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l. RESUMEN

La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria autosémica con una incidencia
aproximada de 1/4500 recién nacidos y una frecuencia de portadores de 1 por cada
25.La anomalia principal es en el transporte del cloruro epitelial y otros medios de
transporte de electrolitos condicionando un compromiso multisistémico, cronico y
progresivo, con manifestaciones secundarias de infeccion e inflamacién con dafio

en los aparatos digestivo, reproductivo y de las glandulas sudoriparas.

Los avances en el diagndstico y tratamiento de esta condicion ha ocasionado
un aumento en la supervivencia, incrementando con ello la incidencia de
complicaciones, la mayoria son de origen respiratorio, como lo son la bronquiolitis,
hemoptisis, atelectasia, neumotérax etc. La diabetes mellitus relacionada con la
fibrosis quistica es la comorbilidad méas frecuente, que ocurre en un 20% de los
adolescentes y 40-50% en adultos. Este tipo de diabetes que comparte
caracteristicas de la diabetes tipo 1 y 2, teniendo como principal etiologia la

insuficiencia de insulina.

La presencia de fibrosis quistica tiene repercusiones en el estado nutricio
debido al incremento de los requerimientos energéticos asi como a la falta de
actividad enzimatica y la insuficiencia de sales biliares que conducen a la mala
absorcion de nutrientes, incluyendo grasas, vitaminas liposolubles (A, D, E, K)

resultando en deficiencias nutrimentales.

La intervencion nutricional se ha convertido en un aspecto fundamental para
promover la longevidad y mejorar las condiciones de los pacientes con fibrosis; sus
objetivos incluyen la promocion del crecimiento y desarrollo éptimo, ganancia de
masa corporal magra, mantenimiento de peso o replecién, aumento de la fuerza
muscular y mejora en la calidad de vida. Para lograr estos resultados se debe tener
un aporte adecuado de energia y proteina, optimizacion de la terapia con enzimas
pancreaticas, nutricion suplementaria (suplementos orales o colocacién de sondas)
y aporte adecuado de grasa y vitaminas liposolubles para evitar deficiencia de las

mismas.



FIBROSIS QUISTICA

Il. EPIDEMIOLOGIA

La fibrosis quistica (FQ)! es la enfermedad hereditaria autosémica grave mas
frecuente en la poblacion caucéasica. Tiene una incidencia aproximada de 1/4500
recién nacidos vivos y una frecuencia de portadores de 1 por cada 25. ' La OMS
menciona que la incidencia de la fibrosis es muy diferente a nivel mundial, en el
continente asiatico, esta infra diagnosticada, sin embargo, la incidencia es poco
comun. En la Unién Europea 1 en 2000-3000 recién nacidos se confirma que fue
afectado por fibrosis y en Estados Unidos de América, la incidencia es
aproximadamente de 1 por cada 3500 nacimientos.?

En el caso de México, no hay informacién disponible de la Secretaria de
Salud o instituciones, sin embargo, existen asociaciones privadas como lo es la
Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica que se encarga de brindar apoyo a dicha
poblacidn, la cual reporta que existe una incidencia aproximada de 1/8500 recién
nacidos vivos y estima que cada afio nacen aproximadamente 400 nifios con fibrosis
quistica, con una esperanza de vida de 18 afios. Aproximadamente el 27% de esta
poblacién alcanzan la vida adulta. 2

La esperanza de vida ha ido en aumento a lo largo de los afios, debido a los
avances meédicos y esta condicionada por la presencia de complicaciones de la
enfermedad. En algunos paises se tienen registros que mencionan que las personas
pueden vivir mas de 50 afios con un adecuado tratamiento.® Un estudio que
compara las defunciones en Inglaterra, Estados Unidos y Gales del afio 1972 al
2009 concluye que la edad promedio ha aumentado 0.543 afios de vida por afo. (IC
95% 0.506-0.582)°

El factor de riesgo mas importante para presentar FQ es el aspecto genético,
ya que para que ésta se presente, se requiere que ambos padres sean portadores
del gen defectuoso que codifica a la proteina conocida como factor regulador de

L A partir de este momento me referiré a la “Fibrosis quistica” como “FQ” para futuras referencias.



conductancia transmembranal (CFTR). Las personas que solo tienen un gen
defectuoso se llaman portadores, pero no presentan la enfermedad, si ambos
padres son portadores, la probabilidad de presentar la enfermedad es de 25%, la
probabilidad de ser portador, pero no presentar FQ es del 50%, y la probabilidad de

no ser portador ni desarrollar fibrosis quistica es del 25%.*
Complicaciones de la enfermedad (prevalencias)

Las complicaciones méas comunes son las de tipo respiratorio; dichas
manifestaciones estan presentes en el 75% de los infantes en el primer afio de vida
iniciAandose como dificultad respiratoria, neumonias de repeticion hasta ocasionar
insuficiencia respiratoria.! En el 40% las afecciones respiratorias son la sospecha
diagndstica. ®Aunque es mas comun su aparicién en los infantes, también pueden
aparecer en la vida adulta. El 85% de los pacientes que fallecen por fibrosis quistica
es a causa de una exacerbacion de la enfermedad. Los gérmenes que afectan con

mayor frecuencia son P. aeruginosa, Staphilococcus aureus y Burkholderia spp.®

Dentro de las complicaciones de tipo no respiratorio, que se presentan con
mayor frecuencia en nifios, es el retraso en el crecimiento. Esto es multifactorial y
se estima que una sexta parte de los nifios estaran por debajo del percentil 5 del
peso para su talla. ” Una de las principales causas es la malabsorcion, que llega a
presentarse hasta en el 85% de los casos, derivado de la insuficiencia pancreatica

secundaria.®

Otras complicaciones son la pancreatitis en un 10%, el sindrome de
obstruccion intestinal distal en un 15%, la enfermedad hepética en un 27-35%,
infertilidad en un 95% de los hombres, y osteopenia u osteoporosis hasta en un 75%
de los pacientes adultos. Algunos estudios sugieren que se tiene mayor riesgo de
canceres gastrointestinales que la poblacién general, aumentando con la edad. ©
Una complicacion que se ha observado en aumento es la presencia de enfermedad

renal.®

La enfermedad renal aguda en nifios con FQ es 100 veces mas frecuente

que en la poblacion general (0.075 casos por cada 10000 nifios por afio).® La



enfermedad renal cronica se asocia con aumento con la edad, sexo femenino y mala

funcion pulmonar. ©

La comorbilidad mas frecuente de las personas con FQ es la diabetes mellitus
relacionada a la fibrosis, que ocurre en un 20% de adolescentes y un 40-50% de
los adultos. 8

Una de las principales dificultades de la FQ es el costo que representa su
tratamiento, el cual ha ido incrementando conforme se han dado avances médicos.
Un estudio australiano concluy6 que el gasto anual para el tratamiento de la fibrosis
es de $ 15,571 dolares, con variaciones dependiendo de la gravedad de la
enfermedad. La mayoria de los costos son debido a hospitalizaciones (58%),
seguido por el uso de farmacos (29%), servicios médicos (10%), complicaciones
(2%) y pruebas de diagnéstico (1%). °No existen datos de los costos de la
enfermedad en México, pero se puede tener un parametro de referencia al ver los

resultados de dicho estudio.

Il. FISIOPATOLOGIA

La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria multisistémica de caracter
autosdémica recesiva, que se origina como resultado de mutaciones en un gen
ubicado en el brazo largo del cromosoma 7, el cual codifica una proteina conocida
como factor regulador de conductancia transmembranal (CFTR), donde la
disfuncién de la proteina provoca alteracion en el transporte i6nico en la membrana
apical de las células epiteliales de distintos 6rganos y tejidos. La enfermedad es
mas frecuente en nifios, sin embargo, adolescentes y adultos también pueden verse

afectados.1?

Los individuos heterocigotos portan un alelo normal y un alelo mutado en el
brazo largo del cromosoma 7. A estos individuos se les conoce como portadores y
son asintomaticos, de esta forma una copia del gen CFTR normal es suficiente para

proteger contra la enfermedad.!



La FQ es una enfermedad compleja y pleomdérfica, donde el fenotipo clasico
resulta en enfermedad pulmonar obstructiva progresiva, (principal causa de
morbimortalidad en mas del 95% de los pacientes), insuficiencia pancreética
exocrina y elevacion en los niveles de cloro y sodio en sudor en el 90% de los
pacientes. Sin embargo, puede haber manifestaciones poco frecuentes o atipicas

en algunos de los casos.!
Estructuray funcion del CFTR

Las proteinas secretadas por las células deben atravesar la via secretora,
constituida por una red de membranas y organelos intracelulares que contribuyen a
la maduracion de las proteinas. Los componentes basicos de este mecanismo son
chaperones asociados al reticulo endoplasmico o al aparato de Golgi, los cuales
tienen un papel importante en la unién y maduracion de la proteina, en caso de ser

insuficiente se presenta una degradacién en los organelos. !

El CFTR es una glucoproteina de 1480 aminoacidos que funciona como un
canal de cloro (Cl) dependiente de AMP ciclico en la membrana apical de las células
epiteliales y pertenece a la familia de proteinas transportadoras de membrana. Esta
formada por los dominios transmembranales TM1 y TM2 los cuales atraviesan la
doble capa lipidica de la membrana celular para fijar la proteina. Tiene dos sitios de
union (NBF1 y NBF2) y un dominio regulador (R) con multiples sitios de fosforilacion

dependientes de AMP ciclico mediante los cuales controla la actividad del canal. 1*

El dominio TM1 es el soporte fisico del canal. La apertura y el cierre del canal
de CFTR se activa por fosforilacion del dominio R por una proteincinasa
dependiente de AMP ciclico. EI CFTR también funciona como regulador de canales
de sodio, estableciendo un balance entre la absorcion de sodio y secrecion de
bicarbonato (HCO3) para hidratar la via aérea, otra de sus funciones es actuar como

canal para otras proteinas como el glutatién.12
Disfuncién del CFTR

La expresién de la proteina CFTR esta altamente regulada en las células epiteliales

del pulmodn, el pancreas, intestino, ductos biliares, rifion, glandulas salivales vy
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sudoriparas, testiculo y Utero. Cualquiera que sea la mutacion, los pacientes con

fibrosis presentan en diversos grados:!?

a) Concentracion anormal de iones en las secreciones de las glandulas
serosas, manifestada por aumento en la concentracion de cloro y sodio en
el sudor.

b) Incremento en la viscosidad de las secreciones de las glandulas secretoras
de moco, asociado con obstruccion y pérdida de la funcion glandular.

c) Aumento en la susceptibilidad a la colonizacion por grupos especificos de
bacterias (Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Pseudomonas

aureginosa).!

La enfermedad respiratoria en pacientes con FQ estd caracterizada por la
acumulacion de secreciones espesas y purulentas; disminucion del aclaramiento
mucociliar, infecciones respiratorias recurrentes y deterioro progresivo de la funcién
pulmonar. Estos problemas parecen constituir la caracteristica fundamental de la

enfermedad.!

Las anormalidades en la viscosidad del moco en pacientes son resultado de
los cambios en el transporte iénico (canal de cloro) del epitelio respiratorio y de las
glandulas submucosas secretoras de moco. Las alteraciones en el transporte
incluyen una reduccion en la secrecion de cloro hacia el fluido periciliar con un
incremento en la absorcion de sodio, ademas de una secrecidbn anormal de
bicarbonato. Como resultado de estas anormalidades se incrementa la osmolaridad

y la viscosidad de las secreciones en las glandulas mucosas.!?
Etiologia

La secuenciacion del gen CFTR demostro la ausencia de una tripleta de bases que
codifican para una fenilalanina en la posicion 508 de la proteina. Esta mutacion
conocida como delta F508 (AF508) se observa en el 70% de la poblacién caucasica
con FQ, pero se han descrito mas de 1500 mutaciones del gen CFTR, las cuales
estan asociadas a diferentes formas fenotipicas o expresion de la enfermedad.

Cerca de 30 de estas mutaciones han sido reportadas con una frecuencia >0.1% de
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los alelos identificados, el resto son mutaciones muy poco frecuentes o descritas en
grupos étnicos especificos. La frecuencia en la mutacion AF508 en México varia del
34-40.72% de acuerdo a algunos estudios publicados, quienes ademas encuentran
como segunda mutacion mas frecuente la G542X en el 6.18%, la AlI507 y a S549N
con 2.57% en los 194 alelos que fueron estudiados. Estos andlisis demuestran la

heterogeneidad de la poblacién mexicana.'!

Las mutaciones del CFTR se pueden agrupar en diferentes clases de acuerdo a las

consecuencias funcionales en:1112

) Proteina inestable o que no se expresa
1)) Que no se encuentra regulada

1)) Muestra conductancia anormal

IV)  Produccion parcialmente defectuosa

V) Aceleracion de la degradacion

Las clases I, Il y Ill son mutaciones mas comunes y son asociadas con
insuficiencia pancreética, mientras que las IV, V y VI son menos comunes, a

menudo con suficiencia pancreéatica. 12

Hasta ahora, el conocimiento y el prondstico de las mutaciones genéticas son
de valor clinico limitado, pero ha cambiado con los afios de acuerdo al desarrollo de
nuevos enfoques de tratamiento que abordan aspectos especificos de la disfuncién
del CFTR.1?

Complicaciones de la enfermedad

Enfermedades respiratorias

Las manifestaciones respiratorias son las mas comunes en los pacientes con
fibrosis quistica, comienzan con presencia de tos y dificultad respiratoria. Con
posterioridad, aparecen las infecciones respiratorias recurrentes; tos cronica
productiva con expectoracion purulenta, sintomas similares al asma bronquial y
neumonias de repeticion. Todo ello ocasiona una colonizacion de la via aérea,
aumento en la respuesta inflamatoria y obstruccion progresiva, lo que conlleva a la

insuficiencia respiratoria.t
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La bronquiolitis es una forma comun de presentacion de la FQ durante los
primeros afos de vida y requiere en ocasiones de ventilacion mecanica. La etiologia
suele ser debido a virus o bacterias como la enterobacteria Staphylococcus aureus

y Pseudomonas aeruginosa.*

La hemoptisis es otra manifestacion comun con alto porcentaje de
recidivancia. Es secundaria a la granulacion tisular, la hipertrofia arterial, el aumento
de la angiogénesis y la remodelacion vascular que crea inflamacién cronica, rotura
de capilares y de vasos sanguineos, lo que condiciona la tos continua. Se agrava

con la deficiencia de vitamina K.1

La atelectasia es otro padecimiento que se puede presentar, ocasionado por
los tapones de secreciones espesas o como complicacién de la aspergilosis

broncopulmonar alérgica.!

El neumotdérax es una complicacion poco comun asociada a factores tales
como la presencia de Pseudomonas aureginosa, aspergilosis broncopulmonar
alérgica, hemoptisis masiva, insuficiencia pancreatica o alimentacion por
gastrostomia.'® Consiste en el aumento de secreciones y edema de la mucosa, que
obstruyen la via aérea provocando atrapamiento aéreo en el alveolo y aumento del

volumen residual. !

La historia natural de la FQ es la progresion de la enfermedad hasta el

deterioro prolongado de la funcién pulmonar y la insuficiencia respiratoria crénica.?

Enfermedades gastrointestinales

Después de las enfermedades respiratorias, representan la afeccion mas comun en
pacientes con fibrosis quistica, en especial en nifios menores a 6 afos con
insuficiencia pancreatica exocrina, representando la principal causa de desnutricion.
La disfuncién del CFTR ocasiona un blogueo en la secrecién de cloro con aumento
en la absorcion de sodio. El resultado es una deshidratacion del contenido luminar,
lo cual contribuye a muchas de las manifestaciones gastrointestinales de la
enfermedad, incluyendo ileo meconial y el sindrome de obstruccién intestinal distal.

La insuficiencia pancreatica es la manifestacion mas comun, pero la malabsorcion

13



puede estar también originada por la inactivacion de enzimas pancreaticas
secundaria a hiperacidez y a la presencia de peptidasas en el intestino superior,
degradacién de sales biliares y enteropatias asociadas.!

Los defectos funcionales en la mucosa intestinal incluyen anomalias de
transporte y disminucién de la secrecion y actividad enzimatica y de las hormonas
gastrointestinales. Las anomalias del transporte en el intestino son reflejo de las
existentes a nivel general en el transporte i6nico mediado por CFTR, lo que se suele

asociar con moco anormalmente espeso.l

Ademas, existen alteraciones en la absorcidon y excrecion de los acidos
grasos esenciales, incluyendo vitaminas liposolubes, que pueden ser la causa de
trastornos intestinalessecundarios a déficit de prostaglandinas, leucotrienos y otros
metabolitos. La malabsorciéon de sales biliares en ileo terminal contribuye a la

existencia de un metabolismo anormal de sales biliares en pacientes con FQ.!

La incidencia de trastornos gastrointestinales suele estar en relacién a la eficacia de

la terapia enzimatica sustitutiva para el control de la insuficiencia pancreatica.!

Diabetes mellitus relacionada a la fibrosis quistica

La diabetes mellitus es una comorbilidad comdn en los pacientes con fibrosis
quistica. Aunque comparte caracteristicas de la diabetes tipo | y Il, es una entidad
clinica distinta. Es causada principalmente por la insuficiencia de insulina, jugando
un papel importante la resistencia a la misma. El diagndstico adicional de diabetes
asociada a fibrosis quistica tiene un impacto negativo en la funcion pulmonar, asi
como en la supervivencia, y este riesgo afecta desproporcionadamente a mujeres.
En contraste con los pacientes con otro tipo de diabetes, no hay casos
documentados de muerte por enfermedad vascular aterosclerética en pacientes con

diabetes relacionada a la fibrosis quistica.'!8

14



Enfermedad Renal

Una complicacion que ha ido en aumento es la presencia de enfermedad renal en
el paciente con fibrosis quistica. El gen CFTR se encuentra en el rifidn,
principalmente en los tubulos distales y proximales, la inactivacion del gen puede
causar proteinuria de bajo peso molecular, sin embargo su papel exacto y el efecto
en la enfermedad renal es desconocido y es una caracteristica inusual comparado
con la disfuncién renal secundaria que es cada vez mas comun. Después del
nacimiento hay una disminucion gradual en el nimero de nefronas, la tasa de
desgaste se acelera cuando hay una infeccidén cronica, diabetes y enfermedad
vascular, entidades que pueden estar presentes en la fibrosis quistica. Por otra
parte, las personas con fibrosis estdn en mayor riesgo de sufrir enfermedad renal
por la exposicion a farmacos potencialmente nefrotoxicos, incluidos los
aminoglucésidos, medicamentos no esteroideos e inmunosupresores. La nefropatia
también puede deberse a anormalidades en el transporte de sal, colonizacién por

Pseudomonas auruginosa y diabetes relacionada a fibrosis quistica.®

Enfermedad hepatobiliar

Su identificacion es compleja debido a la ausencia de sintomas tempranos y
carencia de estudios para establecer una adecuada intervencion terapéutica. El gen
CFTR se expresa en el epitelio de los conductos biliares intra y extra hepéaticos, asi
como en la vesicula biliar. Las mutaciones del gen condicionan la ausencia o baja
funcionalidad del canal de cloro en el epitelio biliar, provocando alteraciones en la
composicién, hidratacion, consistencia, alcalinidad y libre flujo en los canaliculos,
contribuyendo a la patogenia de las lesiones hepaticas observadas en el paciente

con fibrosis quistica.!!

