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1. Resumen

La fibrosis quistica es una enfermedad autosOmica recesiva, cuya principal
caracteristica es la mutacién del gen CFTR, que codifica la proteina ubicada en las
células epiteliales encargada de la regulacién del flujo de los iones cloro, sodio y agua,
y que tiene como consecuencia la produccidon de secreciones espesas y viscosas,
provocando la obstruccion de conductos en pulmén, pancreas, intestino y glandulas
salivares, generando infecciones respiratorias recurrentes e insuficiencia pancreatica
con la subsecuente disminucién en la produccién y secrecion de enzimas pancreéticas,
provocando mal digestion y mal absorcién? 2. Los cambios fisiolégicos que conllevan la
gestacion, suponen una descompensacion respiratoria en mujeres con fibrosis quistica,
lo que se traduce en mayor morbi-mortalidad para la madre y el feto®.

La atencién nutricia en la paciente embarazada de fibrosis quistica es de suma
importancia, ya que esta demostrada la relacién entre el estado nutricio éptimo y una
adecuada funcién pulmonar, salud gastrointestinal y supervivencia® " La fibrosis
quistica conlleva un gasto energético basal elevado®. Dicho aumento es secundario a
mayor nimero de infecciones respiratorias, a un patrén de ventilacién alterado y a la
capacidad reducida en la absorcién de nutrimentos, ademas, de que en algunos casos
coexiste disminucién en la ingestibn, como consecuencia sobreviene la desnutricion.
En la paciente embarazada los requerimientos energéticos son incluso mayores debido
a la energia necesaria para el crecimiento y desarrollo del feto, razon por la cual la
atencion nutricia es fundamental idealmente meses antes de la concepcién, durante la
gestacion, y en el puerperio® 1°,

La evaluacion del estado nutricio de la paciente embarazada con fibrosis quistica
debe incluir una valoracibn amplia del estado nutricio pre gestacional, asi como
cambios recientes en el peso; enfocarse en la blusqueda de signos y sintomas que
denoten insuficiencia pancredtica, deficiencias de vitaminas liposolubles vy
deshidratacion; ademas, de evaluar cambios del peso durante la gestacion, las
concentraciones séricas de vitaminas liposolubles con el fin de ajustar sus dosis, e
incluir un andlisis del perfil metabdlico y biometria hematica.

La terapia medico nutricia se basa, en asegurar el aporte de nutrimentos necesarios
para la madre y el feto, promoviendo una ganancia de peso saludable un patron
respiratorio adecuado y un aporte de macro y micro nutrimentos acorde a la funcion

pancreatica e intestinal. Se debe considerar la presencia de complicaciones, como la



diabetes relacionada a la fibrosis quistica' 2. En pacientes que sean incapaces de
cubrir los requerimientos nutricios, se debe iniciar soporte nutricio enteral o parenteral,
sin embargo, la literatura es limitada respecto a la mejor forma de soporte nutricio en
mujeres embarazadas con fibrosis quistica. La terapia de remplazo de enzimas
pancreaticas debe ser implementada o ajustada, de modo que se administre la
cantidad que promueva la digestién y absorcién de nutrimentos y que no genere
efectos adversos!® 2,

En el presente trabajo se realiza la revision en la literatura respecto a fibrosis
quistica en el embarazo y asi mismo, se presenta el caso de una mujer de 20 afios
con 28 semanas de gestacion, con diagnostico de fibrosis quistica desde los 17 afios, y
la atencion nutricia brindada durante su estancia en el Instituto Nacional de

Perinatologia en el &rea de hospitalizacion y en consulta externa.



2. Marco tebdrico:

2.1 Epidemiologia de la enfermedad

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad de transmisién autosémica recesiva, que se
diagnostica con mayor frecuencia en edades tempranas. Para que una persona tenga
fibrosis quistica, es necesario que ambos padres sean portadores de una copia del gen
defectuoso, la mutacién mas comun que origina la fibrosis quistica es la delta F508% 2. Las
probabilidades de que se desarrolle la enfermedad en los hijos de dos padres portadores,
es de 25%, de que sean portadores, sin desarrollar la enfermedad, es de 50%, y la
probabilidad de que no sean ni portadores, ni desarrollen la enfermedad es de 25%?3.

Segun el Registro de Pacientes de la Fundacion de Fibrosis Quistica, en Estados
Unidos (CFF, pos sus siglas en inglés), en 2014 se registraron 28, 676 personas con
fibrosis quistica, de las cuales el 8.2% son de origen hispano*. Es importante destacar que
es la primera vez desde la realizacion de este registro, en el que hay mayor porcentaje de
personas adultas con fibrosis quistica, pues el 50% tiene 18 afios 0 mas. La Sociedad
Europea de Fibrosis Quistica (ECFS, por sus siglas en inglés), en su Reporte Anual en
2013, registré un total de 38 985 pacientes con fibrosis quistica, estos datos fueron
obtenidos de centros de fibrosis quistica en 27 paises en Europa®.

En paises desarrollados, la esperanza de vida de las personas con fibrosis quistica
en 1970 o afios anteriores era hasta la adolescencia temprana, y actualmente la esperanza
de vida es de méas de 36 afios, esto se debe a la mejora en el tratamiento médico * 5.

En México, con datos del 2008 de la Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica, se
reporta una incidencia de un caso cada 8500 nacidos vivos. Esta asociacion estima que
existen 1.5 millones de personas que son portadores del gen defectuoso, es decir una de
cada 80 personas®. Antes de los afios 60, la esperanza de vida era de 4 afios, actualmente
de estima que el 27% de las personas con fibrosis quistica, alcanza la vida adulta, la
esperanza de vida es de 18 afios?.

Las personas con fibrosis quistica tienen dificultades respiratorias y es comun que
desarrollen infecciones respiratorias de recurrencia. Se reporta un promedio de 0.7
exacerbaciones pulmonares al afio, en las cuales el promedio de dias con tratamiento es
de 30 dias, y 20 dias en promedio de estancia hospitalaria. Otras complicaciones de la
fibrosis quistica incluyen el reflujo gastroesofagico, el mas frecuente (32.7%), asma
(28.2%), la diabetes relacionada a fibrosis quistica (20.7%), osteopenia (11.3%) y
enfermedad hepatica no alcohdlica (5.1%)* Los costos del tratamiento de la fibrosis

5



quistica, se distribuyen principalmente en la atencion a pacientes hospitalizados (58%
aproximadamente), medicamentos (29%), servicios médicos (10%), complicaciones (2%) y
pruebas diagnosticas (1%)°.

En 2014 la mortalidad de las personas con fibrosis quistica, segun la Fundacién
de Fibrosis Quistica, fue de 461 personas, con una tasa de mortalidad anual de 1.6
personas por cada 100. El promedio de edad de fallecimiento en los registros de Estados
Unidos y Europa fue de 29 afios® . Entre las causas mas frecuentes de mortalidad en estos
pacientes, se encuentran las enfermedades respiratorias (70% de las muertes) y
complicaciones relacionadas a trasplantes (37% de las muertes), aunque no se especifican
cuales’.

Debido al aumento en la esperanza de vida, cada vez mas personas llegan a la
edad adulta, se integran al campo laboral, y deciden formar sus propias familias. Esto
conlleva un aumento en mujeres que deseen embarazarse. La CFF reporté en 2014, 232
mujeres con fibrosis quistica que se encontraban embarazadas, en un rango de edad de 14
a 45 afos*, aproximadamente, y se estima hay 140 embarazos por afio en mujeres adultas
con fibrosis quistica, desde 1991* 7. En México no se cuentan con datos de mujeres

embarazadas con fibrosis quistica.

2.2 Fisiopatologia de la enfermedad

La fibrosis quistica es una enfermedad autosémica recesiva, causada por fallas genéticas
en el gen Regulador de la Conductancia Transmembrana de la Fibrosis Quistica (CFTR,
por sus siglas en inglés). Este gen codifica una proteina que funciona como canal
transportador de cloro, en el epitelio, la principal caracteristica de esta falla genética, es la
deshidratacion de las secreciones, y por lo tanto la fluidez de las mismas? *

El gen CFTR se encuentra en el cromosoma 7, normalmente este gen transcribe y
traduce la proteina CFTR, que es la que tiene la funcion de canal. El canal transepitelial
CFTR, provee una ruta de transporte para cloro, gluconato y bicarbonato, aunque también
el transporte de sodio y calcio. En la fibrosis quistica, las mutaciones promueven cambios
en tres nucle6tidos o menos, cambidndolos de posicidn o sustituyéndolos. La mutacion mas
frecuente es la F508del, que provoca una sintesis inmadura de la proteina CFTR, por lo
que se degrada de forma temprana, antes de llegar a la membrana apical'®. Existen

diferentes clases de mutaciones, que se muestran en la Tabla 1.



Tabla 1. Clases de mutaciones del gen CFTR.

Clase Prototipo de mutacion
I G542X, W1282X, R553X, 3950delT
Il F508del, N1303K

1 G551D

v R334W, G314E, R347P, D1152H
\Y 3849+ 10 kb C> T, 3272-26 A>G
VI 1811+ 1.6 kb A>G

Adaptado de Lubamba B, et. al. Cystic fibrosis: Insight into CFTR pathophysiology and pharmacotherapy. Clinical
Biochemistry. 2012.

Las mutaciones que son de clase | a lll resultan en pocas proteinas CFTR o proteinas no
funcionales, este tipo de mutaciones se asocian con fenotipos mas severos que en algunos
casos incluyen insuficiencia pancreatica. Las mutaciones de las clases IV y V, originan una
proteina con funcién residual, por lo tanto tiene fenotipos menos severos. Las mutaciones
de clase VI son consideradas severa, aunque faltan investigaciones respecto a esta clase.
Estas ultimas tres mutaciones, presentan usualmente suficiencia pancreatica.'® 1t

La formacién de fluidos corporales de la superficie apical del epitelio es esencial
para el funcionamiento normal de muchos 6rganos, en las vias respiratorias es necesario
para el aclaramiento mucociliar, la formacion de liquido para transporte en la secrecion de
enzimas pancredticas hacia la luz intestinal, asi como para mantener fluidos intestinales
gue permitan la digestion. Esta funcion es desempefiada por la proteina CFTR, que
funciona como un canal de iones en la membrana apical, principalmente para cloro y otros
aniones como sodio y potasio, asi como para bicarbonato? 13,

A un funcionamiento normal, el cloro es transportado hacia la luz a través de los
canales de cloro CFTR, generando un gradiente eléctrico negativo (los iones cloro tienen
carga negativa), que provoca la secreciéon de sodio (carga positiva) hacia la luz, en
conjunto, se genera un gradiente osmético, promoviendo el flujo de agua, para generar una
secrecion isoténica?. (Figura 1a).

La actividad reducida o nula de la proteina CFTR afecta el flujo de iones cloro,
disminuyendo la secrecion, esto desregula el gradiente osmatico, y por lo tanto menos agua

se transporta a la superficie epitelial, ya que la concentracion de cloro disminuye (Figura 1b,

c).



Figura 1. Efectos de la mutacién del gen CFTR en los canales de cloro.
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Adaptado de Java Clinical, 2015.

La CTFR regula la actividad del canal de sodio epitelial (ENaC), es decir, inhibe la
absorcion de sodio cuando se secreta cloro, esto ocurre normalmente en el tejido de las
vias respiratorias y colon*. La disfuncién hace que se absorba sodio en exceso, asi como
agua, y la consecuencia de estos mecanismos es la deshidrataciéon de las secreciones
haciéndolas viscosas y ocasionando obstruccion & 1115 La reduccion de la funcionalidad
de la proteina afecta a los tejidos con expresion de este gen, como son el pulmén, el
pancreas, intestino, glandula sudoripara y testiculos®®

En las glandulas sudoriparas, a diferencia del resto de los 6érganos mencionados,
normalmente se secreta un fluido isoténico (en relacién al fluido intersticial), que atraviesa
por un tabulo re absortivo antes de salir de la glandula. En este ultimo tabulo, se modifica la
concentracion del fluido, normalmente se absorbe cloruro de sodio, de modo que el fluido
final, es decir, el sudor, es hipotonico en relacién al plasma (Figura 2). En la fibrosis
quistica la reabsorcion de cloro y sodio esta inhibido, e incrementa su concentracion en el

sudor 1617,



Figura 2. Secrecion normal de sudor en glandula sudoripara.
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Adaptado de: Quinton PM. Cystic Fibrosis: Lessons from the Sweat Gland. Physiology. 2007; 22: 212-225.

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad se relacionan a los 6rganos afectados por la
alteracion del gen, principalmente se encuentran las siguientes:

a) Alteracion respiratoria:

En el pulmén sano, la produccion de liqguido en la superficie de las vias
respiratorias (airway surface liquid, ASL) atrapa particulas que se han inhalado en la
respiracion, contiene agentes antibiéticos, células de respuesta inmune, y de sefalizacion.
Esta composicién protege a los pulmones de agentes infecciosos provenientes del aire que
se inspira. La superficie epitelial de las vias respiratorias son altamente permeables, capaz
de secretar cloro y absorber sodio, lo que permite que se aclare el moco de forma muy
eficiente. La hidratacién del moco depende del volumen de liquido presente en la superficie
epitelial8.

En la fibrosis quistica, debido a que el intercambio de iones se ve afectado, el
moco se vuelve espeso y no se realiza el aclaramiento de moco de forma adecuada,
ademas que existe una absorcion de sodio regulado por ENaC aumentada. La viscosidad
permite que se acumule moco y bacterias, en especial Pseudomona aeruginosa y
Staphyloccocus aereus, entre otros microorganismos oportunistas!?. La obstruccion,
inflamacién e infeccién que dafan el tejido de las vias respiratorias, pueden provocar la
muerte por insuficiencia respiratoria. La viscosidad de las secreciones impide que los cilios,
gue limpian las vias respiratorias, se muevan adecuadamente, haciéndolas mas
susceptibles a infecciones!® > 1 Los sintomas mas frecuentes son tos, taquipnea,
sibilancias por infecciones respiratorias de recurrencia, rinitis y pélipos nasales!®. Hay una
progresion en el declive de la funcion pulmonar y puede haber episodios en donde los
sintomas empeoran de forma aguda, lo que se conoce como exacerbacién pulmonar,
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algunos de los sintomas que indican un episodio de exacerbacion se mencionan en la
Tabla 220 2L,

Tabla 2: Sintomas de exacerbacion pulmonar.

Exacerbacion pulmonar

- Incremento en la tos, sobre todo si se refiere como tos “humeda”

- Incremento en la produccion de esputo y cambios en color o consistencia.

- Respiraciones cortas o dificultad para respirar.

- Dolor de pecho o sensacion de opresion.

- Pérdida de peso y apetito.

- Malestar general, cansancio y letargo.

- Caida en el FEV:1 (volumen de aire que se expulsa durante el primer segundo de la
espiracion forzada).

- Expectoracién con sangre

Referencia: Flume PA, et. al. Cystic Fibrosis Pulmonary Guidelines. Am J Respir Crit Care Med. 2009; Royal Bompton
Hospital. Clinical guidelines for the care of children with cystic fibrosis. NHS Foundation Trust, 2014.

b) Alteracion gastrointestinal:

La secrecién de agua y sal en el intestino delgado es necesaria para mantener
fluidos intestinales adecuados que transporten las enzimas pancreaticas y permitan su
actividad, para la absorciéon de nutrimentos, y el aclaramiento constante del contenido
intestinal. En el intestino delgado proximal se secreta bicarbonato y se absorbe sodio. En la
fibrosis quistica la secrecion limitada de aniones, puede llegar a bloguear la luz intestinal,
causando obstruccion*?,

En el pancreas, la proteina CFTR secreta bicarbonato de sodio, cuya funcién es
alcalinizar la luz intestinal del contenido proveniente del estbmago. Junto con la secrecion
de las células acinares, se forma el vehiculo de transporte de enzimas pancreéticas hacia
la luz intestinal'? 2>

En la fibrosis quistica el deficiente intercambio de iones y bicarbonato se
manifiesta como insuficiencia pancreatica, que se presenta con diarrea, esteatorrea y
retraso en el crecimiento o pérdida de peso. Se considera insuficiencia pancreatica cuando
las concentraciones de elastasa en heces son menores a 15mcg/g de heces. En el
pancreas se obstruye la luz, totalmente o parcialmente, del conducto pancreatico hacia el
tracto gastrointestinal por una secrecion espesa y viscosa, lo que hace que no se secreten
hacia la luz intestinal las enzimas pancreaticas y la secrecion biliar’®. La falla en la
secrecion de bicarbonato de sodio, provoca una menor actividad de las enzimas
pancreaticas que si se secretaron y la precipitacion de sales biliares, promoviendo la mal
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absorcion, provocando mala digestion de grasas, proteinas e hidratos de carbono® > 1€, El
bloqueo de las glandulas pancreéticas y la fuga de las enzimas proteoliticas, destruyen el
parénquima exocrino, provocando atrofia y fibrosis, con el tiempo, existe perdida de los
islotes pancreaticos*?.

Los hallazgos clinicos incluyen nausea, voOmito, indigestion, reflujo
gastroesoféagico, colelitiasis, dolor abdominal, pancreatitis, gastritis, obstruccion intestinal
distal o ileo meconial (en neonatos) causada por compactacion fecal debido a
deshidratacion, saciedad temprana & ¢,

El pancreas tiene funciones exocrinas y endocrinas, las manifestaciones de la
alteracion exocrina, es la insuficiencia pancreética, la alteracién endocrina influye en la
produccién y secrecidon de hormonas, principalmente insulina. La manifestacion clinica es
la intolerancia a los hidratos de carbono y diabetes (Diabetes Relacionada a Fibrosis
Quistica, Cystic Fibrosis Related Diabetes, CFRD), aunque ésta se presenta en etapas

tardias de la enfermedad 8% %,

c) Alteracion del metabolismo 6seo mineral:

El metabolismo 6seo mineral se ve afectado en la fibrosis quistica de manera
indirecta y su causa parece ser multifactorial, en la que el mecanismo parece ser aumento
en la resorcién ésea y defectos en la formacién de hueso. La poca ingestion y mal
absorcién de nutrimentos, como calcio y vitamina D, afectan principalmente al
metabolismo 6seo mineral, niveles séricos de calcio, provocan aun aumento en la
hormona paratiroidea, quien estimula la osteoclastogénesis, y por lo tanto aumento en la
resorcion 6sea. Un estado de nutricion deficiente, se ha relacionado con diminucion en la
densidad mineral 6sea. Ademas es posible que estos pacientes tengan menor exposicion
al sol, principal fuente de sintesis de vitamina D, y sobre todo, que tengan menor reserva
de ésta, debido a disminucién en el porcentaje de grasa corporal®: 2,

Otros factores relacionados con la alteracion del metabolismo 6seo son el defecto
de la proteina CFTR, falla en el crecimiento en la nifiez, poca actividad fisica y tratamiento
con glucocorticoides, disminuyen la densidad mineral 6sea y aumentan el riesgo de
fracturas?®* 5. Ademas, la inflamacion crénica a nivel pulmonar, y la inflamacién aguda con

las infecciones respiratorias, incrementan la produccion de citocinas, y es posible que
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contribuya a la resorcién 6sea por aumento en la produccion de osteoclastos y aumento

en la excrecion de calcio, y evite la formacién de hueso, 2°.

En el embarazo, existe un aumento en la excreciéon urinaria de calcio debido al

aumento en la filtracion glomerular, sin embargo también aumenta la absorcion de calcio a

nivel intestinal, sobre todo en segundo Yy tercer trimestre, por lo que el balance de calcio

permanece positivo!®,

d) Alteracion genitourinaria

En las mujeres es posible que exista fertilidad reducida, debido a la viscosidad del

moco cervical, sin embargo, puede llevarse a cabo un embarazo® 26,

Para que un embarazo se logre, es necesario que la mujer tenga buen estado

nutricio y respiratorio. En la tabla 3 se resumen los cambios fisiol6gicos propios del

embarazo y algunas consideraciones que se deben tener en cuenta en caso de fibrosis

guistica.

En el sistema reproductor, en los hombres, se presenta azoospermia e infertilidad,

debido a obstrucciones en los conductos deferentes de las estructuras asociadas.

Tabla 3. Cambios fisiolégicos durante el embarazo.

Cambios fisiolégicos durante el
embarazo?’

Consideraciones en caso de fibrosis
quistica®®

Sistema
cardiaco

Sistema
respiratorio

Sistema
gastrointestinal

Incremento en la masa de la pared
ventricular, contractibilidad miocardica, por lo
que aumenta la frecuencia cardiaca, Yy
volumen sanguineo.

Incremento en vascularidad y edema de
mucosa del tracto respiratorio superior.
Debido al aumento de la progesterona, hay
un incremento en volumen corriente o tidal.

Se empuja el diafragma hacia arriba por un
aumento en la presion intra abdominal por

crecimiento del (tero, resultando en
atelectasia, disminuciébn en capacidad
funcional residual y capacidad pulmonar

total, acompafiada de un incremento en los
volumenes de reserva inspiratorio.

La elevacion de la progesterona produce
retraso en el vaciamiento gastrico y
disminucion del transito intestinal. Aumento
en la presion gastrica, y reflujo esofagico.

Como complicacién, la hipertension
pulmonar es una contraindicacion para el
embarazo en mujeres con fibrosis
quistica, ya que incrementa el trabajo
cardiaco.

Se dificulta el incremento en Ila
capacidad inspiratoria ya que hay mucha
tension en la musculatura tor4cica. Y al
final del embarazo, con la elevacion del
diafragma, es posible que exista poca
ventilacion, y por lo tanto afectacion en el
intercambio de gases. La funcion
respiratoria puede deteriorarse en el
embarazo. Puede ser necesaria soporte
ventilatorio. Una disminucion en la FEV;
se relaciona a partos pretérmino.

Se debe monitorear la glucosa sérica, ya
que tienen mayor probabilidad de
desarrollar diabetes gestacional, debido
al dafio en pancreas. Ademas que los
sintomas como reflujo gastroesofagico y
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estrefiimiento, suelen ser
pronunciados
Cambios Incremento de 50% el flujo plasmatico renal,
renales y 80% en la tasa de filtrado glomerular.
Existe disminucion de creatinina sérica, urea
y acido urico, y disminucién de la presion
arterial, aproximadamente 10 mmHg en el
segundo trimestre?®,
Metabolismo  Transferencia aproximadamente de 2 a 3%
0seo mineral  de calcio de la madre al feto, debido a estas
necesidades hay un incremento en la
absorcion intestinal de calcio, reservacion
renal, y aumento en la resorcion 6sea?.
Equilibrio Estado de alcalosis respiratoria compensada.
acido —base  Progesterona estimula hiperventilacién en las
etapas tempranas del embarazo.

2.3 Diagndstico médico

El diagnéstico de la fibrosis quistica implica una secuencia de evaluaciones, y depende de
la edad del paciente. Un diagnéstico completo comprende una prueba de cloro en sudor,
una prueba genética y evaluacion clinica, idealmente realizada en centros acreditados por
la Fundacion de Fibrosis Quistica, de Estados Unidos®. El estandar de referencia para el
diagnéstico de la fibrosis quistica es la prueba de sudor®®33. En el Anexo 1, se describe
brevemente la metodologia de la prueba.

En neonatos, se ha propuesto que el proceso diagnostico se realice de primera
instancia con el Tamizaje Neonatal, en el que se detectan inicialmente valores altos de
tripsin6geno sérico inmunorreactivo (TIR) en sangre. Esta prueba sin embargo tiene poca
especificidad, por lo que en caso de ser positivo, el siguiente paso es realizar una prueba
genética, en la cual se identifican mutaciones genéticas para CTFR¥®. La presencia de una
mutacion, no representa el desarrollo de fibrosis quistica necesariamente, pero, si se
presentan dos mutaciones las probabilidades son mayores, para cualquier caso se necesita
confirmacion a través de prueba de sudor® > 153034 En |a Figura 1, se muestra el algoritmo
de diagnéstico para fibrosis quistica en neonatos, propuesto por la ECFS.

El diagnostico en la edad adulta debe realizarse con la presencia de 1 0 mas
sintomas de fibrosis quistica, que lleve al clinico a sospechar de fibrosis quistica y una
prueba confirmatoria de disfuncién de CTFR, sea prueba de sudor (concentraciones de

cloro iguales o0 mayores a 60 mmol/L) o andlisis genético para identificar 2 mutaciones
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originarias de fibrosis quistica®!. El algoritmo diagnéstico para adultos, se muestra en la

figura 2.
Figura 1 Algoritmo diagnéstico de fibrosis quistica en neonatos.
Tamizaje Neonatal con elevado TIR
Estudio genético (panel de mutaciones)
1 mutacion 2 mutaciones
Prueba del sudor Prueba del sudor
<30 mmol/L 30 - 59 mmol/L >60 mmol/L <60 mmol/L >60 mmol/L

Repetir Prueba del sudor

Consultar genetista

<30 mmol/L 30 - 59 mmol/L >60 mmol/L

FQ improbable No concluyente, seguimiento FQ clasica

Modificado de Tratado de Fibrosis Quistica. Sociedad Espafiola de Fibrosis Quistica.

Figura 2. Algoritmo diagndéstico de fibrosis quistica en adultos.

Sospecha clinica

Prueba del sudor

<30 mmol/L 30-60 mmol/L >60 mmol/L
Repetir prueba del sudor
<30 mmol/L 30-60 mmol/L >60 mmol/L
FQ improbable Estudio genético FQ cléasica

Modificado de Tratado de Fibrosis Quistica. Sociedad Espafiola de Fibrosis Quistica.

En la tabla 2 se muestran los criterios diagnosticos para fibrosis quistica clasica y fibrosis

guistica atipica o no clasica, que incluyen pruebas de sudor no concluyentes.
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Tabla 2. Criterios diagnoésticos para fibrosis quistica clasica y atipica.

