indice del ~ IMC predice la alteracion nutricional de manera mas
estado de nutricion es deficiente. En nifios con FQ este  sensible y eficaz que otras medidas antropométricas
indice subestima la gravedad del bajo peso en pacientes  convencionales en nifios con FQ. La relevancia
bajos y lo sobrestima en pacientes altos. Por otro lado,el  clinica se confirmé con una fuerte correlacion entre el
IMC se ha probado valido por su relacion con la funcion ~ IMC vy el porcentaje de volumen espiratorio forzado
pulmonar”’, en el primer segundo (VEF,), como marcador de la

progresion de la enfermedad’. Cuando el IMC de un
indice de masa corporal (IMC). El IMC, calculado  nifio se encuentra en el p50, se asocia con una VEF, de
como peso (kg) dividido entre la tallaal cuadrado (m’),  90% (80-94%)"’. En los adultos un IMC de 21 en las
esun indice d’% peso/ tglla que ajustael pesodel pacientea  mujeres y 22 en los hombres se asocia con un VEF, de
la edad. A diferencia de los adultos donde el IMC  60-70%. Por otro lado, comparado con el IMC, el
permanece constante para la edad, en la poblacion  porcentaje de peso ideal para la edad subestima la
pediatrica las referencias de los estandares del IMC son  geveridad de la desnutricion en nifios con poca

especificas para cada edad. EIIMC no incrementade la egtatura y sobreestima la severidad de la desnutricion
misma manera conforme a la edad. Aliniciar los 2 afios, e pifios con talla alta®. En el 2002, la Cystic Fibrosis
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Foundation recomendé el IMC como el indice ideal
para la evaluacion del paciente con FQ, ya que es un
método mas sencillo que la modificacion de Moore de
porcentaje peso ideal*"’, propuesta anteriormente.
Existen dos medidas de composicion corporal que son la
circunferencia mesobraquial y el pliegue cutaneo
tricipital, las cuales de acuerdo a la informacion
mostrada por Frisancho, proveen una evaluacion
adecuada de las reservas magra y grasa’. La deficiencia
de masa libre de grasa se ha relacionado con la pérdida
de la masa muscular del diafragma, lo que resulta en la
disminucioén del trabajo inspiratorio del pulmén'. El
desarrollo puberal se encuentra retrasado en pacientes
con FQ. Esto estarelacionado con la falla de crecimiento
y pobre estado de nutricion mas que a un desorden
endocrinolégico”. La disminucién en la densidad
mineral 6sea es una complicacion frecuente en personas
adultas con FQ, mas no ocurre en todos a pesar de la
cronicidad de la enfermedad. Los mayores
determinantes de una baja densidad mineral 6sea son un
estado de nutricion deficiente, bajas concentraciones
séricas de calcio o fosforo y enfermedad pulmonar
severa como marcador de la progresion de la
enfermedad”. Otros factores de riesgo incluyen:
desarrollo puberal tardio, malabsorcion de vitaminas D,
K, calcio, magnesio, enfermedades hepatobiliares y uso
cronico de corticoesteroides para tratar la enfermedad
pulmonar. En la actualidad el tratamiento para la
ostopenia u osteoporosis en ninos con FQ es a base de
optimizar el crecimiento mediante la ingestiéon de
energia, vitamina D, vitamina K, calcio y la realizacion
de actividad fisica".

Interpretacion de los indices nutricionales. De la
medicion de: a) percentiles; b) porcentaje del valor
normal de referencia para la edad y sexo; c) peso
actual/peso equivalente para el percentil de talla por
100; d) desviacidon estandar (puntaje z), se puede
evaluar si el estado nutricional es normal, existe

riesgo o una franca desnutricion™” (Tabla 2).