Infertilidad secundaria a fibrosis quistica en varones

Los pacientes varones con FQ presentan anomalias anatomicas en su aparato
reproductor. Los conductos deferentes pueden no existir (ausencia congénita

bilateral de conductos deferentes) o estan atréficos. Se observa asi mismo,
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ausencia del cuerpo y cola del epididimo. En un importante nimero de casos existe

atrofia de las vesiculas seminales.*

Los varones con fibrosis no presentan espermatozoides en su eyaculado
(azoospermia), su volumen puede estar reducido y su pH ser mas acido. El 95-98%
presenta azoospermia obstructiva, por lo tanto son estériles.'* En el caso de las
mujeres, no presentan anormalidades en su aparato reproductor pero presentan
irregularidades menstruales, y aunque la fertilidad esta reducida, se encuentra

conservada independientemente del grado de enfermedad.4

En la tabla 1 se hace un resumen de las principales complicaciones de la FQ de

acuerdo a los diferentes aparatos y sistemas.

Tabla 1. Complicaciones de la fibrosis quistica

Aparato o sistema'® Complicaciones?'®
Respiratorio -Sinusitis
-Infeccion pulmonar crénica
-Obstrucciones de la via aérea
-Bronquiectasia
-Hemoptisis
-Neumotoérax
-Insuficiencia respiratoria
Pancreético -Insuficiencia pancreatica exécrina
-Pancreatitis cronica
Hepatobiliar -Cirrosis biliar focal
-Esteatosis
-Colelitiasis
Gastrointestinal -lleo meconial
-Sindrome de obstruccién intestinal distal
-Malabsorcion
-Reflujo gastroesofagico
-Prolapso rectal

Renal -Nefrolitiasis
-Enfermedad renal crénica
Endocrino -Diabetes mellitus
-Osteoporosis

-Desarrollo sexual retardado
-Hipogonadismo

Genitourinario -Azoospermia obstructiva
Adaptado de: Flume P. Pulmonary Complications of Cystic Fibrosis. Respiratory Care.
2009; 54 (5).
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V. DIAGNOSTICO MEDICO

Tamiz neonatal

Los recién nacidos deben ser examinados al nacer para detectar la presencia de
fibrosis quistica mediante una muestra sanguinea, obtenida en las primeras 48 'y 72
horas de nacimiento, en la cual se cuantifica tripsina inmunoreactiva.'®’ La tripsina
se encuentra elevada en los pacientes debido al bloqueo de los ductos pancreaticos
por efecto de las secreciones caracteristicas en esta enfermedad. 8 La presencia
de valores elevados de tripsina indica la necesidad de una segunda prueba que
determine el resultado.’® El diagnéstico no siempre es sencillo pero el examen
neonatal para fibrosis quistica esta siendo cada vez mas utilizado, pues la deteccién

temprana permite tener acceso a atencion médica especializada. 61’

Cuando los dos valores del tamiz neonatal tienen resultados positivos, se
puede recurrir a la realizacion de pruebas de ADN para confirmar dicha condicién,
o0 bien, realizar la prueba de cloro en sudor, que se considera en la actualidad como
estandar de oro para diagnéstico de fibrosis quistica.6:19:20

Prueba de cloro en sudor

Consiste en una prueba cuantitativa de iontoforesis con pilocarpina o QPIT, con
estimulacion de la sudoracion, la técnica estandar confirmatoria es la de Gibson y
Cooke, midiendo el cloro con un cloridémetro digital.»'® La constatacién en dos
muestras con cloro superior a 60mmol/L son consistentes para fibrosis quistica, sin
embargo puede haber personas con la presencia de fibrosis quistica y valores por
debajo de 60mmol/L, por lo que se recomienda seguir los algoritmos propuestos en
el consenso del 2006 por la European Cystic Fibrosis Society (ECFS) donde se

coloca el test del sudor en el centro diagnéstico para que sea utilizado en todos los
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casos (figura 1) , excepto en el tamiz neonatal , y se propone para diagnosticar la
fibrosis quistica clasica, la presencia de al menos una manifestacién fenotipica,
junto con una concentracion de cloro en sudor 260mmol/L y fibrosis quistica no
clasica en presencia de un test de cloro en sudor de 30-60mmol/L, junto con la
presencia de 2 mutaciones causantes de enfermedad o un diferencial potencial

nasal alterado. (Tabla 2y 3).1

El estudio en la diferencia de potencial mide la diferencia de potencial
eléctrico a nivel de la mucosa nasal, requiere de estandarizacion y preparacion por

lo que se lleva a cabo en centros de alta especialidad.!®

En el afio 2014, la European Cystic Fibrosis Society publicé una guia donde
menciona que se sugiere realizar pruebas genéticas para detectar las posibles
mutaciones que generen la fibrosis quistica, y menciona como criterios

diagnosticos:?!

-Una prueba de cloro en sudor mayor a 60mmol/L y/o dos mutaciones en el gen
CFTR, asi como caracteristicas clinicas como las bronquiectasias difusas, cultivos
positivos de patégenos, especialmente P. auruginosa, insuficiencia pancreética

exocrina, sindrome de pérdida de sal y azoospermia obstructiva en hombres.?!
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Figura 1 Algoritmo diagnéstico partiendo del test del sudor en pacientes con

sospecha clinica de fibrosis quistica

Sospecha de
fibrosis quistica

Prueba de cloro en

/ - \»

< 30 mmol/L 30-60 mmol/L >60mmol/L

Repetir prueba

v v
<30mmol/L 30-60mmol/L >60mmol/L
| ¢ /

v

FQ improbable Estudio genético

FQ clasica

Estudio genético

Adaptado de: Farrell PM, Rosenstein BJ, White TB, Accurso FJ, C astellani C, C utting GR, et al. Guidelines
for D iagnosis of C ystic Fibrosis in N ewborns through Older Adults: Cystic Fibrosis Foundation Consensus
Report. J Pediatr. 2008;153:54-S14.
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Tabla 2.-FQ Cléasica o tipica

2 1 caracteristica fenotipica
+ Cloro en sudor 260 mmol/L

Caracteristicas fenotipicas

Enfermedad sinopulmonar crénica
-colonizacion persistente por patégenos
tipicos

-tos y expectoracion crénica

-obstruccion de vias aéreas
-anormalidades en la radiografia de térax
Alteraciones digestivas y/o
nutricionales

-sindrome de obstruccion intestinal
-complicaciones asociadas a déficit de
vitaminas

-malnutricion

Sindromes de pérdida de sal

-alcalosis metabolica

-pérdida aguda de sal

Agenesia congénita bilateral de vasos
deferentes

Otras caracteristicas

Generalmente 2 mutaciones identificadas
Insuficiencia pancreatica
Evolucion clinica variable

Criterios diagnésticos de la FQ (ECFS 2006)1%

Tabla 3.- FQ no clasica o atipica

2 1 caracteristica fenotipica

+ Cloro en sudor de 30 a 60mmol/L o
normal (<30mmol/L)

+ 2 mutaciones en el gen CFTR
identificados y/o diferencia potencial
nasal alterado

Otras caracteristicas

Suficiencia pancreética
Afectacion pulmonar leve
Afectacion de uno o mas 6rganos

Criterios diagnésticos de la FQ, (Consenso ECFS 2006)%2!
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V. TRATAMIENTO MEDICO

El tratamiento de la FQ es complejo debido a los mdultiples 6rganos que se
encuentran involucrados en la enfermedad, asi como su marcada variabilidad, por

lo que debera realizarse en forma individualizada y multidisciplinaria.*!
Enfermedades respiratorias

En cuanto a las enfermedades respiratorias se tienen las siguientes

recomendaciones generales para su tratamiento (grado B)!%:

1.-Inhaloterapia con solucion isoténica de NaCl al 0.9%

a) broncodilatadores, se pueden utilizar de forma rutinaria en menores de 5 afios, y
se debera evaluar su utilidad en nifios mayores

b) mucoliticos: de utilidad limitada debido a caracteristicas particulares del paciente
(grado C)

c) vasoconstrictores: de uso en enfermedad rinosinusal

d) dornasa alfa recombinante humana

e) antibiéticos nebulizados

2.-Fisioterapia dos a 3 veces al dia

a) drenaje postural (percusién, vibracion)

b) autodrenaje y PEEP

c) flutter

d) ciclo activo de la respiracion

e) chaleco

3.-ejercicio

4.-Tratamiento antimicrobiano con 4 alternativas:

a) profilaxis

b) erradicacion

C) para exacerbaciones

d) Supresiva

5.-Administracion de oxigeno nocturno cuando haya desaturacién menor al 92%
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6.-Macrdlidos (azitromicina). Deben realizarse pruebas de funcion hepatica cada 6
meses (B)

7.-Anticipar y/o tratar las complicaciones respiratorias de la enfermedad

Para el tratamiento de exacerbaciones leves, el antibidético mas eficaz es el
ciprofloxacino. Sin embargo su utilizacion repetida o prolongada facilita el desarrollo
de resistencias. Otros farmacos utilizados son el cotrimoxazol, cloranfenicol,
tianfenicol y fosfomicina. En el caso de exacerbaciones graves se requiere de
tratamientos endovenosos con uno o mas farmacos segun la sensibilidad del

patégeno responsable.

Para el tratamiento de patégenos especificos se recomienda:!®
H. influenzae: amoxicilina-clavulanico de 22 o 32 generacion

S. aureus: cloxacilina o flucoxacilina

P. aeruginosa: ciprofloxacino

En la siguiente tabla se decriben los principales antimicrobianos utilizados en las

infecciones pulmonares.??

Tabla 4. Antimicrobianos utilizados en FQ

Via de Microorganismos Sustancias

administracion

Oral Staphylococcus aureus Dicloxacilina
Linezolid
Cefalexina
Clindamicina

Amoxicilina-clavulanico

Haemophilus influenzae Amoxicilina
Pseudomonas aeruginosa Ciprofloxacino
Burkholderia cepacia Trimetroprima-

sulfametoxasol
Empirical Azitromicina/eritromicina
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Intravenoso S. aureus Meticilina

Vancomicina
P. Aureginosa Trobamicina

Amicacina
Netilmicina
Carbenicilina
Ticarcilina
Piperacilina
Ticarcilina-clavulanico
Piperazilin-Tazobactam
Meropenem
Cefepima
Imipenem-cilastatina
Ceftacidina
Aztreonam

Aerosol B. cepacia Cloranfemicol
Meropenem
Trobamicina (inhalada)

Adaptado de: Kliegman R, Jenson H, Behrman R,Stanton B. Nelson, Tratado de pediatria.182

edicion. Barcelona (Espafa): Elsevier Saunders; 2009

En las Ultimas décadas existe interés por el uso de antibioticos nebulizados,
los beneficios incluyen su depdsito directo sobre el sitio endobronquial, disminucién
de su toxicidad, mejor costo beneficio y mejor calidad de vida que cuando se

administran por via intravenosa.!! 24

Los mas estudiados y utilizados son los aminoglucésidos, ya que
permanecen bioactivos y su absorcion es pobre a traves de la superficie epitelial,
alcanzando altas concentraciones en las secreciones bronquiales y con minima
toxicidad. Otros antibidticos incluyen a las polimixinas y tratamientos

combinados.11:24
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Existen farmacos que se utilizan como terapia adyuvante como lo son los

corticoides orales o inhalados, el ibuprofeno y los broncodilatadores.4

En algunos casos se puede considerar el trasplante pulmonar, su indicacion
se reserva para aquellos pacientes que estén en situacion pulmonar terminal, es
decir, cuando la expectativa de supervivencia es limitada y se han agotado todos

los recursos terapéuticos. 1418
Enfermedades digestivas

El tratamiento médico para las enfermedades digestivas ira en relacion a la
sintomatologia presentada por el paciente, la recomendacion general es el uso de
enzimas pancreéticas con cubierta entérica de acuerdo a los siguientes esquemas
(C):ll

a) 1500 a 2500 Ul en base a la lipasa/kg de peso por alimento, sin exceder
10000 Ul de lipasa/kg/dia

b) 500-4000 Ul en base a la lipasa (1800 promedio) por gramo de grasa
ingerida, sin exceder de 10000 Ul de lipasa/kg/dia

c) 500 a 1500 Ul de lipasa por refrigerio

d) 2000 a 4000 Ul de lipasa por cada 120ml de férmula.

Otras indicaciones por grupo de edad mencionan:**
Lactantes: comenzar con 2000-4000 U de lipasa por toma

Nifios: Iniciar con 1000-1500 U de lipasa/kg/dia, repartidas entre todas las tomas de
alimento. Aumentar de acuerdo a ausencia de esteatorrea y dieta que esta

realizando.

Adulto: Iniciar tratamiento con dosis de 500-1000 U de lipasa/kg/dia y modificar de

acuerdo a esteatorrea.

Las enzimas disponibles actualmente son Pancrease ®, Creon ®, Ultrase ®. No se
recomienda su administracion en forma de tabletas por su inactivacion en el

estdbmago debido al PH &cido.%4
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fleo meconial

Cuando se sospeche de ileo meconial se debe introducir una sonda nasogastrica
para aspirar e hidratar al lactante. En muchos casos se consigue desplazar el tapon
de meconio y corregir la obstruccién con enemas de diatrizoato mediante el reflujo
y el contraste hacia el ileon, lo cual no solo confirma el diagndstico sino que tiene
utilidad terapéutica. La utilizacion de esta solucion hiperténica exige una correccion
cuidadosa de las pérdidas intestinales de agua. Los nifios que responden bien al
tratamiento tienen un prondstico parecido a los demas pacientes con mutaciones

graves de FQ.??
Cuando la complicaciéon no ceda puede ser necesaria la intervencién quirdrgica?®

Sindrome de obstruccion intestinal distal

A pesar del aporte de enzimas pancreaticas, el 2-5% de los pacientes acumula
materia fecal en la porcion terminal del ileon y el ciego, que determinan una
obstrucciéon parcial o completa. Cuando los sintomas son intermitentes, se debe
mantener el aporte de enzimas pancredticas y afiadir laxantes para ablandar las
heces, asi como aumentar los liquidos. Si estas medidas no mejoran los sintomas
se debe realizar un lavado intestinal introduciendo una solucion salina con
polietilenglicol por via oral o a través de una sonda nasogastrica. Cuando la
obstruccion es total, un enema de diatrizoato y la administracibn de grandes

cantidades de liquido pueden ser curativos.

Reflujo gastroesofaqico

Debido a factores que incrementan la presion intrabdominal, es frecuente la
aparicion de reflujo gastroesofagico, que puede exacerbar la enfermedad pulmonar
secundaria a las sibilancias reflejas o a las aspiraciones repetidas. Se pueden
plantear medidas dietéticas, posturales y con medicamentos. Puede ser Uutil

disminuir la produccién de acido con inhibidores de la bomba de protones.??23
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Diabetes relacionada a fibrosis quistica

El manejo estandar del paciente con diabetes relacionada a FQ es la insulina, que
debera utilizarse de manera individualizada de acuerdo a las caracteristicas del

paciente.®1!

El tipo de insulina también debe ser adaptado a cada paciente. Los pacientes
gue reciben alimentacion nocturna por sonda, generalmente utilizan insulina regular
y NPH antes de iniciar la alimentacion para mantener glucosas menores a
200mg/dl.tt

Si el paciente requiere de nutricion parenteral (NPT), la insulina debe ser
agregada a la solucién (Nivel 1V, grado C, grados de evidencia y recomendacion,

anexo 1).1!

Los hipoglucemiantes orales no son tan eficaces como la insulina en la

mejora del manejo de la diabetes relacionada a fibrosis quistica. 8
Nuevas terapias

Actualmente se encuentran en estudio y desarrollo tratamientos que tienen el
potencial de tratar las causas de la enfermedad en lugar de los sintomas, como lo
es la terapia génica. Los tratamientos pretenden mejorar los resultados, reducir las

cargas de tratamiento y suprimir el progreso de la enfermedad.*®

VI. ROL DE LA NUTRICION

La malnutricibn representa un factor de riesgo para la supervivencia de los
pacientes con FQ y se ha asociado con algunas complicaciones, incluyendo la
disminucién en la densidad mineral 6sea (C, anexo 1). El detectar a los pacientes
de manera temprana representa una oportunidad para evitar la malnutricion. La

mejoria en el estado nutricional de esta poblacién se atribuye en gran medida a las
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recomendaciones dietéticas y al diagndstico precoz a través de los programas de
cribado, sin embargo la malnutricion continda siendo un problema importante en las
personas con FQ, con retraso en el aumento de peso y el crecimiento lineal. 3'La
FQ tiene un impacto en el crecimiento durante la infancia y la adolescencia ya que
la tendencia es que los pacientes presenten una menor altura y peso, con puntajes
Z menores a los grupos de edad sanos. El bajo peso sigue siendo comun en los
adultos.?®

Problemas nutricios comunes
Desnutricién

La mayoria de los signos de desnutricion en la FQ pueden estar relacionados a un
déficit de energia y/o proteina o a la malabsorcién de nutrientes esenciales. Las
condiciones clinicas mas comunes son: bajo peso, retraso del crecimiento, baja
densidad mineral 6sea, pérdida de masa adiposa y muscular, hipoalbuminemia,
edema, sangrados, disfuncion del sistema inmune y respiratorio, retraso en el
desarrollo en la pubertad etc. El déficit de energia puede ser multicausal, como
consecuencia de aumentos en el gasto energético, aumento de pérdidas
gastrointestinales, disminucion de la ingesta como causas principales. La presencia
de sintomatologia como la anorexia, dolor, vémitos, pueden ocasionar malnutricion
al afectar directamente la ingesta. ?°La deficiencia de macro y micro nutrimentos
también es comun debido a la disminucién en la ingesta, mayor utilizacién de
sustratos energéticos y por pérdidas gastrointestinales. Las infecciones recurrentes
también pueden afectar el crecimiento y el estado nutricional, asi como la presencia
de comorbilidades como la diabetes relacionada a FQ o a condiciones especificas

como el embarazo y el trasplante de pulmén.?®

La inflamacion cronica y la alteracion en los niveles de hormona del

crecimiento también son factores que pueden ocasionar malnutricién.?®

La mayoria de los pacientes suelen presentar bajo peso, pero alrededor del 10%
presentan sobrepeso u obesidad y se ha observado que muestran valores mas altos

de LDL y de insulina en comparaciéon con pacientes normales o de bajo peso.?®
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Incrementos en el gasto energético