Criterios Diagnosticos para Fibrosis Quistica, Consenso Europeo 2006

Fibrosis Quistica Clasica Fibrosis Quistica Atipica

> 1 caracteristica fenotipica > 1 caracteristica fenotipica

Prueba de sudor 30-60 mmol/L o <30mmol/L
Prueba de sudor >60 mmol/L +
2 mutaciones del gen CFTR identificadas.

Otras caracteristicas: Otras caracteristicas:
Generalmente 2 mutaciones identificadas Suficiencia pancreatica
Suficiencia o insuficiencia pancreatica Afectacion pulmonar leve
Evolucion clinica variable Afectacion de uno o mas érganos

Caracteristicas fenotipicas:

Las caracteristicas fenotipicas incluyen: enfermedad sinopulmonar crénica (colonizacion
persistente/infecciones con patdgenos tipicos de fibrosis quistica, tos crénica y produccion de esputo,
anormalidades persistentes en radiografias de pecho persistentes, obstruccion de vias aéreas por examinacion
D espirometria, enfermedades de senos para nasales), anormalidades gastrointestinales y nutricias (ileo
meconial, sindrome de obstruccion intestinal distal, prolapso rectal, insuficiencia pancreatica, pancreatitis
aguda o cronica de recurrencia anormalidades pancredticas, ictericia neonatal prolongada, enfermedad
nepética croénica, retraso en el crecimiento, desnutricion caldrica proteica, hiponatremia y edema, deficiencias
e vitaminas liposolubles por laboratorio), sindromes perdedores de sal, depleciéon aguda de sal y alcalosis
metabdlica crénica.

Modificado de Tratado de Fibrosis Quistica. Sociedad Espafiola de Fibrosis Quistica 2012.

2.4 Tratamiento Médico

La fibrosis quistica, no cuenta con cura definitiva, por lo que el tratamiento busca mejorar la
calidad de vida, controlando los sintomas y evitando complicaciones, ya que las principales
afectaciones de la enfermedad son pulmonares y digestivas por lo que los tratamientos se

enfocan en estos dos sistemas.

a) Tratamiento médico de las complicaciones pulmonares

Los problemas pulmonares se distinguen por inflamacién, aclaramiento alterado de moco, y

por tanto infecciones respiratorias recurrentes, los tratamientos incluyen:

Fisioterapia pulmonar: técnicas de liberacion de vias aéreas.
Son técnicas que consisten en aflojar el moco espeso y pegajoso de los pulmones, para
gue pueda ser expulsado a través de la tos, logrando asi reducir infecciones y facilitar el

intercambio de gases® ¢,
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Estas técnicas incluyen percusiones, vibraciones, respiraciones profundas, jadeos y
tos. Existen numerosas técnicas, ciclo activo de respiracion, presion positiva espiratoria,
auto drenaje, drenaje postural? 3% 3 que se describen en el Anexo 2, y pueden
utilizarse solas o en combinacion.

Es posible que durante el embarazo ocurra obstruccién nasal, causando ronquera,
respiracion por la boca y a veces apnea del suefio. Se sugiere el uso de canula nasal
para facilitar la respiracién, ya que filtra, tibia y humedece el aire inspirado. La
respiracion por la nariz ejerce resistencia, y aumenta la presion espiratoria positiva, que
representa comodidad para las pacientes embarazadas.®” %,

Durante el progreso del embarazo, la capacidad funcional residual disminuye,
siendo mas frecuente la obstruccion de las vias aéreas y en consecuencia la retencion de
secreciones por lo tanto, son necesarias las respiraciones profundas, y uso correcto de
PEEP*.

ii. Ejercicio: mejora la funcién pulmonar de los pacientes y se asocia con menor tasa de
mortalidad, entre los ejercicios recomendados, estan de tipo aerdbico o cardiovascular,
de fuerza y estiramientos. Estos ejercicios incrementan la ventilacion y mantienen las
vias respiratorias abiertas, y facilita la expulsién de moco 3 36,

La recomendacion es que los nifios y adolescentes, realicen al menos 60 min al
dia de actividad fisica moderada, todos los dias o la mayoria de los dias a la semana, y
se deben incluir ejercicios para mejorar la salud 6sea, muscular y la flexibilidad. En
adultos, se debe promover la actividad fisica moderada por 150 minutos a la semana, o
si es vigorosa, 75 minutos a la semana . En embarazo la recomendacion es similar,
se debe promover 30 minutos de actividad fisica moderada la mayoria de los dias de la
semana o cumplir al menos 150 minutos semanales, a menos que este

contraindicado®°.

iii. Medicamentos: en la tabla 3 se describen brevemente los medicamentos indicados

Anexo 3.

Tabla 3. Terapia farmacolégica en fibrosis quistica.

Medicamento Farmacodinamia Ejemplos Categoria
Indicacion para el
embarazo
Broncodilatadores  Abrir vias Primero en Agonistas de
Al 42,48 respiratorias administrarse receptores B-
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adrenérgicos. C
(salbutamol)

Anticolinérgicos B
(bromuro de ipratropio), C
Teofilina
o Reducen espesor de  Administrarse Solucién salina.
Mucoliticos o . Lo
41,42, 46 moco, facilitando después de N-acetilcisteina, B
expulsion. broncodilatador. Dornase alfa B
Impedir o eliminar el  Administrarse Trobamicina. D
D crecimiento de después de los Aztreonam. B
Antibiéticos : . ; . .
41, 42, 43 microorganismos broncodilatadores, Azitromicina. B
patégenos. mucoliticos y
fisioterapia.
. . Reducir inflamacion Corticoesteroides. C
Antiinflamatorios i -
20, 42, 44 y limitar destruccion AINEs C
pulmonar.
Terapias Corregir la funcién Ivacaftor. B
modulares CFTR  de la  proteina
20, 818, 42, 45 defectuosa

Abreviaturas: AINEs, Antiinflamatorios No Esteroideos CFTR, Regulador de la Conductancia Transmembrana de la
Fibrosis Quistica (CFTR, por sus siglas en inglés).

Se debe evaluar el efecto de los medicamentos sobre el feto, y retirar los que representen
mayor riesgo de dafio. La mayoria de los medicamentos de rutina para fibrosis quistica
son seguros en el embarazo, y por lo tanto no deben ser eliminados (ANEXO 4). Los
antibiéticos como tobramicina, se ha visto que es seguro en el tratamiento de las
infecciones respiratorias en el embarazo®” %, Mucoliticos como dornase alfa, no parecen
tener probabilidad de dafiar al feto, por lo que su uso puede ser continuado durante el
embarazo®’.

Es posible que se requiera terapia inhalada o nebulizaciones, ya que se dificulta la
respiracion de forma fisiolégica, por los cambios normales del embarazo, sobre todo en

etapas finales o tardias en tanto que crece el abdomen®’.

b) Tratamiento médico de las complicaciones pancreaticas

Endocrinas: es recomendable el tratamiento con insulina, en lugar de
hipoglucemiantes orales. La paciente debe realizar automonitoreo de la glucemia, las
metas de control glucémico se muestran en la tabla 4%. Es importante mantener
control de la presion arterial (<130 mmHg sist6lica y <80 mmHg diastdlica) para evitar
complicaciones de la diabetes. Realizarse una evaluacion del perfil de lipidos al afio
en pacientes sin embarazo, en pacientes embarazadas se sugiere hacer la
evaluacién al menos una vez cada tres meses. En cualquier caso, se recomienda que
las personas reciban educacién en diabetes.?? 4°
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En el embarazo puede desarrollarse diabetes gestacional, no siendo
considerada como diabetes relacionada a fibrosis quistica, es necesario que se
realice monitoreo de 6 a 12 semanas postparto, para establecer la remisién de la
diabetes gestacional, o el desarrollo de diabetes relacionada a fibrosis quistica®.

De acuerdo a las guias de la Asociacion Americana de Diabetes se debe
realizar una curva de tolerancia oral a la glucosa desde la semana 20 y repetirse en la
semana 28 de gestacion, o en caso de pacientes con factores de riesgo (obesidad,
antecedentes heredofamiliares de diabetes, etc.), se recomienda realizarlo en la
semana 14% (ANEXO 5). Una vez confirmado el diagnostico de diabetes, la terapia
preferida es con insulina, si se utilizan sulfonilureas, se deben suspender 48 horas

antes del parto, debido a riesgo de hipoglucemia neonatal 233745,

Tabla 4. Metas de control glucémico en diabetes gestacional y diabetes asociada a

fibrosis quistica.

Diabetes gestacional CFRD
Ayuno <95 mg/dL 80-130 mg/dL
Postprandial 1 hora <140 mg/dL -
Postprandial 2 horas <120 mg/dL 180 mg/dL
Hemoglobina glucosilada 6.5% < 7%

Fuente: American Diabetes Association. Standards of Medical Care in Diabetes 2016

ii. Exocrinas: el tratamiento para los problemas digestivos se dirigen hacia promover la
absorcion y digestién adecuada de nutrimentos. La principal estrategia terapéutica es
la administraciébn de enzimas pancreaticas, las cuales aumentan el coeficiente de
absorcion de grasa, mejora en la consistencia de las heces fecales y promueven
aumento de peso. La dosis inicial se calcula con base en la cantidad de grasa de los
alimentos que el paciente consume y varia segun la presencia de sintomas

gastrointestinales, como dolor abdominal, diarrea, esteatorrea, entre otros. 8 4647

c) Tratamiento médico de las complicaciones éseas

Se debe eliminar corticoesteroides del tratamiento médico, si es que se estan utilizando y
hay evidencia de densidad mineral 6sea disminuida, ya que disminuyen la absorcion de
calcio, y aumenta su excrecion urinaria, aumenta la resorcién ésea al mismo tiempo que
reduce su formacion. El uso de bifosfonatos debe considerarse cuando se ha utilizado

glucocorticoides orales por mas de 3 meses y hay evidencia de una puntuaciéon Z o T igual
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o menor a 1.5 de densidad mineral 6sea en mujeres no embarazadas'®> 24+ 2> 48 Sin

embargo, en mujeres embarazadas los bifosfonatos tienen clasificacion C, por lo que su

uso esta contraindicado en embarazo*®.

2.4.1 Tratamiento quirdrgico

Debido a que la insuficiencia respiratoria terminal es la causa de muerte mas frecuente en

los pacientes con fibrosis quistica, el trasplante de pulmon se presenta como la opcion de

tratamiento con el potencial de extender la supervivencia y mejorar la calidad de vida®°.

Los factores a considerar para la indicacion de trasplante de pulmén, son mencionados en

la tabla 415 44:

Tabla 4. Factores para Considerar Trasplante Pulmonar

Criterios

FEV1<30 del tedrico.

Declive rapido sobre todo en mujeres jovenes.

Aumento en la frecuencia y gravedad de las exacerbaciones que responden poco
a terapia con antibiéticos intravenosos.

Hipercapnia.

Neumotorax recurrente.

Fuentes: European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: Best Practice guidelines. Journal of Cystic Fibrosis. 2014

Es ideal que el paciente se encuentre en un estado nutricio adecuado antes de someterse

a trasplante, aungque no es un factor limitante para el mismo. Se debe tener control de las

complicaciones asociadas al trasplante ya que aproximadamente 20% de los pacientes

post trasplantados desarrollan diabetes, debido al tratamiento inmunosupresor. Los

pacientes en los que la diabetes se desarrolld6 anterior al trasplante, presentan mayor

mortalidad, infecciones y rechazos al injerto** .

2.5 Rol de la nutricion en el embarazo y fibrosis quistica

Las implicaciones de la fibrosis quistica en el estado nutricio, son consecuencia

principalmente a la deficiencia en la absorcion de nutrimentos. Como se ha mencionado,

aproximadamente el 85% de las personas con fibrosis quistica, tienen insuficiencia
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pancreatica, hecho que, en conjunto con un aumento en las demandas energéticas,
infecciones recurrentes y deterioro en la funciéon pulmonar, representan un riesgo alto de
desnutriciéon. Un estado de nutricion deficiente, por deficiencia en la ingestion de
nutrimentos durante un periodo prolongado, es una de las causas principales en la
mortalidad y morbilidad de las personas con fibrosis quistica®® 5 52 La funcién pulmonar
esta directamente asociada con el indice de masa corporal (IMC), mientras mayor sea éste,
mejor es el estado pulmonar de los pacientes y su supervivencia*”:
El desequilibrio entre la ingestién y el gasto energético conlleva a pérdida en el
peso corporal, y por lo tanto en el IMC. El desarrollo de malnutricion es debido a tres
grandes factores:

a) Incremento en el gasto energético:

Hay un aumento en el gasto energético en reposo, se ha sugerido que el gasto es
mayor en mujeres que en hombres. La falla pulmonar contribuye en la demanda
energética aumentada por hiper metabolismo debido a factores como inflamacién
crénica, colonizacién bacteriana e infecciones recurrentes, y el uso de medicamentos
como cortico esteroides o la teofilina®® %% %4, La insuficiencia respiratoria se asocia con la
alteracion en la ventilacion y perfusion, de forma compensatoria, aumenta el trabajo de
los musculos respiratorios, ya que se necesita mayor trabajo mecanico para superar la
resistencia, y para lograrlo, los musculos necesitan mayor cantidad de oxigeno,
incrementando el gasto cal6rico®™ 6. Son necesarios mas estudios clinicos para
determinar el promedio del aumento del gasto energético total, aunque se sugiere un
aumento hasta de 30%>’, a este gasto se deben considerar los cambios fisiolégicos,
como los que se observan durante la gestacion.

Durante el embarazo se llevan a cabo cambios fisiologicos anabdlicos, que
representan una mayor demanda de nutrimentos. Se requiere un aporte energético
mayor para la formacién de tejido adiposo materno, tejidos fetales y placentarios, las
demandas energéticas oscilan aproximadamente en 300 Kcal al dia®®. Asi mismo se
requiere un aporte extra de proteina respecto a la mujer no gestante, para utilizarse en
la sintesis proteica tisular y hormonal.

Las necesidades de las vitaminas del complejo B aumentan, ya que participan en
el metabolismo energético, en especifico, las necesidades de acido félico, debido a la
alta tasa de division celular y su papel en la formacién de ADN®8, Hay un incremento en

la tasa de resorcion 6sea, al mismo tiempo, aumenta la absorcion intestinal de calcio,
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b)

principalmente mediado por la 1,25 dihidroxivitamina D, por lo que una ingestion

disminuida de vitamina D, contribuye a pérdida 0sea.

Disminucién en ingestién de nutrimentos:

El uso de antibidticos de recurrencia debido a las infecciones respiratorias, la
produccion de moco, la obstruccion de las vias respiratorias, tos y disnea pueden ser
factores para el desarrollo de anorexia y nauseas®. La produccién de citocinas
inflamatorias, sobre todo en exacerbaciones pulmonares, pueden disminuir el apetito®®.
Algunos estudios sugieren un consumo aproximado, en los pacientes con fibrosis
quistica sin embarazo, menor a la ingestion diaria recomendada, aproximadamente
entre 60 a 77%"’.

Los problemas gastrointestinales frecuentes en la fibrosis quistica como son reflujo
gastroesofagico, estrefiimiento o el sindrome de obstruccidn intestinal distal, provocan
malestar abdominal, dolor y disminucion del apetito. Las mujeres embarazadas con
fibrosis quistica pueden tener dificultad para cubrir la demanda energética secundaria al
reflujo gastrico, vomito, nauseas y poco apetito, como consecuencia, existe ganancia
insuficiente de peso, parto prematuro, complicaciones en el parto, mayor morbilidad y
mortalidad fetal, mayor riesgo de sindrome metabdlico en edades adultas del infante.
Se observa una deficiencia en el consumo de &cidos grasos esenciales durante un
embarazo saludable y la lactancia, la cual, puede agravar los sintomas (deficiente
transporte de sodio, mayor colonizacion de bacterias en las vias respiratorias, funcion
alterada de macrofagos, alteracion de liquido surfactante, esteatosis hepatica y menor
secrecion de insulina), aunque es necesaria mayor evidencia para determinar esta
relacién. Se ha sugerido que la proteina CFTR regula la incorporacion de acido linoleico
a la membrana fosfolipidica, ademas existen datos de mayor liberacion de acido
araquidonico, promoviendo un estado inflamatorio?® 58 59 60,

En caso de que no se tenga un aporte adecuado de nutrimentos durante el
periodo de gestacion, se realizara la movilizacion de reservas maternas de energia,

proteina y micronutrimentos como calcio, para satisfacer las necesidades fetales®® 62,

Alteracidon en la absorcidn y aumento en pérdida de nutrimentos:

La insuficiencia pancreatica provoca mal absorcién de nutrimentos, principalmente
de lipidos, ya que la lipasa pancreatica es mas susceptible a la inactivacion, por la

acidez del medio en el intestino delgado que precipita las sales biliares y por lo tanto,
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propicia una menor formacion de micelas. Por otro lado, la obstruccién de los conductos
pancreaticos, interfiere con la liberacién de enzimas digestivas® ®. La administracion
de enzimas pancreaticas no corrige la mal absorcién en su totalidad, lo que conlleva a
una excrecion constante de energia, macro y micronutrimentos.

La diabetes relacionada a fibrosis quistica, por su parte, contribuye a la perdida de
energia a través de excrecion urinaria de glucosa®. Ademas de los cambios renales
propios del embarazo, estan asociados a una gran excrecion de vitaminas

hidrosolubles, aminoéacidos y glucosa“.

La Figura 3 muestra un esquema de los factores que influyen en el estado nutricio de la

mujer embarazada con fibrosis quistica.
Figura 3. Fisiopatologia de la desnutricion de la fibrosis quistica en el embarazo.
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Adaptado de de Olvera G et.al. 2007.

La insuficiencia pancreatica desregula la absorcion de micronutrimentos, sobre
todo los nutrimentos de caracter liposoluble, como son la vitamina A, K, D, E, acidos
grasos esenciales, y también nutrimentos como hierro, zinc y sodio, por lo que se pueden
presentar deficiencias.

La deficiencia de acidos grasos esenciales, debido a la deficiente activacion de

sales biliares y lipasa pancreética, es frecuente, sobre todo de acido linoleico y acido
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docosahexanoico, y por el contrario, hay un aumento de acido araquidonico. Los acidos
grasos esenciales, sobretodo de serie omega 3, han tenido efectos positivos en reducir la
incidencia de parto pretérmino, y en el incremento del peso al nacer. La deficiencia puede
provocar alteraciones en la neurogénesis, y en la funcién visual del feto y los signos de
deficiencia suelen ir acompafiados de salpullido de piel, alopecia, infecciones recurrentes,
déficit en la ganancia de peso. 15 5 65

Minerales:

Existe una pérdida importante de sodio a través de la piel, ya que los pacientes
con fibrosis quistica presentan pérdidas mayores de sodio y cloro en el sudor. Estas
pérdidas son mayores en ambientes calurosos o ejercicio intenso® 46 5! por lo que es
necesaria su suplementacion, sobre todo en pacientes que viven en lugares calidos, o
después de actividades de sudoraciones excesivas.

La deficiencia de hierro es comlUn en pacientes con fibrosis quistica, puede
deberse a reducida ingestién y/o sangrados digestivos. La deficiencia de hierro puede
desencadenar la sefializacion para el parto pretérmino, bajo peso al nacer y bajas
reservas de hierro en el neonato. El tamafio de la placenta esta directamente asociada a
la concentracion de hemoglobina®® ¢’. Las enzimas pancreaticas pueden interferir con su
absorcion. Sin embargo, debido a que el hierro es uno de los principales sustratos para el
patégeno mas comun en pacientes con fibrosis quistica (Pseudomona aeruginosa), se
debe evaluar la frecuencia de suplementacion, evitando suplementar sin necesidad®®.

En el embarazo hay una transferencia de calcio de la madre hacia el feto, a través
de la placenta. Tedricamente la demanda de calcio se cubre aumentando la resorcion de
calcio de los huesos de la madre, aumento en la absorcion intestinal o disminucién en la
excrecion urinaria de calcio. La mayor parte de la conservacion del calcio en el embarazo
es debido a la mayor absorcién de calcio en el intestino, mediado por el aumento en la
generacion de 1,25 dihidroxivitamina D (1,25 (OH)2 D), por lo tanto una alteracion en la
absorcion y/o produccién de vitamina D, altera la absorcién de calcio. Las consecuencias
de la deficiencia incluyen riesgo de desarrollar preeclampsia, parto prematuro y restriccion
en el crecimiento fetal. En la madre puede provocar fragilidad Osea, osteopenia u
osteoporosis.®®

En cuanto al zinc, la deficiencia en la fibrosis quistica es debido a una mayor

utilizacion, menor absorcion intestinal y mayor cantidad de pérdidas en heces. La
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deficiencia de zinc produce alteracion del desarrollo de la placenta y la diferenciacién de
trofoblastos, una ganancia de peso insuficiente, lesiones dermatoldgicas, diarrea,
disgeusia y poco apetito®. Es posible que la deficiencia de zinc altere el metabolismo de
la vitamina A, ya que puede interferir en su absorcién, liberacion y utilizacién. El zinc
forma parte de la proteina fijadora de retinol, por lo que su deficiencia interfiere en el

trasporte de la vitamina A6 51.65.69,

Vitaminas liposolubles:

En la fibrosis quistica casi el 40% de los pacientes sin embarazo presenta
deficiencia de vitamina A, si existe deficiencia se debe evaluar la suplementacion de ésta
en personas con fibrosis quistica, dependiendo de las concentraciones séricas, sin
embargo, es facil que en el embarazo, a través de la suplementacién, se produzca
toxicidad por sobredosis y provoque teratogenicidad, por lo que es muy importante
monitorear la concentracion sérica de esta vitamina en las mujeres embarazadas.® 5% 6,
La deficiencia de vitamina A puede provocar mayor riesgo de infecciones, parto
pretérmino, bajo peso al nacer o anormalidades congénitas, hasta muerte materno-fetal.

La deficiencia de vitamina K puede llegar a ocasionar osteopenia, ya que participa
como co-factor para la carboxilacion de la osteocalcina en la formacién de hueso.
También puede provocar petequias y hemorragias, sobre todo en el recién nacido, ya que
la vitamina K es co-factor para la activacion de los factores de coagulacion |lI
(protrombina), VII, IX y X. Sin embargo no es comun que se registre la deficiencia de
esta vitamina en la fibrosis quistica. La ingestion constante de antibi6ticos via oral, como
es frecuente en personas con fibrosis quistica para control de infecciones, es un factor de
riesgo para deficiencia de vitamina K, ya que la flora intestinal produce vitamina K°: 1. 6>

Existe un déficit de vitamina E en 38% de las pacientes sin embarazo al momento
del diagnostico. El estrés oxidativo de las infecciones recurrentes, incrementan los
requerimientos de vitamina E. La deficiencia de esta vitamina tiene como consecuencias
la alteracion de la vascularizacion de la placenta, el fallo en la proteccion a los acidos
grasos esenciales de la degradacion oxidativa de la embriogénesis, alteracion en la
funcion inmune, defectos cognitivos y anemia hemolitica®® 5! %, La deficiencia no se
corrige con la administracion de enzimas pancreéticas, ya que es necesaria la presencia

de &cidos biliares para su absorcion®.
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Aproximadamente un 35% a 90% de los pacientes sin embarazo presentan
deficiencia de vitamina D, y puede deberse a menor exposicion al sol o menor ingestion
dietética. La vitamina D promueve la produccion placentaria del factor de crecimiento
vascular endotelial y se cree que la vitamina D influye en la implantacion y metabolismo
de la placenta, asi mismo se ha visto que la deficiencia puede influir en el desarrollo de
diabetes gestacional, desordenes hipertensivos del embarazo y miopatia, en el neonato
las consecuencias incluyen mayor riesgo de esclerosis multiple, cancer, diabetes mellitus
insulino-dependiente y esquizofrenia en etapas posteriores de vida® 7°,

La principal deficiencia se relaciona a disminucion de la absorcion de calcio y
vitamina K a nivel intestinal. La disminucion de calcio en el cuerpo provoca un aumento en
la hormona paratiroidea, que estimula la resorciéon 6éseal®>, como consecuencia, se
desarrolla osteopenia y osteoporosis!® °!- Otros factores de riesgo para el desarrollo de
enfermedad Osea relacionada a fibrosis quistica son la desnutricion, falla en el
crecimiento, enfermedad hepatobiliar, el uso crénico de glucocorticoides y la bomba
inhibidora de protones, ya que estos factores interfieren con el desarrollo 6seo, por
disminucion en la absorcién de calcio, aumento de excrecidén urinaria 0 aumento en la
resorcion 6sea®! %, Es recomendable mantener los niveles por arriba de 30 ng/mL.

Los requerimientos de los micronutrimentos y limites superiores tolerados para el

embarazo, se encuentran en el anexo 10.

2.5.1 Interaccién farmaco — nutrimento
La evaluacion de la terapia farmacologica toma relevancia, debido a los efectos y
reacciones de los distintos medicamentos con otros medicamentos, nutrimentos y
alimentos. Estas interacciones pueden afectar de manera, neutra, positivamente o

negativamente en el estado de salud y nutricion de las mujeres gestantes, y en el feto.

En la tabla 5 se describe la interaccién de los farmacos utilizados con mayor frecuencia en

el embarazo con fibrosis quistica’™ 4.

Tabla 5. Interaccidn farmaco — nutrimento en embarazo con fibrosis quistica.

Efectos del farmaco sobre nutrimentos - alimentos.