El retraso puberal puede ser considerado como riesgo
nutricional (falta de desarrollo de senos a los 13 afos en
nifas, amenorrea a los 16 anos o luego de 5 afios de
desarrollo mamario. En el caso de nifios es la falta de
engrandecimiento testicular o ausencia de cambios
genitales a los 14 afos. Se considera meseta, a la falta de
aumento de peso en un periodo de 3 meses en menores
de 5 afios y falta de aumento de peso en un periodo de 6
meses en mayores de 5 aflos
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SITUACIONES DE PREVENCION

Son situaciones de prevencion: los primeros 12 meses
después de haberse realizado el diagndstico de FQ); el
primer afio de vida en caso de que el diagndstico haya
sido perinatal®; el periodo de crecimiento prepuberal
(nifias de 9-16 afios de edad, nifios 12-18)", y cuando se
identifica alteracion en el crecimiento y estado
nutricional, por lo que el nifio con FQ debe ser
monitorizado mas frecuente en lugar de cada tres
meses.

Se identifica una situacion critica, cuando': hay pérdida
de la curva del peso habitual (el bajo peso y baja talla se
han observado en nifios entre 5-8 afios); cuando el
aumento de peso y talla es normal en nifios entre 9-12
afios pero tiene un decline a los 13-16 afos; cuando el
indice de Waterlow (peso/talla) es <89% (en caso de ser
<85% el tratamiento debe ser mas agresivo), y cuando
hay disminucion de la velocidad de crecimiento.
Cuando la talla se encuentra por debajo del p3 y el
porcentaje de peso/talla, circunferencia mesobraqueal
y pliegue cutaneo tricipital estan por arriba del p10 de
las curvas de crecimiento, no se precisa intervencion
nutricional.

FACTORES DEALARMA

Son factores de alarma: no aumento el peso;
disminucion de porcentaje de Peso/talla o disminucion
del IMC; disminucion del apetito (reagudizacion de la
afeccion respiratoria, cambios en régimen de vida como
ir a la escuela o pasar tiempo fuera); frecuentes
exacerbaciones pulmonares (ocasiona incremento en el
gasto energético basal, condicionado por el aumento de
trabajo respiratorio, ademas del mismo proceso
infeccioso por produccién de interleucinas y otras
proteinas de fase aguda), y en niflos que no presenten
incremento ponderal se debe valorar: exacerbacion
pulmonar, reflujo gastroesofagico y diabetes
relacionada con la FQ (con o sin hiperglicemia). La
prueba de tolerancia a la glucosa debe considerarse en
todo paciente con falla en el crecimiento. También la
falta de aumento de peso puede ser ocasionada por
enfermedad hepatobiliar y sobrecrecimiento
bacteriano'®. En cuanto a la velocidad de crecimiento,
las mediciones seriadas permiten cuantificar
incrementos por unidad de tiempo, siendo fundamental
el seguimiento de la talla para detectar precozmente un
retardo o fallo de crecimiento.
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ACTIVIDADES A REALIZARSE DURANTE LA
CONSULTA

Evaluar el estado de nutricion de forma periddica para
detectar precozmente cambios en su estado y establecer
las medidas de prevencion y terapéuticas adecuadas.
Registrar incidencias ocurridas desde la visita anterior:
exacerbacion respiratoria, cumplimiento o no del
tratamiento enzimatico, vitaminico y suplementos
indicados, adherencia a la dieta indicada, inclusion o no
de preparaciones con alta densidad energética, estado
del apetito del menor con FQ, problemas digestivos que
se presentaron (esteatorrea, diarrea, estrefiimiento, dolor
abdominal, vomito, reflujo). Hacer recordatorio de 24
horas, pedir un registro de alimentos de 3 dias. Esta
informacion aunque no es precisa aporta datos
cualitativos y semicuantitativos que son utiles para
corregir habitos inadecuados y establecer nuevas
normas dietéticas.

Exploracion clinica: buscar signos de deficiencia de
nutrimentos, alteracion en el gusto, motilidad del tracto
gastrointestinal.

Valoracion antropométrica: valoracién de las
dimensiones fisicas del cuerpo (peso, talla, perimetro
cefalico en menores de 2 afios, pliegues cutaneos, IMC,
Peso/talla, reserva magra y reserva grasa. El
seguimiento de estas medidas en graficas percentiladas
arroja informacion sobre el estado de nutricion del nifio
y su canal de crecimiento.