La infeccion pulmonar y el estado de inflamacién condicionan un incremento en el
gasto energético. Diversos estudios mencionan incrementos en el gasto energético
con resultados variados, oscilando entre un 5 y 100% respecto a sujetos
sanos!33132 finalmente también se menciona en otros estudios que las variaciones

son minimas y lo relacionan a la disminucién de la actividad fisica.?®

Se ha observado una fuerte correlacion entre el estado de suficiencia
pancreética y el gasto energético. Pacientes que han sido diagnosticados con
suficiencia pancreatica han mostrado valores similares de gasto energético al de los

pacientes sanos. 32

Otros factores que influyen en el gasto energético son el grado de
malabsorcién, el sexo, el grado de afeccion pulmonar, y las complicaciones

presentes?!?
Ingestién inadecuada de alimentos

Una alimentacion inadecuada ocasiona un estado nutricional deficiente en cualquier
etapa de la vida. Como se menciond anteriormente, el gasto energético esta
aumentado en los pacientes con FQ. De manera general se estima que hay un
aumento entre el 20-50% de los requerimientos energéticos, pero se ha observado
gue el consumo promedio se sitla por debajo de los requerimientos, incluso por

debajo de los requerimientos para poblacién sana.?> 2°

El aporte de proteina suele ser mayor a las recomendaciones generales,
aunque no se tiene bien establecido qué cantidades son suficientes para
contrarrestar los efectos de la enfermedad, de igual manera ocurre con las

grasas.?>30

La inflamacion puede contribuir a disminucion en el apetito debido a las
citoquinas, en especial durante las exacerbaciones pulmonares donde la

inflamacién aumenta y el consumo de energia se suprime.?®
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Barreras para laingestion optima de alimentos

A pesar de los avances en el tratamiento y las intervenciones nutricionales, factores
de tipo fisiologicos, psicosociales y ambientales contribuyen a ingestas subdptimas,
por lo que los objetivos de energia son dificiles de alcanzar(C, anexo 1). La
anorexia, las preferencias alimentarias, problemas emocionales, falta de
conocimiento, baja adherencia a recomendaciones, bajo consumo de grasas etc.,

pueden tener un efecto negativo en la ingesta.?®

Los factores asociados con disminucion del apetito incluyen las infecciones
recurrentes, estrefiimiento, sindrome de obstruccion intestinal distal, esofagitis,

fatiga y depresion principalmente.?>

La aversion a las grasas, presion social a través de medios de comunicacion,
conceptos inapropiados sobre la imagen corporal, mala utilizacion de suplementos,

falta de recursos econdémicos son factores que pueden afectar la ingesta.?®

Malabsorcién y pérdidas gastrointestinales

La malabsorcion de nutrientes ocurre de manera secundaria a la insuficiencia
pancreatica exocrina, la disminucién en la produccién de sales biliares y el aumento
en la viscosidad de las mucosas intestinales ocurren hasta en un 90% de las
personas con FQ. Una mala digestion afecta la disponibilidad de sustratos. Se ha
observado que en personas sin tratamiento, las pérdidas de grasa y nitrdgeno son
graves. 3°El crecimiento se puede ver comprometido por la mala utilizaciéon de la
energia, por el déficit de proteina y por el aumento en el catabolismo proteico,
ademas de esto, los micronutrientes pueden inhibir de manera directa o indirecta el
crecimiento a través de deficiencias especificas que pueden afectar la funcién

pulmonar y la funcién inmune.?®

Las personas con insuficiencia pancreatica requieren el uso de enzimas
pancreaticas para disminuir la malabsorcion de macro y micro nutrientes, su objetivo
es disminuir la incidencia de la aparicion de evacuaciones voluminosas, fétidas,

esteatorrea, prolapso rectal, flatulencias etc. Sin embargo aunque el tratamiento es
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adecuado y es mejor a los tratamientos anteriores, las pérdidas fecales se presentan
en un 5-20% (B, anexo 1). La eficacia de las enzimas pancreéticas varia de persona

a persona y factores como el pH duodenal modifica la eficacia de las mismas.
13,25,30,32,

La digestion de proteinas también se ven por debajo de lo esperado, algunos
factores que pueden estar relacionados son el uso de antibidticos y pequefias

pérdidas que ocurren a través de la expectoracion.?®

Anemia

Se conoce poco acerca de la anemia en personas con FQ, sin embargo, como en
muchas enfermedades, se asocia con mayor morbilidad y mortalidad. Los pacientes
con anemia presentan una peor funcién pulmonar que aquellos que no la presentan,
de igual modo se ha observado que los pacientes con anemia suelen tener
deficiencias de vitaminas y algunos minerales. La malabsorcion, la inflamacion
cronica y la hipoxia son comunes en la FQ y tienen efectos sobre el hierro y puede

influir en la presencia de anemia.?®
Complicaciones 6seas

La enfermedad 6sea relacionada con la FQ se ha convertido en una caracteristica
importante de los pacientes. Los problemas se originan desde la infancia, la
prevalencia de baja densidad 6sea en nifios es del 50% y la presencia de osteopenia

se presenta hasta en el 85% de los adultos.?>2°

La baja densidad mineral 6sea es multifactorial, la FQ ocasiona un
desequilibrio entre la formacion 6sea y la absorcién mediante la interrupcién de la
interaccidn entre la ingesta energética, la disponibilidad de micro nutrimentos, la

actividad fisica y el desarrollo puberal.?52°

Las citoquinas proinflamatorias estimulan la osteoclastogénesis con
modificaciones en el receptor sensible al calcio paratiroideo con hiperparatiroidismo

posterior y aumenta las pérdidas renales e intestinales de calcio y fosfato.?>2°
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Se ha demostrado que la formacion del hueso esta bajo control genético del
CFTR, su inactivacion en los osteoblastos conduce a una disminucién en la

diferenciacion de los osteoblastos y la sintesis de la osteoprotegerina. 252
Comorbilidades

Las enfermedades concomitantes como la diabetes relacionada a la fibrosis
quistica, la enfermedad hepatica y el reflujo gastroesofagico también pueden
contribuir al desequilibrio energético y al mal estado nutricional, en especial cuando
aun no existe el diagnéstico de la enfermedad o no se ofrece el tratamiento

adecuado (recomendacion D, anexo 1).%°

Si la diabetes no es bien controlada puede contribuir a déficits de energia a
través de glucosuria, ademas la enfermedad hepatica puede exacerbar la

malabsorcidon debido a la secrecidon inadecuada de &cidos biliares.?®

Otras complicaciones gastrointestinales como lo son el sindrome de
obstruccion intestinal distal, el estrefiimiento, nduseas, vémito, indigestion, reflujo
gastroesofagico, esofagitis, dolor abdominal pueden contribuir a la aparicion de

desnutricion en la FQ.2>29:31
Relacion entre la nutricion y la enfermedad pulmonar

La relacion entre el proceso de enfermedad, infeccion, enfermedad pulmonar y
malnutricibn es compleja y hay falta de evidencia para demostrar una asociacion
causal. Sin embargo el estado nutricional tiene un efecto directo sobre la funcién

pulmonar y la supervivencia de los pacientes con FQ. 2527

La infeccion pulmonar cronica contribuye a la pérdida de peso mediante el

aumento del gasto energético y por la disminucién de sintesis protéica.?®

Las hormonas que se secretan durante las infecciones pulmonares debido a
estrés y factores inmunoldgicos pueden ocasionar anorexia e incrementar el gasto
energético. También existe evidencia de que ocurre un aumento del catabolismo de
las proteinas asociado a una respuesta inflamatoria sistémica, a enfermedad

pulmonar grave y a déficits nutricionales.?®
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De manera contraria, la malabsorcion, los déficits nutricionales y un
desequilibrio energético proteico puede dar lugar a mecanismos de defensa
alterados, disminucién de la tolerancia al ejercicio y alteraciéon de los musculos

pulmonares.??

Se ha observado que el IMC tiene relacion con la funcion pulmonar, los
pacientes que presentan IMC normal, presentan menores episodios de

exacerbaciones y mejor funciéon pulmonar en general. 13

Deficiencias de vitaminas

Las deficiencias de vitaminas liposolubles A, D, E y K son comunes en las personas
con FQ, en especial en aquellas con insuficiencia pancreética (B). Las deficiencias
se ha visto que estan asociadas con estados de salud deteriorados (B). Por el

contrario, las deficiencias de vitaminas hidrosolubles no son comunes (C).2>34
Factores que contribuyen a la deficiencia:?®

Los factores que contribuyen a deficiencia de vitaminas liposolubles incluyen:
-Ingesta inadecuada

-Malabsorciéon (falta de enzimas pancreaticas o0 absorcion de sales biliares

incompleta)

-Mala situacion clinica o funcion pulmonar reducida
-Aumento en la utilizacion y reduccién de la biodisponibilidad
-Enfermedad hepatica

-Reseccion intestinal

-Diagndstico tardio de FQ

-Mala adherencia a pautas de suplementacion
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Vitamina A

Nutriente esencial para el mantenimiento de las células epiteliales y la reparacion
de las mismas. También tiene funciones antioxidantes e inhibe la oxidacion de
lipidos de membrana durante procesos de infeccion, otras de sus funciones es la

regulacion de la respuesta inmune.?>34

La deficiencia puede causar ceguera nocturna, xerosis conjuntival y corneal,
engrosamiento de la piel y anormalidades en la epitelizacién de la mucosa bronquial,

aumento en el riesgo de infecciones etc.?534

La deficiencia de vitamina A en pacientes con FQ es multifactorial, los niveles
bajos se han observado durante periodos de infeccion y de inflamacion. Por lo tanto,
la evaluacién se debe llevar a cabo durante periodos de estabilidad y no durante la
exacerbacion aguda. Se recomienda medir los valores de proteina fijadora de
retinol. Otros factores que pueden contribuir son los niveles bajos de proteina
fijadora de retinol que transporta a la vitamina o niveles bajos de zinc, que es

necesario para su liberacién (B). 2534
Vitamina D

La vitamina D juega un papel importante en la regulacién de la homeostasis del
calcio y de la mineralizacion 6sea. También ha sido estudiada por su papel en la
funcién muscular, lainmunidad, la enfermedad cardiovascular, la diabetes y algunos

tipos de cancer.?534

Se piensa que la deficiencia puede deberse a la poca exposicion solar en
individuos sedentarios, asi como en un bajo consumo a través de la dieta. '°Los
niveles bajos se han observado en todos los grupos de edad con variaciones de
acuerdo a la posicidén geografica y la exposicién solar (B). En los adultos con FQ se

asocia con disminucién en la densidad mineral 6sea y a osteopenia.?530:31

La densidad mineral 0sea baja se ha asociado con una funcién pulmonar

disminuida, el mejor indicador para medir sus valores en su forma 25 OH. 2534
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Vitamina E

La vitamina E actla como antioxidante de acidos grasos polinsaturados, en
particular lipoproteinas y membranas celulares, también tiene funciones en la

respuesta inmune. La forma fisioldgica es el a-tocoferol.2>34

La deficiencia es comun en pacientes con FQ. La deficiencia severa se asocia
con anemia hemolitica en lactantes (C) y ataxia, degeneracion neuromuscular o

funcion cognitiva comprometida en pacientes con mayor edad (B). %°

Vitamina K

La vitamina K es un cofactor esencial para la activacién de la protombina implicada
en la coagulacion de la sangre, en el equilibrio del calcio y la mineralizacion 6sea.
Sin embargo, aunque la deficiencia de vitamina K se relaciona con inadecuada
resorcion de calcio en el hueso, no existe una relacion directa entre los niveles de

vitamina K y la densidad mineral 6sea 230

Ademas de los factores de riesgo para desarrollar deficiencias, el tratamiento
con antibidticos también puede propiciarlo (B), ya que existe una reducciéon de la
microbiota intestinal que tiene capacidad de formar vitamina K.%? La deficiencia
clinica se considera poco comun, apareciendo con mayor frecuencia las de tipo

secundario.?®
Minerales
Sodio y agua

Las personas con FQ estan en riesgo de aumentar las pérdidas de sodio y cloruro
a través del sudor, aumentandose con el ejercicio o la exposicion a altas
temperaturas. Los lactantes estan en mayor riesgo debido a las bajas cantidades

de sodio en la leche materna.2>-36

La deficiencia de cloruro de sodio se caracteriza por hiponatremia,

disminucién de la osmolaridad, disminucion del apetito, nauseas, vémito,
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calambres, aparicion de cristales de sal en la piel, fatiga, falta de concentracion,

dolores de cabeza etc. (C). 2536

La deshidratacion puede tener implicaciones clinicas, contribuyendo a

espesor de los fluidos y puede conducir al sindrome de obstruccion intestinal distal.
25,36

Hierro

La deficiencia de hierro es comln en las personas con FQ debido a multiples
factores, entre ellos; la inflamacion, ingesta inadecuada, la malabsorcién, reflujo
gastroesofagico, sindrome de intestino corto, crecimiento excesivo de flora
bacteriana, hemorragias, problemas hepéaticos o renales, infeccion cronica, pérdidas
aumentadas (C). La prevalencia de la deficiencia de hierro es alta en personas con

infeccién por pseudomonas.?536

Es recomendable realizar estudios durante la estabilidad clinica y realizar una PCR

simultaneamente (D). 2°
Calcio

El Calcio es el principal mineral del hueso y se requiere en cantidades suficientes
como sustrato para la mineralizacion 6sea (C). Los problemas 6seos son comunes
en la FQ, el uso de glucocorticoides y el estado hormonal se asocian con

disminucioén de la densidad mineral ésea (C).25:36

En adolescentes y adultos la densidad mineral 6sea estd en algunas

ocasiones disminuida y son comunes las fracturas espontaneas.3¢

Se cree que las personas con FQ tienen mayor riesgo a deficiencias de

calcio, pero hacen falta mas estudios para evaluar la suplementacion.?>
Zinc

Su deficiencia puede deberse a la formacion de complejos con los lipidos y el fosforo
en caso de existir esteatorrea, esto condiciona retraso en el crecimiento. El

diagnéstico de deficiencia puede ser complejo, ya que puede estar presente aln
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teniendo concentraciones normales en plasma. El zinc afecta el estado de la

vitamina A.36
Antioxidantes

Las exacerbaciones pulmonares generan estrés oxidativo, caracterizado por
presencia de radicales libres y liberacion de peroxido de hidrogeno (C). Este
fendbmeno puede producir efectos como la disminucion de los mecanismos inmunes
de los pulmones, aumento en la produccion de moco, deterioro en la funcion de los
cilios, estimulacion del tromboxano etc. Las concentraciones adecuadas de

antioxidantes son necesarias para minimizar el dafio oxidativo.2>34

La vitamina E se considera el antioxidante mas importante (liposoluble), pero
se requiere de otros antioxidantes como lo son los carotenoides, la vitamina C y el

selenio.25-34.36
Exacerbacion de la enfermedad

Se ha observado que durante episodios de exacerbacion de la FQ hay un
agotamiento de nutrientes. El cobre, el hierro y el calcio son los minerales que sufren
mayores modificaciones durante los procesos de exacerbacidn, tres meses después
de presentarse dichos episodios los valores vuelven a rangos normales, las causas
pueden ser una disminucion de los procesos inflamatorios, aumento en la ingesta
de alimentos por mejoria del apetito y/o aumento de la absorcién después de la

recuperacion. 3°

Los niveles séricos de Potasio, Magnesio y Azufre no sufren modificaciones

significativas.®
Tratamiento médico y complicaciones
Interaccion farmaco nutrimento

Enzimas pancreéaticas

El tratamiento con enzimas pancreaticas en los pacientes con FQ ha representado

importantes mejorias en el estado nutricio de los pacientes, sin embargo, se ha
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relacionado a la aparicion de algunas complicaciones. En afios anteriores se
reportaron casos de estenosis intestinal y colonopatia fibrosante debido al uso de
enzimas. Se creyo inicialmente que se debia al uso de grandes dosis de enzimas,
sin embargo se relaciono al uso del polimero que recubre a las enzimas, presente

también en otros medicamentos como la mesalazina.1!

Actualmente se recomienda que los pacientes tengan dosis maximas de
10,000 Ul/kg/dia.1t

Las enzimas pancreaticas también pueden ocasionar malabsorciéon de Hierro.3¢

Corticosteroides

Los corticosteroides pueden inducir hiperglucemia y resistencia a la insulina en
pacientes con y sin FQ. Incluso dosis bajas pueden alterar la tolerancia a la glucosa
e interferir con las funciones metabdlicas de la insulina en el higado y el tejido

adiposo.!!

Ademas de repercutir sobre el control de la glucosa, los esteroides son
responsables de un numero significativo de efectos adversos, incluyendo
candidiasis oral, modificacion de lipidos séricos, ulceracion péptica, retraso del

crecimiento y osteoporosis.!

Las complicaciones que se asocian comuUnmente con preparaciones
intravenosas incluyen dolores de huesos, dolores musculares y sintomas
gastrointestinales.!

Antibidticos

El uso de algunos antibiéticos puede ocasionar modificaciones en la flora intestinal,
alterando funciones y ocasionando deficiencias como lo puede ser la vitamina K que

se produce cuando existe una adecuada flora intestinal en el intestino grueso.®*
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Otros farmacos

Algunos farmacos como los anticonceptivos orales y medicamentos anti-rechazo

pueden modificar los niveles de lipidos séricos.'!

En la siguiente tabla se mencionan algunos efectos de los farmacos utilizados

en el tratamiento de FQ.

Tabla 5. Efectos adversos de farmacos utilizados en FQ

Hemorragia digestiva Ibuprofeno

Hiperglucemia Corticoides (sistémicos)

Retraso del crecimiento Corticoides (sistémicos o inhalados)
Disfuncion renal

-Tubular Aminoglucésidos

-Nefritis intersticial Penicilinas semisintéticas, AINES
Hipoacusia, disfuncién vestibular Aminoglucoésidos

Neuropatia periférica o atrofia éptica Cloranfenicol (prolongado)
Hipomagnesemia Aminoglucoésidos

Hiperuricemia, estenosis del colon Extractos pancreaticos (dosis altas)
Bocio Expectorantes con yodo
Ginecomastia Espironolactona

Hipoplasia o tincién del esmalte Tetracilinas

Adaptado de: Kliegman R, Jenson H, Behrman R,Stanton B. Nelson, Tratado de pediatria.182 edicion. Barcelona

(Espafia): Elsevier Saunders; 2009%?

VIl.  PRUEBAS DE TAMIZAJE DE RIESGO NUTRICIO

Nifios

Se tiene bien establecido que un inadecuado estado de nutricion en el nifio tiene
consecuencias negativas en su salud y desarrollo. La desnutricién en la poblacién
pediatrica es una condicidén grave y un importante factor de riesgo para un resultado
desfavorable. Se ha asociado con alteraciones en el sistema inmune, aumento en
el riesgo de infecciones, complicaciones postoperatorias, mayor estancia
hospitalaria, aumento en los costos de atencién asi como el aumento en el riesgo

de morbilidad y mortalidad.?’