. p p Tipo de L : L, : . ..
Tipo de farmaco Farmaco in?eracci()n Descripcion de laiinteraccién  Consideraciones nutricias
Anti colinérai Ab L Alteraciones en la motilidad Puede provocar disminucién
Broncodilatadores bnt' co |nng|_cos , Absorcion — intestinal, como diarrea, y en la ingestion de
(bromuro de ipratropio) ingestion estrefiimiento, asi como vomito  nutrimentos, anorexia e
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Mucoliticos

Antibi6ticos

Corticoides

Nutrimento

Xantinas

Comidas altas en
grasa

Multivitaminico y
lacteos

Alimentos

Calcio y hierro

Jugo de toronja 'y
naranja de Sevilla

Corticoides

Dornase alfa

Trombamicina/
Gentamicina

Cefalosporinas

Clindamicina

Eritromicina

Amoxicilina

Tetraciclinas

Prednisona
Dexametasona
Betametasona
Cortisona
Hidrocortisona

Farmaco

Salbutamol, teofilina

Salbutamol, teofilina

Ivacaftor
Ciprofloxacino

Eritromicina

Tetraciclinas

Ivacaftor

Prednisona
Dexametasona
Betametasona
Cortisona
Hidrocortisona

Absorcién —
ingestion

Excrecion

Absorciéon
Absorcién —
ingestion
Absorcion —
ingestion
Absorcién —
ingestion
Absorcion —

biodisponibilidad
Excrecion

Excrecion

Metabolismo

Resequedad de boca y
garganta, acidez estomacal e
indigestién

Aumenta las perdidas urinarias
de potasio y magnesio.

Aumenta los niveles de cafeina

Provocar diarrea, dispepsia,
intolerancia gastrointestinal.,
dificultad para deglutir, boca
seca.

Puede provocar diarrea nausea '
vomito.

Puede provocar diarrea nausea
y vomito, aumento en la
sensacion de sed.

Disminucién de microbiota
intestinal.

Aumento de excrecién de
vitamina C.

Aumenta excrecién de zinc,
potasio, calcio y nitrdgeno.

Hiperglucemia.

Efecto del nutrimento - alimento sobre el farmaco.

Tipo de
interaccion

Metabolismo

Absorcién

Absorcién

Absorcién

Absorcién

Metabolismo

Descripcion de lainteraccién

La teofilina es una xantina,
consumir xantinas en los
alimentos, produce toxicidad de
la teofilina.

Aumentan la velocidad de
absorcion del farmaco,
produciendo concentraciones
elevadas.

Promueve absorcion de ivacaftol
Reducen la absorcién de
ciprofloxacino

Reduce la absorciéon de
eritromicina

Formacion de complejos con
calcio.

Disminucién de absorcion entre
50y 80%.

Aumenta las concentraciones de
farmaco en sangre pudiendo
provocar dafio hepatico.

Efecto del farmaco sobre el estado nutricio

Metabolismo

Aumento en el catabolismo de
tejidos 6seos y musculares.

irritacion gastrica.

Puede disminuir el consumo
de alimentos

Consumir alimentos ricos en
potasio y magnesio

No ingerir junto con alimentos
gue contengan cafeina

Puede provocar la disminucién
en la ingestion de alimentos

Puede provocar la disminucién
en la ingestion de alimentos

Puede provocar la disminucion
en la ingestion de alimentos

Disminuya absorcién de
grasas y biodisponibilidad de
vitamina K

Consumir alimentos ricos en
calcio, potasio, zinc durante el
tratamiento con corticoides.

Evitar alimentos con alto
contenido en hidratos de
carbono.

Consideraciones nutricias

Evitar café, chocolate y té.

No consumir con alimentos
grasosos.

Consumir junto con alimentos
ricos en grasa.

Evitar consumir en conjunto
con ciprofloxacino

Evitar consumir en conjunto
con eritromicina.

Evitar administracion conjunta
con lacteos, alimentos ricos en
calcio y suplementos de
hierro.

Evitar consumir jugo de
toronja durante el tratamiento
con ivacaftor.

Consumir alimentacion rica en
proteina, calcio vitamina D y
potasio.

26



2.6 Abordaje nutricio de la paciente embarazada con fibrosis quistica.

2.6.1 Evaluacion nutricia

El Proceso de Atencion Nutricia es el enfoque desarrollado por la Academia de Nutricion y
Dietética (Academy of Nutrition and Dietetics, AND), destinado a dar solucién y cuidado a
problemas nutricios, a través de la evaluacion, diagndéstico, intervencién y monitoreo”.

No existe una herramienta validada para tamizaje nutricio en la mujer embarazada con
fibrosis quistica, sin embargo es importante identificar caracteristicas que indiquen si se
encuentra en riesgo nutricio. Los indicadores mas relevantes son IMC pre gestacional,
cambios en el peso corporal, ya sea ganancia rapida o pérdida de peso durante la
gestacion y cambios recientes de apetito.

La evaluacion nutricia es el método que tiene el objetivo de identificar problemas
relacionados a la nutricién, a través de la obtencion y verificaciéon de informacion de los
pacientes, familiares y cuidadores, y de su posterior interpretacion. La evaluacion es un
proceso critico, ya que de los resultados de ésta se determinan los problemas nutricios
existentes, y se definira el diagnostico nutricio. La intervencion nutricia esta dirigida a la
solucion de los problemas identificados’. La evaluacién nutricia comprende evaluacion

antropomeétrica, bioquimica, clinica, dietética y estilo de vida:

a) Evaluacion antropométrica:

Durante el embarazo la ganancia de peso, estd determinada por distintos
componentes: el feto, placenta y liquido amniético (aproximadamente un tercio de la
ganancia total de peso), y el resto se debe a crecimiento de tejidos maternos como tejido
graso, glandulas mamarias, (tero, aumento de volumen sanguineo’®.

Por lo dicho, la evaluacion antropométrica esta dirigida a buscar alteraciones en la
ganancia de peso durante el embarazo, para lo cual se considera el indice de masa
corporal pre gestaconal’” 78, Este es un indicador de la salud materna y fetal, por eso es
la base para determinar cuél es la ganancia adecuada al final del embarazo de cada
mujer y el aumento de peso semanal en promedio. En el caso de las pacientes
embarazadas con fibrosis quistica, las guias europeas para el manejo de fibrosis quistica

en embarazo, recomiendan que la ganancia total deba ser al menos de 11 a 12 kg” %’. Las
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recomendaciones de ganancia de peso durante en el embarazo de las guias del Instituto
de Medicina del 2009 Se muestran en el Anexo 6’’. El IMC se relaciona con la funcién
respiratoria de la paciente, un IMC aceptable para pacientes con fibrosis quistica sin
embarazo es de 22 kg/m? para mujeres (grado de evidencia: bajo) ", lo recomendable
para mujeres con fibrosis quistica es un IMC pre gestacional 222 kg/m?. El embarazo esta
contraindicado si el IMC es menor a 18kg/m?, ya que un IMC bajo puede ser marcador de
peor prondstico en la enfermedad, y se relaciona a bajo peso al nacer y malos resultados
para madre y feto®. Mantener el IMC en parametros normales, se relaciona con mejor
funcion pulmonar, evaluado por %FEV; 4" 8%

En adultos con fibrosis quistica el efecto de la pérdida de peso no intencionada,
puede estar asociada a menor salud pulmonar. Es recomendable que para adultos
mayores de 20 afos, se evite la pérdida de peso no intencionada, y si ya existe pérdida
ponderal, ésta debe ser evaluada en el contexto del paciente (recomendacién basada en
consenso) . La pérdida de peso en el embarazo no es apropiada para ninguna muijer,
independientemente del estado nutricio en el que se encuentre. Se considera que hay
pérdida de peso si durante el primer trimestre se presenta un peso corporal menor al pre
gestacional, y en el segundo y tercer trimestre, pérdida mayor a un kilogramo®?.

Algunos estudios han descrito la utilidad de la medicién de la circunferencia media
de brazo para evaluar el estado nutricio de la embarazada, y el riesgo de complicaciones
fetales, como consecuencia de un estado nutricio alterado, como puede ser bajo peso al
nacer. No se ha establecido punto de corte, pero se han visto efectos negativos cuando la
embarazada tiene circunferencias menores a 22 cm.’’: 7882 8.

En la fibrosis quistica la deplecion de masa magra es indicador de déficit nutricio,
mas sensible que el indice de masa corporal. La masa magra corporal, junto con el
contenido mineral 6seo, son indicadores del prondstico en la alteracion de la funcién
pulmonar®*. En la mujer embarazada, se han utilizado, como estimacién de masa grasa y
magra, la medicion de pliegues cutaneos y circunferencia de brazo. Sin embargo, estas
mediciones son propensas a errores, sobretodo en la gestacion, y pueden ser debido a
error en la toma de la medicién o compresibilidad del tejido adiposo subcutaneo que se ve
afectado por la localizacion, la edad, y el embarazo®.

Conforme progresa el embarazo, la obtencion de la medicién de pliegues cutaneos
se complica, sobre todo los pliegues de la region toracica. Los pliegues se ven afectados
por el estado de hidratacion, en presencia de edema, o retencion hidrica, que es comun

en el embarazo. No se han desarrollado formulas predictivas de masa grasa y magra a
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partir de pliegues cutaneos, y las formulas aplicadas para mujeres no embarazadas, no es
apropiado para mujeres gestantes® 8. En la tabla 6 se muestran las mediciones e

indicadores antropométricos relevantes a evaluar en la gestante con fibrosis quistica.

Tabla 6. Mediciones e indicadores antropométricos para evaluacién antropométrica de

mujer embarazada con fibrosis quistica.

Mediciones

Peso actual

Talla

Peso pre gestacional

Peso habitual

Circunferencia de brazo

Pliegues cutaneos

Indicadores

IMC pre gestacional

Ganancia de peso

Tasa de ganancia de peso semanal

Peso minimo y méaximo esperado para edad gestacional
Porcentaje de peso habitual, masa magra y grasa*
*No aplicable en embarazo.

b) Evaluacion bioguimica:

A través de la evaluacion bioquimica se determina el estado de nutricion a través de la
medicion de nutrimentos o funciones bioquimicas dependientes de ciertos nutrimentos,
gue nos indican deficiencias o utilizacion de los mismos. Las mediciones se realizan en
fluidos biolégicos como la sangre u orina®’. En el embarazo se presenta un aumento en el
volumen sanguineo, por lo que las concentraciones de algunos indicadores se encuentran

alterados por hemodilucién®.

Quimica sanguinea
En la mujer embarazada con fibrosis quistica es especialmente importante la
evaluacién de alteraciones en la glucemia, ya que se encuentran en alto riesgo de

desarrollar diabetes gestacional®.

Biometria hematica
Es util en la determinacion de anemia por deficiencia de hierro o vitaminas como

cianocobalamina y folato*. Debido al aumento en el volumen plasmatico, las
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concentraciones de hemoglobina y hematocrito disminuyen en el segundo trimestre. Si las
concentraciones de hemoglobina son normales, puede ser indicador de poco aumento de
volumen plasmatico que representa un riesgo de restriccion de crecimiento fetal*. El
volumen corpuscular medio es util en la identificacion del tipo de anemia, si es menor de
la concentracion normal, la causa de la anemia se debe a deficiencia de hierro.
Concentraciones de volumen corpuscular medio, mayores a las normales, son indicadores
de deficiencia de vitamina Bi, y &cido félico®. En la anemia por deficiencia de hierro, hay
pocas reservas de este mineral, transporte defectuoso, lo que provoca reduccion en la
hemoglobina, disminucién de la ferritina, disminucion en la saturacion de transferrina y de

hierro sérico.

Vitaminas séricas

Esta evaluacion es Util para determinar concentraciones disminuidas por
insuficiencia pancreética o mayor utilizacibn de éstas, y dar la pauta para la
suplementacion*. Se debe poner especial atenciéon en identificar deficiencias de
vitaminas liposolubles, ya que es mas probable la deficiencia por la mal absorcién de
grasas a nivel intestinal, mientras que las deficiencias de vitaminas hidrosolubles, como
vitamina Bi2, vitamina C y acido félico son raras en personas con fibrosis quistica®. La
prueba para identificar deficiencias de vitamina A es el retinol sérico, concentraciones
mayores o0 menores al rango normal pueden ser dafinos para madre y feto. Para
determinacion de deficiencia de vitamina E, se debe realizar la prueba de a-tocoferol
sérico, la deficiencia de vitamina E también puede observarse si existe anemia hemolitica.
La deficiencia de vitamina D se diagnostica con la concentracion baja de 25-hydroxi
vitamina D (25(OH) D), la evaluacion de calcio sérico puede ayudar en la determinacion
de la deficiencia, en la fibrosis quistica se debe mantener una concentracién por arriba de
20 - 30 ng/mL. La deficiencia de vitamina K se evalla con la vitamina K; en sangre, con
PIVKA-II (protrombina inducida por ausencia de vitamina K) o determinando osteocalcina
no carboxilada*®, aunque estos métodos no estan disponibles facilmente, por lo que se
puede evaluar de forma indirecta a través de las pruebas de coagulacion, mayores

tiempos de coagulacién, pueden significar disminucién de esta vitamina 7 %758,
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Electrolitos séricos

Se deben identificar alteraciones en el metabolismo hidroeléctrico, y reponer en
caso de deficiencia. De especial atencion es el sodio sérico, debido a la mayor pérdida a
través las secreciones en esta poblacion.

El calcio puede estar disminuido debido a la mal absorcion intestinal del mismo y
de vitamina D 7 7°. Debido a la hemodilucién, la concentracion de albumina disminuye y
permanece asi hasta el parto. Esta disminucion provoca que el calcio sérico unido a
albumina, también disminuya. El calcio total incluye el unido a albumina, complejos con
citrato y carbonato y la forma ionizada o fraccion libre de calcio. Esta ultimo es la fraccion
fisiologicamente importante, y permanece sin cambios durante la gestacion. Para definir si

la hipocalcemia es real, se debe calcular el calcio corregido, o medir el calcio ionizado®.

Pruebas de funcionamiento hepatico:

Determinar las pruebas de funcién hepética es Util, ya que los pacientes con
fibrosis quistica pueden llegar a presentar complicaciones hepdticas, las alteraciones se
determinan con elevacion de transaminasas y y-glutamiltransferasa durante 3

evaluaciones consecutivas o en el periodo de 12 meses.?

Heces

La funcion pancreatica disminuida es la principal causa de desnutricibn en
pacientes con fibrosis quistica, por lo cual, es necesario evaluarla, determinando enzimas
digestivas en las heces, una excrecion de enzimas digestivas del 10% de lo normal (<15
mcg/g heces), asi como excrecion aumentada de grasa en heces (>7g/d), es signo de
absorcion inadecuada de energia. El coeficiente de absorcion de grasa es el método mas
confiable para determinar la insuficiencia pancreatica, sin embargo, requiere que el
paciente ingiera una cantidad determinada de grasa durante 3 a 5 dias (80 — 100g/d), se
debe recolectar la totalidad de las heces en tres dias, y se determina la cantidad de grasa
en las mismas, para obtener el valor, se debe obtener la diferencia entre la grasa ingerida
y la grasa excretada y dividirse entre la grasa excretada, al multiplicarse por 100 se

obtiene el porcentaje de absorcién de grasa, los valores normales son mayores a 95%3%*

68, 87, 90
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Orina

La excrecion fraccional de sodio (Fractional Excretion of Na, FENa) se evalua
mediante una recoleccién de 24 horas, y se usa para determinar la necesidad de
suplementacion de sodio, un valor de FENa entre 0.5% y 1.5% se considera normal.
Puede medirse la relacion sodio:creatinina urinaria, siendo un valor normal 17-52
mmol/mmol™. El sodio urinario menor a 20 mEg/L indica pérdidas extra renales, cuando
la osmolalidad sérica es baja (<280 mOsm/kg H20). Cuando hay hipernatremia y el sodio
urinario es menor de 20 mEg/L, es indicador de depleciéon de volumen corporal®’.

En personas saludables no embarazadas, el calcio urinario de 24 horas es util en
la determinacién de deficiencia, niveles menores de 100 a 300 mg/dia pueden indicar
mala absorcion intestinal o niveles bajos de vitamina D, asi mismo, si los niveles estan por
encima de estos valores, puede indicar niveles altos de vitamina D o ingestién excesiva
de calcio por suplementos®. En las mujeres embarazadas la excrecion urinaria puede
estar aumentada, sobrepasando los limites normales. Este incremento puede deberse a
mayor absorcidn intestinal de calcio 0 a una tasa de filtrado glomerular mayor. Los niveles
elevados de calcitonina, también pueden ocasionar mayor excrecion de calcio. En estado

de ayuno, la excrecién de calcio puede ser normal, o incluso disminuida®®.
En el ANEXO 7 se muestran los valores bioquimicos normales en el embarazo®, no
existen parametros bioquimicos en mujeres embarazadas con fibrosis quistica. En el

examen bioquimico se recomienda incluir las siguientes mediciones (Tabla 6):

Tabla 6. Indicadores bioquimicos a evaluar en la paciente embarazada con fibrosis

quistica.
Mediciones bioguimicas
Quimica sanguinea: Heces
d) Glucosa en ayuno h) Grasa fecal
e) Curva de tolerancia oral a la i) Elastasa fecal
glucosa
f) Creatinina
g) Urea
Biometria hemética: Orina
i) Hemoglobina 0) Glucosa
k) Hematocrito p) Proteina
[) Volumen corpuscular medio gq) Sodio
m) Hemoglobina media corpuscular r) Creatinina
n) Hierro sérico s) Calcio
Vitaminas y minerales séricos Electrolitos séricos
t) Folato z) Sodio
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u) Ferritina aa) Potasio

v) Cianocobalamina bb) Cloro
w) Vitamina D cc) Calcio
X) Vitamina A dd) Fosforo
y) Vitamina E o Magnesio
Pruebas de funcién hepatica Pruebas de coagulacion
o Gamma glutamil transferasa o Tiempo de protrombina
o Transaminasa glutamico oxalacética o Tiempo parcial de protrombina
o Transaminasa glutamico piravica
o Bilirrubinas

c) Evaluacion clinica:

La evaluacion clinica comprende antecedentes de salud de los pacientes y antecedentes
de enfermedad o condiciones actuales que afectan el estado de nutricién, uso de
medicamentos y procedimientos diagndésticos y tratamientos, asi como signos clinicos que
evidencien deficiencias nutricias.

En el embarazo es necesario indagar sobre las semanas de gestacion de las
pacientes, ya que en util para como monitoreo de desarrollo fetal. Dependiendo de las
semanas de gestacion, se determina la tasa de ganancia de peso semanal, de forma que
se puedan detectar problemas por ganancia insuficiente, o muy rapida’’. Asi mismo, se
determina la energia extra que se debe aportar al gasto metabdlico basal, segun el
trimestre en el que se encuentre?®,

Conocer los antecedentes gineco-obstétricos de la paciente, embarazos previos,
abortos, hijos vivos y el peso al nacer de éstos y presencia de complicaciones durante los
embarazos (diabetes gestacional, intolerancia a loa carbohidratos, preeclampsia, partos
pre-término, etc.) es Util para saber el riesgo de presentar complicaciones en el embarazo
actual®®, y aporta informacion relevante para realizar recomendaciones en el tratamiento
nutricio.

Ademas, dentro de los antecedentes de la gestante, se debe evaluar la historia
familiar, que aporta informacion de riesgo de desarrollo de enfermedades vy
complicaciones en el embarazo, segun la presencia de enfermedades cronico-
degenerativas de familiares de primera linea. Los pacientes con fibrosis quistica estan en
riesgo de presentar o haber presentado comorbilidades como cirrosis 0 hepatopatia,
litiasis vesicular de recurrencia o diabetes mellitus*®. Se debe evaluar en conjunto con los

demas indicadores de evaluacion, principalmente los indicadores bioquimicos, para el

33



monitoreo constante del desarrollo de estas comorbilidades, que representan un riesgo
para la salud materna y el desarrollo del feto, como desarrollo de diabetes gestacional, y
otras complicaciones como preeclampsia, enfermedad Osea, hepatopatia, pancreatitis,
obstruccion intestinal, infecciones pulmonares. La presencia de alguna de estas
comorbilidades, requiere un ajuste en el plan de alimentacién 23 8,

Es necesaria la realizacion de la espirometria en la mujer gestante con fibrosis
quistica. Como se mencion0 anteriormente, la funcion pulmonar (evaluada con el
porcentaje de volumen espiratorio forzado FEV,), esta deteriorada en pacientes con
fibrosis quistica. En el embarazo, la disminucién de la funcion pulmonar es de alto riesgo,
el valor normal de FEV; es de 100%, valores menores a 60% son indicadores de mal
prondstico para madre y feto*” &, La capacidad vital forzada (FVC) menor al 50% o la
presencia de hipertensién portal, estdn recomendado como indicadores, para terminacion
del embarazo, por el riesgo de hipoxia que tenga como consecuencia retraso en el
crecimiento intrauterino y prematurez®’.

En el interrogatorio se debe investigar los medicamentos que actualmente utiliza la
paciente, como se menciono anteriormente en la Tabla 5, se deben valorar las posibles
interacciones farmaco-nutrimentos, y la clasificacion de uso seguro en el embarazo
(anexo 4)%.

Se debe valorar, también, si esta ingiriendo suplementos de vitaminas y
minerales, como acido félico, hierro, calcio, con la finalidad de ajuste de dosis de acuerdo
a los requerimientos de micronutrimentos, y evitar toxicidad o deficiencias®.

Dentro de la exploracion fisica, se evallan signos y sintomas que sean indicadores
de problemas nutricios, como signos de deficiencias de micronutrimentos vy
macronutrimentos. En la fibrosis quistica es comudn la deficiencia de vitaminas
liposolubles, debido a la mal absorcion, especificamente se debe detectar signos como
Xerosis, hiperqueratosis, retinopatia pigmentada, hematomas o sangrado, cambios en las
mucosas, mala cicatrizacion de heridas, descamacion y visién nocturna reducida. Es
comun que éstos pacientes desarrollen anemia, y palidez de tegumentos asociado a
deficiencia de hierro o vitamina Bi; y folato. Las manifestaciones clinicas de deficiencias
de estos nutrimentos se muestran en el anexo 8.

De especial importancia son las deficiencias de calcio y vitamina D en etapa de
gestacion, ya que las necesidades aumentadas y la mal absorcion intestinal, son factores
gue determinan la deficiencia de estos micronutrimentos, como calambres y tetania,

osteomalacia y osteoporosis® 72, Para evaluar la densidad mineral 6sea se debe utilizar la
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absorciometria de rayos X de energia dual o DXA, sin embargo, solo se puede utilizar en
el periodo pregestacional y postnatal, su uso en embarazo esta contraindicado debido a la
exposicion a la radiacion® . Recientemente se ha desarrollado un método para
evaluacién de la densidad mineral 6sea, el ultrasonido cuantitativo, que tiene la ventaja de
ser libre de radiacion, por lo que su uso en el embarazo es seguro. Las mediciones con el
ultrasonido han demostrado tener buena correlacién con las mediciones de densidad
mineral 6sea realizadas por DXA en pacientes no embarazadas®’.

Otros signos clinicos a evaluar son edema, tipo, consistencia y color de evacuaciones
(se puede utilizar la escala de Bristol, anexo 9), salud bucal y masticacion, nausea y
vomito, o sintomas que dificulten o afecten el consumo de alimentos, digestion o
absorcion de los nutrimentos 4% %4 Se debe evaluar también la frecuencia cardiaca (ésta
aumenta del0 a 30% en relacion a la frecuencia cardiaca de una mujer no gestante,
aproximadamente 90 a 100 latidos por minuto), la frecuencia respiratoria (no es diferente
a la comparada con mujeres no gestantes), la temperatura corporal y la presién arterial.
La presién arterial disminuye en el embarazo temprano, y es mas baja en la semana 20 a
24, después de esta semana, comienza a aumentar nuevamente, lentamente, y solo

regresa a los valores normales al término del embarazo?’.

d) Evaluacion dietética:

La evaluacion dietética se realiza para conocer la dieta actual de las pacientes, y detectar
ingestion de energia, proteinas, hidratos de carbono y lipidos de la gestante, asi como
ingestién de vitaminas y minerales de modo que puedan compararse con las necesidades
de cada nutrimento segun el estado fisiol6gico y condicidon clinica, e identificar la
existencia del riesgo de poca ingestion de un nutrimento en especifico.

Las herramientas utilizadas para la obtencion de esta informacion como el
recordatorio de 24 horas, diario de alimentos, y cuestionario de frecuencia de alimentos,
ya que son Utiles para estimar la ingestion en las pacientes embarazada. Con el
cuestionario de frecuencia de alimentos, se puede obtener informacion cualitativa a largo
plazo, usualmente de 3 meses a un afio, y con el recordatorio de 24 horas y el diario
alimentos (de 3 dias o 5 dias) se obtiene informacion cuantitativa de la ingestion
energética a corto plazo, macronutrimentos y micronutrimentos, entre los mas importantes

a evaluar se encuentran aquellos cuya deficiencia es més frecuente en esta poblacion:
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calcio, vitamina D, A, K, E, zinc y sodio”™ 84 Lo mas efectivo es utilizar el recordatorio de
24 horas en combinacién con el cuestionario de frecuencia de alimentos®” %,

Dentro de la evaluacion, es necesario incluir el balance energético para asegurar
una adecuada ganancia de peso materna y contribuir al mantenimiento de la salud
pulmonar. Dentro de los macronutrimentos, de gran relevancia es la grasa dietética, se
evalla para determinar la densidad energética de los alimentos consumidos, calidad de la
grasa, ya que es frecuente la deficiencia de &cidos grasos esenciales, y también es
importante indagar sobre la cantidad de grasa en cada tiempo de comida, para realizar
ajustes en la dosis de enzimas pancreaticas*® *’.

