IMPORTANCIA DEL TRATAMIENTO NUTRICIONAL Y ENZIMATICO EN LA
FIBROSIS QUISTICA
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RESUMEN

L ospacientesconfibros squistica, puedenpresenter
malnutricion , o falla para crecer. Es necesario
observar €l efecdto del soporte nutricional en la
composiciéncorpora, e crecimiento, ylacalidadde
vida Ladimentacionsuplementariaresultaencambios
positivos en la composicion coropora y en la
velocidad decrecimiento. Laval oraciondel estado
nutricional de pacientes con fibrosis quisticadel
pancreas(FQP) demuestranquesu pobrecrecimiento
estaasoci adoconbg asconcentracionesdea bimina,
nitrogeno uréico, y colesterol en el sueroy con el
conteodegl dbulosblancose evados. Lamejoriadel
estado nutricional con nutrietnes parenterales
suplementados sugieren unamejoriaenlafuerza
muscular respiratoria de nifios con problemas
respiratorios.
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INTRODUCCION

L afibrog squigtica(FQ) esunaenfermedad congénita
deherenciaautosomicarecesiva, produci dapor una
mutacién del gen que codificalaproteinaCFTR
encargado del trasporte de iones a nivel de las
membranascel ularesdelascélulasepitelialesdel
pulmon, pancreas, intestino, higado, glandulas
sudoriparasy conductosdeferentesdel osvarones.
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Petientswithcydticfibross, canpresentmanutrition,
orgrowthfailure. It snecessary toobservetheeffect
of nutritional supportonbody composition, growth,
andquality of life. Thesupplemental feedingresulted
in positive changes in body composition and in
growth velocity. Assessment of nutritional status of
patientswith cystic fibrosisof the pancreas (CFP) showed
that their poor growthisassociatedwithlow concentrations
of abumin, ureanitrogen, and cholesterol inserumandwith
elevatedwhitebloodcell (WBC) counts. Thei mprovement
of nutritional statuswith supplemental parenteral
nutrients suggesting improvement in respiratory
musclestrengthof childrenwithpulmonary problems.
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PILARES DEL TRATAMIENTO

Soncincolospilaresbésicosdel tratamientodeesta
enfermedad: 1) Tratar lainfeccidn, lainflamaciony
reparar el aclaramientomucociliar; 2) Mantener un
buenestadodenutricidn; 3) Tratar lainsuficienciadel
pancreasexocrino; 4) Fisioterapiarespiratoria, y 5)
Deteccidn y tratamiento precoz delasenfermedades
asociadas. diabetes, hepatopatiay osteopeniat2.

ESTADO NUTRICIONAL

El estado nutritivotieneunainfluenciaimportante
sobrelacalidady cantidad devida, sabemos, ademas,
guelamalnutriciénenadultoscon FQ esunfactor
predictivodesupervivenciaconindependenciadela
funcionpulmonary queenlosnifios, € retrasodela
tallaesunfactor predictivodesupervivencia. Estos
argumentos indican que una terapia nutricional
agresivapuedemejorar laevoluciondelaalteracion
pulmonary por tantolasupervivencia, me orandoe
peso sefrenael deterioropulmonar. El pacientecon
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fibrosisquisticanecesitamantener unbuenestado
nutritivo, perotieneunaseriedefactoresencontra
paraconseguirlo. Lasneces dadescal oricasenestos
enfermosesténaumentadaspor lainfecci dnpulmonar,
latos, laexpectoracion, e trabajorespiratorioy por
lasenfermedadesasociadas. Aumentan|aspérdidas
deenergiapor lamaldigestiony malabsorciénde
nutrientes, por laateraciéndel metabolismodelas
saleshiliaresy por el sobredesarrollo bacteriano.
Tienen, ademés, unadisminuciondelaingesta. Este
disbal anceenergéticohacequesetengaunaatencion
permanente del estado nutritivo paraprevenir la
ma nutricion. Ademas, seespecul asobrelaposibilidad
de que la ateracion del gen pueda ser también
responsable de una alteracion intrinseca del
metabolismoenergético. Enestospacientes, existe
etapasdemayor riesgo demalnutricién, lactante,
adolescente y adulto, asi como €l inicio de
colonizacion, lasexacerbacionesy lassituacionesde
pre-trasplante®*.