Existe una relacion directa entre la desnutricion hospitalaria y el riesgo de

presentar efectos adversos y aunque cada vez es menor la incidencia de
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desnutricion en nifios, los estudios internacionales muestran una prevalencia entre
el 19 y el 45%37

Durante la hospitalizacion, los nifios pueden presentar situaciones de
desnutricion pre existentes, por lo que es importante la deteccion temprana de dicha
condicién para implementar las intervenciones nutricias adecuadas y disminuir las
complicaciones. En pediatria, las herramientas de deteccion son escasas ya que
no existe consenso para determinar qué herramientas son las mas apropiadas para
este grupo de pacientes. Aunque existen recomendaciones de varias asociaciones
hace falta una herramienta simple, validada, reproducible con un buen grado de
sensibilidad y especificidad.3’

Una revisidn sistematica muestra que las cinco herramientas mas utilizadas
para la poblacion pediatrica son: el Screening Tool for the assesment of malnutrition
in pediatrics (STAMP), el Screening Tool Risk on nutritional status and growth
(STRONG kids), la Pediatric Yorkhill Malnutrition Score (PYMS), la Pediatric
Nutrition Screening Tool (PNST) y la Subjective Global Nutritional Assessment
(SNGA).%’

Dicha revision menciona que las herramientas muestran una especificidad
entre el 53 y el 92% y una sensibilidad del 59-100%. STAMP y STRONG Kids
muestran una sensibilidad del 100% pero presentan bajos niveles de especificidad,

mientras que PYMS muestra la mayor especificidad (92%).3’

La herramienta SNGA ha sido utilizada en diversos hospitales, es una
herramienta que incluye examen fisico, deplecibn muscular y presencia de edema,
sin embargo presenta limitaciones ya que las mediciones y la interpretacion de las
mismas, al ser subjetivas pueden modificar los resultados, es decir, requiere de

personal capacitado y estandarizado para poder aplicarlo de manera adecuada.38

La herramienta STAMP fue desarrollada en poblacion pediatrica de entre 2 y
17 afos de edad con una sensibilidad del 70% y una especificad del 90%, considera
aspectos como el peso y la talla para la edad, la pérdida de peso y cambios en el
apetito.®
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No existe un consenso acerca de cual herramienta utilizar, por practicidad se

recomienda la herramienta STRONG.40

Cualquier herramienta debe ser de uso sencillo y que lo pueda aplicar
cualquier personal de salud sin tener variaciones en los resultados, es decir, no
requiere del uso de personal experto. La herramienta ideal debe consistir en pocos

puntos faciles de obtener que incluyan informacion objetiva y subjetiva.3’

Adultos

El tamizaje nutricional en la poblacion adulta nos permite identificar a los pacientes
que necesitan una evaluacion nutricional completa debido al riesgo de desnutricion
o0 a la presencia de la misma. Existen herramientas validadas en diferentes tipos de
poblaciones. Estas herramientas incluyen la Malnutrition Universal Screening Tool
(MUST), la Nutritional Risk Screening 2002 (NRS), el Mini Nutritional Assessment
(MNA), el Short Nutritional Assesment Questionaire (SNAQ) , la Malnutritional
Screening Tool (MST) y la Subjective Global Assesment. (SGA).4

Malnutrition Universal Screening Tool (MUST)

Es una herramienta que fue disefiada por la Asociacion BritAnica de Nutricion
Enteral y Parenteral disefiada para identificar a los adultos que estan desnutridos o
en riesgo de desnutricion. Predice el tiempo de estancia hospitalaria asi como la
mortalidad. Es una herramienta reproducible. Tiene una sensibilidad del 95% y una

especificidad del 80%.4142

Nutrition Risk Score 2002 (NRS)

Es una herramienta disefiada por Kondrup y colaboradores que fue disefiada para
medir el potencial de la desnutricién y la gravedad de la enfermedad. Fue validada
con 128 ensayos controlados de apoyo nutricional. Predice mortalidad y estancia
hospitalaria en pacientes hospitalizados. Su aplicacion es compleja en comparacién

con otras herramientas41:43:44
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Subijective Global Assessment (Valoracion global subjetiva)

Herramienta disefiada en los afios 80 para evaluar la historia del paciente y su
examen fisico. ldentifica a personas como bien nutridas, en riesgo de desnutricion
0 severamente desnutridos. Evalla cinco criterios: cambio de peso, cambio en la
ingesta, sintomas gastrointestinales, capacidad funcional y enfermedad y su
relacion con la nutricion. Tiene una sensibilidad del 82% y una especificidad del

72%. Ademas de los criterios que evalla, se complementa con el examen fisico.
41,45,46

Malnutrition Screening Tool (MST)

Es una herramienta de deteccion que fue desarrollada y validada en 408 pacientes
quirargicos en Australia. Incluye preguntas dirigidas a cambios en el peso, apetito,
ingesta de alimentos, problemas gastrointestinales, problemas de deglucion,
medicamentos, movilidad, hospitalizaciones, cirugias etc. Clasifica a los pacientes
en riesgo de desnutricion o sin riesgo. Tiene una especificidad y una sensibilidad
del 93% .47

Short Nutritional Assesment Questionnaire. (SNAQ)

Herramienta disefiada en Holanda en respuesta a las pautas de ESPEN con
preguntas enfocadas con las dificultades para comer, beber, evacuar, asi como la
presencia de dolor. Ha sido validada en poblacién ambulatoria y hospitalizada con

una especificidad y sensibilidad del 88%*%4.
Pruebas de tamizaje especificas para FQ

En 2008, McDonald realizé la validacién de una herramienta de tamizaje tomando
en cuenta criterios de la Asociacion de fibrosis quistica donde se concluia que las
personas con indice de masa corporal por encima del percentil 50 tenian mejor
funcién pulmonar. Dicha herramienta fue aplicada en 85 nifios y adolescentes entre
los 2 y los 20 afios de edad e incluia 3 rubros: el aumento de peso, la velocidad de
crecimiento y el indice de masa corporal. El puntaje obtenido de dicha herramienta
ubica a los pacientes en bajo riesgo, riesgo moderado y alto riesgo de desnutricién.

Al comparar los resultados con los criterios de la asociacion de fibrosis quistica, se
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obtuvo una sensibilidad del 74% y una especificidad del 75%. Se concluy6 que es
una herramienta valida y fiable, con resultados consistentes y reproducibles, libre
de sesgo por parte de quien la aplique. (Anexo 2)*°

Recientemente surgié una nueva propuesta de herramienta comparando los
resultados con la herramienta de McDonald. La validacion fue realizada en 82
pacientes entre 6 y 18 afos. La herramienta incluye parametros antropomeétricos,
consumo alimentario, variables clinicas como la insuficiencia pancreética, la
presencia de infecciones, uso de alimentacién enteral, asi como la inclusion de
pardmetros bioquimicos como el valor de albumina. Cada aspecto representa
factores de riesgo, la sumatoria ubica a los pacientes en bajo riesgo, moderado
riesgo y alto riesgo; ademas de esto, da recomendaciones de intervencion y
seguimiento de acuerdo al riesgo. Al compararse con la herramienta propuesta por
McDonald se obtuvo una sensibilidad del 85% y una especificidad del 95%
concluyendo que la herramienta de evaluacion con variables clinicas definidas
promueve la identificacion temprana de riesgo nutricional en pacientes con fibrosis

quistica.(Anexo 2)%°

VIIl. EVALUACION NUTRICIA
Los pacientes que previamente fueron identificados en riesgo de desnutricion o con

presencia de la misma, necesitan una valoracibn completa de los indicadores
antropomeétricos, bioquimicos, clinicos, dietéticos y de estilo de vida para ofrecer el

tratamiento nutricio mas adecuado.
Antropometria

El aspecto antropométrico representa un indicador objetivo que nos permite conocer
la composicion corporal y el crecimiento lineal en el caso de los nifios. Para medir
dicho crecimiento se deben utilizar las tablas que se usan en la poblacion infantil
sana, ya sea las de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) o bien las del

Centers for Disease Control (CDC). 1151

Peso y talla
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En las tablas de la CDC el P/T no es especifico para la edad del individuo.
Este indice se puede utilizar para comparar el peso de un nifio con otro grupo de

nifios de su misma talla, pero no necesariamente de la misma edad.*5?

La desventaja de la relacion P/T es que se limita a una poblacién de
determinada estatura, por lo que los nifios mas chicos o méas altos quedarian

excluidos.11.52

El porcentaje para peso ideal como indice de estado de nutricion es deficiente
y en nifios con FQ subestima la gravedad del bajo peso en pacientes pequefios y
sobrestima en pacientes altos. El indice de Masa Corporal (IMC) se ha utilizado por

la relacién que tiene con la funcién pulmonar.tt:52

indice de masa corporal

El IMC es un indice que ajusta el peso del paciente a su edad. A diferencia de los
adultos donde el IMC pertenece constante, en la poblacion pediatrica los valores
son especificos para la edad. EI IMC no incrementa de la misma manera conforme
a la edad. En los primeros dos afios tiende a descender y luego se incrementa de

nuevo.1151

El IMC predice la alteracion nutricional de manera mas sensible y eficaz que
otras medidas antropométricas convencionales en nifios con FQ. La relevancia
clinica se confirma con una fuerte correlacion entre el IMC y el volumen espiratorio
forzado en el primer segundo (VEF1), como un marcador de la progresion de la
enfermedad (lla).1%:52

Cuando el IMC de un nifio se encuentra entre el percentil 50 se asocia con
un VEF1 de 90% (lla). En adultos, un IMC de 21 en las mujeres y 22 en hombres

se asocia con un VEF1 de 60-70%.11

Por otro lado, comparado con el IMC, el porcentaje de peso ideal para la edad
subestima la gravedad de la desnutricion en nifios con poca estatura y sobrestima

la gravedad de la desnutricién en nifios con talla alta.t2

43



En 2002, la Cystic Fibrosis Foundation recomendé el IMC como método ideal

para la evaluacion del paciente con FQ.1?

Circunferencias v pliegues

Existen dos medidas de composicion corporal que son la circunferencia

mesobraquial y el pliegue cutaneo tricipital, las cuales proveen una evaluacion

adecuada de las reservas masa y grasa tanto en niflos como en adultos. La

deficiencia de masa libre de grasa se ha relacionado con la pérdida de masa

muscular del diafragma, lo que resulta en la disminucion del trabajo inspiratorio del

pulmaon. 115152

Interpretacion de los indices nutricionales para el diagnéstico

Las mediciones recomendadas para la poblacién pediatrica son:115

a) percentiles

b) porcentaje del valor normal de referencia para la edad y sexo
c) peso actual/peso correspondienteal percentil de talla por 100
d) desviacidon estandar (puntaje z)

e) IMC

Una vez interpretados dichos indicadores podemos evaluar si el estado de

nutricibn es normal, existe riesgo o desnutriciobn. Las tablas de Waterloo son

adecuadas en la poblacién pediatrica't>t

Tabla 6 % de peso/talla Waterloo Tabla 7 % de talla/ edad Waterloo
%pit Interpretacion % tle Interpretacion
>110 Exceso o sobrepeso > 95 Normal
90-110 Normal <95 Talla baja o retardo en el
80-89 Desnutricion leve crecimiento lineal
70-79 Desnutricion moderada Waterlow JC. Classification and definition of protein-calorie
<70 Desnutricion severa malnutrition. Br Med J. 1972 Sep 2;3(5826):566-953

La valoracion antropométrica debe considerar la valoracion de

las

dimensiones fisicas del cuerpo: talla, peso, perimetro cefalico en nifios menores de

dos afos, pliegues cutaneos, IMC, peso/talla, reserva magra y grasa. En el caso de
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los nifios, el seguimiento de las medidas en forma de percentiles permite monitorear

su estado nutricional y su linea de crecimiento. (A).1147

En el caso de los adultos, de acuerdo al consenso Americano, catalogan a la
desnutriciobn con un porcentaje de peso ideal <90% o con un IMC <19kg/m?,
mientras que el consenso Europeo lo categoriza cuando el IMC es <18.5kg/m?2.

Los datos mas relevantes se resumen en la siguiente tabla:

Tabla 8 Mediciones e indices antropométricos en los pacientes con FQ.

Medicién Indicadores
Peso IMC (preferible)
Talla / longitud P/T, T/IE, P/IE
Peso habitual %PP, %PH
Circunferencia de brazo % masa grasa y muscular

PCT, PCB, CB
Perimetro cefalico.

Adaptado de referencias 11, 21,51,52

Evaluacion bioquimica

El estado nutricional no puede evaluarse solo a partir de mediciones
antropométricas, los valores bioquimicos nos permiten ajustar el tratamiento

nutricional de acuerdo a los valores obtenidos.

Las principales pruebas bioquimicas que se realizan en pacientes con FQ

son la prueba de quimica en heces, quimica sanguinea y biometria hematica.

Evaluacién pancreética y de absorcion intestinal

Permiten evaluar la funcién pancreatica exocrina, existen pruebas de tipo directo o
indirecto. Las pruebas directas determinan la funcién pancreatica basandose en la
recogida del jugo pancreatico mediante intubacion duodenal tras la estimulacion del
pancreas. Esta estimulacion puede ser de caracter exdgeno, mediante la
administracion por via intravenosa de secetina y colecistocinina o enddgena

mediante la administraciéon de un alimento de prueba.%
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Las pruebas indirectas se basan en la evaluacion de la funcion pancreatica
exocrina por métodos que no requieren intubacion duodenal. Se valora mediante la
determinacion de la concentracion de enzimas pancreéticas en el suero o las heces,
o bien evaluando la capacidad de digestion mediante la administracion previa de un

alimento de prueba.>*

Enzimas pancreaticas en las heces: cerca del 0.5% de la quimiotripsina y la
tripsina secretadas por el pancreas aparecen en las heces. En los pacientes con
tratamiento enzimético sustitutivo por via oral, la prueba de la quimiotripsina fecal
no permite evaluar la funcion pancreatica del paciente, ya que mide tanto enzimas
enddgenas como exdgenas, por lo que debe suspenderse el tratamiento al menos

3 dias antes de la toma de muestra.>*

Es importante la determinacién de elastasa pancreatica fecal. Su correlacion

con la prueba de la secretina-ceruleina es alta.>*

Cuantificacion de grasa fecal: Se trata del estdndar de oro para el diagndstico
de mala digestion de grasa o esteatorrea. La prueba clasica es la de Van de Kamer,
gue consiste en seguir durante 5 dias una dieta con un contenido fijo de grasa, entre
80 y 100g/dia y recoger la totalidad de las heces en los ultimos 3 dias. La cantidad
de grasa presente en la muestra se determina mediante la homogeneizacion de las
heces, hidrélisis de los triglicéridos en acidos grasos en alcali, acidificacion,

extraccion en disolvente y tritacion de los acidos grasos.>*

Ademas del diagnéstico de insuficiencia pancreética, la cuantificacion de la
grasa fecal es util en la monitorizacién del tratamiento sustitutivo con enzimas

pancreaticas.>*

Azucares reductores en heces: tiene como objetivo detectar deficiencia de enzimas
intestinales, principalmente de sucrosa y lactosa (disacaridasas). La ausencia de
trazas de azucares reductores en las evacuaciones es considerado normal, asi

como un PH >6.5.%°
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Quimica sanquinea

La quimica sanguinea provee informacion presuntiva sobre el estado fisiologico del
organismo, como es la evaluacion del adecuado metabolismo de carbohidratos a
través de la determinacion de la glucemia, el diagndéstico de dislipidemias al evaluar
el perfil de lipidos (colesterol total, triglicéridos, lipoproteina de alta densidad,
lipoproteina de baja densidad e indice aterogénico), la funcion pancreética a través
de amilasa y lipasa, la funcion hepatica con la determinacién de enzimas como la
aspartato aminotransferasa (AST), alanina aminotransferasa (ALT), fosfatasa
alcalina (ALP) y gamma glutamil transpeptidasa (GGT). También permite evaluar la
funcion renal a través de la creatinina, la urea y el equilibrio hidrolectrolitico

mediante la cuantificacion de sodio, potasio, cloro entre otros.> Anexo 3

Albumina y prealbamina: Son marcadores indirectos de la adecuacién de la
dieta. En la enfermedad critica, estos marcadores son influenciados negativamente
por la respuesta de fase aguda, por lo que no reflejan con exactitud el estado
nutricional en niflos con procesos inflamatorios. Pueden ser Utiles en la evaluacion
de pacientes seleccionados cuyo estatus nutricional esta claro después de una
evaluacion global, para determinar la adecuacién en la ingesta dietética reciente e

el contexto de disponibilidad de alimentos, el suministro y consumo.®’

Biometria hematica

Mide las cantidades y caracteristicas de los tres tipos de células que normalmente

se encuentran en la sangre, que en orden decreciente de tamafio son:%8

1. Leucocitos (glébulos blancos, serie blanca, formula blanca).
2. Eritrocitos (gldbulos rojos, serie roja, férmula roja).

3. Plaquetas (trombocitos)

47



La evaluacion correcta de los parametros citomorfologicos ofrece informacion
acerca de los padecimientos primarios del tejido hematopoyético y de otros
trastornos no hematolégicos y permite ampliar la variedad de diagndsticos

diferenciales.>8
Los valores normales se muestran en el anexo 3

Las concentraciones de hemoglobina nos permiten identificar posibles
deficiencias de hierro, acido félico o vitamina B12. La anemia ferropénica asociada

con la morfologia hipocrémica, microcitica de células rojas es la mas comun.>’

La ferritina plasmatica es la medida mas sensible de la adecuacién de los
niveles de hierro corporal, sin embargo es de fase aguda, por lo que puede estar
elevada en procesos infecciosos o en enfermedades inflamatorias. Las pruebas
adicionales que son Uutiles en la evaluacion de la anemiaincluyen hierro sérico,

capacidad de la fijacion de hierro, la transferrina.®’

La anemia macrocitica sugiere la deficiencia de acido félico o de vitamina
B12. Los nifios con enfermedades crénicas pueden tener anemia de base por la

propia enfermedad.5’

Valores de vitaminas en sangre

Debido a la insuficiencia pancreatica es comun la deficiencia de vitaminas
liposolubles por lo que un estudio de vitaminas en plasma es conveniente para

determinar sus concentraciones y considerar la suplementacion de vitaminas. 157

Otras pruebas

Balance nitrogenado: Se define como la diferencia entre la ingesta y la excrecion de
nitrégeno, el cual ocurre principalmente en la orina y las heces. La técnica de
medicién requiere coleccion de orina y heces y medir le ingesta de 3 dias, lo que
resulta complicado de llevar a cabo, aunado a las inexactitudes en la medicién de
la ingesta alimentaria y la falta de la contabilizacion de las pérdidas de nitrégeno por

otras fuentes.>’
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A continuacion se resumen las pruebas bioquimicas que se solicitan en los

pacientes con FQ:

Tabla 9 Pruebas de laboratorio

Grasas y nitrégeno en heces (de tres dias),

- QS: glucemiay PTOG 2 h con 75¢g glucosa

- PFH y balance nitrogenado.

- Concentraciones séricas de vitaminas liposolubles

- Sodio en orina (<20mmol/L indica bajo sodio sérico, necesario reponer).
- Elastasa fecal (<15mcg/g en heces)

-Balance nitrogenado
Adaptado de referencias 54,55,56,57,58
Evaluacion clinica

La evaluacion clinica permite conocer los antecedentes patoldgicos del paciente,

asi como detectar oportunamente deficiencias de algun nutrimento en especial.