Valoracion bioquimica: En la tabla 3, se resumen los
paraclinicos a realizar en el nifio con FQ. A pesar de
suplementar 390-800 UI de vitamina D diariamente, la
media de 24 hidroxivitamina D se ha encontrado en los
limites inferiores de concentracion normal.

Valoracién dietética: realizar preguntas dirigidas para
detectar la cantidad de jugos, bebidas carbonatadas,
otros liquidos y la presencia de grasa en los alimentos y

preparaciones ingeridas; interrogar sobre el uso de
alimentos bajos en energia o en grasa y de ser asi
ofrecer orientacidon alimentaria para incrementar su
aporte en este tipo de pacientes; se recomienda realizar
un recordatorio de 24 horas, junto con registro de
alimentos de 3-5 dias, como un apoyo para la
supervision de los alimentos y preparaciones incluidas
comuUnmente en la alimentacion del individuo y asi
hacer las recomendaciones pertinentes, y en caso de
detectar falta de apetito, considerar entre otros factores,
anemia o estrefiimiento. Evaluar la ingestion de
suplementos energéticos caseros o comerciales, pues
su empleo se encuentra en discusion debido a que
generalmente sustituyen alimentos de la dieta.
Usualmente se prescriben suplementos a base de
proteinas para aumentar la ingesta energética y mejorar
la condicién nutricional, sin embargo, no se ha
encontrado diferencia alguna en el uso de estos
suplementos energéticos” en lugar de orientacion
alimentaria en cuanto al cambio en el IMC en un
periodo de 12 meses. Aunque la ingesta energética si
aumenta en un 20% lo que a largo plazo podria verse
favorecido el estado de nutricién, pero no hay
diferencia en relacion que cuando se imparte la pura
orientacion'. En caso de requerir el uso de un
suplemento energético, a partir de los 5 afios de edad se
pueden utilizar suplementos indicados para los adultos,
prefiriendo el de mayor palatabilidad para mejor
adherenciay con densidad energética mayor. Se sugiere
ofrecerlos antes de los alimentos o entre las comidas
para no interferir con el resto de los alimentos y con el
apetito normal. Finalmente, no restringir ningun
alimento al paciente con FQ. En su lugar se deben dar
recomendaciones de alimentos con alta densidad
energética.

Tabla 2
Interpretacion de indices nutricionales

Percentil Indice
Estado nutricional| %Talla/edad®’ %Pesoltalla®* Percentil Peso/talla®® | Masa Corporal
en FQ*
Normal >95% >90% >25 >25; ideal es p50
Riesgo <95% >90% con 10-24 15-24
nutricional* meseta o pérdida de peso
Desnutricion <p5 <90% <10 <15
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Tabla 3
Valoracién bioquimica

AT diagnostico

Funcién hepatica

Indicador de FQ Anual Otro momento Examen
Vitamina A X X Vitamina A (retinol) sérico
Vitamina D X X 24-OH-D sérico
Vitamina E X X Alfa-tocoferol sérico
Enfermedad hepatica,
Vitamina K X hematemesis PIVKA Il o tiempo protrombina
Acidos grasos
esenciales Falla en el crecimiento Triene: Tetraene
Calcio, fésforo ionizado sérico y urinario en
caso de que evolucion no sea satisfactoria.
>8 afos Asi se descarta deficiencia o sindrome
pseudos-bartte causante de retardo
Calcio y fésforo crecimiento
Densidad mineral En >10 afios
Osea DEXA
Hierro X X Poco apetito Hemoglobina y hematocrito
Considerando 6 meses
de suplementacion y
Zinc monitorizar el No hay estudios
Alta exposicion a calor
Sodio o deshidratacion Sodio sérico y urinario
Desnutricion o riesgo
Reserva proteica X X de desnutricién Albumina o prealbumina
Anual en la
adolescencia sin
Glicemia X diagndstico diabetes Glucosa sérica

Bilirrubina directa
Bilirrubina indirecta
Bilirrubina total
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