Una vez obtenida la cantidad de cada nutrimento que la paciente consume, se
compara con la cantidad de nutrimento que necesita, y se obtiene el porcentaje de
adecuacion. Esta adecuacion da la pauta para el tratamiento nutricio de energia, grasa,
carbohidratos y proteina, asi como micronutrimentos?® 57,

La distribuciébn de nutrimentos, se refiere al predominio de macronutrimentos
(carbohidratos, proteina o grasa) del aporte energético total, expresado en porcentajes.
Para la gestante embarazada es relevante, ya que el predominio de nutrimentos como
son los hidratos de carbono, puede influir en la dificultad respiratoria, o el predominio de
lipidos, como ya se menciono.

Ademas de la cantidad y distribucion de los nutrimentos, la evaluacion dietética
incluye la calidad de la dieta, que evalla el tipo de carbohidratos si es que son refinados o
no, la calidad de la proteina, vegetal o animal, y grasa (trans, saturada, monoinsaturada,
poliinsaturada). Evaluar la calidad de la dieta, da informacion sobre los nutrimentos que
podria estar consumiendo la paciente, por ejemplo, explicar posibles deficiencias
presentes, relacionados al predominio de los alimentos, al conocer el consumo de
alimentos ricos en calcio, hierro, vitamina B12, etc. Asi como probables riesgo futuros, por

el consumo de nutrimentos de calidad deficiente*.

e) Evaluacion del estilo de vida:
La evaluacion del estilo de vida aporta informacion sobre habitos de los pacientes que
representan un beneficio o un riesgo al estado de nutricion. Se debe evaluar los habitos

dietéticos, es decir, evaluar los horarios y lugar de comidas, preparaciones de alimentos, y

namero de comidas al dia, es de utilidad para conocer el acceso a alimentos de las
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pacientes, asi como calidad de la alimentacion, y proporciona herramientas para la
adecuacion cultural del plan de alimentacién?® 93 %4,

Los cambios recientes en la alimentacion indican riesgos de deficiencias o excesos
en la alimentacién de los pacientes, y la causa de los mismos®’.

En cuanto a la actividad fisica/ejercicio se debe evaluar la realizacién actual, y si se
esta realizando, indagar la frecuencia, tipo y duracién, saber si existe contraindicacion
medica para la realizacion de la misma, el ejercicio tiene influencia en la salud de la
embarazada con fibrosis quistica, ya que ayuda a mantener masa muscular, y evitar la
osteopenia y osteoporosis, sin embargo, depende de la salud pulmonar y la progresion del
embarazo, es necesario evaluar el beneficio del ejercicio en la paciente, contra los
posibles riesgos del mismo®” %3,

Evaluar el uso de sustancias que pueden interferir en el consumo de alimentos,
utilizacion de nutrimentos o dafio fetal, como son el consumo de alcohol o tabaco, y se
debe indagar la frecuencia y cantidad, en caso de ser consumidos. El consumo de tabaco,
favorece la dificultad respiratoria y es factor de riesgo para la disminucién de masa 6sea®”
93, 94_

Interrogar sobre el consumo de agua y tipos de bebidas, evalla el estado de
hidratacién y el consumo de electrolitos y carbohidratos en las bebidas ingeridas. Ya que
las pacientes embarazadas con fibrosis quistica presentan mayor riesgo de
deshidratacion, al presentar pérdidas de liquidos y electrolitos en las secreciones y sudor,
se debe determinar la adecuacion de la cantidad y tipo de liquido consumido en conjunto

con evaluacion clinica®” %.

2.6.2 Requerimientos nutricios:

Energia:
La calorimetria indirecta es el método de preferencia para medir el gasto energético en
reposo de la poblacién sana, y poblacion con fibrosis quistica en embarazo®: 10 101,

Sin embargo debido a la complejidad y costo de la implementar calorimetria
indirecta en hospitales y consultorios, se utilizan formulas predictivas para estimar el gasto
energético'®. No existe consenso sobre el uso de alguna férmula para estimar el
requerimiento energético en pacientes embarazadas con fibrosis quistica, y las formulas
predictivas existentes suelen subestimar el gasto energético de las pacientes con fibrosis

quistica sin embarazo.
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Para mujeres adultas sin fibrosis quistica: el gasto energético se obtiene utilizando
el peso pregestacional, puede utilizarse la férmula de Harris-Benedict o Mifflin St. Jeor,
dependiendo del estado nutricio de la mujer antes del embarazo®2.

En la gestacion sin fibrosis quistica, las necesidades energéticas durante el primer
trimestre no varian en relacion a las mujeres no embarazadas*’. Durante el segundo
trimestre se adicionan 340 Kcal/d al gasto energético basal y efecto térmico de los
alimentos, y durante el tercer trimestre, el aporte asciende a 452 Kcal al dia®.

Adolescentes embarazadas: al aporte energético durante la adolescencia debe satisfacer
las necesidades de embarazo y crecimiento materno, de modo que se promueva el
desarrollo de la madre y del feto. Las mujeres embarazadas menores de 18 afos tienen
mayor riesgo de parto pretérmino, tener hijos de bajo peso al nacer, o pequefios para la
edad gestacional'®. Se estima que las necesidades energéticas son de 38-50 Kcal/ kg
peso actual/dia, sin embargo, debido al rango tan amplio, la mejor forma de asegurase

gue se esta aportando la energia necesaria, es la adecuada ganancia de peso®.

Proteina:

Los requerimientos en embarazo sin fibrosis quistica son 25 gramos de proteina extra al
requerimiento de una mujer no embarazada por dia, a partir del segundo trimestre y hasta
el final del embarazo®. La Ingestion Diaria Recomendada (RDA, es el promedio de
ingestion diaria suficiente para cubrir los requerimientos del 97-98% de los individuos
sanos en una poblacién) para la poblaciéon embarazada es de 71 g /d* 1%,

En las etapas tardias del embarazo, existe una menor excrecién de nitrégeno, y
menor sintesis de urea, con la finalidad de ahorrar nitrgeno como respuesta adaptativa,
para promover la sintesis proteica, primero para la madre y luego para la medre y el

fetol0s,

Hidratos de carbono:
Durante la gestacion, la glucosa es la fuente de energia principal para la placenta y el
feto. Los cambios adaptativos en el metabolismo de hidratos de carbono de la
embarazada son para favorecer la disponibilidad y utilizacion de glucosa al feto, entre
estos cambios estd la resistencia a la insulina, sobre todo en las Ultimas etapas del

embarazo donde la utilizacién de glucosa del feto es de 20 a 25 g de glucosa al dia!?’. Se
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debe cubrir entre el 45 al 50% del valor calérico total de hidratos de carbono al dia. La

RDA es de 175 g/d*® 1%, para mujeres embarazadas sin fibrosis quistica.

Micronutrimentos:
Las recomendaciones para México!® y Estados Unidos'® de ingestién de todos
los micronutrimentos para la poblacion embarazada se muestran en el anexo 10, en la

tabla 7 se muestran los micronutrimentos relevantes en el embarazo.

Tabla 7. Requerimiento de micronutrimentos para poblacion embarazada.

Nutrimento México Estados Unidos
Sodio (g/d) - 14 a 50 afios: 1.5*
Cloro (g/d) - 14 a 50 afios: 2.3*

14 a 18 afnos: 750

Vitamina A (mcg/d)
equivalentes de retinol
Vitamina D (mcg/d)

14 a 50 afnos: 640

14 a 50 afios: 5

19 a 50 afnos: 770

14 a 50 afios:15

Como calciferol, 1 mcg es igual a 40 Ul de
vitamina D
Vitamina E (mg/d)

14 a 50 afios: 13
Como a-tocoferol

14 a 50 afios:15

14 a 18 afios: 75
19 a 50 afios:90
14 a 50 afnos: 2.6

Vitamina K (mcg/d) 14 a 50 afios: 75

Vitamina B12 (mcg/d)

Folato (mcg/d)

Como folato dietético. 1 mcg de folato es
igual a 0.6 mcg de acido félico

14 a 50 afos: 2.6

14 50 afos: 750 14 a 50 afos: 600

14 a 18 afios: 1300
19 a 50 afios: 1000
14 a 50 afios: 27
14 a 18 afos: 12
19 a 50 afios: 11

Calcio (mg/d) 14 a 50 afios: 900

Hierro (mg/d) 14 a 50 afios: 28

Zinc (mg/d) 14 a 50 afios: 28*

Nota: los valores presentados se refieren a la ingestion diaria recomendada. Los valores seguidos de un asterisco (*),
se refiere a la ingestion adecuada. Cuando no hay suficiente evidencia cientifica disponible para establecer una EAR, y
por lo tanto, para calcular la RDA, entonces de desarrolla la ingestion adecuada. Esta es la que se cree, cubre las
necesidades de los individuos sanos en un grupo, pero la falta de informacion no permite que se tenga la seguridad
para especificar qué porcentaje de la poblacién cubre sus requerimientos con esta ingestion.

Fuente:

IOM. Dietary Reference Intakes: Recommended Dietary Allowances and Adequate Intakes, Total Water and
Macronutrients. Food and Nutrition Board, Institute of Medicine, National Academies. 2005

Bourges H, Casanueva E, Rosado JL. Recomendaciones de la ingestion de nutrimentos para la poblacion mexicana.
Bases fisioldgicas. México: Editorial Panamericana, 2005

En el caso de hierro, la Organizacion Mundial de la Salud, recomienda la
suplementacién de hasta 60 mg/d, sobre todo si la deficiencia es un problema de salud
publica. En caso de que una mujer sea diagnosticada con anemia en un entorno clinico,

se debe suplementar con 120 mg de hierro elemental al dia, junto con 400 mcg de acido
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félico, hasta que la hemoglobina regrese a las concentraciones normales, y
posteriormente ingerir la dosis estandar para cuidado pre-natal, para evitar recaidas!®®.

En cuanto al acido félico, es importante destacar que a las mujeres embarazadas
de alto riesgo, se debe suplementar con cantidades mayores a las contenidas en
suplementos vitaminicos pre natales, y es posible que se beneficien con dosis de 5 mg/d,
comenzando la ingestion dos meses antes de la concepcion. Entre las mujeres
embarazadas de alto riesgo, se encuentran aquellas que tuvieron hijos previos con
defectos del tubo neural, alteraciones genotipicas especificas relacionados al
metabolismo de acido félico, con diabetes mellitus, con sindromes mal absortivos,
mujeres en tratamiento con medicamentos que provoquen deplecion de acido félico,
mujeres obesas, fumadoras o con antecedentes de falta de adherencia a la
suplementacion de acido félico0.

La OMS, recomienda que la suplementacién de calcio debe ser de 1.5 a 2 g al dia
de calcio elemental, sobre todo en mujeres con alto riesgo de desarrollar preeclampsia, y
en poblaciones donde se tenga un consumo bajo de calcio. Comenzando desde la

semana 20 de gestacion y hasta el termino del embarazo!!?.

2.6.3 Objetivos del tratamiento nutricio

Los objetivos del tratamiento nutricio son individualizados de acuerdo a los problemas
nutricios de cada paciente, pero en cualquier caso el objetivo principal es la basqueda de

la salud de la madre y el feto*?:

- Promover la adecuada ganancia de peso durante el embarazo a través de la
ingestion adecuado de energia.

- Optimizar la absorciéon de nutrimentos que promuevan la ganancia de peso y
prevengan deficiencias de vitaminas liposolubles, acido fdlico, hierro, sodio, calcio
y zinc.

- Promover un adecuado crecimiento y desarrollo del feto, al cubrir las necesidades
energéticas y proteicas del binomio madre-feto.

- Optimizar y/o mantener de la funcién pulmonar, al cubrir las necesidades

energéticas y proteicas de la paciente.
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Estrategias nutricias:

- Proveer 100% de las necesidades energéticas y proteicas calculadas.

- Proveer suplementacion adecuada de enzimas pancreédticas de acuerdo a la
funcion pancreética y consumo de lipidos.

- Proveer el consumo adecuado de liquidos.

- Promover la realizacion de actividad fisica que permita el logro o mantenimiento de

masa muscular y masa ésea.

2.6.4 Intervencion nutricia de la paciente embarazada con fibrosis quistica

a) Recomendaciones de energia:

La poblacion con fibrosis quistica sin embarazo, debe cubrir del 110 al 200% del
requerimiento basal, como aumento a las necesidades energéticas de la inflamacion,
costos energéticos de la respiracion, y metabolismo incrementado (grado de evidencia:
alto) 5% 79 80. 112 1| 3 ingestién energética se debe modificar de acuerdo a la ganancia de
peso en el embarazo.

Como se menciono anteriormente, no existen formulas predictivas para estimar el
gasto energético de esta poblacién. Una posible forma de determinar la recomendacion
de energia, es determinar el gasto energético basal de la paciente con el peso
pregestacional y adicionar la energia necesaria para la condicion individual de cada
paciente, como es la funcién pulmonar, el IMC pre gestacional, ganancia de peso,
actividad fisica, infecciones y nivel de inflamacion. Asi la paciente que se encuentre con
mas factores que demanden gasto energético, la recomendacion energética serd mayor.
A este gasto determinado por los factores propios de la madre, se adicionara el gasto
propio para el trimestre de gestacibn en el que se encuentre. Se debe evitar la
sobrealimentacion en las mujeres embarazadas, ya que ésta, puede provocar dificultad
respiratoria. A continuacion se propone un algoritmo para establecer necesidades

energéticas de la paciente embarazada con fibrosis quistica (Figura 4):
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b) Recomendaciones de proteina:

Las recomendaciones para mujeres con fibrosis quistica sin embarazo, son cubrir
el 20% del valor energético total (grado de evidencia: bajo) ™ 130 el 200% de la ingestion
diaria recomendada*. No existen recomendaciones dietéticas en cuanto al aporte
proteico en fibrosis quistica en el embarazo, sin embargo es posible que la RDA para
mujeres embarazadas sin fibrosis quistica sea insuficiente, sobre todo si la madre
presenta desnutricion, o bajo peso pre gestacional, disminucion de la masa muscular,
presencia recurrente de infecciones respiratorias o exacerbaciones, disminucion de la
funcion pulmonar, y el estado inflamatorio crénico, asi como los requerimientos extra para
la creacion de tejidos fetales y maternos**®.

Otro aspecto que influye en la recomendacion de proteina, es la digestibilidad de la
proteina alterada por la insuficiencia pancreatica, se ha sugerido que puede disminuir
hasta un 53% en relacibn a personas sanas, que se normaliza con la ingestion de
enzimas pancreaticas. Existe una relacién lineal, entre la disponibilidad de la proteina que
se ingiere y la asimilacion neta de proteina cuando se mantiene una comida alta en
proteina 0 aminoacidos, lo que sugiere mayor sintesis proteica cuando se ingieren
cantidades mayores a los requerimientos!'®. A la estimacién de recomendacion para la
paciente, de acuerdo a las condiciones clinicas e individuales, se deben agregar los

correspondientes para embarazo, en el segundo y tercer trimestre (25 gramos).

¢) Recomendaciones de lipidos:

Las recomendaciones para mujeres no embarazadas con fibrosis quistica es cubrir del 35
al 40% del valor energético total''? 14, y para mujeres embarazadas sin fibrosis quistica,
es de 20 a 35% del valor energético total.*° En la fibrosis quistica es comun la perdida
intestinal de grasa en las heces, debido a absorcién deficiente, incluso con el reemplazo
de enzimas pancredticas, se estima que estas pérdidas pueden ser 10 a 20% de la
cantidad ingerida, en comparacién con personas sanas, donde las pérdidas son menores
a 5%, por esta razén las recomendaciones de lipidos son elevadas® %3, El tipo de grasa
que se prefiere, serd poli insaturada y monoinsaturada.*®

Se ha descrito que existe deficiencia de &cidos grasos esenciales en las personas con
fibrosis quistica, asi como en las pacientes embarazadas sin fibrosis quistica. En la
fibrosis quistica puede deberse a la insuficiencia pancreatica, aunque se ha visto que con

la terapia con enzimas pancredticas, se sigue presentando deficiencia de acidos grasos
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esenciales, probablemente por la oxidacion de estos, para utilizacion como fuente de

energia.

Figura 4. Algoritmo de aporte energético en embarazo con fibrosis quistica

Si

Funcion pulmonar disminuida
<70%
Infeccion presente o recurrente

No Si

110% a 130% del GEB

lo

+ 0 Kcal

GEB: gasto energético basal.

Embarazo y fibrosis
quistica

Gasto energético basal con

peso pre gestacional

¢Ganancia de peso
adecuada?

No

Funcion pulmonar disminuida
<70%
Infeccion presente o recurrente

No

130% a 160% del GEB

Trimestre de embarazo

20

+ 340 Kcal

No

¢ Pérdida de peso?

Si

Si

160% a 200% del GEB

30

+ 452 Kcal

Nota: la insuficiencia pancreética no se considera como un factor relevante. Debe administrarse una adecuada terapia de

reemplazo de enzimas pancreaticas.

La funcién pulmonar se evalla con el resultado de FEV;.

En caso de pérdida de peso, se elegira el mayor porcentaje del GEB, aun si no hay disminucion en la funcién pulmonar, o

no hay infecciones recurrentes

En estudios realizados a personas con fibrosis quistica sin embarazo, y a mujeres

embarazadas sin fibrosis quistica, se ha visto que es posible que la suplementacién con
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acidos grasos esenciales, sobre todo de tipo omega 3, sea benéfico para disminucién de
inflamacién, favorecer el crecimiento, mayor crecimiento fetal y mayor peso al nacer, sin
embargo la evidencia no es concluyente para poder hacer una recomendacion, dosis y
tiempo de uso, son necesarios mas estudios, sobre todo en mujeres embarazadas con
fibrosis quistica®'® 17, Sin embargo, es recomendable incluir en la alimentacion, alimentos

con alto contenido de omega 3, como pescado azul y frutos secos?*®.

d) Recomendaciones de hidratos de carbono:

Debido a que la glucosa es la principal fuente de energia para el feto, es importante que al
menos se cubra el 100% de la RDA para pacientes embarazadas sin fibrosis quistica. La
distribucion en cuanto al valor energético total, recomendada para mujeres no
embarazadas con fibrosis quistica es de 45 — 50%%4, mientras que para las mujeres
embarazadas sin fibrosis quistica es de 45 a 65%%. La recomendacién de fibra es de
28g/dial®,

e) Recomendaciones de liguidos:

El agua en el embarazo es de suma importancia, ya que se utiliza para la produccién de
liqguido amnidtico, para el desarrollo y la funcion de los tejidos fetales y, ayuda a la
absorcién de vitaminas hidrosolubles. Las células del sistema nervioso fetal son sensibles
a cambios en la hidratacion*,

En enfermedades, como la fibrosis quistica, que cursan con aumento en las
perdidas hidricas (fiebre, diarrea o hipercapnia), los requerimientos de liquidos aumentan
y es necesario reponer las perdidas. Las madres con un aporte energético elevado,
necesitaran mayor cantidad de agua por el incremento de los procesos metabdlicos
ocasionados por la dieta y para excreciéon de los metabolitos!'®. EIl incremento en el
requerimiento de liquidos por fiebre es de 12.5% por cada 1°C por arriba de la
temperatura normal; por sudoracién de 10 a 25%; por hiperventilacién de 10 a 60%%’.

La recomendacién para la mujer gestante con y sin fibrosis quistica es de 3 litros
de agua al dia, considerando los liquidos de leche, frutas, etc. para la mayoria de las

mujeres embarazadas 10 tazas de agua es recomendable 4% 105,
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f) Recomendaciones de micronutrimentos:

Hay nutrimentos especificos en la mujer embarazada con fibrosis quistica, que se

deben tener en cuenta, entre los cuales se encuentran:

Acido folico: 400 mcg previos al embarazo y durante el primer trimestre (grado de
evidencia: bajo) ”°. Si el embarazo se considera de alto riesgo, como es el caso de las
gestantes con fibrosis quistica, se puede suplementar con 4000 — 5000 mcg/dia®’.
Idealmente la suplementacion debe realizarse al menos 2 meses antes de la
concepcion.

Vitamina A: no se debe aportar dosis mayor a 10 000 Ul/d, se debe monitorear la
concentracion sérica de retinol. La ingestién excesiva de retinol, sobre todo en el
primer trimestre puede ser taratogénico para el feto®” 8%, Los efectos observados son
los relacionados a las células de la cresta neural, como malformaciones craneo faciales
y anormalidades del sistema nervioso central, excepto los defectos del tubo neural, y
anormalidades en timo y corazén'® 120,

Vitamina D: las guias europeas para la mujer embarazada con fibrosis quistica
recomiendan que la dosis sea de 400 Ul al dia, como minimo, aunque puede ser que
sea necesario un aporte mayor, dependiendo de las concentraciones séricas de la
madre. Hay estudios que sugieren que la suplementacién debe ser de 1000 Ul/d de
vitamina D, para lograr concentraciones mayores a 30 ng/mL en las mujeres
embarazadas sin fibrosis quistica, asi como preferir colecalciferol sobre el
ergocalciferol, ya que este ha demostrado ser mas potente y con efecto mas duradero
37,70 121.

Calcio: 1 a 1.3 g dia de calcio elementa®. No es necesario un incremento en las
necesidades de calcio en esta poblacion, con relacion a las gestantes sin fibrosis
quistica, sin embargo es necesario evaluar marcadores bioquimicos (calcio ionizado,
hormona paratiroidea, vitamina D), e indicadores dietéticos, para determinar la
necesidad de dosis mayores. Se debe adecuar la ingestion de vitamina D, para
promover la absorcién intestinal de calcio.

Hierro: 28-60 mg/d’>. Preferir la dosis mas alta en caso de deficiencial®.

Del resto de los micronutrimentos se recomienda cubrir el 100% de la RDA3" (Anexo
10).
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2.6.5 Estrategias para el abordaje nutricio:

El plan de alimentacion debe ser individualizado de acuerdo a las caracteristicas
de la paciente (culturales, econémicas, etc.), puede ser implementado con plan de
equivalencias de alimentos, o menus especificos, y otorgar a las pacientes
recomendaciones generales y de alimentos recomendables®.

Pueden otorgarse listas de alimentos, clasificando aquellos alimentos de mayor
preferencia, siendo éstos los alimentos que sean ricos en vitamina D, E, K, y A, calcio,
hierro, vitaminas B12, folato, zinc y sodio, ya que son estos los micronutrimentos en los
gue se tiene aumento de requerimientos, o existe mayor riesgo de deficiencia. En caso
de tener apetito disminuido o consumir menos cantidad de alimentos se pueden
establecer estrategias para aumentar contenido cal6rico y proteico de los alimentos,

estas estrategias se abordaran en el apartado de estrategias educativas.

Soporte nutricio:

Si el estado nutricio no puede ser optimizado con un plan de alimentacion de alto
contenido energético, la ganancia de peso no es adecuada o hay pérdida de peso,
deben utilizarse complementos nutricios via oral (grado de evidencia: bajo), o
considerarse la implementacién de soporte nutricio (nutricion enteral o nutricién
parenteral), sobre todo en las pacientes que tuvieron dificultad para mantener peso
adecuado en la etapa pregestacional®” &,

La evidencia en cuanto a apoyo nutricio en mujeres embarazadas con fibrosis
quistica es limitada, aunque algunos evaltan el uso de alimentacién enteral por sonda
nasogastrica, gastrostomia o yeyunostomia®®. En caso de utilizar nutricion enteral es
necesario evaluar el riesgo de aspiracion, sobre todo si existen antecedentes de reflujo
gastroesofagico, que se puede exacerbar por la elevacion de la presion intra-abdominal
por la expansién del utero”: &

Es posible que exista mejor tolerancia a infusion enteral continua que infusién por
bolos. El tipo de formula puede ser polimérica isocal6rica o de alta densidad energética,
y si no es tolerada, puede ser benéfico el uso de formulas elementales o semi-
elementales. Las manifestaciones de intolerancia a la nutricion enteral incluyen:
alteraciones en la consistencia de las evacuaciones, dolor, distensién abdominal y

vomito. Para el uso de cualquiera de las formulas enterales se necesita la terapia de
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reemplazo con enzimas pancreaticas. El uso de acidos grasos de cadena media, es
controversial, debido a que no parece tener ventaja sobre el uso de &cidos grasos de
cadena larga cuando se usan enzimas pancreaticas, sin embargo, puede probarse su
uso, sobre todo en pacientes que tienen dificultad para mantener el peso corporal, o que
tienen sintomas de insuficiencia pancreatica, que no disminuyen, aun con la terapia de
remplazo de enzimas pancreaticas??.

Cuando no es posible la alimentacion por sonda enteral, puede ser necesario
iniciar nutricion parenteral’. Las indicaciones para nutricién parenteral en esta poblacion
incluyen la inadecuada ganancia de peso, pérdida de peso 0 vomito y nausea que no
ceden a los tratamientos®.

En un estudio retrospectivo realizado por Cheng et.al., se analizaron datos de 24
mujeres con fibrosis quistica embarazadas, 6 de estas mujeres requirieron nutricion
parenteral total. Los criterios que utilizaron para comenzar el soporte nutricio fueron
ganancia de peso insuficiente, o pérdida de peso durante varias semanas (5 mujeres de
las 6 que requirieron soporte nutricio) y nausea o vomito intratables (1 paciente). El inicio
de la nutricion parenteral fue en promedio en la semana 26 de gestacion, con un
promedio de administracién de 10 semanas (rango de 5 a 16 semanas). Las calorias
gue se administraron correspondian al 120% - 130% del gasto energético basal, dando
un rango de 2175 a 3080 Kcal al dia. Una complicacion fue documentada solamente en
una mujer embarazada, al presentar elevacion en las pruebas de funcién hepatica, las
cuales mejoraron al disminuir la nutricién parenteral que recibia.