La evaluacion clinica incluye la historia médica que nos proporciona datos
del paciente , estado de salud actual, enfermedades crénicas presentes,
antecedentes de cirugias, tratamientos médicos, historia familiar etc.
complementandose con la exploracion fisica®®
La exploracion fisica, asi como una buena anamnesis son la clave para conocer ain
mas a fondo el padecimiento y la situacién actual del paciente, y poder detectar
oportunamente las deficiencias o trastornos del estado de nutricion. Este examen
se lleva a cabo de manera sistematica mediante cuatro técnicas:59:60.6162

Inspeccidén, palpacién, percusion, auscultacion.

A traveés de la exploracion fisica por segmentos, podemos identificar signos
de deficiencia de algunos nutrimentos, los mas comunes se mencionan en las tabla
10:
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Tabla 10 Signos relacionados con una nutricion deficiencia:®®

Lugar
Cabello

Piel

Ufas

Ojos

Cara

Boca

Signos fisicos

signo de bandera, faciimente

desprendible
Cabello escaso

Petequias

Equimosis
Pdrpura

Hiperqueratosis

Angioma

Pigmentacién: descamacion
Pigmentacién amarilla en palmas
Edema

Mala cicatrizaciéon de heridas
Dermatitis

Coiloiniquia

Grietas transversales
Conjuntivas palidas
Ceguera nocturna
Manchas de Bitot
Xerosis
Enrojecimiento, fisuras
Oftalmoplejia

Ojos hundidos
Seborrea nasolabial

Alteracion del nervio facial

Estomatitis angular

Atrofia en las papilas

Hipogeusia

Causa

Deficiencia de proteina, marasmo,

Kwashiorkor

Deficiencia de proteina, biotina, zinc,
alopecia por quimioterapia,
desdérdenes endocrinos

Deficiencia de vitamina C
Coagulacion anormal

Fiebre severa

Deficiencia de vitamina C y K
Deficiencia de vitamina C y K
Exceso de vitamina E

Uso de warfarina

Lesion

Trombocitopenia

Deficiencia de vitamina Ay C

Def. vitamina B

Deficiencia de niacina

Exceso de beta caroteno

Deficiencia de proteina, tiamina y
medicamentos

Def. proteina, def. vitamina C, Zn,
uso de esteroides, DM

Def. niacina, Zn, alergia alimentaria.
Deficiencia de Hierro

Deficiencia de Proteina

Deficiencia de Hierro, anemia

Def. vitamina A, lesién en ojos

Def. vitmamina A

Deficiencia de vitamina A

Def. riboflavina y piridoxina

Def. tiamina, fosforo, lesion cerebral
Deshidratacion

deficiencia de vitamina A, exceso de
vitamina A, deficiencia de Zn,
riboflavina piridoxina y acidos grasos
esenciales

Lesion

Deficiencia de riboflavina, piridoxina y
niacina, deshidratacién

Deficiencia de riboflavina, niacina,
folatos, vitamina B12, proteina y
hierro

Deficiencia de Zn, medicamentos

Charney P, Malone A. Pocket Guide to Nutrition Assessment. 3r edition. USA: Academy of Nutrition

and Dietetics; 2016 %°
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A continuacién se muestra un resumen de los aspectos clinicos importantes en el
paciente con FQ

Tabla 11 Aspectos clinicos de importancia en la FQ

Tamiz neonatal

- Examen de sudor

- Clasificacion de Tanner

- Comorbilidades: cirrosis, litiasis vesicular, diabetes mellitus, osteoporosis.

- AHF: padres portadores de fibrosis quistica.

- APP: pancreatitis de recurrencia, ileo meconial, sindrome de obstruccién intestinal distal
- Sintomas: arritmias, edema

- Densitometria 0sea.

- Medicamentos: insulina, prednisona, bifosfonatos, corticoesteroides, nebulizaciones,
antibiéticos, mucoliticos.

-Examen fisico para determinar deficiencias

Adaptado de referencias 51, 59, 62

Evaluacion dietética

Dentro de la consulta de fibrosis quistica, es importante la evaluacién dietética. Ya
gue a través de este cuestionario se podran realizar las adecuaciones al tratamiento
dietético establecido o el inicio de una dieta adecuada para el paciente, tomando en
cuenta las caracteristicas de una dieta correcta: suficiente, equilibrada, inocua,

adecuada y completa.

Recordatorio de 24 horas

Es un cuestionario donde se recolectan datos del consumo del dia anterior de la
persona que se esta encuestando, se recomienda realizarse de martes a sabado
debido a que son los dias representativos del consumo habitual de una persona. Se
recomienda realizar un recordatorio de pasos multiples como el que se muestra a
continuacién:1%.5

- Paso 1. Lista rapida de alimentos y bebidas: Debes reunir informacion sobre

alimentos y bebidas consumidos el dia anterior
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- Paso 2. Lista de alimentos olvidados: Reune informacion sobre alimentos que
podrian haberse olvidado en la lista rapida

- Paso 3. Tiempo y ocasion: Reunir informacion sobre la forma en que el
individual llama a cada tiempo de comida para ordenar los datos
cronolégicamente.

- Paso 4. Detalle y revision: Descripcion detallada de cada alimento o bebida
consumida, incluyendo cantidad e ingredientes para la preparacion.

- Paso 5. Revision final: Reunir informacion omitida de los pasos previos.

Frecuencia de consumo de alimentos

Es una técnica sencilla y rapida en el analisis de la dieta. Permite tener mayor
representatividad de la ingesta y los patrones de alimentacion de las personas a

entrevistar.5963

Se hacen preguntas a través de los diversos grupos de alimentos para
identificar cuantas veces a la semana consumi6é dicho grupo, asi como las

cantidades de los mismos.* 56
Para completar la evaluacion dietética se debe buscar la siguiente informacién:15°

Tabla 12 Aspectos dietéticos

-Presencia de ayuno

- Via de alimentacion

- Consumo energia, hidratos de carbono, lipidos y proteinas.
- % adecuacion de los nutrientes.

-Consumo de suplementos

Adaptado de referencias 11, 53, 59

Estilo de vida

Actividad fisica

El ejercicio regular y la actividad fisica son importantes para los pacientes con
fibrosis quistica. La investigacion ha mostrado los beneficios de los programas de
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entrenamiento de ejercicios aerobicos, anaerobicos y de fuerza para el
mejoramiento de la salud y la calidad de vida, sin embargo, los pacientes con FQ

se enfrentan a barreras para realizarla.®

Recientemente se ha demostrado que el aumento de los niveles de actividad
fisica puede frenar el deterioro de la funcion pulmonar asi como aumentar la
adherencia a los tratamientos. Se necesita educacion de los profesionales de la
salud con respecto a la importancia del ejercicio y la actividad fisica habitual para
los pacientes con FQ con el fin de que la actividad fisica sea incorporada como

componente clave del tratamiento.®*

Calidad de vida

La calidad de vida de los pacientes con FQ puede verse disminuida por los multiples
padecimientos, por lo que algunas investigaciones evallan la percepcion del estado

de salud a través del propio paciente. (Health related quality of life).®

Se define como un constructo multidimensional que comprende el bienestar
fisico, el bienestar psicolégico y social a través de la percepciéon del individuo y
permite proporcionar de manera formal, normalizada, valida y fiable la perspectiva
del paciente en cuanto a los beneficios y las limitaciones de una intervencién

especifica.t®

Las correlaciones entre las variables clinicas y la calidad de vida
proporcionada por el paciente por lo regular son pobres, sin embargo proporcionan
informacion que solo el paciente puede saber y puede ser una medida de eficacia

del tratamiento.%®

Requerimientos nutrimentales

Energia

El gasto de energia se ve aumentado en los pacientes con fibrosis quistica debido
a la insuficiencia pancreatica, malabsorcion de nutrimentos e inflamacion. También
por la pérdida de proteinas en el esputo, por la glucosuria en pacientes diabéticos

o por la frecuente incidencia de infecciones respiratorias. 1152

53



El requerimiento calérico debe evaluarse conforme el paciente vaya
creciendo.'52El método de eleccion es la calorimetria indirecta, ya que se ha
observado que los valores obtenidos por formulas de la OMS o por férmulas

predictivas como Harris Benedict subestiman los requerimientos. °

Proteinas

AUn no se tiene claro qué cantidad de proteinas se debe ofrecer al paciente con
fibrosis para asegurar una adecuada sintesis de proteinas; por lo que comunmente
se recomienda que sea hiperproteica para hacer frente a las pérdidas por heces o
esputo. Algunos estudios sugieren hasta 4g/kg al dia, todo ira de acuerdo al estado

clinico y nutricional del paciente.!
En el caso de los adultos se considera un aporte de 1.3g/kg/dia.t!
Lipidos

Deben representar de 35 al 40% de la energia total. Esto permite incrementar el

aporte energético sin aumentar el volumen de los alimentos..!

La distribucion debe ser <10% de acidos grasos saturados, <10% de acidos
grasos polinsaturados, <1% de acidos grasos trans y el resto de acidos grasos

polinsaturados.5*

Hidratos de carbono

Deben de representar el 45-50% de la energia total. Prefiriendo, como en un
paciente sano, el consumo de hidratos de carbono de fuentes integrales. Debido al
coeficiente respiratorio de este nutrimento, puede empeorar el cuadro pulmonar

provocando dificultades respiratorias. 1*

Micronutrimentos

El requerimiento de vitaminas y minerales ira en relacion del grupo de edad en el
gue se encuentre el paciente, en el anexo 4 se muestran los requerimientos de los

principales micronutrientes por grupo de edad. 7 (anexo 4)
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IX. DIAGNOSTICO NUTRICIO
El diagndstico nutricio de los pacientes debe de ir de acuerdo a los criterios
establecidos por la Academia de Nutricibn y dietética (AND) en formato PES

(problema, etiologia y sintomatologia) (Anexo 5)%

X. INTERVENCION NUTRICIA

Objetivos de la intervencion nutricia

Ademas de las terapias médicas, la nutricion se ha convertido en algo fundamental
para ayudar a promover la longevidad y mejorar los resultados clinicos en las
personas con fibrosis. Los objetivos de la intervencion nutricional incluyen:134
-Promocion del crecimiento y desarrollo éptimos

-Conservacion o ganancia adecuada de peso

-Mantenimiento y crecimiento de masa corporal magra

-Aumento de fuerza muscular

-Disminuir el proceso infeccioso, crénico y el control de la inflamacioén, estimulando
la respuesta inmune.

-Mejor calidad de vida

-Mayor supervivencia

Para conseguir los resultados deseados, los pacientes requieren de un
adecuado aporte energético y proteico, el correcto uso de enzimas pancreaticas y

suplementacién adecuada por la via que sea necesaria.13

Prescripcion de la alimentacion

Energia

La mayoria de las personas con FQ incrementan las necesidades de energia, se
cree que es por una alteracion intrinseca en el metabolismo de la energia con la
disfuncion del CFTR. Se ha estimado que las personas con FQ requieren

aproximadamente 120-150% de los requerimientos normales de energia.113451
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El estandar de oro para la medicion de requerimientos energéticos es la
calorimetria indirecta, pero cuando no es posible de utilizar se puede hacer uso de

ecuaciones predictivas.

Existen diversos métodos para calcular las necesidades energéticas, algunos de

ellos son: 13

-Estimacion del gasto energético basal con ajuste con datos de actividad fisica y
gravedad de la enfermedad (adultos).'®

-Estimar directamente las calorias totales por kg de peso segun la actividad fisica y
el dato resultante multiplicarlo por el factor de enfermedad (adultos). 3

-Férmula de la Cystic Fibrosis Foundation (adultos y nifios).13

Proteina

Los requerimientos de proteina estan aumentados en el paciente con FQ, la
recomendacion varia de acuerdo a la condicion clinica del paciente. Un aporte de
4g/kg/dia es recomendado para la poblacién pediatrica, en el caso de los adultos se

sugiere cubrir al menos 1.3g/kg/dia.'t>1

Deben cubrir el 15-20% de la energia total.*%:51
En el caso de que se presente diabetes relacionada a la fibrosis quistica, se
recomienda no realizar restriccion proteica aunque exista nefropatia, otorgando

aproximadamente 1.5-2.0 veces el IDR recomendado para la edad.®

Lipidos

La alimentacién del paciente con fibrosis quistica debe ser alta en grasa, otorgando
en promedio 35-40% de la energia total. Se recomienda ademas la adicion de
triglicéridos de cadena media (TCM) en medida de lo posible, ya que no requieren
de sales biliares ni enzimas pancreéticas para su absorcion (1 ml/kg/dia hasta

incrementar a 4 ml/kg/dia) en lactantes.15!
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Se ha propuesto la suplementacion dietética con diversos acidos grasos
como lo son el DHA, eicosapentanoico (EPA) y/o gammalinoleico como una forma
de modular la respuesta proinflamatoria. Los estudios en humanos han demostrado
gue es posible mejorar el perfil de acidos grasos en la FQ, disminuir los parametros
inflamatorios y mejorar parametros clinicos relacionados con el prondstico de los
pacientes, pero se requiere de mas estudios para poder realizar recomendaciones

basadas en la evidencia.l151

Hidratos de carbono

De manera general se recomienda que cubran el 45-50% de las necesidades
energéticas. Se debe considerar si existe alteracion en el metabolismo de la glucosa
y si se presenta diabetes relacionada a fibrosis quistica, en caso de estar presente
la prescripcion debe ser individualizada de acuerdo a las cifras de glucosa del

paciente. 1

Fibra
Un incremento a 29 g/dia de fibra mas la ingestiébn de agua, puede reducir los

sintomas abdominales presentes en fibrosis quistica.!!

Vitaminas

La malabsorcion de lipidos puede provocar deficiencia de vitaminas liposolubles adn
en tratamiento enzimatico debido a la deficiencia de vitaminas liposolubles.!

Su administracion debe acompafiarse de enzimas pancreaticas en aquellas
personas con insuficiencia pancreatica.

El Consenso Europeo (B) favorece el uso profilactico de vitaminas, ya que por lo
regular se encuentran deficientes, teniendo como dosis inicial la referida para la
poblacién normal.'!

Diversas asociaciones dan sus recomendaciones de suplementacion de vitaminas

(anexo), con variaciones importantes de una asociacién a otra. (Anexo 6)
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Vitamina A

ESPEN y ESPGHAN sugieren suplementar la vitamina A para lograr
concentraciones de retinol similares a las de los pacientes sanos de la misma edad.
Se recomienda evaluar los niveles en sangre especialmente en mujeres
embarazadas y se debe considerar los beneficios y los riesgos que conlleva
suplementar. De manera general las diferentes asociaciones coinciden en la
recomendacion de <10, 000UI/dia®®:70.71

Vitamina D

La suplementacion de vitamina D se sugiere para mantener los niveles de 25-hidroxi
vitamina D por encima de 20ng/ml o 50mmol/L. En el caso de las embarazadas se
sugiere tomar un suplemento adicional de 600Ul asi como la exposicion solar diaria.
Las recomendaciones para el resto de la poblacion van desde 400Ul hasta
5000U1/dia®®:70.72

Vitamina E
Se sugiere suplementar vitamina E necesaria para mantener valores séricos de

65.4mg/g. Las recomendaciones van desde 150 a 500Ul/dia.6%70.73

Vitamina K

Es menos comun la deficiencia de vitamina K, se sugiere suplementar de acuerdo
a la edad y al riesgo de presentar deficiencia. Las recomendaciones van desde 300
a 1000ug/dia de acuerdo al grado de insuficiencia pancreatica.%70.74

En el caso de las vitaminas hidrosolubles es poco probable que existan

deficiencias salvo en casos especiales como reseccion intestinal o bajo consumo

dietético. 111135170
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Minerales

En el caso de los minerales, las recomendaciones son menos especificas, de
manera general se centran en la recomendacion de calcio por la baja densidad
mineral 6sea, el sodio por las pérdidas a través del sudor y el zinc donde se han
observado deficiencias. Algunas asociaciones establecen recomendaciones de

dichos minerales (anexo 7) 8970

Calcio
Se recomienda cubrir al menos la ingesta diaria recomendada para poblacién sana
del mismo grupo de edad. En personas con bajo consumo se recomienda utilizar un

suplemento.”®

Hierro
En caso de deficiencia como en estados de inflamacion se recomienda suplementar
hasta que se resuelva el padecimiento y suplementar Unicamente si persiste la

deficiencia. Si se sospecha de deficiencia su monitoreo debe ser mas frecuente.’°

Zinc
Se sugiere utilizar suplementos de zinc en pacientes con FQ que estan en mayor
riesgo de deficiencia, como por ejemplo el retraso en el crecimiento, aumento a la

susceptibilidad de infecciones, retraso en la maduracién sexual, anorexia etc.’°

En el anexo 8 de describen los suplementos de vitaminas disponibles en el mercado

Probioticos

El uso de probidticos es controversial, ya que se han observado estudios donde
reduce la inflamacion intestinal, sin embargo se necesitan mas estudios en los
enfermos con FQ (B), se ha demostrado que en menores de 5 meses, infantes

prematuros o inmunosuprimidos no es recomendable su uso. (A)%°
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Antioxidantes

En los pacientes con fibrosis quistica las infecciones pulmonares son frecuentes,
con un alto grado de estrés oxidativo. Para disminuir dichos efectos la
suplementacién con antioxidantes podria ayudar a reducir la oxidacidon. Existen
diversos antioxidantes como lo son la vitamina E, beta caroteno, selenio, vitamina
C etc. sin embargo no se recomienda el uso de los mismos de manera rutinaria ni

el uso de omega 3 por falta de evidencia convincente’®76.77

Apoyo nutricio en pacientes con FQ

Algunos pacientes no son capaces de alcanzar sus metas de energia por diversas
cuestiones, en estos casos la alimentacion por sonda es una opcién. Las sondas de
gastrostomia se colocan normalmente después de una exacerbacion pulmonar para
proporcionar aproximadamente 50-75% de las necesidades caldricas diarias. La
infusion nocturna es rutinariamente utilizada para permitir la ingesta durante el dia
y maximizarla. La alimentacién por sonda es por lo general bien tolerada y atil en
pacientes severamente desnutridos. Los pacientes con enfermedad pulmonar
avanzada son los que muestran peores resultados clinicos.12!

Si se prevé que la nutricibn sera por un corto tiempo, por ejemplo durante la
recuperacion de una exacerbacidn respiratoria 0 una cirugia, la via recomendada
es la sonda nasogastrica. El reflujo gastroesofagico no representa una

contraindicacion para suspender la alimentacion enteral. 2°

Nutricion parenteral

Es una manera eficaz en la mejoria del estado nutricional en pacientes con FQ
desnutridos pero representa un tratamiento invasivo, complejo y costoso que debe
ser reservado para aquellos pacientes en los que no es posible alimentar por via

enteral por ejemplo pacientes en espera de trasplante de pulmén. 2°
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Estrategias para la alimentacion

Atencioén por grupos de edad

Lactantes

La alimentacién de un lactante con FQ es similar a la de un nifio sano. El seno
materno satisface las necesidades para un adecuado crecimiento. Los hidrolizados
de proteina deben considerarse solo cuando exista reseccion extensa de intestino
o0 alergia a la proteina de la leche. Los triglicéridos de cadena media se pueden usar
en caso de colestasis o esteatorrea.

Se puede sugerir aumentar las tomas para cubrir los requerimientos del nifio o
concentrar las férmulas afiadiendo glucosa o aceite a la leche.(B)*!

Se puede suplementar con cloruro de sodio para evitar deficiencias, especialmente
en épocas de calor.

El inicio de la ablactacién es similar a la poblacién sana (6 meses) como lo
recomienda la ESPGHAN (B).11:°1

Preescolar y adolescentes

Es esencial la creacién de habitos alimenticios adecuados, por lo que se deben
establecer horarios de comida, dejar que el nifio participe en la preparacion de
alimentos. No se debe permitir la ingestion de liquidos durante los alimentos para
evitar saciedad temprana. Se sugiere ofrecer 3 tiempos de comida y dos colaciones
y eliminar alimentos con baja cantidad de energia y grasa (B)

En el caso de los adolescentes se debe prestar atencion para evitar desarrollar

diabetes y/o enfermedad hepéatica.'t5!

Otras recomendaciones

Suplementos orales

Se puede hacer uso de suplementos orales pero se debe vigilar a aquellos que
necesitan enzimas pancreaticas para su consumo. Se recomienda no dar mas del

20% a base de complemento. Se recomiendan complementos poliméricos
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hiperenergéticos pero su uso no es obligatorio si se puede cubrir a partir de la
alimentacion.t78

Los suplementos con alto contenido energético suelen ser de mayor
aceptacion en los pacientes, pero suelen ser bajos en proteinas sin embargo si son
utilizados adecuadamente pueden ayudar a lograr ganancia de peso y mejoria
clinica, son menos invasivos que la nutricion enteral sin embargo es dificil lograr

una buena adherencia a los mismos. 11.78

Una revisidbn Cochrane concluye que el uso de suplementos no mejora el
estado nutricional de las personas con fibrosis quistica y que es mas efectiva la
educacion nutricional, esto tiene implicaciones ya que el uso de complementos es

rutinario y el costo de dichos productos es elevado!®"®

Incremento en la densidad energética de los alimentos
Existen recomendaciones para proporcionar mayor aporte de energia,
incrementando la densidad energética en el mismo volumen de alimento. Algunas

de las recomendaciones para lograr el aumento en la densidad energética son:

Tabla 13 Recomendaciones para asegurar mayor ingesta energética

Ofrecer alimentos altos en calorias

Dar colaciones algunas horas antes de las comidas principales
No saltarse tiempos de comida

No usar liquidos a la hora de las comidas

Poner mantequilla 0 margarina a los panes, cereales, arroz, verduras
Utilizar mayonesa en sandwich

Agregar crema a carnes, verduras, guisados y frutas

Usar salsas de crema

Afnadir aderezo a las ensaladas

Servir frutos secos en comidas y refrigerios

Usar granola o germen de trigo en las preparaciones

Afadir crema batida a las preparaciones

Utilizar mermeladas en las preparaciones

Agregar leche en polvo a la leche entera, cereal, huevo, purés, sopas
Preparar sopas, cereales con media crema o crema

Agregar carne en trozos o carne molida a las salsas

Untar mantequilla de cacahuate o queso a galletas, pan o fruta
Preparar leches malteadas usando helado, crema, leche en polvo
Usar barras de desayuno como colaciones

Agregar nueces picadas a helados, yogurt y pan

Utilizar semillas de girasol, agregarlas a ensaladas

Adaptado de referencias 11,13 y 51
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XI. MONITOREO

De manera general se sugiere que en cada visita se analicen los siguientes
aspectos: (C)112

Valoracion general:

-Habitos intestinales

-Sintomas abdominales

-Medicamentos utilizados

Valoracion nutricional:

-Ingesta dietética

-Peso, talla, P/T, IMC

-Circunferencia de brazo, pliegue tricipital

En cuanto a los datos antropométricos, las guias australianas dividen a la
poblacion por edades y proponen la siguiente frecuencia de medicion:11.2°

Tabla 14 Periodicidad de monitoreo antropométrico

Rubro Lactantes (O- Nifios Adultos
2 afos) (2-18 afnos)
Longitud 1-2 veces por -
semana
Talla - 3 meses Anualmente
Peso 1-2 veces por | Cada Cada consulta
semana consulta
Circunferencia 1-2 veces por | - -
cefalica semana

Adaptado de referencias 11y 25

En cuanto a las pruebas bioguimicas, las guias australianas recomiendan
gue se realice un estudio de vitaminas liposolubles de forma anual en pacientes
estables, asi como prueba para descartar diabetes mellitus relacionada a fibrosis
quistica y durante periodos de infeccion. Con el uso de esteroides o en alimentacion

enteral se sugiere analizar el metabolismo de carbohidratos.
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Las pruebas que se recomiendan analizar anualmente se describen en la
siguiente tabla (C).

Tabla 15 Pruebas anuales para monitoreo

Rubro Aspectos a evaluar

Valores antropométricos Antropometria completa: peso, talla, IMC,
circunferencia media de brazo, pliegues.

Pruebas bioquimicas Hemograma, proteina C reactiva, funcion
hepatica (transaminasas, gamma-glutil
transpeptidasa, fosfatasa alcalina,
deshidrogenasa lactica, bilirrubinas),
glucemia, creatinina, colesterol,
triglicéridos, proteinas totales, albimina,
prealbumina, calcio, fosfato, tiempo de
protombina.

Pruebas de funcién intestinal Esteatocrito en heces
Coeficiete de absorcion de grasas
Elastasa fecal

Vitaminas liposolubles Retinol sérico (vitamina A), I-tocoferol
(vitamina E), vitamina D y estado de
mineralizacion 6sea

Pruebas de glucosa Glucosa en ayunas, curva de tolerancia a
la glucosa

Estudios de imagen Ecografia abdominal,  gammagrama
hepatico

Adaptado de referencia 25

XIl.  NUEVAS EVIDENCIAS

Acidos grasos polinsaturados como tratamiento de las anormalidades del
metabolismo de acidos grasos
Los pacientes con fibrosis quistica muestran anormalidades en el metabolismo de

los lipidos. Recientes estudios in vitro muestran que dichas anormalidades se deben
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a la sobre exposicion de acidos grasos saturados, lo cual puede ser revertido por la
suplementacion con &cidos grasos polinsaturados de cadena larga, el &cido
docosahexanoico y el acido eicosapentanoico, sin embargo estos resultados no han
sido probados in vivo.”®

Un estudio experimental de Njoroge y colaboradores tuvo como objetivo
probar dicha teoria en un modelo in vivo con ratones donde se bloqueé el CFTR
para que presentaran las anormalidades similares a los humanos.”
Posteriormente se suplementaron con altas dosis de docosahexaenoato libre o una
combinacion de docosahexanoato con dosis mas baja y eicosapentaenoato en
forma de triglicéridos y se evaluo la correccion de la anomalia de acidos grasos.

Los resultados fueron similares a las pruebas in vitro donde se explica una
clara relacion entre la pérdida de la funciébn de la expresion del CFTR vy la
anormalidad de los acidos grasos. Con la suplementacion in vivo de acidos grasos
polinsaturados se observo normalizacion del metabolismo incluso con dosis més
bajas. No existe una equivalencia en dosis en seres humanos sin embargo se ha
observado en otros estudios que una dosis estandar de DHA de 1.0 a 1.2g/dia es
suficiente para aumentar el DHA en plasma en un 4-5%. Una limitacién del estudio
es que no se pueden observar los efectos separados del DHA y el EPA. Aunque el
resultad fue positivo, se requieren de mas estudios para determinar la dosis 6ptima
de la dieta en los seres humanos pero revela posibilidades de tratamiento

farmacoldgico y dietético en pacientes con fibrosis quistica.”®

Importancia de la microbiota intestinal en la fibrosis quistica y el potencial
para la intervencion dietética

La FQ se caracteriza por muchas comorbilidades relacionadas a inflamacion
cronica en el sistema digestivo y respiratorio. La mucosa intestinal sirve como
interfaz entre la microbiota y el sistema enddcrino, nervioso e inmune. Hay cada vez
mas evidencia de que de que los cambios en la mucosa intestinal en la fibrosis

quistica se pueden asociar con una microbiota alterada.
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Como factores modificables importantes se incluye la dieta asi como el uso de
probidticos y prebidticos con mejoria en la inflamacion cronica pero se requieren
mas estudios para confirmar su eficacia.®

El cambio en la microbiota es factible y se justifica la realizacion de estudios mas
especificos.

Hasta ahora la evidencia es limitada, sin embargo estudios in vitro y estudios
animales indican el potencial para cambiar la microbiota intestinal, y el uso de
probioticos puede reducir las exacerbaciones pulmonares de la fibrosis ademas de
la disminucion de la respuesta inflamatoria.

Los microorganismos que se han estudiado son los Lactobacillus, Bififobacterium y

Streptococcus junto con los tratamientos de rutina.®®

Efecto antioxidante de la vitamina C ante la exposicidén de ozono

Los nifios con afecciones respiratorias, principalmente asma, son mas susceptibles
para los efectos negativos del ozono en las vias aéreas. Un estudio de cohorte en
257 nifilos asmaticos mexicanos muestra el papel protector de la vitamina C por su
efecto antioxidante ante la exposicién de ozono.

El grupo con suplementaciéon consumian 250mg/dia.8!

Los resultados muestran que aquellos nifios con bajo consumo de vitamina C
mostraron mayor afeccién pulmonar por la exposicién al ozono.8!

Los autores concluyen gue con sus resultados se afiade evidencia adicional de que
el nifio con mayor susceptibilidad genética combinado con una baja dosis de
antioxidantes presenta aumentos en los efectos nocivos del ozono sobre la funcién

pulmonar.8!

Relacion del estado de nutricion e hidratacion con la funcién pulmonar

Un estudio realizado en 46 pacientes con una edad media de 8.5 afilos donde se
comparé un grupo de pacientes con FQ y un grupo control sin la enfermedad, intenté
determinar la asociacion entre el estado de nutricion e hidratacion con la funcién
pulmonar. El estudio fue transversal y se observaron variables como el IMC, talla

para la edad, circunferencias, pliegues etc.8?
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El estado de hidratacién se midio a través de bioimpedancia bioeléctrica. El volumen
espiratorio forzado en 1 segundo con un valor <80% se considerd deterioro de la
funcion pulmonar.8?

Los resultados arrojaron que el grupo de pacientes con FQ mostraron deterioro de
la funcion pulmonar en un 51% y todos sus parametros antropomeétricos fueron mas
bajos. En el grupo de FQ se observd que el 43% presentaban deshidratacion
mientras que en el grupo control no se observo este fendbmeno, por lo que el estudio
concluye que los pacientes con FQ tienen un estado nutricional comprometido,
presentan mayor deshidrataciéon lo que se asocia con la funcidon pulmonar

disminuida.8?

Xlll. PRESENTACION DE CASO, EVALUACION INICIAL

Resumen clinico

Paciente masculino de 19 afios de edad con diagnéstico de fibrosis quistica a los
15 afios de edad, con mutacion 5549 en ambos alelos. Tratamiento para
insuficiencia pancreatica exocrina. Enfermedad renal cronica con depuracion de
50ml/min, presencia de microalbuminuria sin tratamiento. Probable miocardiopatia
relacionada a fibrosis quistica e hipertensiéon pulmonar. Actualmente cursa su 8vo

dia de estancia hospitalaria.

Debido al estado nutricional del paciente se solicitd interconsulta al servicio de
nutricion del Centro de Investigacion en Enfermedades Infecciosas (CIENI)
perteneciente al Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias (INER) “Dr.

Ismael Cosio Villegas”.
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SOAP 11/02/2016

Datos generales:

Sexo: Masculino

Edad: 19 afos

Motivo de ingreso: Dificultad respiratoria

S

Sintomatologia gastrointestinal: Negada

Funcionalidad: El paciente se encuentra postrado en cama la mayoria del tiempo
El paciente refiere buen apetito y debilidad generalizada

AHF: DM, HAS, tuberculosis, fibrosis quistica (hermana)

Su alimentacién en casa es de baja calidad, con alto consumo de bebidas azucaradas,

galletas y pan dulce y bajo consumo de frutas y verduras.

La capacidad de adquisicion de alimentos es baja, afectando en la compra de alimentos.

Antropometria
Peso actual: 40.7 kg IMC: 16.56 (desnutricion moderada)
Talla: 1.57 m %PT: 77.47 (desnutricibn moderada)
PCT: 7mm p25 (adiposidad normal) %PH: 86.7 (desnutricion leve)
Circunferencia de pantorrilla: 27 cm %PP: 6.8% (pérdida severa)
Circunferencia de abdomen: 66.7 cm AMB : 19.4 cm? p<5 (deplecion de
Peso tedrico: 52.6 kg masa muscular)
Peso habitual: 47 kg Masa libre de grasa: 41.1kg
Pérdida de peso: 3 kg en 15 dias IMLG: 16.7 (bioimpedancia) deplecion
(referido por el paciente) de masa muscular

Bioquimicos

05/02/2016 07/02/2016 11/02/2016
-Glucosa: 439mg/dl -Glucosa: 187mg/dl -Glucosa: 114mg/dl
-Urea: 72.76mg/dl -Urea: 69.20mg/dI -Urea: 51.36mg/dI
-Acido urico/creatinina: -BUN/creatinina: -Acido drico/creatinina:
10.27/2.19mg/dl 30/1.37mg/dl 5.03/1.04mg/dl
-Albumina/Proteinas -Acido drico: 8.93mg/dl -Volumen total de orina: 2180 ml
totales: 2.19/7.10mg/dI -Volumen de orina: 1.51 ml/min
-BT/BD/BI: -Albumina en orina: 70.1 mg/dl
0.38/0.10/0.28mg/dI -Urea en orina: 1699 mg/dI
-Hb/Hto: 11.40g/dI -Urea orina de 24hrs: 37.04g
/35.8%
-Plaquetas:

556.000/mm3
-TGO/TGP: 30/15U/L
-FA: 73UI/L

-Na: 130mEq/L

-K: 3.92mEqg/L
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Clinicos

-Diagnéstico médico de ingreso: Exacerbacion de fibrosis quistica, colonizacion por S.
Aureus, hiperglucemia en estudio, enfermedad renal cronica.

-Examen fisico: A la exploracién fisica se observa deplecion muscular leve-moderada a nivel
temporal, clavicula, hombros, acromion y gastronemios.

Sin presencia de edema, piel y mucosas hidratadas.

No se observan signos de deficiencia de micronutrimentos

-Signos vitales: TA: 92/59mmHg FC: 84lpm FR: 28rpm SatO2: 87-95% (apoyo suplementario
de oxigeno con mascarilla)

-Medicamentos: Enzimas pancreaticas Credén ® 150mg (10,000 unidades de lipasa, 33,200
unidades de proteasa y 37,500 unidades de proteasa ) (1 capsula antes de los alimentos) +
dicloxacilina + insulina rapida de acuerdo a niveles de glucosa sanguinea.

Fuerza de agarre: 14 kg p<10 (capacidad funcional disminuida)

Bioimpedancia

ACT: 29.3L (71.5%), Angulo de fase: 5.0° (bajo riesgo de mortalidad), Grasa visceral: 0.9L

Absorciometria de energia dual de rayos X (DEXA)

Masa total: 37.21kg %de grasa:12.1%

Densitometria puntaje z: columna vertebral: DMO= 0.916g/cm? (-1.3 SD), (densidad mineral
6sea normal)

Dietéticos

Antes de la interconsulta al servicio de nutricion, se le proporcioné una dieta para persona
con diabetes e hiposddica con un consumo de charola del 100%
Distribuciéon de macronutrimentos:

H.C. Proteina Lipidos Total

Kcal 630 252 378 1260
G 157.5 63 42 -

% 50 20 30 100
% de 67.5 91.3 57.93 67.5
adecuacion

Requerimiento:

Energia:

Medicion: 1866kcal/dia Calorimetria indirecta x 1.2 (factor de actividad fisica)
Estimacion con HB: 1508.55 con factor de 1.2

% de necesidades segun lo estimado: 123.69%
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Proteina: 1.5g/kg PA: 61g 244kcal (13%)
HC: 50%: 933kcal 233.2¢g

Lipidos 36%: 671.7kcal 74.64g

Vit A: <10,000 UI

Vit D: 400-2000UlI

Vit E: 200-400UlI

Ca: 1200-1500mg/dia

Zn: 15mg/dia

Diagnostico nutricio

-Desnutricibn energética proteica relacionada a fibrosis quistica y comorbilidades,
evidenciado por deplecién de masa muscular de acuerdo al IMLG (16.7) y disminucion del
area muscular del brazo.

-Incremento en las necesidades energéticas y proteicas (23% de aumento de energia
comparado con ecuacién HB) relacionado a exacerbacion de la fibrosis quistica, evidenciado
por pérdida de peso severa (6.8% en 2 semanas) .

Objetivos del tratamiento

-Cubrir requerimientos energéticos proteicos

-Evitar pérdida de peso y de masa muscular

-Evitar deficiencia de vitaminas liposolubles (A,D,E,K)
-Evitar deficiencia de micronutrimentos (zinc, calcio).
-Promover ganancia de peso adecuada.

-Promover control glucémico

Plan nutricio

Prescripcion: Aporte dietético de 2200 (CI x 1.2 AF + 300kcal extras para promover
ganancia de peso), con aporte de 78.9g de proteina (1.5g/kg PT, 14%), 88g lipidos (36%),
275 g de carbohidratos (50%). Los requerimientos se alcanzarén a través de la dieta
hospitalaria normal, y la incorporacion de férmulas enterales por via oral.

Enzimas pancreaticas: 1 cipsula Cre6n ® antes de los alimentos y colaciones matutina y
vespertina.

Macronutrimentos Dieta Complemento via oral
intrahospitalaria (2 fresubin D)

Energia 1697 522 2219

Proteina 58 21.2g 79.2

Lipidos 65 23.69 88.6

Carbohidratos 220 56.29g 276.2
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Micronutrimentos (suplementacion)
2 ampolletas de MVI/dia

Vitamina A <10,000Ul 6,600UlI
Vitamina D 400-2000Ul 400Ul
Vitamina E 200-400UlI 20.02UI

Vitaminas hidrosolubles
1 tableta de complejo B

Tiamina B1 1.0mg/dia 100mg
Piridoxina B6 1.1mg/dia 5mg
Cianocobalamina 2.0ug/dia 50ug
B12

Minerales
1 ampula de selenio

Mineral Recomendacién Aporte
Selenio 45ug/dia 40ug/dia
Monitoreo
Sintomatologia gastrointestinal ~ Valores antropométricos y de composicion
Valores de glucosa capilar corporal
Consumo de Valores bioguimicos: quimica sanguinea,
alimentos/complementos funcion renal y hepatica, electrolitos

Signos vitales

Pendientes
Valores de laboratorio: PCR, Hb, Hcto, alblimina
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XIV. SEGUNDA INTERVENCION

SOAP 19/02/2016

Datos generales:
Sexo: Masculino
Edad: 19 afios

S

El paciente cursa su 16° dia de estancia hospitalaria

Sintomatologia gastrointestinal: Negada

Funcionalidad: Movimiento dentro de la habitacion
El paciente refiere buen apetito y menor debilidad muscular
Refiere que en casa consume pocos alimentos ya que al realizar sus actividades diarias se

agita y aumenta la produccién de flemas.