Los resultados del estudio mostraron que la ganancia de peso fue mayor en las
pacientes que no recibieron nutricion parenteral que en aquellas que si recibieron (12.3
kg vs. 8.2 kg, p=0.09), y ademas no se encontraron diferencias significativas en la
funcién pulmonar entre las mujeres que recibieron nutricion parenteral total y en las que
no recibieron. Los autores concluyen que el gasto energético en esta poblacién es
elevado, y que el uso de complementos orales y/o uso de nutricion parenteral, contribuyo
a que las mujeres tuvieran hijos con un peso adecuado para la edad gestacional'?3,

En la tabla 8 se presentan estudios realizados a pacientes con fibrosis quistica sin
embarazo con soporte nutricio enteral y su efecto en la funciébn pulmonar. La falta de
evidencia reciente en cuanto a la administracién de nutricion parenteral y su efecto en la
funcion pulmonar es una limitante para evaluar su uso, los pocos estudios realizados con
este tipo de intervencion muestran como mayor resultado incremento en el peso corporal,

sin embargo la ganancia de peso tendia a disminuir posterior a la finalizacién del
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tratamiento®?®*.

Actualmente se recomienda el uso de nutricion parenteral en casos

especiales donde la via enteral no sea posible, y preferir el uso de nutricion enteral para

evitar el riesgo de colestasis (grado de evidencia: bajo) *°.

Tabla 8. Efecto del soporte nutricio sobre la funcién pulmonar en pacientes con fibrosis

quistica sin embarazo.

Autor/

Tipo de

afio estudio Objetivo Intervencion/comparacion Resultados
N. enteral
FEV1
Nutricion enteral nocturna electiva con  Basal: 41.1%
D ; aporte de 20 — 60% de la ingestion Afio 1: 46.4 %
eterminar el D s > o
. - diaria energética en comparacién con Ano 2: 45.3 %
] Impacto nutricio y acientes que rechazaron la nutricién Afo 3:42.3 %
White H/ . clinico deluso de P qu e
2013125 REWospectivo ) iicion enteral Gl CEEn, ~ L ,
X de 3 afios post inicio de Sin N. enteral
electiva durante 3 Seg.u[rplento P
afios. nutricién er)teral. FEV:1
No. de pacientes: 21 Basal: 56.3 %
Rango de edad: 17 y 28 afios. Afo 1: 51.0 %
Afo 2: 48.3 %
Afo 3: 45.3 %
Declive en funcién pulmonar
pre inicio nutricion enteral.
Hombres: -5.91% /afio
(p=0.0019)
Mujeres: -8.59%/afio
(p=0.0001)
Evaluar la eficacia Nifios: -1.3%/afio
de nutricién Nutricion enteral por gastrostomia, los  (p=0.3453)
Retrospectivo  enteral por pacientes eran sus propios controles. Nifias: -4.32%/afio
Best pre 3 gastrostomia en Seguimiento dg 2 aﬁo§ pre colocacion  (p=0.0055)
C/2011125 intervenciony el estado nutricio  de gastrostomia y 2 afios post
post y funcion gastrostomia. Cambios en declive por afio
intervencion. pulmonar en No. Pacientes: 46 post inicio nutriciébn enteral
pacientes con Rango de edad: 5 a 50 afios. Hombres: 5.01%/afio
fibrosis quistica. (p=0.0159)
Mujeres: 4.48%/afio
(p=0.0712)
Nifios: 1.49%/afio
(p=0.2297)
Nifias: 4.02%/afio
(p=0.0107).
Sin cambios significativos en
Evaluar el la funcién pulmonar entre las
impacto de Administracién de nutricién parenteral  personas que recibieron
Allen E/ _ nutricion enteral por caté_ter venoso,central durante un nutricién parenteral.
1995124 Retrospectivo  prolongada en promedio de 362 dias. Aumento de uso de
paciente con No. Pacientes: 25. antibioticos y episodios de
fibrosis quistica Rango de edad: 4 a 27 afios. sepsis en los que se
avanzada. administré nutricion
parenteral.
Lester Pre Evaluar la eficacia  Administracion de hipernutricion Sin cambios significativos en
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L/1986'27 intervencion —  de hipernutricion parenteral periférica, en el trascurso la funcion pulmonar de los

post parenteral de 2 a 3 semanas en administracion pacientes a largo plazo.
intervencion. periférica y mixta alimentacion via oral. En total se

determinar si la aportaba en promedio 122% de los

evaluacion previa  requerimientos energéticos

del estado de No. Pacientes: 15.

nutricion, Rango de edad: 4 a 26 afios.

permitiria una
prediccion de los
pacientes que se
beneficiarian con
este tipo de
intervencion
nutricia.

N. enteral= nutricién enteral, N.

2.6.6 Estrategias conductuales

Las conductas de las personas son un factor importante en el desarrollo de salud o
enfermedad de las personas. Las acciones que realizan diariamente determinan el estilo
de vida favorable o dafiina para la salud, y pueden ser modificadas.

Respecto a adultos con déficit de peso, la Fundacion de Fibrosis Quistica tiene
evidencia insuficiente para la recomendacion de tratamiento conductual intensivo en
conjunto con asesoria nutricia para promover la ganancia de peso*. La ESPEN
recomienda asesoria conductual y educacion nutricia en pacientes con fibrosis quistica, y
a los familiares, con el objetivo de mantener conductas adecuadas de alimentacién (grado
de evidencia: alto) °. Se recomienda que existan ambientes positivos en los tiempos de
comida, es decir, de preferencia que las comidas sean en compafiia, sin conflictos
familiares. Algunas estrategias que se pueden incluir en la mujer embarazada con fibrosis

quistica incluyen:

- Automonitoreo de consumo de alimentos. Llevar un diario de alimentos puede
ayudar a la paciente a identificar los alimentos que consume con mayor
frecuencia, entre los cuales debe incluir los alimentos recomendados que son
buena fuente de los micronutrimentos relevantes a cubrir en el embarazo con
fibrosis quistica.

- Incluir a la familia de la paciente. Da apoyo a la paciente embarazada, para
realizar los cambios necesarios. Ese factor puede influir en la cantidad de

alimentos que consume, asi como en la suplementacién de micronutrimentos.
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Establecimiento de metas. Establecer en conjunto con la paciente, metas a cumplir
en cada consulta, por ejemplo, para aumentar el consumo de liquidos, numero de
comidas en el dia o realizacion de actividad fisica. Las metas deben ser lo mas
especificas posibles, de modo que sea facilmente realizable a corto plazo.

Identificacion de barreras/logros. En cada evaluacion indagar sobre las barreras de
las pacientes para el cumplimiento de indicaciones, o metas asignadas, permite la
busqueda de nuevas estrategias, para cumplir con las recomendaciones. Asi
mismo, felicitar y reconocer los logros de la paciente, con los cambios que efectuo,
empoderan a la gestante, y le otorga confianza y motivacion para realizar o

continuar con los cambios.

El empleo de enfoques conductuales como la entrevista motivacional o el modelo

de creencias en salud, pueden resultar benéficos en estas pacientes, al dar a conocer los

riesgos de conductas potencialmente dafiinas, y empoderar a las pacientes como

responsables de la salud propia y de la salud del feto.

2.6.7 Estrategias educativas

Promover el consumo de una dieta alta en energia puede ser complicado, sobre todo

si los pacientes presentan sintomatologia que impide la adecuada ingestién de alimentos,

es recomendable asesorar a la paciente y familia sobre medidas para enriquecer

energéticamente los alimentos y agregar proteinas a la alimentacion (grado de evidencia:

aItO) 46,79, 112, 113:

Agregar aceite, mantequilla, mayonesa o crema a las sopas, pan, arroz, pasta,
papas, verduras. Incluir aguacate en las comidas.

Cremas de cacahuate o nieve: agregar a cereales, frutas o licuados.

Agregar granola, nueces o cacahuates molidos o finamente picados a yogurt,
frutas, cereales, nieve.

Agregar mermelada o miel a pan tostado.

Agregar leche en polvo a la leche entera, cereales, guisos, sopas, huevo, harinas,
pures.

Afadir queso rallado a carnes, sopas, pastas, huevos, verduras, ensaladas.

Se pueden incluir licuados con leche entera, frutas, cereales, miel leche en polvo.

Agregar queso o jamoén al huevo.
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Es importante asesorar al paciente sobre el adecuado uso de las enzimas pancreéaticas 2

112,128 Esta informacion puede otorgarse en panfletos o tripticos con imagenes, de modo

gue sea entendible para la paciente y los familiares. Algunas de las recomendaciones

para el uso de las enzimas pancreéticas en esta poblacion, incluyen:

Deben ser tragadas enteras, no morder o abrir antes de ingerirlas.

Deben ser ingeridas antes o durante las comidas y las colaciones. Y los alimentos
gque contengan grasa (se puede otorgar una lista con los alimentos que necesitan
de enzimas pancreaticas.

Se recomienda la ingestién de vitaminas liposolubles en conjunto con las enzimas
pancredticas para mejorar su absorcion.

No agregar las enzimas a los alimentos, o mezclarlos en preparaciones, ni en
liguidos, especialmente calientes, se corre el riesgo de activacién antes de llegar
al intestino delgado, causando desnaturalizacién de las enzimas (por contacto en
medio acido del estémago). Ademas puede provocar ulceraciones o lesiones del
tracto digestivo.

Las enzimas no se refrigeran. Revisar y monitorear la fecha de caducidad de las
enzimas, se deben ingerir antes de esa fecha.

Los alimentos que no necesitan ingestion de enzimas pancreaticas son: frutas,
jugos, liquidos claros o sueros rehidratantes, bebidas para deportistas, café, té,

gelatinas

Las pacientes deben aprender a reconocer signos de deficiencias nutricias, que pueda

reportar al profesional de la nutricion, asi como manifestar la presencia de los siguientes

sintomas de mal absorcion que indican que la suplementacion de enzimas pancreaticas

no es adecuada.

Ganancia de peso deficiente, incluso con buen apetito.
Evacuaciones diarreicas frecuentes.
Meteorismo y dolor abdominal.

Moco o grasa en heces.
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En general los temas educativos que debe recibir la paciente embarazada con fibrosis
quistica incluyen los siguientes:

- Adecuada ganancia de peso y riesgos asociados a pobre ganancia de peso.

- Importancia del reemplazo con enzimas pancreéticas.

- Importancia del consumo de alimentos que son buena fuente de micronutrimentos.
Lo ideal es abordar los temas educativos, preferentemente en la etapa pre gestacional,
que incluyan tratamiento médico y nutricio, asi como los riesgos del embarazo para la
mama y el bebé, en conjunto con la familia’.

2.6.8 Otras recomendaciones

Eleccién de alimentos:

Se debe animar a las pacientes a consumir alimentos fuentes de hierro, folato,
vitamina B12°, ya que son se aumentan los requerimientos de estos nutrimentos durante

el embarazo, y fuentes de vitaminas liposolubles, como son:

Del grupo de productos de origen animal que incluye carnes rojas magras, pescado, pollo,
queso, leche.

De las leguminosas y cereales: frijoles, lentejas, pan integral y cereales de grano entero.
En cuanto a las frutas y verduras: se pueden consumir todas, e incluir frutas de colores
rojos, anaranjados y amarillos, de las verduras preferir verduras de hoja verde oscuro.

Las grasas a preferir son las grasas insaturadas para prevenir riesgo cardiovascular.

En relacién al azacar, es recomendable no limitar el consumo de azlcar, si contribuye a
alcanzar metas energéticas.

Y finalmente, de cafeina se recomienda ingerir menos de 200 mg de cafeina al dia, o
preferir café descafeinado, ya que esta cantidad ha mostrado ser segura, y no
desencadenar aborto espontaneo o parto pretérmino*. Esta cantidad equivale a 2 tazas

de café americano o 2 tazas de café instantaneo.

Tiempos de alimentacion:

Se recomienda que sean 3 comidas principales y de 2 a tres colaciones, la

necesidad de aumentar colaciones dependera de cada paciente, ya que la presion intra-
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abdominal dificulta el consumo de comidas abundantes®. Comidas copiosas Yy
abundantes, pueden provocar falta de aire, al momento de comer. Alimentos duros,
pueden provocar cansancio al comer, lo que genera dos cosas: consumir menos cantidad
de alimento, y favorecer la falta de aire. Se deben consumir los alimentos lentamente,

para que no provogue cansancio.

Suplementacion:

Los pacientes con fibrosis quistica son propensos a presentar deficiencia de vitaminas
liposolubles’.

Puede ser dificil satisfacer las demandas de hierro, por lo que se deben realizar
mediciones marcadores séricos que reflejen el estado del hierro y considerar
suplementacion si existe deficiencia, asi como utilizar medidas dietéticas para incrementar
su absorcién e ingestién.

Algunos antiacidos como el carbonato de calcio, debe ser considerados en la
suplementacion total de calcio.

Los pacientes con fibrosis quistica tienen pérdidas mayores de cloruro de sodio a
través de fluidos corporales, es necesario evaluar y suplementar si hay deficiencia se

puede llegar a suplementar hasta 6 g/d de sodio en adultos®’.

Enzimas pancreéticas:

La utilizaciéon de enzimas pancreaticas tiene clasificacién C por la FDA para su uso en

embarazo, ya que no existe evidencia suficiente que sefiale dafio en el feto.

La dosis de enzimas pancreaticas puede ser calculada por peso corporal, o por

gramos de grasa ingeridos 8 32 33. 112;

- Unidades lipasa/kg peso corporal por comida: iniciar con 500 U de lipasa/kg peso
corporal por comida. Incrementar hasta un maximo de 2500 U lipasa/kg peso
corporal por comida. La mitad de la dosis debe recomendarse para las colaciones.

- Unidades lipasa/g grasa ingerido: 500 a 4000 U de lipasa por gramo de grasa en la
comida.

El limite méximo de unidades de lipasa es de 10 000 U de lipasa/kg/dia. La dosis varia en
cada persona de acuerdo a sintomatologia gastrointestinal y ganancia de peso, aunque

no hay evidencia sobre el tiempo de inicio o el tipo de ajuste a la dosis™.
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Manejo de sintomas gastrointestinales:

La nausea, vomito, reflujo gastroesofagico y estrefiimiento son comunes en el
embarazo y afectan de manera especial a las mujeres con fibrosis quistica. El tratamiento
consiste en medidas dietéticas como: consumir pequefias cantidades de alimentos, evitar
alimentos que desprendan olores fuertes, condimentados muy grasosos, preferir liquidos
claros y alimentos socos como galletas o pan, y consumir fruta o hielo. En el caso de
nausea y vomito sean severos, se puede comenzar terapia de corto plazo con ciclicina o
procloperacina. Para el reflujo gastroesofdgico, debido a disminucién en la motilidad
intestinal y aumento en la presion intra gastrica, comidas pequefas y frecuentes son
mejor toleradas, se deben evitar los desencadenantes de los sintomas, como los
irritantes, alimentos calientes, etc.%".

El estrefiimiento puede ser debido a la poca motilidad intestinal, poca actividad
fisica, absorcion incrementada de sal y agua en el intestino. Es comuan en el embarazo, y
puede llegar a causar sindrome de obstruccion intestinal, se recomienda mayor aporte de
fibra y agua, que ha demostrado que ayuda a reducir los episodios de estrefiimiento, y

realizar actividad fisica®’

Actividad fisica:

Se debe promover la realizacion de actividad fisica en la gestante con fibrosis quistica, a
menos que exista contraindicacion medica. Se recomienda realizar por lo menos 30
minutos al dia, 5 veces por semana“.

Las contraindicaciones para la realizacion de actividad fisica en el embarazo
incluyen hipertension arterial, ruptura prematura de membranas, retraso en el crecimiento
intrauterino, trabajo de parto pretérmino, cerclaje cérvico incompetente, sangrado

persistente en segundo o tercer trimestre40.

2.6.9 Monitoreo:

El monitoreo de la mujer embarazada debe realizarse una vez al mes si es paciente
ambulatorio. En este caso se debe evaluar antropometria, principalmente peso actual,
ganancia de peso, tasa de ganancia de peso, asi como el peso minimo y méaximo

esperado para la edad gestacional; dentro de la evaluacion bioquimica, se debe indagar la
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glucosa sérica en ayuno, hemoglobina, hematocrito, los electrolitos séricos, en especial
sodio, y cloro, calcio iénico, y las vitaminas liposolubles, éstas deberan evaluarse al
menos una vez al trimestre; en la evaluacion clinica se debe indagar las semanas de
gestacién actuales, en cada visita evaluar la consistencia y caracteristicas de las heces, la
ingestion de enzimas pancréticas y signos de deficiencia de vitaminas liposolubles, hierro
y agua, y de ser posible, la funcion respiratoria; en cada visita se debe evaluar la ingestién
de energia y macronutrimentos, asi como vitamina D, K, A, E, B9, hierro y calcio,
ingestion de agua y tipo y cantidad de liquidos, ambiente familiar y red de apoyo, cambios
en el apetito, en la realizacion de actividad fisica.

Si la paciente se encuentra hospitalizada, se deben evaluar los pardmetros
bioquimicos, clinicos (semanas de gestacion, monitoreo fetal, frecuencia respiratoria,
medicamentos administrados, signos de deficiencias nutricias, caracteristicas de heces y
orina) y dietéticos todos los dias o al menos 3 veces a la semana, los indicadores
antropométricos se evaluaran una vez a la semana (ganancia de peso, peso actual, tasa

de ganancia de peso).

Tabla 9. Indicadores de la evaluacion nutricia en monitoreo de la mujer embarazada con

fibrosis quistica.

Evaluacion Medicién/Indicador Tlempo_Qe Responsable
evaluacion
Peso actual
Ganancia de peso
Antropométrica Tasa de ganancia de peso semanal . L
7,37, 40, 47,80 Peso minimo/méaximo esperado para 2 EECE i sl Eme
p Y

la edad
Ganancia de peso total
Quimica sanguinea En cada visita
Biometria hemética En cada visita
Electrolitos séricos En cada visita

Bioquimica Proteinas totales Cada 3 meses Nutriélooo

7,40, 80,95 Tiempo de protrombina Cada 3 meses 9
Vitaminas liposolubles Cada 3 meses
Pruebas de funcién hepatica Cada 3 meses
Prueba de elastasa fecal Cada 6 meses
Semanas de gestacion En cada visita
Tipo y frecuencia de evacuaciones En cada visita
Clinica Sintopjatolog_ia gagtrointestinal En cada v!s!ta Médico
7.37.40,77,93,04  FUNCION respiratoria En cada visita Nutriélogo

Consumo de enzimas pancreaticas En cada visita
Signos clinicos de deficiencias En cada visita
nutricias
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Signos clinicos (presion arterial, etc.) En cada visita
Medicamentos y suplementos (tipo y En cada visita
frecuencia).
Crecimiento fetal Mensual
Densitometria 6sea Anual
Ingestién energética, proteica,
lipidos e hidratos de carbono, calcio,
hierro, vitaminas.
Adecuacion de ingestién de energia,
Dietética proteinas y grasa principalmente

7,40,57,79, 84 Adecuacion de micronutrimentos
mencionados.
Distribucion de macronutrimentos en
el aporte energético total
Uso de complementos dosis y tipo
Consumo de agua.
Actividad fisica.
Lugar de comidas, numero de

Estilo de vida comidas, preparaciones

40,57, 93, 94 Cambios en la alimentacion
Conocimiento actual de la relacion
de la enfermedad con la gestaciéon y
el estado nutricio

En cada visita Nutriélogo

En cada visita Nutriélogo

2.6.10 Nuevas evidencias

La fibrosis quistica se caracteriza por afectacién pulmonar e intestinal. Los pacientes con
fibrosis quistica pueden tener alteracién en la diversidad, localizacion, y densidad celular
de la microbiota debido a la alteracién de la proteina CFTR, ya que la acumulacién de
moco en la luz intestinal es el ambiente ideal para el sobre crecimiento de bacterias,
ademas es comun un tratamiento agresivo de antibi6ticos para infecciones en las vias
respiratorias. La disbiosis de la microbiota intestinal se manifiesta como diarrea,
distension abdominal, flatulencia, esteatorrea, anemia macro citica y pérdida de peso,
ésta ultima probablemente por la competencia de las bacterias por los nutrimentos
ingeridos, y por que las bacterias desconjugan los acidos biliares, y por lo tanto, evitan la
emulsion de grasas!?® %0, Se ha visto en algunos estudios, que la disbiosis intestinal,
también influye en la salud respiratoria de las personas con fibrosis quistica. Sin embargo
es necesaria mayor evidencia clinica. Los resultados de algunos estudios realizados se

muestran en la tabla 10.
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Tabla 10. Principales hallazgos en la evidencia clinica de la intervencidén con probioticos

en personas con fibrosis quistica.

Tipo de

Autor/ afio estudio

Objetivo

Intervencién/comparacion

Resultados

Ensayo
clinico,
aleatorizado,
controlado,
doble ciego.
Piloto.

Bruzzese E. /
2007120

Experimental
abierto.
Piloto.

Weiss B, /
201013t

Ensayo
clinico
aleatorizado,
controlado
doble ciego,
multicéntrico.

Del Campo
R. /201432

Determinar el
efecto del
Lactobacillus
GG (LGG) en
exacerbaciones
pulmonares en
fibrosis quistica.

Evaluar el
efecto de
suplementacion
comercial
disponible de
mezclas de
probidticos en
aspectos
respiratorios en
pacientes con
fibrosis quistica.

Evaluar el
beneficio en el
uso de
probidticos, y su
efecto en la
inflamacion
intestinal en
pacientes con
fibrosis quistica.

Grupo A. Administracion por 6
meses con LGG (6x10° UFC/d)
y cambio a suero hidratante oral
por los siguientes 6 meses.
Grupo B. Administracién por 6
meses con suero hidratante oral
y cambio por los siguientes 6
meses a LGG (6x10° UFC/d).
19 participantes de cada grupo.
Rango de edad: 5 a 18 afios.

Todos los pacientes recibieron 2
tabletas de probioticos
comerciales al dia, durante 6
meses.

Cada tableta contiene una
mezcla de 6x10°UFC, de
Lactobacillus acidophilus,
Lactobacillus bulgaricus,
Bifidobacterium bifidum,
Streptococcus thermophilus.
10 participantes.
Rango de edad: 13 a 39 afios.
Grupos: 1.

Grupo A. Administracién por 6
meses con Lactobacillus reuteri
(108 UFC/d, una tableta) y
cambio a 1 tableta placebo por
los siguientes 6 meses.
Grupo B. Administracién por 6
meses con 1 tableta placebo al
dia y cambio por los siguientes
6 meses a Lactobacillus reuteri
(108 UFC/d).

30 pacientes.

Rango de edad: 8 a 44 afios.

- Menor nimero de exacerbaciones
pulmonares en el grupo de LGG
(p=0.003).

- Menor nimero de
hospitalizaciones en el grupo con
LGG (p= 0.001).

- Ganancia de peso mayor en el
grupo de LGG (p= 0.02)

- Tendencia en la mejoria de la
funcién pulmonar en el grupo de
LGG, diferencia no significativa en
conjunto, sin embargo
longitudinalmente hubo aumento
significativo en el grupo B (p=
0.004)

- La tasa de exacerbaciones fue
menor en el periodo de
administracion de probioticos (6
meses) en comparacion a los 2
afos anteriores al tratamiento, y 6
meses después del tratamiento
(p=0.002).

- No hubo diferencia significativa en

el indice de masa corporal.

- No hubo diferencias significativas

en el FEV1.

- No hubo diferencias significativas
en el contenido de células
inflamatorias en el esputo de los
participantes.

- Diminucion en calprotectina fecal
(marcador de inflamacion
intestinal) del periodo de placebo
vs el periodo de probidticos (33.8 £
23.5 pg/ml vs 20.3 + 19.3 pg/ml
respectivamente, p = 0.003)

- Mejoria de comodidad
gastrointestinal, evaluado por
Cuestionario GIQLI sobre Calidad
de Vida Gastrointestinal (p=0.003).
- Disminucion del 36% en el
contenido de proteobacterias en
las heces en el periodo de uso de
probiéticos.

- Resultado secundario: control de
candidiasis genital en mujeres,
mientras se encontraban en el
periodo de probidticos.
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Los estudios que evallan la suplementacion de probidticos en el embarazo, tienen
resultados contradictorios. Algunos estudios han demostrado, que la suplementacioén con
probibticos no es dafina durante la gestacion, incluso se sugiere que la mejoria en la
microbiota materna alivia complicaciones y molestias gastrointestinales, reduce el riesgo
en los neonatos de desarrollar dermatitis atopica y alergias, probablemente tiene
influencia en el desarrollo de diabetes gestacional, preeclampsia y en la disminucion del
parto pretérmino las cepas que se han utlizado son sobretodo combinacién de

Lactobacilos y Bifidobacterias. Otros estudios no encuentran diferencias en los

desenlaces de las madres y los fetos en comparacién consumo de probioticos y placebo.

Cabe mencionar que los estudios

realizados,

utilizaron diferentes cepas, dosis,

caracteristicas basales de las pacientes y buscan diferentes resultados®®3.

Algunos resultados de estudios realizados con probiéticos en mujeres embarazadas

sin fibrosis quistica se muestran en la tabla 11.

Tabla 11. Resultados perinatales de intervenciones con probiéticos durante el

embarazo sin fibrosis quistica.