Antropometria

Mediciones Indicadores

Peso actual: 42.75 kg

Talla: 1.57 m

PCT: 7 mm p25 (adiposidad normal)

Circunferencia de pantorrilla: 27.2 cm
Circunferencia de abdomen: 70.3 cm
Peso tedrico: 52.6 kg

Peso habitual: 47 kg

Ganancia de peso: 2.0 kg en 8 dias

IMC: 17.37 kg/m2(desnutricion leve)
%PT: 81.27 (desnutricion moderada)
%PH: 90.95 (normal)

AMB : 22.4 cm?2 p<5 (deplecion de masa
muscular)

Masa libre de grasa: 40.96kg

IMLG: 16.6 (bioimpedancia)

Biogquimicos (18/02/16)

-Glucosa: 86mg/dI

-Urea/BUN: 51.36/24mg/dI

-Acido Urico/creatinina: 5.21/1.03mg/dl
-Leucocitos: 18.2

-Hb/Hto: 10.99/dl/34%

-Na/K: 135/4.66mEq/L

-Cl/Ca: 98mEq/L/9.5mg/dl

-P: 5.3mg/dI

-PT/alb: 8.0/2.46g/dI

Clinicos

-Diagndstico médico: Persisten mismos diagnosticos médicos.
-Examen fisico:. Mismos hallazgos de desgaste de tejido muscular y adiposo.
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-Signos vitales: TA: 90/60mmHg FC: 9llpm FR: 23rpm SatO2: 90-93% (apoyo
suplementario de oxigeno con mascarilla)

-Medicamentos: Enzimas pancreaticas Cre6n ® 150mg (10,000 unidades de lipasa, 33,200
unidades de proteasa y 37,500 unidades de proteasa ) (1 capsula antes de cada alimento y
1 capsula antes de las colaciones) + dicloxacilina + insulina glargina (8 unidades).

Fuerza de agarre: 14 kg p<10 (capacidad funcional disminuida)

Bioimpedancia

ACT: 28.9L (67.2%), angulo de fase: 4.8° Bajo riesgo de mortalidad (disminucion respecto
a la consulta anterior de 0.2°)

Dietéticos
Consumo de charola y suplementos al 100%
Distribucion de macronutrimentos:

Macronutrimentos Dieta Complemento viaoral  Total % de
intrahospitalaria (2 fresubin D) adecuacion
Energia 1697 522 2219 100.86
Proteina 58 21.29 79.2 100.38
Lipidos 65 23.69 88.6 100.68
Carbohidratos 220 56.2g 276.2 100.43

Micronutrimentos:

Vitamina Recomendacién Aporte
Vitamina A <10,000UlI 6,600UI (dentro del rango de
recomendacion)
Vitamina D 400-800UlI 400Ul (dentro del rango de
recomendacion
Vitamina E 200-400Ul 20.02UI (inferior al rango de

recomendacion)

Requerimiento:

-Energia: 1794 de acuerdo a calorimetria indirecta con factor de actividad fisica del 1.2
-Proteina: 1.5g/kg PA: 64.1g/dia 256kcal (14%)

-H.C: 914kcal 228.5g (51%)

-Lipidos: 628kcal 69.7g (35%)

-Vit A: <10,000 Ul

-Vit D: 400-2000UlI

-Vit E: 200-400UlI

-Ca: 1200-1500mg/dia

-Zn: 15mg/dia
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Diagndstico nutricio:

-Desnutricion relacionada a fibrosis quistica y comorbilidades, evidenciado por IMC
disminuido (17.3kg/m?) y masa libre de grasa < 17 (16.6) (ESPEN).

-Prevision de consumo energético suboptimo en casa relacionado a sintomatologia
respiratoria (agitacion, produccion de flemas) asi como situacibn socioeconémica
evidenciado por desnutricién y analisis de alimentacién en casa.

Objetivos del tratamiento

-Mejorar la alimentacion en el hogar

-Lograr la adopcion de habitos saludables

-Disminuir consumo de azucares refinados

-Evitar pérdida de peso y de masa muscular

-Evitar deficiencia de vitaminas liposolubles (A,D,E,K)
-Evitar deficiencia de micronutrientes (zinc, calcio)
-Promover ganancia de peso

-Mantener valores de glucosa en parametros normales

Plan nutricio

Prescripcion: Aporte dietético de 2200 (CI x 1.2 AF + 400kcal extras para promover ganancia
de peso), con aporte de 78.9g de proteina (1.5g/kg PT, 14%), 88g lipidos (36%), 275 g de
carbohidratos (50%).

Enzimas pancreaticas: 1 capsula antes de los alimentos, 1 cipsula antes de las colaciones
matutina y vespertina.

Se otorgaréa al paciente plan de alimentacion a través de sistema de equivalentes para uso
en su domicilio y se hard uso de complementos enterales orales para asegurar un mayor
aporte energético.

Macronutrimentos Alimentacion via ~ Complemento via oral Total
oral (2 tomas de Ensure
Advance ®)
Energia 1773 450.8 2223
Proteina 65 17.3g 82.3
Lipidos 73 15.2g 88.2
Carbohidratos 214 61.2g 275.2

Micronutrimentos (suplementacion)
Multivitaminico marca PISA (A, C, D) 1 toma/dia + 1 capsula de vitamina E 400Ul

Vitamina Recomendacion Aporte
Vitamina A <10,000UI 9000UlI
Vitamina D 400-2000UI 1800UlI
Vitamina E 200-400U1 400UI
Vitamina C 75mg 125mg
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Educacion:

-Uso de sistema de equivalentes

-Tamafio de porciones

-Importancia de automonitoreo de valores de glucosa

-Técnicas para aumentar densidad energética de los alimentos
-Uso de enzimas pancreéticas en combinacién con los alimentos
-Alimentos con alto contenido de azucares refinados
-Importancia de realizar actividad fisica

Monitoreo
A Valoracion de medidas antropométricas y de composicion corporal
B Valores bioquimicos: quimica sanguinea, pruebas de funcion renal y
hepatica, electrolitos.
C Valores de glucosa capilar
Sintomatologia gastrointestinal
D Evaluacion dietética
% de adecuacion
Apego a recomendaciones
Toma de suplementos y enzimas pancreaticas
E Actividad fisica: tipo, frecuencia y duracion
Pendientes

Otorgar formato de automonitoreo de glucosa capilar
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XV. TERCERA INTERVENCION

SOAP 14/03/16

Datos generales:

Sexo: Masculino

Edad: 19 afos

Consulta de seguimiento

S

Paciente que acude a consulta externa en el servicio de nutricidn para seguimiento.
Autoeficacia: El paciente refiere 90% de apego a las recomendaciones, realiza colaciones
Sintomatologia gastrointestinal: Negados. Apetito conservado

Actividad fisica: Caminata y bicicleta, 30 minutos al dia

Uso de oxigeno suplementario por las noches

No realizé automonitoreo de glucosa (no cuenta con glucoémetro )

Antropometria

Mediciones Indicadores

Peso actual: 44.55 kg

Peso anterior: 42.75kg

Ganancia de peso: (1.8kg en 1 mes)
Talla: 1.57 m

PCT: 6.3 mm p25 (adiposidad normal)
Circunferencia de pantorrilla : 28.5 cm
Circunferencia de abdomen: 66 cm

IMC: 18.1 kg/m?(desnutricion leve)
%PT: 84.69 (desnutricion leve)

%PH: 94.78 (normal)

AMB : 28.4 cm? p<5 (deplecion de
masa muscular)

Masa libre de grasa: 41.4kg

Peso teodrico: 52.6 kg IMLG: 17

Peso habitual: 47 kg

Biogquimicos
No hay datos recientes

Clinicos

Diagnostico médico: Fibrosis quistica, DM relacionada a fibrosis quistica, enfermedad renal
crénica.

Examen fisico: Continla con los Se observa aumento de masa muscular en miembros
superiores asi como masa grasa conservada

Medicamentos: Enzimas pancreaticas Cre6n ® 150mg (10,000 unidades de lipasa, 33,200
unidades de proteasa y 37,500 unidades de proteasa )(2 capsulas antes de los alimentos)
+ insulina glargina 8 unidades

Fuerza de agarre: 18 kg p <10 (capacidad funcional disminuida)

Bioimpedancia

ACT: 29.4L (65.6%), angulo de fase: 5.6° (bajo riesgo de mortalidad) (aumento de 0.8°
respecto a la consulta anterior)
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Dietéticos
Recordatorio de 24 horas

Anélisis de la dieta:

Macronutrimentos Alimentacion + % de
suplemento adecuacion

Energia 2275 103.4
Proteina 96.2 121.9
Lipidos 76.2 86.59
Carbohidratos 301.2 109.52
Fibra 349 113.33
Azlcares 25¢g 92.5

Micronutrimentos:
Multivitaminico marca PISA (A, C, D) 1 toma/dia + 1 capsula de vitamina E 400Ul

Vitamina Recomendacién Aporte
Vitamina A <10,000UlI 9000UI (adecuado)
Vitamina D 400-2000UlI 1800UI (adecuado)
Vitamina E 200-400UI 400Ul (adecuado)
Vitamina C 75mg 125mg (adecuado)

Requerimiento:

-Energia:1682 Kcal de acuerdo a Harris Benedict con factor de actividad fisica del 1.3
-Proteina: 1.3g/kg PA: 58g/dia 232kcal (13.7%)

-H.C: 841kcal 210.2g (50%)

-Lipidos: 610kcal 67.849 (36.3%)

-Vit A: <10,000 UI

-Vit D: 400-2000UI

-Vit E: 200-400Ul

-Ca: 1200-1500mg/dia

-Zn: 15mg/dia

Diagndstico nutricio:

-Déficit de automonitoreo relacionado a falta de conocimientos de la enfermedad presente
(diabetes mellitus secundaria a FQ) asi como falta de insumos (glucémetro) evidenciado por
omision del mismo.

-Adecuado consumo energético proteico, relacionado a ausencia de sintomatologia
gastrointestinal y apetito conservado, evidenciado por aumento de peso (1.8 kg en 1 mes),
aumento de medidas antropométricas y aumento de fuerza (dinamometria)
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Objetivos del tratamiento

-Cubrir requerimiento calorico y proteico.

-Promover la ganancia de peso y de masa muscular.
-Cubrir deficiencias de vitaminas liposolubles (A,D,E,K)
-Evitar deficiencias de micronutrientes.

-Mejorar la seleccion de alimentos.

-Mantener valores de glucosa en parametros normales

Plan nutricio

-Prescripcion: Aporte dietético de 2200 (HB x 1.3 AF + 500kcal extras para promover
ganancia de peso), con aporte de 78.9g de proteina (1.5g/kg PT, 14%), 88g lipidos (36%),
y 275 g de carbohidratos (50%).

-Enzimas pancreaticas: 2 cipsulas antes de los alimentos

Se continuara con plan de alimentacion por sistema de equivalentes y uso de suplementos
enterales via oral.

Macronutrimentos Alimentacion viaoral Complemento via oral Total
fresubin ®, 2 tomas

Energia 1706.14 500.56 2206

Proteina 65.02 17.48g 82.5

Lipidos 70.14 16.16g 86.3

Carbohidratos 203.7 71.3g 275

Micronutrimentos (suplementacion)
Multivitaminico marca PISA (A, C, D) 1 toma/dia + 1 capsula de vitamina E 400Ul

Vitamina Recomendacioén Aporte
Vitamina A <10,000UI 9000UlI
Vitamina D 400-2000UI 1800Ul
Vitamina E 200-400UlI 400UI

Vitamina C 75mg 125mg

Educacion:

-Densidad energética de los alimentos

-Actividad fisica

-Automonitoreo (se coment6 la posibilidad de acudir a centro de salud cercano para realizar

la toma de glucosa)
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Monitoreo

A Valoracion de medidas antropométricas y de composicién corporal

B Valores bioquimicos: quimica sanguinea, pruebas de funcién renal y
hepética, electrolitos.

C Valores de glucosa capilar

Sintomatologia gastrointestinal

Diario de automonitoreo
D Evaluacion dietética

% de adecuacion

Apego a recomendaciones

Toma de suplementos y enzimas pancreaticas
E Actividad fisica: tipo, frecuencia y duracion

Pendientes
Solicitar valores de laboratorio

La cuarta intervencion se llevé a cabo en abril del 2016, el paciente mostré un
aumento de peso de 1.2kg y aumento en la fuerza a través del dinamoémetro (19kg),

sin embargo, se disminuyé la masa grasa (0.7kg).

En cuanto a su alimentacion, mostré un porcentaje de adecuacion del 77%, 41%
de hidratos de carbono, 80% de lipidos y 177% de proteina. No fue posible que se
tomara el suplemento en la forma en que se le indico asi como el consumo de las
oleaginosas tampoco fue el adecuado. Debido al bajo porcentaje de adecuacién de

hidratos de carbono en ocasiones presentd mareos.

Cabe destacar que aunque en la consulta se hablé de la importancia del
automonitoreo, no se llevo a cabo al no contar con glucémetro ni percibir el riesgo,

ya que suspendié de manera ocasional la aplicacion de insulina.

Se reforzaron las indicaciones y se insistio en la importancia del automonitoreo, el
uso de suplementos, del tratamiento médico (insulina), la realizacién de colaciones,

actividad fisica etc.

Se continu6 con el mismo plan de alimentacion explicando nuevamente el sistema

mexicano de equivalentes.
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XVI. CONCLUSIONES
La fibrosis quistica es una enfermedad que tiene como consecuencia el deterioro

del estado nutricional de manera directa, ya que conlleva aumentos en el gasto
energeético, en especial en periodos de exacerbacion asi como cambios en el
metabolismo de macronutrientes y micronutrientes, en especial las personas que
cursan con insuficiencia pancreatica que presentan disminucion en la absorcion de
lipidos y de vitaminas liposolubles principalmente, lo que puede desencadenar en

deficiencias.

Una oportuna deteccion de la enfermedad, con un adecuado tratamiento médico y
nutricio ofrece la oportunidad de mejorar la calidad de vida de los pacientes,

disminuyendo la prevalencia de complicaciones y aumentando la supervivencia.

El tratamiento nutricio incluye un adecuado aporte energético, asi como una
correcta distribucién de macronutrimentos y la suplementacion de micronutrimentos
gue el paciente requiera, asi como la educacién pertinente para el uso de la terapia

enzimatica, el uso de suplementos, actividad fisica etc.

El uso de probidticos y antioxidantes para mejor el estado nutricio y disminuir el
estrés oxidativo representan un area de oportunidad para el nutriélogo clinico para
establecerlo dentro de los tratamientos, sin embargo hacen falta investigaciones

para medir su eficacia y aplicacion.
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XVIl. ANEXOS

Anexo 1. Grados de evidencia y recomendacion.
Guias clinicas para el diagndstico y tratamiento

Nivel de evidencia

la  Obtenida por metaanalisis de estudios controlados aleatorizados aleatorlzados
Ib Obtenida por al menos un estudio controlado y aleatorizado
Ila Obtenida por al menos un estudio controlado sin aleatorizacion
II'b Obtenida por al menos un estudio cuasi experimental

Il Obtenida por estudios bien disefiados, no experimentales o descriptivos, como estudios
comparativos, correlacion o casos y controles

v Obtenida de reportes de comités de expertos, opiniones o experiencia clinica de
autoridades

Grado de recomendacion

A (niveles la | Requieren de al menos un estudio controlado aleatorizado como parte del

y 1b) contenido del documento, de calidad y consistencia, dando recomendaciones
especificas.

B (niveles | Requiere disponibilidad de estudios clinicos con buena conduccién, pero no

lla, b, 1) aleatorizados en el tema de la recomendacion.

C (nivel IV) Requiere evidencia de reporte de comités de expertos o la experiencia
clinica/opinion de autoridades respetadas. Indica ausencia de estudios
directamente aplicables de buena calidad.

Lezana J. Fibrosis quistica. Guias clinicas para el diagnéstico y tratamiento. 12 edicién. México: Editorial Intersistemas; 2008

Guias ESPEN/ESPGHAN/ECFS para nifios y adultos con fibrosis quistica

Grado de
recomendacion
Fuerte Se recomienda/No se recomienda
Débil Se sugiere/No se sugiere

Grado de evidencia

Alta La investigacion adicional es poco probable que cambie la estimacion del efecto
Moderada La investigacion adicional es probable que cambie la estimacién del efecto

Baja La investigacion adicional es muy probable que cambie la estimacion del efecto
Muy baja La estimacion del efecto es muy incierta

Turck D, Braegger C, Colombo C, Declercq D, Morton A, Pancheva R, Robberecht E. ESPEN-ESPGHAN-ECFS
guidelines on nutrition care for infants, children, and adults with cystic fibrosis. Clinical nutrition 35. 2016: 557-577.
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Anexo 2 Pruebas de tamizaje para pacientes con fibrosis quistica

Herramienta de riesgo nutricional propuesta por McDonald (2008)

Identificacion del paciente:

Sexo: Edad: afios meses

Peso para la talla:

Determine el percentil del IMC de acuerdo al sexo
Aumento de peso:

Peso actual: Fecha:

Peso anterior: Fecha (intervalo > a 90 dias)

Aumento de peso neto: (convertir kg en @)

Numero de dias entre mediciones:

Ganancia diaria de peso: (g/dia) (redondear al nimero entero mas cercano)

Ganancia minima aceptable de peso por dia (g/dia)

Velocidad de crecimiento

Omitir ganancia anual si el adolescente presenta clasificacién de Tanner V (cualquier edad) o en
mujeres > 15 afios 0 en hombre >17 afios.

Clasificacion de Tanner |__1l___ll v \Y; (=210 afos)

Estatura actual: Fecha

Estatura anterior: Fecha:

Ganancia neta entre visitas: (cm):

Afios transcurridos entre las mediciones: (ejemplo: 15 meses = 1.25 afios)

Ganancia anual de peso: (cm/afo): (redondear al nUmero entero mas cercano)

Crecimiento minimo esperado por afio (cm/afio)

Puntaje-Riesgo Nutricional
0 puntos 1 punto 2 puntos
Percentil de IMC = p50 <p50y=p10 <p10
Ganancia diaria de = minimo >0 y < minimo Pérdida de peso o sin
peso ganancia
Crecimiento anual = minimo >0 y < minimo Sin crecimiento
(estatura)
Categorias de riesgo
Puntos de riesgo 0-1 2-3 =>4
asignados
Categoria de riesgo Sin riesgo o riesgo Riesgo moderado Riesgo Alto
bajo

Adaptado de: McDonald C. Validation of a Nutrition Risk Screening Tool for Children and
Adolescents with Cystic Fibrosis Ages 2-20 years. J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2008; 46
(4) : 438-446
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aSi el IMC es menor al p50 otorgar 1 punto, si es <p 10 otorgar 2 puntos

Prueba de tamizaje propuesta por Souzay colaboradores

Factores de riesgo Puntaje

IMC<p500<p102

Insuficiencia pancreatica®

Pseudomonas, B. cepacia, colonizacién por S. Aureus®
Consumo dietético <100% recomendado

Ganancia de peso menor al minimo recomendado?, no
ganancia o pérdida de peso®

Crecimiento menor al minimo esperado o crecimiento
(estatura)

Nutricién enteral

Diabetes relacionada a FQ

Volumen forzado expiratorio en 1 segundo <80%f
Albumina <3.5mg/dl

Total

1-2
1-2
1
1
1-2

PR RN

b Si requiere tratamiento enzimatico. Un mal manejo de remplazo enzimatico otorga 2 puntos
¢ Presencia de alguno de ellos, otorgar 1 punto

dDe acuerdo a la herramienta propuesta por McDonald
e Ganancia de peso menor al minimo esperado o sin ganancia otorgar 1 punto, pérdida de peso

otorgar 2 p

untos

fEn pacientes > 6 afios de edad
Riesgo de desnutricion

Puntuacion Riesgo Intervencién y seguimiento

1-3 Riesgo Bajo -Hospitalizados:  Alimentacion  individualizada vy
seguimiento 3 veces por semana.
-Ambulatorios: Orientacion alimentaria individualizada y
seguimiento en 2 meses.

4-7 Riesgo -Hospitalizados:  Alimentacion  individualizada vy

moderado seguimiento 4 veces por semana

-Ambulatorios: Orientacién alimentaria individualizada y
seguimiento en 1 mes.
-Registro de alimentos de 3 dias

28 Riesgo Alto -Hospitalizados:  Alimentacion  individualizada vy

seguimiento diario

-Ambulatorios: Orientacién alimentaria individualizada y
seguimiento en 15 dias

-Composicidon corporal (circunferencia de brazo,
pliegue tricipital, area muscular de brazo)

Adaptado de: Souza M, Carra G, da Silva J, da Fonseca E, Drehmer M. Validation of a nutrition
screening tool for pediatric patients with cystic fibrosis. Journal of the academy of nutrition and

dietetics. 2016; 116 (5)
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Anexo 3 Valores bioquimicos de referencia®

Quimica sanguinea

Glucosa 70-110mg/dl

Creatinina H: 0.8-1.4mg/dl
M: 0.6-1.2mg/dI

BUN 5-20mg/dI

Albumina 3.5-5.0g/dI

ALT 0-45U/L

AST 1-40U/L

FA 25-140U/L

BT 0.1-1.0mg/dI

Na 135-45meq/L

K 3.6-5.0meq/L

Cl 101-111meq/L

Ca 8.5-10.5mg/dI

Biometria hematica

Medicion Parametro de referencia
Eritrocitos H: 4.3-5.9 x 108/mm?3

M: 3.5-5.9 x 105/mm3
Hb H: 14-17g/dl

M: 12-15¢g/dI
Hcto H: 39-49%

M: 33-43%
Plaquetas 150,000-400,000/mcL

Suverza A, Haua K. El ABCD de la evaluacion del estado de nutricion. 1lera edicion.
México: Editorial Mc Graw Hill. 2010
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Anexo 4 Ingestas diarias recomendadas: IOM

Grupo de Ca Vit A Vit C Vit D Vit E Vit B1 Vit B2 VitB3 VitB6 Folato Vit Cu Yodo Fe Mg Mo P Se
edad (mg/d) (ug/d) (mg/d) (ug/d) (mg/d) (mg/d) (mg/d) (mg/d) (mg/d) (ug/d) B12 (ug/d) (ug/d) (mg/d) (mg/d) (ug/d) (mg/d) (ug/dia)
(ug/d)

Lactante

S

0-6 6.9 2.5
meses

6al2

meses

Nifios

1-3 afos 500 210 13 10 5 0.4 0.4 5 0.4 120 0.7 260 65 3.0 65 13 380 17 25
4-8 afios 800 275 22 10 6 0.5 0.5 6 0.5 160 1.0 340 65 4.1 110 17 405 23 4.0
Hombres

9-13 1100 445 39 10 9 0.7 0.8 9 0.8 250 1.5 540 73 5.9 200 26 1055 35 7.0
afios

14-18 1100 630 63 10 12 1.0 1.1 12 1.1 330 2.0 685 95 7.7 340 33 1055 45 8.5
afios

19-30 800 625 75 10 12 1.0 1.1 12 1.1 320 2.0 700 95 6 330 34 580 45 9.4
afos

31-50 800 625 75 10 12 1.0 1.1 12 1.1 320 2.0 700 95 6 350 34 580 45 9.4
afios

51-70 800 625 75 10 12 1.0 1.1 12 1.4 320 2.0 700 95 6 350 34 580 45 9.4
afios

>70 afios = 1100 625 75 10 12 1.0 1.1 12 1.4 320 2.0 700 95 6 350 34 580 45 9.4
Mujeres

9-13 1100 420 39 10 9 0.7 0.8 9 0.8 250 1.5 540 73 5.7 200 26 1055 35 7.0
14-18 1100 485 56 10 12 0.9 0.9 11 1.0 330 2.0 685 95 7.9 300 33 1055 45 7.3
19-30 800 500 60 10 12 0.9 0.9 11 1.1 320 2.0 700 95 8.1 255 34 580 45 6.8
31-50 800 500 60 10 12 0.9 0.9 11 1.1 320 2.0 700 95 8.1 265 34 580 45 6.8
51-70 1000 500 60 10 12 0.9 0.9 11 1.3 320 2.0 700 95 5 265 34 580 45 6.8
>70 afios | 1000 500 60 10 12 0.9 0.9 11 1.3 320 2.0 700 95 5 265 34 580 45 6.8

Fuente: Dietary Reference Intakes for Calcium, Phosphorous, Magnesium, Vitamin D, and Fluoride (1997); Dietary Reference Intakes for Thiamin, Riboflavin, Niacin, Vitamin B6, Folate,
Vitamin B12, Pantothenic Acid, Biotin, and Choline (1998); Dietary Reference Intakes for Vitamin C, Vitamin E, Selenium, and Carotenoids (2000); Dietary Reference Intakes for Vitamin
A, Vitamin K, Arsenic, Boron, Chromium, Copper, lodine, Iron, Manganese, Molybdenum, Nickel, Silicon, Vanadium, and Zinc (2001); Dietary Reference Intakes for Energy, Carbohydrate,
Fiber, Fat, Fatty Acids, Cholesterol, Protein, and Amino Acids (2002/2005); and Dietary Reference Intakes for Calcium and Vitamin D (2011).
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Anexo 5 Diagndsticos nutricios (AND)

INGESTION

Definido como ‘problemas actuales relacionados a la ingestion de

energia, nutrimentos, liquidos, sustancias bioactivas a través de la
via oral o de soporte nutricio”

Balance calérico energético
Definido como “cambios actuales o estimados en el balance
energético”

-Incremento del gasto energético

-Consumo energético inadecuado

-Consumo energeético excesivo

-Previsién de consumo energético subdptimo
-Prevision de consumo energético excesivo

Via oral o consumo en soporte nutricional
Definido como “consumo actual o estimado de alimentos y bebidas
por via o soporte nutricio comparado con la meta del paciente”

-Consumo oral inadecuado

-Consumo oral excesivo

-Infusién inadecuada de nutricién enteral
-Infusidn excesiva de nutricién enteral
-Nutricion enteral subéptima

-Infusién inadecuada de nutricién parenteral
-Infusién excesiva de nutricién parenteral
-Nutricion parenteral subdptima
-Aceptacion limitada de alimentos

Consumo de liquidos
Definido como “consumo actual o estimado de liquidos comparados
con la meta de un paciente”

CLINICOS

Definido como ‘problemas nutricios
identificados relacionados a
condiciones médicas o fisicas”

Funcionales

Definido como “cambios en funciones
fisicas o mecanicas que provocan
consecuencias nutricias indeseadas”

-Dificultad para tragar
-Dificultad para morder y masticar
-Dificultad para amamantar
-Alteracion de la
gastrointestinal

funcién

Bioquimicos

Definido como “cambios en la
capacidad para metabolizar
nutrimentos como resultado de

medicamentos, cirugias, o como lo
indican los valores de laboratorio
alterados”
-Alteracion  en la utilizacién de
nutrimentos

-Alteraciéon de valores de laboratorio
relacionados a la nutricién

-Interaccién farmaco-nutrimento
-Prevision de interaccion farmaco
nutrimento

Peso

Definido como “cambios en el peso
corporal comparado con el peso
habitual o teérico”

CONDUCTUALES/AMBIENTALES

Definido como ‘hallazgo de problemas
nutricionales relacionados al conocimiento,
actitudes/creencias, ambiente fisico 0
abastecimiento y seguridad alimentaria

Conocimientos y creencias

Definido como “conocimientos y creencias
actuales segun lo reportado, observado o
documentado”

-Déficit de conocimientos en temas de alimentos
y/o nutricién

-Creencias y actitudes erréneas acerca de los
alimentos y/o nutricion

-No preparado para realizar cambios en el estilo
de vida o dieta

-Déficit de auto-monitoreo

-Desorden en el patrén de alimentacion

-Poca adherencia a recomendaciones
nutricionales

-Elecciones alimentarias indeseables

Actividad fisica y funcionalidad

Definida como  “Actividad fisica actual,
autocuidado y calidad de vida segun lo
reportado, observado o documentado”

-Inactividad fisica

-Actividad fisica excesiva

-Inhabilidad o falta de deseo para cuidarse a si
mismo
-Deterioro en
alimentos
-Calidad de vida nutrimentalmente pobre
-Dificultad para alimentarse por si mismo

la capacidad para preparar

Acceso y seguridad alimentaria
Definido como ‘problemas actuales con acceso
y seguridad alimentaria”
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-Bajo peso
-Consumo inadecuado de liquidos -Pérdida de peso involuntaria
-Consumo excesivo de liquidos -Sobrepeso/Obesidad

-Ganancia de peso involuntaria

Consumo de sustancias bioactivas

Definido como ‘ingestién actual u observada de sustancias
bioactivas incluyendo uno o varios componentes de alimentos
funcionales, ingredientes, suplementos dietéticos, alcohol”

-Consumo inadecuado de sustancias bioactivas
-Consumo excesivo de sustancias bioactivas
-Consumo excesivo de alcohol

Consumo de nutrientes

Definido como “consumo actual o estimado de grupos de nutrientes
especificos o un solo nutriente con niveles deseados”
-Incremento en requerimiento de nutrimento
-Desnutricion

-Consumo calérico-proteico inadecuado
-Disminucion en necesidades de nutrimentos
-Desequilibrio de nutrimentos

Lipidos

-Consumo inadecuado de lipidos

-Consumo excesivo de lipidos

-Consumo inapropiado de lipidos (tipo)

Proteina

-Consumo inadecuado de proteinas

-Consumo excesivo de proteinas

-Consumo inapropiado de proteinas (tipo)
Hidratos de carbono y fibra

-Consumo inadecuado de hidratos de carbono
-Consumo excesivo de hidratos de carbono
-Consumo inadecuado de tipos de hidratos de carbono (tipo)
-Consumo inconsistente de hidratos de carbono
-Consumo inadecuado de fibra

-Consumo excesivo de fibra

Vitaminas

-Consumo inadecuado de vitamina (especifico)
-Consumo excesivo de vitamina (especifico)
Minerales

-Consumo inadecuado de minerales (especifico)
-Consumo excesivo de minerales (especifico)
Multinutrimentos

-Prevision de consumo nutrimental suboptimo
-Prevision de consumo nutrimental excesivo

-Consumo de alimentos pocos seguros
-Acceso limitado a alimentos o0 agua

-Acceso limitado al suministro relacionado a los

alimentos

International Dietetics & Nutrition Terminology (IDNT) Reference Manual: Standarized Language for the Nutrition Care Process. Fourth Edition. Academy of Nutrition

and Dietetics. 2012
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US CFF 1992

European CFS 2002

UK CFT 2002

UK CFT 2004

US CFF 2004

US CFF 2005

Australian
guidelines 2006

US CFF 2010

European CFS 2011

US CFF 2012

NE= No especificado

Poblacion
Todas las
edades
Todas las
edades
Todas las
edades
Todas las

edades (diabetes
relacionada a
FQ)

Adultos

Todas las
edades
Todas las
edades

Todas las
edades (diabetes
relacionada a
fibrosis)

Todas las
edades
Vitamina D
Todas las
edades

Anexo 6 Recomendaciones de vitaminas liposolubles

1-2 IDR adultos

-4000-
10,000/dia  en
insuficiencia
pancreatica
-<20,000
-0.5-Img/kg B
caroteno en
insuficiencia
pancreatica
4000-10,000/dia

4000-10,000/dia

10,000/dia

NE

2500-5000/dia

Multivitaminicos
especificos

NE

NE

200-400/dia

<400/dia

150-300/dia

150-300/dia

200-400/dia

NE

150-500/dia

Multivitaminicos
especificos o]
multivitaminicos
especificos + vit
E

NE

NE

-400-2000/dia  en
insuficiencia
pancreatica

-De preferencia 25
(OH) D

800-2000/dia

800-200/dia

400-800/dia

50,000/ semana

400-1000/dia

Multivitaminicos
especificos y
vitamina D adicional

1000-5000/dia
-Preferir D3
>800-2000 D3/dia

enfermedad hepética
colestasica

-10,000/dia o]
semanalmente en

insuficiencia pancreatica y
colestasis

-10,000/dia Si se
demuestra deficiencia

10, 000/dia (sugerencia, no
recomendacion)

10, 000/dia (sugerencia, no
recomendacion

-2500-500/semana

-Adicional 2500-
5000/semana Si usa
antibioticos

300-500/dia

300-500/dia

Multivitaminicos
especificos y vitamina K
adicional

1000-10,000/dia

NE

i Vitaminas hidrosolubles
5000 x 2 semanalmente si
se usa antibiéticos o con

NE
-100ug vitamina B12 parenteral
si existe reseccion de ileo

terminal
->100mg/vit C en deficiencia

-Suplementar si se documenta
bajo consumo dietético
-Vitamina B12 parenteral en
cirugia de ileo

-Suplementar si se documenta
bajo consumo dietético
-Vitamina B12 parenteral en
cirugia de ileo

NE

NE

-Suplementar en inadecuado
consumo dietético o en evidente
deficiencia

-Vitamina B12 parenteral en
reseccion de ileo
Multivitaminicos especificos

NE

NE

Adaptado de Dietary intake and nutritional status of micronutrients in adults with cystic fibrosis in relation to current recommendations. Clinical nutrition. 2016
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Anexo 7 Minerales recomendados para fibrosis quistica

Alcance Calcio (mg) Sodio (mg)
US CFF 1992 Todas las edades NE NE
European CFS Todas las edades @ -Suplementar en caso NE
2002 de deficiencia
UK CFT 2002 Todas las edades NE -Posible suplementacion en
climas templados
UK CFT 2004 Todas las edades NE -Requerimientos aumentados
(diabetes) -Posible suplementacién en
climas templados
US CFF 2004 Adultos NE NE
US CFF 2005 Todas las edades  1300-1500/dia NE
Australian Todas las edades -IDR de acuerdo a Adolescentes y adultos:
guidelines 2006 edad 600/dia

-<1500/dia si hay baja
densidad mineral 6sea

US CFF 2010 Todas las edades Suplementacion -Libre
(diabetes) especifica -Dieta alta en sal en climas
templados o ejercicio
European CFS Todas las edades >1000-1200/dia -Sal adicional en ejercicio y
2011 -IDR de EUA 1997 climas templados
US CFF 2012 Vitamina D (todas NE NE
las edades)

Zinc

NE

Suplementar si hay retraso en el
crecimiento o0 hay esteatorrea

NE

NE

NE
NE
NE

Suplementos especificos

NE

NE

NE= no especificado Adaptado de Dietary intake and nutritional status of micronutrients in adults with cystic fibrosis in relation to current recommendations. Clinical

nutrition. 2016
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Aderogyl

(1 ml)

[<1 a 5 gotas
diarias/ hasta 12
afios 10 gotas (0.5
ml) diarias]
Vitamina A 500 Ul
Vitamina C 60 mg
Vitamina D2 400 Ul
Frasco con 10 ml y
gotero adjunto

Anexo 8.Multivitaminicos disponibles en el mercado

[0.6 ml lactantes/>6
afos 1-2 goteros al
dia]

Vitamina A 5000UI
Vitamina D2 1000
Ul

Vitamina C 60 mg
Frasco con 15 ml
con gotero
graduado de 0.3 y
0.6 ml.

Vidamil (3 ml)

Vitamina A [1

12000 Ul semanal >7 afios]
Vitamina D2 Vitamina A 7800 Ul
1000 Ul Vitamina C 600 mg

Ampolletas de 3 Vitamina D3 1200 Ul
ml. Caja con 1 o 5
ampolletas de 3 ml.

ampolleta

Poli-Vy-Sol
(100 ml)

[05 a1 ml al
dia]

Vitamina A
150,000 Ul
Vitamina D3
40,000 UI
Vitamina C
3000 mg
Vitamina B1
50 mg
Vitamina B2
60 mg
Vitamina B3
400 mg

Frasco con 50
ml con gotero

Centrum Silver

Vitamina A 2,500 U
(40% as Beta-Carotene)
Vitamina C 60 mg
Vitamina D 1,000 U
Vitamina E 50 IU
Vitamina K 30 mcg
Tiamina 1.5 mg
Riboflavina 1.7 mg
Niacina 20 mg
Vitamina B6 3 mg
Acido félico: 400 mc
Vitamina B12 25 mcg
Biotina: 30 mcg

Acido pantoténico: 10
mg

Calcio: 220 mg
F6sforo: 20 mg
lodo150 mcg
Magnesio 50 mg

Zinc 11 mg

Selenio 19 mcg

Cobre 0.5 mg
Manganeso 2.3 mg
Cromo 50 m
Molibdeno:45 mcg
Cloro 72 mg

Potasio 80 mg

Niquel5 mg

Silicio 2 mg

Vanadio 10 mcg

Centrum Kids

Calorias 5
Carbohidratos torales:

lg

Azlcares <1g
Vitamina A 3,500 IU
(29% as Beta-Caroteno)
Vitamina C 60 mg
Vitamina D 400 U
Vitamina E 30 IU
Vitamina K 10 mcg
Tiamina 1.5 mg
Riboflavina 1.7 mg
Niacina 20 mg
Vitamina B6: 2 mg
Acido félico: 400 mcg
Vitamina B12 6 mcg
Biotina 45 mcg

Acido pantoténico: 10
mg

Calcio: 108 mg

Hierro: 18 mg

Fésforo: 50 mg

lodo: 150 mcg
Magnesio 40 mg

Zinc 15 mg

Cobre 2 mg
Manganeso 1 mg
Cromo 20 mcg
Molibdeno 20 mcg
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