Tipo de

Autor/ afio estudio Objetivo Intervencién/comparacion Resultados
Evaluar el
impacto de un - No se obtuvieron diferencias
suplemento significativas en la cantidad de las
dietético, que es bacterias vaginales.
mezcla de . - Hay una tendencia a contrarrestar
Mujeres embarazadas con L
cepas de sintomas de infecciones la disminucion fisiolégica de
Lactobacillus, vaginales o urinarias. Gruno bifidobacterias y el incremento de
: Bifidobacterias y gina : o P Atopobium en el grupo de
Estudio S probidtico: consumio 1 bolsita o
L : terptococcus, probidticos.
Vitali B. / piloto, no . . de la mezcla, durante 4 o,
134 : en la microbiota > - Se observo disminucion en
2012 aleatorizado, . semanas (semana de gestacion . .. -
vaginal y en los citocinas antiinflamatorias IL-4 y 10
controlado. . 33 a 37). -
perfiles Grupo control: no recibié e n el grupo control, no asi, en el
inmunolégicos >Tup : - grupo de probidticos.
d " probiotico o suplemento nutricio. ey a
e mujeres - En el grupo probiético se encontrd
saludables una disminucion en la sustancia
asintomaticas pro inflamatoria Eotaxina, lo que
durante las sugiere un efecto antiinflamatorio
Ultimas etapas en la inmunidad vaginal.
del embarazo
Evaluar la Grupo A: asesoria nutricia, del - El riesgo de desarrollar Diabetes
efectividad de cual se desprenden 2 grupos: gestacional es menor en el grupo
asesoria nutricia  Grupo Al, dieta con 1 tableta de  de dieta con probiotico, comparado
Luoto R. / Prospectivo e ingestion de  probidtico y Grupo A2, dieta con  contra el grupo control (OR= 0.27,
2010135 aIeath))rizadd probidticos en la placebo. Lactobacillus IC95% 0.11 — 0.62, p=<0.002).

regulacion de la
glucosa durante
el embarazo t
después de

rhamnosus GG y

Bifidobacterium 10%° UFC/ d.
Grupo B: control, solo recibié

placebo.

- En el grupo de dieta con placebo
no hubo diferencia significativa
comparado con el grupo control

(OR=1.08, IC95% 0.55- 2.12,
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éste.

Investigar los
efectos de la
intervencién con

Mujeres con diabetes
gestacional o intolerancia a los
carbohidratos de reciente

p=0.823)
- La ganancia de peso y longitud
post-natal, no mostro diferencias
significativas en ningln grupo.

- No hay diferencias en la glucosa

capsulas de diagnostico. Un grupo de en ayuno entre los dos grupos
Ensayo probipticos en probidticos (1 ta_bleta con 1_00 post-tratamiento con probioticos
dfrites parametros mg de Lactobacillus salivarius (4.65 +- 0.49 vs 4.65 +- 0.53 mmol/
Lindsay K. / aleatorizado metabdlicos con 10° UFC/d) por 4 a 6 L; p=0.373).
2015%¢ controlado._maternosy semanas. Un segundo grupo - Sin diferencias significativas en
doble ciegc;. desenlace del control que se le dio placebo. ganancia de peso gestacional, ni

embarazo, en Muestras sanguineas basales y

edad gestacional de parto.

mujeres al final del tratamiento. - Sin diferencias significativas en
embarazadas desenlace fetal entre los grupos.
con diabetes
gestacional.

Entre estos estudios, hay un resultado que fue similar en los dos tipos de
poblaciones (fibrosis quistica sin embarazo y embarazo sin fibrosis quistica) y es el
relacionado a disminucion de infecciones vaginales o control de la infeccién, con la
administracién de probioticos por via oral. Es probable que la disbiosis en la microbiota
intestinal y vaginal, sea un factor para parto pretérmino®7" 138,

Debido a que actualmente es reconocido que la microbiota humana puede tener
efectos en modular el sistema inmune con efectos a nivel intestinal y extra intestinal
(modificaciébn en el riesgo de desarrollo de alergias, enfermedades autoinmunes,
cardiovasculares y metabdlicas), la suplementacion de probiéticos es un campo de
investigacion abierto a evaluar los efectos a la salud y el estado de nutricion de las
mujeres embarazadas con fibrosis quistica, asi como de los recién nacidos de las madres
con fibrosis quistica, sobretodo en la modulacién al sistema inmune y a la inflamacion
intestinal, asi como en la influencia en la sefializacion de parto pre termino. Se necesitan
estudios para proveer evidencia sobre la cepa adecuada, dosis, y tiempo adecuado para
inicio de suplementacion y duracién de la misma.
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3. Presentacién del Caso

Se presenta el caso de una mujer de 20 afios en su primer embarazo, en la semana 27 de
gestacién por fecha de ultima menstruacion, con el diagndsticos de fibrosis quistica a los
17 afos en la Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica, anteriormente con el diagnéstico
de asma desde los 6 afios, por lo que se trata con salbutamol, hasta los 17 afios, edad a la
que con sospecha clinica se diagnéstica por prueba de sudor como fibrosis quistica.

Es referida al Instituto Nacional de Perinatologia desde centro hospitalario de Guerrero,
por presentar infeccion en vias respiratorias sin mejoria con tratamiento con antibiéticos.
En la consulta externa de medicina interna se indica su ingreso a la unidad de terapia
intensiva de adultos por tratarse de embarazo de alto riesgo, para vigilancia de patron
respiratorio, antibioterapia, toma de cultivo cervicouterino, urocultivo, hemocultivo y cultivo

de expectoracion.

Se realiza valoracion nutricional de la paciente en la unidad de cuidados intensivos a

los 7 dias de ingreso hospitalario:
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EVALUACION INICIAL

Hospitalizacion

Nombre: LTE

Edad: 20 afios

F.l: 02/02/16 |

F. Eva.: 09/02/16 |

DEH: 7 dias |
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Estado civil: casada. | Escolaridad: preparatoria completa. | Ocupacién: estudiante de licenciatura economia. NSE: 1

Motivo de ingreso hospitalario: infeccion respiratoria de vias aéreas inferiores.
Embarazo: 28 semanas de gestacién, por FUM (27/07/2015).

Subjetivo

~@ Generales: sed, resequedad de boca, labios partidos, sudoracion.
%é Gastrointestinales: evacuaciones 1 vez cada 3 dias consistencia suave, de coloracion verde.
n 5 Deficiencias nutricias: leve palidez de conjuntivas. Deplecién muscular evidenciado por escapula prominente.
Toxicomanias: negadas.
Actividad fisica: actualmente negada, por dificultad respiratoria y embarazo.
8| Consumo de agua: aproximadamente 2 litros de agua simple al dia.
> Habitos dietéticos: disminuciéon en el consumo de alimentos previos a la hospitalizacién. Refiere poco apetito desde el ingreso hospitalario, con aumento
S| gradual hasta el dia de hoy.
E Previos a hospitalizacion: preparaciones principalmente asados y cocidos. Consumo de alimentos fuera de casa 1 vez al dia, todos los dias. Consumo

predominante frutas, jugos naturales, pollo asado, tortillas de maiz, frijoles.
Red de apoyo: pareja y madre.
Peso pre gestacional: 47 kg, refiere pérdida de peso.

Objetivo

Mediciones Indicadores
8 _ IMC pre gestacional: 19.6 (normo peso)
sg Talla:154.5cm , o Ganancia de peso: - 3.5 kg
g § Ultimo peso registrado: 43.5 kg (previo hospitalizacion) Complexién: pequefia
= § Pesoideal pre gestacional por complexion: 50 kg Peso minimo esperado para la edad gestacional: 52.4 kg
g Circunferencia de carpo: 12.3 cm Peso méaximo esperado para la edad gestacional: 56 kg
Circunferencia de brazo: 19.6 cm AMB: 18.4 (p<5, deplecion de masa muscular).
PCT: 6 mm
En rango normal (09/02/16) Aumentados (09/02/16) Disminuidos (09/02/16)
Urea (15 — 37 mg/dL): 32 Fosfatasa alcalina ( 38—-229 Triglicéridos (131-453 Glucosa (74 — 99 mg/dL): 67 Colesterol (219-349
< | Creatinina (0.4 — 0.9 mg/dL): 0.7 U/L): 111 mg/dL): 483 mg/dL): 176
g Acido Urico (3.1 — 6.3 mg/dL): 4.50 VCM (8199 fl): 90 Transaminasa Glutamil Hemoglobina (11 g/L): 10
‘g Albdmina (2.3—4.2 mg/dL): 2.8 HMC (29-32 pg): 30.3 Oxalacetica Hematocrito (33 g/dL): 29.7
e Sodio (130-148 mEqg/L): 134 Leucocitos ( 5.9-16.9 (4-32 U/L): 70
= | Potasio (3.3-5.1 mEqg/L): 4.30 miles/mm?): 9.1 Transaminasa Glutamil
‘2 | Cloro (97-109 mEg/L): 99 Pirdvica
8 | calcio (8.2-9.7mg/dL): 8.9 CTOG 75 g (19/diciembre/2015, | (2—25 U/L): 46
E Magnesio ( 1.1-2.2 mg/dL): 2 SDG 20). Gamma Glutamil
Fosforo (2.8—4.6 mg/dL): 3.3 Glucosa en ayuno: 79 mg/dL Transferasa (3—26 U/L): 69
Bilirrubina total (0.1-1.1 mg/dL): 0.5 Glucosa 60 min:130 mg/dL
Bilirrubina directa (0—-0.1 mg/dL): 0.00 Glucosa 120 min: 110 mg/dL
Bilirrubina indirecta ( 0.1-0.5 mg/dL): 0.10
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Evaluacion clinica

Antecedentes gineco — obstétricos
Gesta: 1. Parto: 0. Aborto: O.
Semanas de gestacion: 28 por amenorrea.
Actividad uterina (05/02/16).
Amenaza de parto pre término remitida.

Signos vitales:
T/A: 92/53 mm/Hg
PAM: 66mm/Hg
FC: 70 Ipm
FR: 27 rpm (apoyo ventilatorio con puntas nasales)

Antecedentes Heredo — familiares
Abuelos paternos con obesidad. Tia paterna cancer de matriz. Resto
negado.

Antecedentes personales patolégicos
Fibrosis quistica (Dx. A los 17 afios de edad).

Signos y sintomas
Tos, dificultad respiratoria, edema de miembros inferiores.

Diagnéstico clinico
Insuficiencia respiratoria tipo |
Probable neumonia a determinar etiologia

Tratamiento médico

Tratamiento médico y probables interacciones farmaco — nutrimento.
Bromuro de ipratropio (3 veces al dia, inicio: 5/02, FDA: C): puede provocar
anorexia. Evitar consumo de café, té y chocolate.

Budesonida (3 veces al dia, inicio: 3/02, FDA: C): evitar jugo de toronja, aumenta
concentraciones séricas de farmaco.

Fluconazol (100 mg/d, inicio 2/02, FDA: D)

Meropenem (1 g/ 12h, inicio 5/02, FDA: B): puede provocar nausea, vomito y dolor
abdominal. Taquicardia

Amikacina (500 mg/d, inicio 5/02, FDA: D): puede provocar nausea y vomito.
Mayor excrecion de potasio, y magnesio, y deplecion de sodio y calcio
Multivitaminico (Materna 1 tableta/dia, inicio 6/02)

Enzimas pancreaticas (Creon 2 tabletas antes de cada comida: 20 000 U, FDA: C)

Reposo absoluto.

Prondstico y monitoreo medico
Reservado a evolucion.
Resultados de PPD.
Evaluar presencia de hipertensién pulmonar
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Evaluacion dietética

Via oral

Obtenido por recordatorio de 24 horas.

Pre hospitalizacion (1 mes aproximadamente):

Via oral

Hospitalizacién:

Obtenido por recordatorio de 24 horas.

Nutrimento Consumido Adecuacion | Interpretacién Nutrimento Consumido Total Adecuacion | Interpretacion
Energia (Kcal) 2014 105.6 % Adecuado Energia (Kcal) 1222 1222 69.4 % Insuficiente
Proteina (g) 73 (14.3%) = Adecuado . 55.1 (18%) = 55.1 o Insuficiente
1.5g/kg/d 91.2 % Proteina () 1.17 glkg/d (18.1%) 64.7 %

Lipidos (g) 42 (18.6%) 60 % Insuficiente Lipidos (g) 46 46 59.5 % Insuficiente
H. de Carbono (g) 345 (68.5%) 144 % Excesivo (3?8%) neufic
Azucar (g) 157 327 % Excesivo H. de Carbono (g) 150 (45‘80) 56 % nsuficiente
Vitamina E (mg) 5.49 422 % Insuficiente , .
Vitamina A (RE) 76.12 Azlcar (g) 57.7 i 57.7 1154 % Excesivo
Vitamina D (Ul) 97.60 24.4 % Insuficiente N .

. . . Vitamina E (mg) 8.07 27.3 35.3 272 % Excesivo
Vitamina K (mcg) d92.92 42.6 % Insuficiente Vitamina A (Ul) 268 | 3000 3268 424 % Excesivo
Vitamina B12 (mcg) 1.39 534 % Insuficiente Vitamina D (Ul) 976 | 250 347 86.7 % Insuficiente
Folato (mcg) 436 1090/" Adecuado Vitamina K (mcg) 69.3 - 69.3 92 % Insuficiente
Hierro (mg) 9.83 35 % Insuficiente Vitamina B12 (mcg) | 1.32 12 13..3 511 % Excesivo
Calcio (mg) 499 49.9 % Insuficiente Folato (mcg) 210.3 | 1000 1213 30% Insuficiente
Zinc (mg) 6.59 60 % Insuficiente Hierro (mg) 7.53 60 67.5 112.5 % Excesivo

Calcio (mg) 499 250 749 75.9 % Insuficiente
Zinc (mg) 5.27 25 30.2 274 % Excesivo
Calidad:

Tipo de preparaciones: asados, cocidos y en caldos.
Tipo de hidratos de carbono predominante: alimentos de alto indice glucémico (jugo de naranja natural, frutas, miel, pan tostado, mermelada, arroz).
Tipo de lipido predominante: monoinsaturado y poliinsaturado (aceite vegetal).
Tipo de proteina: combinacion de proteina de alto valor biolégico (leche entera, pollo) y de bajo valor biolégico (frijoles, maiz, gelatina).

64




Analisis

Requerimientos: Harris y Benedict con peso pre gestacional + 10% efecto término de los alimentos + gasto energético por tercer trimestre (452 Kcal).

Energia: 1888 Kcal

Proteina: 85 g (1.2 * kg peso pre gestacional + 25 gramos), al menos cubrir RDA: 71g/dia (1.5g/kg peso).
Hidratos de carbono: 236 g (944 Kcal), al menos cubrir la RDA: 175 g.
Lipidos: 67 g (604 Kcal)

Acido félico: 4000 — 5000 mcg/dia.

Vitamina D: 200 - 400 Ul/dia.

Vitamina A: < 10000 Ul

Vitamina E: 13 mg/d.

Vitamina K: 75 mcg/d.

Calcio: 1 a 1.3 g dia.

Hierro: 28 mg/d.

Zinc: 28 mg/d.

Diagnostico nutricio:

- Ingestion insuficiente de energia (71% de adecuacion), relacionada a falta de apetito y necesidades energéticas aumentadas por embarazo y complicaciones de
fibrosis quistica (infeccidn respiratoria), evidenciado por pérdida de peso de 3.5 kg desde el inicio del embarazo.

- Ingestion insuficiente de proteina, relacionada a necesidades proteicas aumentadas por embarazo evidenciado por 81% de adecuacion del requerimiento proteico.

Plan

Objetivos:
- Evitar mayor pérdida de peso durante el embarazo.
- Promover ganancia de peso materno, desarrollo y crecimiento fetal.
- Evitar deficiencias de vitaminas liposolubles.
- Promover la mejoria en la funcién pulmonar.

Estrategias :
- Cubrir aportes energéticos y proteicos al menos en 95% del requerimiento.
- Proveer aporte adecuado de vitaminas liposolubles, calcio y hierro a través de suplementacion.
- Cubrir el requerimiento de vitaminas liposolubles y minerales.
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Plan

Recomendacion:
Via: oral (menu hospitalario)
2000 Kcal (125% del gasto energético basal por H&B + 452 Kcal)
Proteina: 80 g/ dia, 1.7 g/kg/d.
Lipidos: 74 g (34%)
Hidratos de carbono: 243 g (50%)
1 tableta de pancreatina antes de cada comida (10 000 U lipasa/ tableta).
Liquidos: 2.5 a 3 litros por dia.
Micronutrimentos:
- 1 tableta de acido félico de 4 gramos/dia.
- 2 tableta de calcitriol de 0.250 mg/ dia.
- 3 tabletas de carbonato de 750 mg/ dia.
- 1 tableta de multivitaminico al dia (materna).

Nutrimento Alimentos V.O | MVI/suplementos Total % adecuacion
Energia (Kcal) 2000 - 2000 100 %
Proteina (g) 80 - 80 100 %
Lipidos (g) 74 - 74 100 %
Hidratos de carbono (g) 243 - 243 100 %
Vitamina A (Ul) - 3000 3000 389 %
Vitamina D (Ul) - 250 + 20 270 67.5%
Vitamina E (mg) - 27.3 27.3 210 %
Vitamina K (mcg) - - - -
Folato (mcg) - 1000 + 4000 5000 125%
Vitamina B 12 (mcg) - 12 12 461%
Calcio (mg) - 250 + 900 1150 95.8 %
Hierro (mg) - 60 60 100 %
Zinc (mg) - 25 25 227 %

Educacion:
Importancia de consumo de alimento para la ganancia de peso en el embarazo.
Importancia de grupos de alimentos, identificacién de alimentos proteicos, hidratos de carbono y lipidos.
Importancia de consumo de liquidos durante el dia y estimacién de porciones a consumir.
Vigilancia de caracteristicas de heces fecales (olor, color, consistencia, presencia de grasa). Identificacién de sintomas gastrointestinales, dolor, estrefiimiento.

Pendientes: se solicitan laboratorios: Tiempo de protrombina, pruebas de funcién hepética, quimica sanguinea, electrolitos séricos, biometria hematica, vitaminas
liposolubles (vitamina D, E, A).

Monitoreo:

Tolerancia a la via oral: apetito, sensaciéon de saciedad, frecuencia respiratoria, cansancio después de comer.

Evaluacion continua de signos clinicos de deficiencias nutricias (diario).

Evaluacion de peso corporal, en cuanto sea posible ponerse de pie. Mediciones de circunferencia de brazo semanal, pliegue tricipital, monitoreo crecimiento fetal.
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SEGUNDA EVALUACION

Hospitalizacion

Nombre: LTE

Edad: 20 afios

F.l: 02/02/16 | F.Eva.: 17/02/16 | DEH: 14 dias

Semanas de gestacion: 29

Generales: sed, cansancio.

Deambulacién leve.

[%2]
Z| £| horarios de comida (8:00 am, 1:00 pm, 6:30 pm).
% 2| Deficiencias nutricias: leve palidez de conjuntivas. Escapula prominente.
S| 8| Cambios de peso: refiere mantenimiento de peso.
(V)] c . .. .
2 Apetito: sensacién de hambre entre comidas.

Gastrointestinales: evacuaciones 1 vez al dia consistencia suave, refiere presencia de grasa en heces y olor fétido (cantidad ligera). Saciedad precoz en

Talla: 154.2 cm
Peso pre gestacional: 47 kg
Peso anterior: 43.5 kg

Evaluacion
antropométrica

Peso ideal: 50 kg
Circunferencia de brazo: 18.2 cm

Mediciones

Ultimo peso registrado: 41 kg (17/02/16)

Indicadores

IMC pre gestacional: 19.6 (normo peso)
Ganancia de peso actual: - 6 kg totales

Peso minimo esperado para la edad gestacional: 52.82 kg
Peso maximo esperado para la edad gestacional: 56.6 kg
AMB: -5.3 (p<5, deplecién de masa muscular)

(4-32 U/L): 32

PCT: 6 mm
2 En rango normal (16/02/16) Aumentados (16/02/16) Disminuidos (16/02/16)
% . Glucosa (74 — 99 mg/dL): 84 Bilirrubina total (0.1-1.1 mg/dL): 0.5 Transaminasa Glutamil Piravica Cloro (97-109 mEg/L): 99
O| .2 | Urea (15— 37 mg/dL): 42 Bilirrubina directa (0-0.1 mg/dL): 0.00 (2-25 U/L): 36 Colesterol (219-349 mg/dL): 176
§ Creatinina (0.4 — 0.9 mg/dL): 0.7 Bilirrubina indirecta (_0.1-0.5 mg/dL): 0.20 Hemoglobina (11 g/L): 10.3
8| Acido drico (3.1 - 6.3 mg/dL): 4.6 Fosfatasa alcalina ( 38—229 U/L): 139 (18/02/16) Hematocrito (33 g/dL): 31
< | Sodio (130-148 mEq/L): 132 HMC (29-32 pg): 30.5 Retinol (29 — 42 mcg/dL): 138.6 mcg/dL.
9 Potasio (3.3-5.1 mEg/L): 3.90 VCM (81-99 fl): 91.70 Vitamina B12 (99-526 pg/ml): 922 (18/02/16)
S | Magnesio (1.1-2.2 mg/dL): 1.9 /ml Alfa tocoferol (1300 — 2300
T | Fosforo (2.8-4.6 mg/dL): 4.10 pom :
S | £OST010 (£.6-2.5 MA/GL). 2. . Folato (1.4—20.7 ng/mL): 47.1 ng/ml mcg/dL): 901.35 mcg/dL.
W I Transaminasa Glutamil Oxalacetica

Vitamina D (>30 ng/mL: 19
ng/mL.
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Evaluacion clinica

Antecedentes gineco — obstétricos
Semanas de gestacion: 29.2 por amenorrea.
Amenaza de parto pre término remitida.

Signos vitales:
T/A: 92/54 mm/Hg
PAM: 66.6 mm/Hg
FC: 77 Ipm
FR: 20 rpm (puntas nasales)
T°36.3°C

Signos y sintomas

Tos con expectoracion verdosa. Percibe movimientos uterinos.

Heces con olor fétido y con presencia ligera de grasa.

Pruebas clinicas
Espirometria:
Obstruccion grave al flujo aéreo (FEV1/FVC: 64%).
FEV1: 47%, FVC 48%.
Hipertension pulmonar negada.
Prueba de tuberculosis negativa.

Diagnéstico clinico
Insuficiencia respiratoria tipo |

Tratamiento médico y probables interacciones farmaco — nutrimento.
Bromuro de ipratropio/salbutamol (3 veces al dia, inicio: 17/02, FDA: C):
puede provocar anorexia. Evitar consumo de café, té y chocolate.
Budesonida/formoterol (2 veces al dia, inicio: 17/02, FDA: C): evitar jugo
de toronja, aumenta concentraciones séricas de farmaco.

Meropenem (1 g/ 12h, inicio 17/02, FDA: B): puede provocar nausea,
vomito y dolor abdominal. Taquicardia.

Amikacina (500 mg/d, inicio 17/02, FDA: D): puede provocar nausea y
vomito. Mayor excrecion de potasio, y magnesio y deplecion de sodio y
calcio.

Acetilcisteina (600mg c/8 hr, inicio 17/02, FDA: B).

Multivitaminico (Materna 1 tableta/dia, inicio 6/02).

Carbonato de calcio (750 mg, 300 mg de calcio elemental, ¢/8 hr, inicio
10/02).

Calcitriol (0.250 mg, 10UI, c/12 hr, inicio 10/02).

Acido folico (4 mg c/24 hr, inicio 10/02).

Enzimas pancreaticas (Creon 2 tabletas antes de cada comida: 20 000 U,
FDA C)

Reposo moderado.
Prondstico y monitoreo
Reservado a evolucion.
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Evaluacion dietética

Via oral

Obtenido por recordatorio de 24 horas.

Tino-de prepar,

Calidad:

Nutrimento
Energia (Kcal)
Proteina (g)

Lipidos (g)
H. de Carbono (g)
Azucar (g)

Vitamina E (mg)
Vitamina A (Ul)
Vitamina D (Ul)
Vitamina K (mcg)
Vitamina B12 (mcg)
Folato (mcg)

Hierro (mg)

Calcio (mg)

Zinc (mg)

Consumido
2020
98.7
72.5
247
132
Suplementos
8.23 27.3
5804 3000
195 250 + 20
41.60 -
5.97 12
286.75 | 1000 + 4000
9.92 60
1001 250 + 900
15.07 25

Total
2020
98.7 (19.5%)
= 2.1 g/kg/d.
72.5 (32.4 %)
247 (48.9%)
132

35.53
8804
465
41.60
17.97
5286
69.92
2151
40.07

Adecuacion
84.1%

109 %

88.4 %
86 %
65.3 %

273 %
1143 %
116 %
55.4 %
691 %
132 %
116.5%
165 %
363%

IRieiRLeTdEIORq
9?{%@.
EEeAd5do

Tipo de proteir
Inguf|0|eFr)1te

Insuficiente
Adecuado

Excesivo
Excesivo
Excesivo
Insuficiente
Excesivo
Excesivo
Excesivo
Excesivo
Excesivo

ciones: asados, cocidos y en caldos.

bredominante: mono insaturado y poli insaturado.
a: alto y bajo valor bioldgico.
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Andlisis

Requerimientos: Harris y Benedict con peso pre gestacional + 10% efecto término de los alimentos + gasto energético por tercer trimestre (452 Kcal).

Energia: 1888 Kcal

Proteina: 85 g (1.2 * kg peso pre gestacional + 25 gramos), al menos cubrir RDA: 71g/dia (1.5g/kg peso).
Hidratos de carbono: 236 g (944 Kcal), al menos cubrir la RDA: 175 g.
Lipidos: 67 g (604 Kcal)

Acido félico: 4000 — 5000 mcg/dia.

Vitamina D: 200 - 400 Ul/dia.

Vitamina A: < 10000 Ul

Vitamina E: 13 mg/d.

Vitamina K: 75 mcg/d.

Calcio: 1 a 1.3 g dia.

Hierro: 28 mg/d.

Zinc: 28 mg/d.

Diagnéstico nutricio:
1. Pérdida de peso involuntaria relacionado a aumento de requerimientos energéticos por embarazo, y complicaciones de fibrosis quistica (infecciones de
vias respiratorias), evidenciado por nula ganancia de peso.
2. Insuficiente ingestién de enzimas pancreaticas relacionada a mayor ingestién de energia y lipidos, evidenciado por presencia de grasa en heces fecales.

Plan

Objetivos:
- Evitar mayor pérdida de peso durante el embarazo.
- Promover adecuada ganancia de peso, promover crecimiento y desarrollo fetal.
- Promover adecuada absorcién de nutrimentos.

Estrategias:
- 100% de las recomendaciones energéticas y proteicas.
- Proveer aporte adecuado de vitaminas liposolubles y calcio.
- Ajustar enzimas pancredticas para evitar esteatorrea y promover adecuada absorcién de macronutrientes

Plan de alimentacion:
Via: oral (menu hospitalario) + 2 complementos nutricionales isocaléricos (1 Nutribyn: 219 Kcal, 8.7 g de proteina, 8.1 g lipidos, 28g de hidratos de carbono).

Recomendacion:

2411 Kcal (150% del gasto energético basal calculado con H&B + 452 Kcal)
Proteina: 90 g/ dia. (1.4 * kg peso pre gestacional + 25 gramos), 1.9g/kg/d.
Lipidos: 93 g (34%),

Hidratos de carbono: 301 g (50%)

Liquidos: 2.5 a 3 litros por dia:
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Plan

Micronutrimentos:

- 4 mg de &cido fdlico al dia.

3 tabletas de calcitriol al dia.
3 tabletas de carbonato de calcio al dia.
1 tableta de multivitaminico al dia (Materna).

Alimentos 2 Complementos Total Adecuacion
Energia 1887 Kcal 439. 2 Kcal 2319 Kcal 96.1 %
Proteina 77 g — 308 Kcal 17.4 g — 69.6 Kcal 94.4 g — 377 Kcal 104 %
Lipidos 71 g— 639 Kcal 16.2 g — 145.8 Kcal 87.2 g — 784 Kcal 93.7 %
Hidratos de Carbono 235 g — 940 Kcal 56.0 g — 224 Kcal 291 g — 1164 Kcal 96.6 %
Suplementos
Vitamina A 3000 Ul 1697 Ul 4697 Ul 610 %
Vitamina D 250 Ul + 30 UI 94 Ul 374 Ul 93.5 %
Vitamina E 30 Ul 13 Ul 43 Ul (28 mg) 285 %
Acido folico 4000 mcg + 1 mg 203 mcg 5203 mcg 130 %
Vitamina B12 12 mcg 3.2mcg 15.2 mcg 584 %
Calcio 900 mg 309 mg 1209 mg 93 %
Zinc 25 mg 3.06 mg 28 mg 254 %
Hierro 60 mg 1.1 mg 61.1mg 101.8 %

- 2 tabletas de pancreatina 10 000 lipasa antes de cada comida y 1 tableta antes de cada colacién: 1000 U lipasa/ g de grasa en los alimentos.

Tiempo Gramos lipidos U lipasa Tabletas
Desayuno 209 20 000 2
Colacién 11g 11 000 1
Comida 20¢g 20 000 2
Colacién 11g 11 000 1
Cena 209 20 000 2

Educacion:
Distribucién de colaciones horarios, cantidad y tipo de alimentos por colaciéon y complementacién con enzimas pancreaticas en colaciones.

Monitoreo:

Tolerancia a la via oral: apetito, sensacion de saciedad o hambre, frecuencia respiratoria, sensacion de cansancio después de comer.
Evaluacion continua de signos clinicos de deficiencias nutricias (diario).

Evaluacion de peso corporal semanal.

Mediciones de circunferencia de brazo, pliegue tricipital, monitoreo crecimiento fetal (semanal).
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Periodo interconsulta

Durante el periodo trascurrido desde el 17 de febrero del 2016 hasta la tercera evaluacion, la
paciente fue dada de alta del hospital, el 24 de febrero del 2016, por mejoria clinica, con un peso de 44
kg. Sin embargo, al dia siguiente de su alta, presenta fiebre y contracciones y al tacto vaginal, dilatacion
de 3 centimetros aproximadamente, por lo que acude al servicio de urgencias, donde se indica
indometacina en supositorios y se decide su internamiento nuevamente a hospitalizacion por amenaza

de parto pre término, para vigilancia médica.

En hospitalizacion la paciente se mantiene con el tratamiento que habia tenido antes de su alta
hospitalaria. Nuevamente se decide alta hospitalaria, a los 7 dias después de su reingreso (2/03/16),
debido a solicitud de la paciente y mejoria clinica. La paciente egresa con un peso de 45 kg y una
ganancia total de peso: - 2 kg. Se indica a la paciente, como plan ambulatorio, esquema de antibidticos,
plan de alimentacion (plan de alimentacion por intercambios de 6 tiempos, menu ejemplo, instrucciones
para preparacion e ingestién de complementos nutricios, carbonato de calcio, calcitriol y acido fdlico),
educacién sobre signos de alarma y cita en una semana en consulta externa para ginecologia y

nutriciéon el dia 10 de marzo del 2016.

Sin embargo, al dia siguiente de su segunda alta hospitalaria, la paciente comienza con
contracciones por lo que regresa al servicio de urgencias, con dilatacion de 8 centimetros, afebril,
iniciando trabajo de parto en la semana 31 de gestacion. El mismo dia sube a piso con diagnostico de
puerperio fisiolégico con producto femenino de 1300 g, que es trasladada a la unidad de cuidados
intensivos del recién nacida pre término y tener bajo peso al nacer. Presenta APGAR de 8, longitud de
42 centimetros, y perimetro cefalico de 29 centimetros. Indicadores antropométricos: peso para la edad:
bajo peso (p>10), longitud para la edad: adecuado (p 50 — 90), perimetro cefalico para la edad:

adecuado (p 50 — 90).

La paciente se presenta a consulta de nutricion el 10 de marzo del 2016, dia que se realiza la

tercera consulta de monitoreo.
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TERCERA EVALUACION Ambulatorio

Nombre: LTE Edad: 20 afios | F.Parto: 03/02/16 | F. Eva.: 10/03/16 | DEH: N/A
Puerperio

- é Generales: cansancio y escalofrios.

% g Gastrointestinales: evacuaciones 1 vez al dia consistencia suave, de coloracion café — verdosa.

®» Deficiencias nutricias: leve palidez de conjuntivas. Refiere tener menos cantidad de cabello, aunque no presenta perdida actualmente.

Toxicomanias: negadas.
Actividad fisica: actualmente negada, por dificultad respiratoria y cansancio.

.g Consumo de agua: aproximadamente 1.5 a 2 litros de agua simple al dia.
._“Qi ; Lugar de residencia: la paciente vive actualmente en un albergue, junto con su esposo, desde el cual se traslada hacia el instituto en taxi.
3| 2 Habitos dietéticos: 3 comidas proporcionadas en albergue, y de 2 a tres colaciones compradas en tienda de autoservicio o en puestos en la calle. Horarios
@ g | decomidas: 8:30 am, desayuno en albergue; de 10 am a 12 pm, colacion en puesto de la calle; 2:30 pm, comida en albergue; 5:00 pm, colacion de tienda de
o autoservicio, 8:00 pm cena en albergue; 11:00 pm a veces realiza colacion de alimentos comprados en tienda/mercado.
& Evita leche proporcionada en albergue debido a que cree que le provoca estrefiimiento. Alimentos preferidos; jugos de fruta, aproximadamente consumo de
500 ml a 1000 ml. Consumo de té sin azucar, aproximadamente de 500 ml al dia.
Alimentos mayormente consumidos: frutas naturales picadas, jugo de naranja, tortilla de maiz, yogurt, queso.
Red de apoyo: pareja y madre.
Adherencia al plan de alimentacion: 7/10, dificultad por no tener control de porciones y opciones de alimentos, y por recursos econémicos limitados.
Mediciones Indicadores
g Talla:154.5cm IMC: 17.5 kg/m?
& & Peso pre gestacional: 47 kg % peso ideal: 84% (desnutricion leve).
§ = Ultimo peso registrado: 45 kg (02/03/16). % peso habitual: 89.3% (desnutricion leve).
o S g Pesoactual: 42 kg AMB: 18.6 (p<5, deplecion de masa muscular).
>|* g Pesoideal: 50 kg
k) Circunferencia de brazo: 19.8 cm
8 PCT: 6.5 mm
c d En rango normal Aumentados (18/02/16) Disminuidos (18/02/16)
o O
g g Sin laboratorios recientes. Sin laboratorios recientes. Sin laboratorios recientes.
< 9
@3
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Antecedentes gineco — obstétricos
Gesta: 1. Parto: 1. Aborto: 0.

Oclusioén tubarica bilateral: 03/03/2016

Puerperio fisiolégico mediato.

Diagnéstico clinico

§ Tratamiento médico y probables interacciones farmaco — nutrimento.
[$)
kS Signos y sintomas Budesonida/formoterol (2 veces al dia, inicio: 17/02, FDA: S/D): evitar jugo de
§ toronja, aumenta concentraciones séricas de farmaco.
s | Escalofrios. Tos con expectoracion. Acetilcisteina (600mg c/12 hr, inicio 17/02, FDA: S/D).
w Carbonato de calcio (750 mg, 300 mg de calcio elemental, ¢/8 hr, inicio 10/02).
Calcitriol (0.250 mg, 10 Ul, c¢/12 hr, inicio 10/02).
Enzimas pancreéticas (Creon 2 tabletas antes de cada comida: 20 000 U)
Via oral Calidad:
Obtenido con recordatorio de alimentos de 24 horas.
Alimentacién proporcionada en albergue, mas aporte de formula polimérica isocalérica; Nutribyn 1 lata de 236 I;p?gos(.je preparaciones:  fritos, - cocidos y
ml. I Tipos de hidratos de carbono predominante:
Nutrimento Consumido | Suplemelr_1 tos y Total Adecuacion | Interpretacion refinados, y bebidas azucaradas.
) ormula polimerica N Tipo de lipido predominante: mono
Energia (Kcal) 1891 219.7 2111.0 85.8 % Insuficiente insaturado y poli insaturado.
% Proteina (g) 58.45 8.7 67.15 (12,7%) 74.6 % InSUﬁCiente T|po de proteina: alto y bajo valor b|o|ég|co
o = 1.6 g/kg/d
T || Lipidos (g) 37.56 8.1 45.6 (19.4%) 47.6 % Insuficiente
2 | | H. de Carbono (g) 340.7 28 368 (69.8%) 119 % Excesivo
3 || vitamina E (mg) 6.25 6.60 12.85 67.6 % Insuficiente
21| vitamina A (UI) 234 848.6 1082.6 83.2 % Insuficiente
Vitamina D (UI) 0 47.2 + 30 77.2 19.3% Insuficiente
Vitamina K (mcg) 32.3 13.9 46.2 51.3% Insuficiente
Vitamina B12 (mcg) 0.28 1.60 1.88 67.1 % Insuficiente
Folato (mcg) 815 101.7 916.7 183 % Excesivo
Hierro (mg) 13.13 2.59 15.72 174 % Excesivo
Calcio (mg) 890.5 154.5 1045 80.3 % Insuficiente
Zinc (mg) 5.57 3.06 8.63 71.9% Insuficiente
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Andlisis

Requerimientos: Harris y Benedict con peso actual (42 kg) agregando gasto energético por lactancia (500 Kcal).

Energia: 1884 Kcal

Proteina: 85 g (1.2 * kg peso pre gestacional + 25 gramaos), al menos cubrir RDA: 71g/dia.
Acido félico: 500 mcg/dia.

Vitamina D: 400 Ul/dia.

Vitamina A: 1300 mcg/d.

Calcio: 1.3 g dia.

Diagnéstico nutricio:
1. Bajo peso, relacionado a aumento de necesidades energéticas por lactancia y fibrosis quistica, evidenciado por IMC (17.5 kg/m?)
2. Ingestion insuficiente de vitamina D, relacionada a suspension de multivitaminico, evidenciado por % de la recomendacion.

Obijetivos:
- Promover produccién adecuada de leche materna.
- Optimizar el estado nutricio de la paciente.
- Promover y mantener adecuada absorcién de nutrimentos.

Estrategias :
- Cubrir aportes energéticos, proteicos, de lipidos e hidratos de carbono al 100%.
- Cubrir requerimiento de liquidos.
- Proporcionar la dosis adecuada de enzimas pancreéticas.
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Plan

Via: oral (plan de alimentacion por intercambios) + formula polimérica isocalérica BYN: 250 ml/ 2 veces al dia.

Recomendacion:
2460 Kcal (150% del gasto energético basal calculado con H&B + 500 Kcal)
Proteina: 90 g/ dia. (1.4 * kg peso pre gestacional + 25 gramos)
Lipidos: 95.6 g (34%)
Hidratos de carbono: 307 g (50%)
Liquidos: 2.5 a 3.5 litros por dia:
Micronutrimentos:
- 3 tabletas de calcitriol al dia.
- 3 tabletas de carbonato de calcio al dia.
- 1 tableta de multivitaminico al dia (Materna).

Alimentos 2 Complementos Total Adecuacién
Energia 1935 Kcal 500 kcal 2435 Kcal 98.9 %
Proteina 80g 21g 101g 112 %
Lipidos 7149 119 82g¢g 86.3 %
Hidratos de Carbono 2399 8lg 320¢g 104.2 %
Suplementos
Vitamina A - 1233 Ul 1233 Ul 94.8 %
Vitamina D 250 Ul + 30 Ul 113 UI 393 Ul 98.25 %
Vitamina E 30 Ul 18 UI 48 Ul 252 %
Acido félico 1000 mg 146 mcg 1146 mcg 229.2 %
Vitamina B12 12 mcg 3.24 mcg 15.24 mcg 5442 %
Calcio 900 mg 390 mg 1290 mg 99.2 %
Zinc 25 mg 5.16 mg 30.6 mg 251 %
Hierro 60 mg 6 mg 66 mg 733 %

Tiempo Gramos lipidos U lipasa Tabletas
Desayuno 2049 20 000 2
Colacion 11g 11 000 1
Comida 209 20 000 2
Colacion 11g 11 000 1
Cena 2049 20 000 2

2 tabletas de pancreatina 10 000 lipasa antes de cada comida y 1 tableta antes de cada colacién: 1000 U lipasa/ g de grasa en los alimentos.
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Otras recomendaciones:

De preferencia consumir leche entera.

Agregar oleaginosas al yogurt.

Sugerencia: comprar alimentos proteicos enlatados, como atin para consumo entre comidas.

Utilizar las verduras y las frutas de colacion.

Agregar sal a los alimentos preparados.

Intercambio de porciones durante el dia, con alimentos obtenidos en mercado y tiendas de autoservicio.

Educacion:
Importancia de consumo de energia para mantenimiento y produccién de leche materna.
Vigilancia de color, olor y aspecto de las heces.
Signos de deshidratacion: color y cantidad usual de orina, sed, boca seca, etc.
Importancia de suplementacién de vitamina D y calcio.
Consumo de liquidos para adecuado mantenimiento de lactancia materna y evitar deshidratacion.

Monitoreo:

Peso corporal, circunferencia de brazo y pliegue tricipital.

Produccion de leche (percepcién materna).

Evaluar en la proxima consulta, inicio de actividad fisica.

Signos y sintomas de deficiencias nutricias asociadas a nutrimentos liposolubles.
Evaluar caracteristicas de heces, textura, frecuencia, color y olor.

Evaluar pardmetros respiratorios (FR, VEF1).
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CUARTA EVALUACION Ambulatorio

Nombre: LTE Edad: 20 afios | F.Parto: 03/02/16 | F.Eva.: 18/03/16 | DEH: N/A
Puerperio
>0 Generales: cansancio 3 dias a la semana, sobre todo después de la extraccion de leche. Dolor de cabeza 2 veces por semana en las noches. Orina
8 g oscura.
;-;‘E Gastrointestinales: evacuaciones 1 vez al dia de 2 a tres veces, consistencia suave, de coloracién café — verdosa.
¢ Deficiencias nutricias: leve palidez de conjuntivas.
Toxicomanias: negadas.

2 Actividad fisica: actualmente negada, por dificultad respiratoria y cansancio.

g Consumo de agua: aproximadamente 500 ml de agua simple al dia.

o 8 Lugar de residencia: la paciente vive actualmente en un albergue, junto con su esposo, desde el cual se traslada hacia el instituto en taxi.

a > Habitos dietéticos: 3 comidas proporcionadas en albergue, y de 2 a tres colaciones compradas en tienda de autoservicio o en puestos en la calle.
§ Horarios de comidas: 8:30 am, desayuno en albergue; 12 pm, colacién en puesto de la calle; 2:00 pm, comida en albergue; 6:00 pm, colacion, 7:30 pm
= cena en albergue; 11:00 pm a veces realiza colacion de alimentos comprados en tienda/mercado.

w Alimentos preferidos; jugos de fruta, aproximadamente consumo de 500 ml. Consumo de té o agua sin azucar, aproximadamente de 500 ml al dia.
Alimentos mayormente consumidos: frutas naturales picadas, jugo de naranja, tortilla de maiz, yogurt, queso.
Red de apoyo: pareja y madre.
Adherencia al plan de alimentacién: 8/10, dificultad por no tener control de porciones y opciones de alimentos, y por recursos econémicos limitados.

Mediciones Indicadores
o Talla: 154.5 cm IMC: 17.9 kg/m?

St Peso pre gestacional: 47 kg % peso ideal: 85.8% (Desnutricion leve).

8 £ | Ultimo peso registrado: 42 kg (02/03/16). % peso habitual: 91.2% (Aceptable).

ERS Peso actual: 42.9 kg AMB: 19.1 (p<5, deplecién de masa muscular).

“E | Pesoideal: 50 kg

o Circunferencia de brazo: 20 cm

2 PCT: 6.5 mm

% © En rango normal Aumentados (18/03/16) Disminuidos (18/03/16)

o

© £ | Leucocitos (4.5 — 10.5 x103/mm3): 5.86 x103/mm? Folato (1.4-20.7 ng/mL): 33.5 ng/ml Hemoglobina (12 - 15 g/dL): 11.7
8 | Vitamina B12 (99 — 526 pg/ml): 389 pg/ml. g/dL.

2 | VCM (82 -98fl): 85.44 fl Hematocrito (33.4 - 44.4%): 3.35
2 | Plaquetas (165 — 415 x109/L): 338 x109/L. %

% Vitamina D (>30 ng/ml): 22.6

o ng/mL
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Antecedentes gineco — obstétricos

Gesta: 1. Parto: 1. Aborto: O.

Oclusioén tubéarica bilateral: 03/03/2016

Puerperio fisioldgico tardio.

Diagnéstico clinico

Tratamiento médico y probables interacciones farmaco — nutrimento.

[
'E Signos y sintomas Combivent (3 veces al dia, inicio: 10/03, FDA: S/D): resequedad de boca,
< limitar el consumo de cafeina.
g Tos. Ciprofloxacino (500 mg/d, inicio: 10/03, excrecién en leche materna, AAP:
T’:: compatible con lactancia materna): evitar consumir en conjunto con lacteos.
o Carbonato de calcio (750 mg, 300 mg de calcio elemental, ¢/8 hr, inicio
10/02).
Calcitriol (0.250 mg, 10 Ul, ¢/12 hr, inicio 10/02).
Multivitaminico Regénesis (1 tab/d, inicio 10/03)
Enzimas pancreaticas (Creon 2 tabletas antes de cada comida: 20 000 U)
Via oral Calidad:
Obtenido por recordatorio de 24 horas,
Alimentacién proporcionada en albergue, mas aporte de formula polimérica isocalérica BYN 2 Eggsdedpéreﬁ%rraac;;osne;éfrggrségr?gldsrsez:r?]licri]c;te:
orciones de de 250 ml. azucares, y bebidas azucaradas.
Nutrimento Consumido | Suplementos Total Adecuacion | Interpretacion Tipo de lipido predominante: mono insaturado y
. || Energia (cal) 23745 500.4 2883 117% Adecuado ?‘i’“o'gseatf;?g%a_ o v baio valor bioléaica
£ || proteina (g) 72.2 21 93.2 (13%) = | 109.6 % Adecuado podep -atoyby gico.
g 2,1 g/kg/d
s Lipidos (g) 63 11 74 (23.1%) 86 % Insuficiente
S H. de Carbono (g) 400 81.6 481.6 (66.7%) 167 % Excesivo
3 Vitamina E (mg) 8.75 13.26 + 12 34.01 179 % Excesivo
i Vitamina A (Ul) 832 1233 2065 158 % Excesivo
Vitamina D (UI) 20 112.8 132.8 33.2% Insuficiente
Vitamina K (mcg) 62.29 53 115.2 128 % Excesivo
Vitamina B12 (mcg) 1.52 3.24 4.76 170 % Excesivo
Folato (mcg) 668.23 146.4 + 400 1214.63 242.8 % Excesivo
Hierro (mg) 25.94 6+ 14 45.9 510 % Excesivo
Calcio (mg) 1301.23 390 + 900 2591.23 199 % Excesivo
Zinc (mg) 11.29 5.1+10 26.39 219 % Excesivo
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Analisis

Requerimientos: Harris y Benedict con peso actual (42.9 kg) agregando gasto energético por lactancia (500 Kcal).

Energia: 1894 Kcal

Proteina: 85 g (1.2 * kg peso pre gestacional + 25 gramos), al menos cubrir IDR: 71g/dia.
Acido félico: 500 mcg/dia.

Vitamina D: 400 Ul/dia.

Vitamina A: 1300 mcg/d.

Calcio: 1.3 g dia.

Diagnéstico nutricio:
1. Insuficiente aporte de liquidos (50% adecuacién), relacionado a falta de seguimiento a indicaciones nutricias, evidenciado por orina color oscura,
cansancio y dolor de cabeza.
2. Insuficiente aporte de vitamina D, relacionado a cambio en multivitaminico, evidenciado por porcentaje de adecuacion insuficiente (33.2%).

Obijetivos:
- Promover producciéon adecuada de leche materna.
- Promover la optimizacion del estado nutricio.
- Evitar deshidratacion en la madre.

Estrategias
- Cubrir aportes energéticos y proteicos al 100%.
- Proveer aporte adecuado de micronutrimentos, sobre todo de vitamina D y calcio.
- Cubrir requerimiento de liquidos.
- Proporcionar la dosis adecuada de enzimas pancreaticas.
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Plan

Via: oral (plan de alimentacion por intercambios de alimentos adecuado a colaciones) + formula polimérica isocalérica BYN, 250 ml/ 2 veces al dia.

Recomendacién;

2600 Kcal (150% del requerimiento energético basal calculado con H&B con peso actual + 500 Kcal)
Proteina: 95 g/ dia. (1.6 * kg peso actual + 25 gramos)

Lipidos: 101 g (35%)

Hidratos de carbono: 325 g (50%)
Liquidos: 2.5 a 3 litros por dia:

Micronutrimentos:

3 tableta de calcitriol al dia
3 tabletas de carbonato de calcio al dia
1 tableta de multivitaminico al dia (regénesis)
15 ml (1 cda.) de emulsion de Scott /d,

Alimentos 2 Complementos Total Adecuacién
Energia 2110 Kcal 500 kcal 2610 Kcal 100 %
Proteina 85¢ 21g 106 g 111.5%
Lipidos 74 9 1149 85¢ 84 %
Hidratos de Carbono 2709 8lg 351¢g 108 %
Suplementos
Vitamina A 3391 UI 1233 Ul 4624 Ul 355 %
Vitamina D 339 + 20 UI 113 UI 472 Ul 118 %
Vitamina E 12 + 30 Ul 18 UI 60 Ul 315%
Acido félico 400 mcg 146 mcg 546 mcg 109.2 %
Vitamina B12 12 mcg 3.24 mcg 15.24 mcg 5442 %
Calcio 133 + 900 mg 390 mg 1423 mg 109.4 %
zZinc 10 + 25 mg 5.16 mg 40.16 mg 334 %
Hierro 14 + 60 mg 6 mg 80 mg 888 %

Tiempo Gramos lipidos U lipasa Tabletas
Desayuno 209 20 000 2
Colacion 11g 11 000 1
Comida 209 20 000 2
Colacion 11g 11 000 1
Cena 2049 20 000 2

2 tabletas de pancreatina 10 000 lipasa antes de cada comida y 1 tableta antes de cada colacién: 1000 U lipasa/ g de grasa en los alimentos.
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Otras recomendaciones:

Aumentar el consumo de agua simple a 2 litros al dia, ademas de los otros liquidos consumidos (agua de sabor, te, jugos, caldos).

Intercambiar porciones y colaciones, de acuerdo a disponibilidad de tiempo, procurando cumplir con las porciones al final del dia.

Consumir porcién completa de yogurt, en vez de media porcién.

Incluir durante las colaciones mayor variedad de frutas, para obtener variedad de nutrimentos (manzana, pera, mandarinas, uvas, platano).

Agregar sal a los alimentos preparados.

Disminuir el consumo de jugo de naranja de 500 ml a 250 ml, y en sustitucién consumir agua simple.

Comenzar con caminatas de 10 a 15 minutos al dia, a tolerancia, intensidad leve o ingerir 2 tabletas de citracal al dia, eliminando el Tums y la emulsiéon
de Scott.

Educacion:
Signos de deshidratacion: color y cantidad usual de orina, sed, boca seca, etc.
Importancia de suplementacién de vitamina D y calcio.
Consumo de liquidos para adecuado mantenimiento de lactancia materna y evitar deshidratacion.

Monitoreo:

Color de orina, sensacion de sed y boca seca.

Ingestion de vitamina D y signos y sintomas de deficiencias nutricias de este y otros micronutrimentos liposolubles.
Peso corporal, circunferencia de brazo y pliegue tricipital.

Produccion de leche (percepcién materna).

Evaluar caracteristicas de heces, textura, frecuencia, color y olor.

Evaluar pardmetros respiratorios (FR, VEF1).
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4. Conclusiones

La fibrosis quistica es una enfermedad autosémica que anteriormente era perteneciente a
grupos de edad temprana. A través de los afios y el avance en el conocimiento medico, se
ha logrado aumentar la calidad y esperanza de vida de las personas. Este hecho da la
oportunidad a que muchas mujeres lleguen a edad adulta y quieran formar su propia
familia.

Lograr un embarazo y llevarlo a término no es imposible, pero representa un riesgo
de complicaciones maternas y fetales. Los principales pilares que representan un mejor
prondstico para el embarazo, son el funcionamiento pulmonar pre gestacional y el estado
nutricio pre gestacional. De manera, que lo ideal es contar con atencién nutricia previa al
embarazo, aungue no siempre es posible.

Esta poblacién se encuentra en un alto riesgo de presentar problemas nutricios
gque incluyen desnutricibn energético-proteica, y deficiencias de vitaminas liposolubles,
secundaria a insuficiencia pancreatica, asi como calcio, hierro y zinc, que son de vital
importancia para el adecuado desarrollo del embarazo. Los factores implicados en el
aumento de requerimientos energéticos y proteicos, son debidos a que esta poblacion,
cursa con infecciones respiratorias frecuentes que aumentan el trabajo de respiracion, y la
creacion de tejidos nuevos tanto maternos como fetales. Ademas, las necesidades de
liquidos aumentan por pérdidas intestinales, sudoracién excesiva en picos febriles. A este
panorama, se agregan las posibles complicaciones de la fibrosis quistica, como el
desarrollo de diabetes pre gestacional y gestacional, enfermedad hepética, y disminucion
de la densidad mineral 6sea, que provocan dafios irreversibles materno-fetales, y que se
presentan incluso, después del periodo de gestacion.

La evaluacién cuidadosa de los indicadores antropométricos, bioquimicos, clinicos
y dietéticos, son de vital importancia, para identificar los riesgos y modificar los factores
necesarios, para promover el crecimiento y desarrollo fetal, sin afectar el estado nutricio
de la madre.

A pesar del aumento en la poblaciéon adulta con fibrosis quistica, sobre todo
mujeres que logran un embarazo, la literatura al respecto sigue siendo escasa,
especificamente en cuando a la terapia medico nutricia apropiada. Es por eso que en este
trabajo se propone un algoritmo para las recomendaciones energéticas de las pacientes.

Sin duda, se necesita mayor evidencia clinica que ayude en la toma de decisiones en el
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tratamiento nutricio y estrategias para la intervencién, para mejorar el apego de las
pacientes.

La fibrosis quistica es una enfermedad de altos costos econémicos, sobretodo en
la gestacion. La falta de recursos necesarios para la atencion médica especializada,
medicamentos, enzimas pancreaticas y suplementos nutricios, pueden llegar a
representar barreras para el tratamiento médico nutricio, dificultando asi el desarrollo
adecuado del embarazo en la fibrosis quistica.

Este es un factor importante, como el que se presentd en el caso clinico de este
trabajo. La falta de recursos condicion6 el aporte de vitamina D, ya que no se contaban
con los recursos para los suplementos comerciales, incluso, condicionaron la estancia de
la familia en la ciudad, dificultando la disponibilidad y manipulacién de alimentos. En este
caso presentado, se proporciono el manejo nutricio de acuerdo a la literatura existente y
los recursos con los que se contaban, sin embargo la revision bibliografica extenuante,
hubiera contribuido a la busqueda de mejores estrategias para proveer nutricibn adecuada
a la paciente.

Otra limitante dentro del caso clinico, es que no se podia controlar en su totalidad
las porciones en las preparaciones de los alimentos proporcionados durante la
hospitalizacion.

Dentro de los aspectos positivos, fue la disposicion y el interés de la paciente por
realizar los cambios de acuerdo a la disponibilidad de alimentos, trabajar en conjunto con
el personal de salud para buscar opciones y soluciones a las barreras encontradas y
acudir a las citas de monitoreo.

En este tipo de pacientes, el nutridlogo clinico tiene la responsabilidad de entender
la fisiologia de la enfermedad o de la condicién clinica, para poder estimar las
necesidades de energia, macronutrimentos y micronutrimentos. Asi mismo contemplar el
entorno social y cultural en el que se encuentran los pacientes, para poder dar un
tratamiento adecuado con estrategias acordes, y buscar la optimizacion del estado de

nutricion.
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6. Anexos
ANEXO 1. Metodologia de la prueba del sudor.

La prueba del sudor es la determinacion de la concentracion de electrélitos con el
procedimiento estandarizado conocido como Gibson-Cooke. Se aplica pilocarpina de forma
transdérmica a través de iontoforesis (introduccion iones de sustancias activas a través de
la piel, gracias a la aplicacion de corriente continua de baja intensidad, mediante la
colocacién de electrodo) para estimular la secrecién de la glandula sudoripara® * 3L, Una
vez estimulada, la recoleccién de sudor no debe ser en un tiempo mayor a media hora, ya
gue los tiempos prolongados se ha asociado a falsos negativos, ya que proviene de
glandulas que no fueron correctamente estimuladas?® * 32, Se cuantifica la cantidad de
cloruro en el sudor, y se comprara con los valores referencia®. Una alta concentracion de
cloruro en sudor, significa defecto en la proteina CFTR> *°,

Filtro de
papel

Valores de cloruro en Interpretacién

sudor

0 - 29 mmol/L Fibrosis quistica poco
probable

30 - 59 mmol/L Intermedio

60 mmol/L Indicador de fibrosis quistica.

\ | W -

Altas Concentraciones de Cl
T3 R I —

Canal mutaco

Superficie de células
concuctoras de st

ANEXO 2. Técnicas de fisioterapia pulmonar.

- Técnicas de ciclo activo de respiracién (Active Cycle of Breathing Techniques,
ACBT): ejercicios de control de respiracion, ejercicios de expansion toracica y
técnicas de expansion forzada o jadeos. Ayuda al aire a llegar profundo en el
pulmény el jadeo o la tos ayuda a expulsar flemas o moco 2% %,

- Presion positiva espiratoria (Positive Expiratory Pressure, PEP): el paciente respira
a través de mascarillas o boquillas conectado a un resistor. Esto permite el flujo
libre de aire en la inspiracion, pero no en la espiracion, hay resistencia. Se
necesita respirar fuertemente contra esta resistencia. Esta técnica permite que el
aire se coloque detras del moco, mejora la capacidad funcional temporalmente,
mantiene las vias respiratorias abiertas, evitando que se estrechen, pueden usarse
aparatos como Flutter o Acapella?? 3% 3,
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- Auto drenaje (Autogenic Drainage, AD): respiracion controlada para mover las
secreciones de las vias respiratorias periféricas a las vias respiratorias centrales,
donde puede ser expulsado, con progresion de volumen respiratorio pulmonar bajo

a alto?> %,

- Drenaje postural: colocarse en posiciones variadas para drenar el moco de

diferentes partes del

pulmaén,

mientras se realizan pequefias palmadas

percusiones y al tiempo que se respira profundamente y se jadea o tose®.

ANEXO 3. Medicamentos utilizados para mejorar la funcion pulmonar en fibrosis quistica.

Medicamento Mecanismo Comentarios.
Empleados para  La administracién por periodos cortos de agonistas de
abrir las vias receptores B-adrenérgicos puede beneficiar a pacientes

Broncodilatadores

Mucoliticos

Antibioticos

Antiinflamatorios

Terapias
moduladoras de
CFTR.

aéreas y hacer la
respiracion mas
facil

Empleados para
reducir el
espesor del
moco, haciendo
mas facil su
expulsién.

Impedir o
eliminar el
crecimiento de
microorganismos
patégenos.

Reducir
inflamacion y
limitar
destruccion
pulmonar.
Corregir la
funcién de la
proteina
defectuosa

con hiper reactividad bronquial. Sin embargo, no se
cuenta con evidencia suficiente para recomendar su uso
crénico para mejorar la funcién pulmonar, la calidad de
vida y reducir exacerbaciones, sobre todo de los
anticolinérgicos, y los agonistas de receptores [3-
adrenérgicos*l: 42, 46.

Solucién salina (la sal atrae agua hacia las vias
respiratorias, adelgazando el moco, y haciendo que
salga con facilidad),

Dornase alfa (corta los brazos de ADN de las células
blancas presentes en la sangre, lo que hace menos
espeso el moco, facilitando su expulsién y evitando
infecciones respiratorias) 41 42 46.

Pueden ser inhalados, en nebulizador, intravenoso o
tomados via oral.

Deben administrarse después de los broncodilatadores,
mucoliticos y fisioterapia, para que los pulmones se
encuentren con la menor cantidad de moco posible, y
permita que el antibiético entre a profundidad en los
pulmones, para eliminar a las bacterias causantes de
infecciones#!. Los  microorganismos que mas
comunmente causan infecciones son la Pseudomona
aeruginosa y el Staphyloccocus aereus. Los
medicamentos aprobados para estas infecciones son la
Trobamicina, Aztreonam, Azitromicina (P. aeruginosa),
se recomienda no utilizar antibidticos con fines
profilacticos 41 42, 43.

No se recomienda su uso cronico para mejorar la
capacidad pulmonar del paciente, mejorar su calidad de
vida o evitar exacerbaciones 204244,

El Ivacaftor ha demostrado tener buenos efectos, sin
embargo solo funciona con ciertos tipo de mutaciones
(G551D vy otras) f, y ha logrado mejorar el transporte de
iones cloruro, asi como mejorado el funcionamiento
pulmonar y disminuir exacerbaciones 20: 36,42, 44.
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ANEXO 4. Medicamentos utilizados en fibrosis quistica en embarazo®’.

Clasificacion

Tipos Medicamentos Comentarios EDA
Anti  colinérgicos Probablemente seguros, se B
(bromuro de prefiere ipratropio.
ipratropio)

Broncodilatadores Salbutamol En ratas a dosis maximas C
provoca paladar hendido vy
malformaciones.

Aminofilina/tecfilina  Probablemente sin riesgo. C
- Dornase alfa Sin datos, probablemente sin B
Mucoliticos s
afectacion en el feto.
Trobamicina Intravenoso, solo si la infeccion D
Gentamicina es importante. D
Inhalados son mas seguros.
Cefalosporinas Probablemente seguros. B
Ciprofloxacino Evitar durante embarazo, si se C
debe utilizar fluoroquinolona,
escoger ciprofloxacino.
D Clindamicina Probablemente seguro. B
Antibiéticos : .
Eritromicina Probablemente seguro. B
Amoxicilina Probablemente seguro. B
Tetraciclinas Evitar durante segundo y tercer D
trimestre.
Meropenem Evitar durante embarazo. B
Cloranfenicol Evitar durante primer trimestre. C
Metronidazol Evitar durante primer trimestre. B
Vancomicina Evitar durante embarazo. B
Corticoesteroides Monitoreo de feto durante su
sistémicos uso en busqueda de

Antiinflamatorios insuficiencia adrenal.

Ibuprofeno C
Prednisona C
Terapias moduladoras Ivacaftor B

de CFTR.

Fuente: www.drugs.com

Clasificacion de medicamentos para su uso en embarazo por la FDA:

Clasificacion Descripcion

A

Estudios no controlados no han demostrado riesgo para el feto durante el
primer trimestre del embarazo (no existen evidencias de riesgo en
trimestres posteriores).Riesgo remoto de dafio fetal.

Estudios de reproduccion en animales no han demostrado riesgo para el
feto. No existen estudios controlados en embarazadas. Se acepta su uso
durante el embarazo.

Estudios de reproduccion en animales han demostrado efectos adversos
en el feto. No existen estudios controlados en embarazadas. Su
utilizacién debe realizarse valorando la relacién beneficio/riesgo.

Existe evidencia positiva de dafio fetal en humanos pero existen
ocasiones en las que el beneficio puede superar a los riesgos. Utilizar si
no hay existencia de alternativa.

Estudios en animales y humanos han demostrado anomalias fetales y/o
existe evidencia positiva de fetal en humanos. El riesgo potencial supera
claramente los posibles beneficios. Contraindicado durante el embarazo.
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Gallego Ubeda M, Delgado Téllez de Cepeda M, Campos Fernandez de Sevilla MA, de Lorenzo Pinto A,
Tutau Gémez F. Actualizacién del uso de farmacos durante el embarazo: categorias de riesgo. Farm Hosp.

2014; 38(4):364-378.

ANEXO 5. Tamizaje y diagnostico de diabetes gestacional®®.

Curva de tolerancia oral a la glucosa con carga de 75 g glucosa con la paciente en ayuno de 8
horas. A realizarse en la semana 24 a 28 semanas de gestacion.

Mediciones: ayuno, 1 hora después de la carga, 2 horas después de la carga.

Valores:

Ayuno
1 hora
2 horas

92 mg/dL
180 mg/ dL
153 mg/dL

ANEXO 6. Ganancia de peso total y tasa de ganancia de peso. Institute of Medicine,

200965,
IMC pre Ly Ganancia de peso total Tasa de ganancia de
) Interpretacion

gestacional en kg peso en kg/semana*

<18.5 Peso bajo 125-18 0.51 (0.44 — 0.58)

18.5-24.9 Peso normal 11.5-16 0.42 (0.35-0.5)

25-29.9 Sobrepeso 7-115 0.28 (0.23 — 0.33)

>30 Obesidad 5-9 0.22 (0.17 — 0.27)

*A partir de segundo trimestre.

ANEXO 7. Valores de laboratorio normales en mujeres adultas y embarazo®’.

Analisis

No embarazada

ler trimestre

2do trimestre

3er trimestre

Quimica sanguinea

Glucosa en ayuno (mg/dL)

Creatinina (mg/dL)
Urea (mg/dL)
Prealbdmina (mg/dL)
Albumina (g/dL)
Proteinas totales (g/dL)
Electrolitos séricos
Sodio (mEq/L)

Potasio (MEq /L)
Calcio total (mg/dL)
Calcio ionizado (mg/dL)
Fésforo (mg/dL)

Cloro (mEq/L)
Magnesio (mg/dL)
Biometria Hematica
Hemoglobina (g/dL)*
Hematocrito (%)*

VCM (mcms3)

HCM (pg)

Leucocitos (mm3)
Linfocitos (x103/mm?)
Plaquetas (x10°/L)
Perfil de lipidos
Colesterol total (mg/dL)
Colesterol HDL (mg/dL)
Colesterol LDL (mg/dL)

70 - 126
0.5-0.9
7-20
17-34
3.5-5.0
6.4-8.3

135 -145
35-5
9-10.5
45-53
22-43
98 — 106
1.7-28

12 -16
37 - 47
82 — 98 1l
27 -33
5000 — 10000
0.7-4.6
165 — 415

<200
>40 H, >50 M
<100

0.4-0.7
7-12
15-27
3.1-51
6.2-7.6

133 - 148
36-5
8.8 -10.6
45-51
3.1-46
101 - 105
16-22

11
33
81-96
30-32
5700 — 13600
11-3.6
174 — 391

141 - 210
40-78
60 — 153

70 - 92
0.4-0.8
3-13
20 - 27
26-45
57-6.9

129 — 148
3.3-5
8.2-9.0
44-50
25-46
97 — 109
15-22

10.5
32
82-97
30-33
5600 — 14800
09-3.9
155 - 409

176 — 299
52 - 87
77—184

0.4-0.9
3-11
14 -23
23-4.2
56-6.7

130 — 148
33-51
8.2-9.7
44-53
28-46
97 — 109
1.1-22

11
33
81-99
29 -32
5900 — 16900
1.0-3.6
146 - 429

219 — 349
48 — 87
101 — 224
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Triacilglicéridos (mg/dL)
Perfil de coagulacion
Tiempo Protrombina (seg)
T. Parcial Protrombina (s)

INR

Pruebas de funcionamiento hepatico
Gamma Glutamil

transpeptidasa (U/L)
Aspartato aminotransferasa

(UIL)

Alanino transaminotransferasa

(UIL)

Bilirrubina total (mg/dL)
Bilirrubina directa (mg/dL)
Bilirrubina indirecta (mg/dL)
Fosfatasa alcalina (U/L)
Vitaminas y minerales

Folato (ng/mL)

Vitamina B12 (pg/mL)
Vitamina A (retinol, mcg/dL)
Vitamina E (a-tocoferol,

mcg/mL)

Vitamina D (25-OH, ng/mL)

Selenio (mcg/L)

Zinc

(mcg/dL)

<150 40 — 159 75 — 382 131 — 453
10 - 13 9.7-135 9.5-13.4 9.6—12.9
26.3—39.4 24.3-38.9 24.2-38.1 24.7-35.0
0.9-1.04 0.89 — 1.05 0.85 —0.97 0.80 — 0.94
9-58 2-23 4-22 3-26
0-35 3-23 3-33 4-32
4-36 3-30 2-33 2-25
0.3-1.3 0.1-0.4 0.1-038 01-1.1
0.1-0.3 0-0.1 0-0.1 0-0.1
0.2-0.8 0.1-05 0.1-0.4 0.1-05
30 — 120 17 - 88 25— 126 38 — 229
5.4—18 2.6 — 15 0.8—24 1.4-20.7
210 — 911 118 — 438 130 — 656 99 - 526
20 — 80 32— 47 35— 44 29 — 42
5-20 7-13 10-16 13-23
25 — 40 18 — 27 10 — 22 10-18
63 — 160 116 — 146 75— 145 71-133
60 — 130 57 — 88 51— 80 50 — 77

*Practice Paper of the Academy of Nutrition and Dietetics: Nutrition and Lifestyle for a Healthy
Pregnancy Outcome. American Dietetic Association. 2014

ANEXO 8. Signos clinicos de deficiencias nutricias’ 2.

Nutrimento

Signos clinico

Proteina

Vitamina A

Vitamina D

Vitamina E

Vitamina K

Vitamina B1

Vitamina B2

Vitamina B3

Vitamina B6

Vitamina B9

Xerosis, caida de cabello o desprendimiento facil, pobre cicatrizacion, ufias
guebradizas y con canales, coiloniquia, ulceras de decubito, edema, fatiga.
Mala cicatrizacién de heridas, xeroftalmia, cambios en mucosa y piel,
diarrea. Traslocacion bacteriana por inadecuada regeneracién de mucosa.
Visién nocturna reducida, manchas de Bitot, hiperqueratosis, seborrea naso
labial.

Osteomalacia y osteoporosis, disfuncién inmune, cardiomiopatia.
Neuropatia periférica, miopatia, retinopatia pigmentada, fragilidad
eritrocitaria.

Incremento en los tiempos de coagulacion: sangrado, hematomas,
petequias. Malformaciones en el desarrollo éseo. Aterosclerosis.
Neuropatia periférica, parestesia, calambres y cambios de personalidad
(beri-beri), confusién, encefalopatia de Wernicke (ataxia, oftalmoplejia,
apatia mental, confusion y pérdida de memoria a corto plazo). Falla
cardiaca congestiva, falla cardiaca, sintomas gastrointestinales de beri-beri:
nausea, vomito, dolor abdominal con acidosis lactica.

Queilosis, estomatitis angular, glositis.

Pelagra: diarrea, dermatitis (lesiones eritomatosas, hiperqueratosis y
descamacion, sobre todo en lugares expuestos a la luz, de manera bilteral)
y demencia (fatiga, fotofobia, insomnio, apatia y pérdida de memoria), piel
seca, lengua roja y brillante.

Anemia microcitica, cambios en piel y mucosas: queilosis, estomatitis
angular, glositis. Cambios mentales como depresion y confusion.

Anemia macrocitica, fatiga e irritabilidad, salpullido, incremento de
homaocisteina sérica, trombocitopenia, leucopenia, atrofia de papilas
gustativas, calambres.
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Vitamina B12

Vitamina C

Selenio

Hierro

Calcio

Zinc

Anemia macrocitica, neuropatia (alteracion de la marcha, entumecimiento,
hormigueo en las extremidades), pérdida de memoria, demencia,
desorientacion. Homocisteina sérica disminuida.

Petequias peri foliculares, queratosis, equimosis, deficiente cicatrizacion de
heridas, gingivitis, glositis, pérdida de dientes, dolor articular, anemiay
fatiga.

Anemia ferropénica, cefalea, debilidad, calambres, nausea, mareos,
palidez, disnea, caida de cabello.

Osteomalacia, raquitismo (calambres, piernas que se arquean, costillas
prominentes), tetania, signos de Chvostek, parestesias, arritmias.
Cardiomiopatia manifestdndose como falla cardiaca congestiva y arritmias.
Miositis, debilidad, calambres musculares. Cambios en piel como
resequedad y eritemas. Cambios en cabello como delgadez, coloracion
clara.

Salpullido, hiperpigmentacién. Intolerancia a la glucosa, pobre cicatrizacion
de heridas, hemostasis anormal, disfuncién inmune, pérdida de cabello,
disgeusia, percepcion olfativa alterada, diarrea. Disminucion de la
capacidad de trabajo de los musculos con efecto en la funcién de las vias
respiratorias. Empeoramiento de funcién hepatica.

ANEXO 9. Escala de Bristol, para evaluacién de la consistencia de las heces.

Tipo

Imagen Descripcion

Tipo 1

Pedazos duros y separados, con
@ o ° ° dificultad para excretarlos,

“ % parecidos a nueces pequefas y
deshidratadas.

Tipo 2

En forma de salchicha, con
grumos abultados, como el tipo
anterior pero en una pieza.
Gruesa.

Tipo 3

En forma de salchicha pero
agrietada o con rajaduras, sin
tantos bultos como el tipo 2.

Tipo 4

Con forma de salchicha menos
gruesa, lisa y suave. Es el tipo
ideal.

(¢

Tipo 5

ﬁﬁ& Pedazos blandos, sin difi_CL_JItad
& o para excretar, bordes definidos.

Tipo 6

Pedazos blandos, de bordes
w irregulares y poco definidos,
pastosos.

Tipo 7

Totalmente liquida, sin pedazos
- sélidos.
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Los tipos 1-2 indican estrefiimiento, mayor tiempo en el intestino, por eso son
deshidratadas. Los tipos 3-5 son los tipos ideales por su facil excrecion. Los tipos 6-7
indican rpido transito intestinal, sin tiempo de absorber agua en el intestino.

ANEXO 10. Recomendaciones (RDA) de micronutrimentos para poblacion embarazada
en México y Estados Unidos.

Micronutrimentos

México

Estados Unidos

Vitamina C (mg/d)

Tiamina (mcg/d)
Riboflavina (mg/d)
Niacina (mg/d)
Piridoxina (mg/d)

Acido pantotenico (mg/d)

Biotina (mcg/d)
Colina (mg/d)

Cromo (mcg/d)

Cobre (mcg/d)
Fltor (mg/d)
Yodo (mcg/d)

14 a 50 afos: 138*

14 a 50 afios: 1.2
14 a 50 afios: 1.2 *
14 a 50 afios: 15 *

14 a 50 afios: 6 *

14 a 50 afos: 26 *

14 a 50 afos: 750 *
14 a 50 afos: 2.45 *
14 a 50 afios: 195 *

14 a 18 afios: 80
19 a 50 afios: 85
14 a 50 afios: 1.4
14 a 50 afios: 18
14 a 50 afios: 18
14 a 50 afios: 1.9
14 a 50 afios: 6 *
14 a 50 afios: 30
14 a 50 afios: 450 *
14 a 50 afios: 29 *
19 a 50 afios: 30 *
14 a 50 afios: 1000
14 a 50 afos: 3 *
14 a 50 afios: 220

14 a 18 afios: 400
19 a 50 afios: 350
Fosforo (mg/d) 14 a 50 afios: 1100 * 1149aa1580a;;§,s:,:172(§300

Selenio (mcg/d) 14 a 50 afos: 55 * 14 a 50 afios: 60

Magnesio (mg/d) 14 a 50 afios: 285 *

Nota: los valores presentados se refieren a la ingestion diaria recomendada. Los valores seguidos de un
asterisco (*), se refiere a la ingestion adecuada. Cuando no hay suficiente evidencia cientifica disponible
para establecer una EAR, y por lo tanto, para calcular la RDA, entonces de desarrolla la ingestion
adecuada. Esta es la que se cree, cubre las necesidades de los individuos sanos en un grupo, pero la falta
de informacién no permite que se tenga la seguridad para especificar qué porcentaje de la poblaciéon cubre
Sus requerimientos con esta ingestion.

Fuente:

IOM. Dietary Reference Intakes: Recommended Dietary Allowances and Adequate Intakes, Total Water
and Macronutrients. Food and Nutrition Board, Institute of Medicine, National Academies. 2005

Bourges H, Casanueva E, Rosado JL. Recomendaciones de la ingestion de nutrimentos para la poblacion
mexicana. Bases fisioldgicas. México: Editorial Panamericana, 2005

ANEXO 11. Grado de evidencia y fuerza de recomendacion de Guias de nutricion para infantes,
nifos y adultos con fibrosis quistica ESPEN-ESPGHAN-ECFS.

Fuerza de recomendacion

Fuerte Lo recomendamos/no lo recomendamos
Débil Lo sugerimos/no lo sugerimos
Grado de evidencia.
Mayor investigacion es poco probable que cambie la
confianza y seguridad en la estimacion del efecto.

Mayor investigacion es probable que tenga un impacto
Moderado importante en la seguridad y confianza de la estimacion del
efecto y tal vez cambie la estimacion.

Mayor investigacion es muy probable que tenga un impacto

Alto

Bajo importante en la seguridad y confianza de la estimacion del
efecto y tal vez cambie la estimacion.
Muy bajo Cualquier estimacién del efecto es muy incierta.
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