MANEJO NUTRICIONAL

En el momento del diagndstico debe hacerseuna
evaluacion nutriciona (peso, talla, IMC y PC,
percentilados), unacuantificaciondeladl astasafecal
paraval orar el gradodeinsuficienciapancreaticay
unacuantificaciondel gradodeesteatorrea(Vande
Kamer o Fenir), junto con un coeficiente de
reabsorciondegrasasy conunaencuestanutricional.
Cadavez esmasevidentequee ciculode %1BW
noesunbuenindiceparavalorar € estadonutritivo
ennifioscon FQ. El IMC percentiladosparalaedad
pareceser unbuenmarcador. L osaportesdeenergia
deben compensar €l disbalanceenergético, por |o
guese recomiendan aportesentre 120%y 150%de
lasRDA. Enlapréactica, estosaportesdebenadaptarse
acadapaci entesegunmulltiplesparametros. presencia
desuficienciaoinsuficienciapancredtica,alavel ocided
de ganancia de peso y tala, a numero de
colonizacionesy reagudizacionesy alapresenciade
diabetesohepatopatia. Tambiénsonimportanteslos
aportesdesal. Enlosreciénnacidosy | actantesno
hay ninginfundamentoparadesaconsg arlalactancia
materna. Lalechedemujer tienemdiltiplesventagjas
para todos los nifios, incluidos los FQ: tiene un
Optimo aporte de nutrientes, posee factores que
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favorecenladigestiony aceleralamaduraciondel
intestino. Cuando por algin motivono sepuedadar
el pecho, lasformulasparal actantessonidoneasy
hastahoy no se han demostrado beneficiosconla
utilizaciondeférmulasdehidrolizadosdecaseina
conMCT. Lostriglicéridosdecadenamedia(MCT)
solo se recomiendan en situaciones especiales:
cuando hay que aumentar las calorias en poco
volumen puedeestar indicado suplementar conMCT
y polimeros de glucosa. Ante cualquier signo de
alarma, comoinadecuadagananciadepesoytalao
disminuciondel IMC, hay queintervenir sobrela
nutricion, inicia menteconproductosnaturad es, sendo
ena gunoscasosttilesl ossuplementosnutricionales
comerciales. Loideal esutilizar preferentementela
via oral y recurrir a la via enteral por sonda o
gastrostomia solo cuando sea necesario. La via
parenteral debereservarse paracasosexcepcionaes.
L asnormas que deben seguirse en €l tratamiento
nutricional son: 1) Educacion precoz deloshabitos
alimenticios; 2) Deteccion temprana del freno o
retrasodd desarrollo, cuantificandolaingestadietética
ylaspérdidas,y 3) | ntervencidnrapidaantecual quier
signo de alarma. En todas las revisiones de los
paci entes debetenerse presentelaval oracion del
estadonutricional®.

INSUFICIENCIA PANCREATICA

Lasmutacionesdelaclasel, I, 111y VI, producen
unapérdidacompletadel canal decloroporloque
tienen una fuerte asociacion con insuficiencia
pancredtica, mientrasgquelasmutaciones|VyV,
poseen ciertacapaci dad parael transportedecloro
y se asocian con suficiencia pancreatica. La
insuficienciapancredticaexocrina(l PE) etapresente
en el 80% de los pacientes con fibrosis quistica
desdelosprimerosmesesdeviday puedeaumentar
conlaedad. El genotipoqueconfierelasuficiencia
pancredticaestaclaramenterel acionadoconunmejor
prondsti co, en partedebido aqueseasociaconun
mejor estado nutricional y undeterioromaslentode
lafuncidnrespiratoria, conunasupervivenciaglobal
mediamayor. Laadministracionoral deenzimas
pancredti cas micronizadoscon cubiertaentérica,
[lamada comUnmente terapia de substitucion
enzimaticapancredtica(TSEP) constituyeunode
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los pilares para mejorar el pronéstico de la
enfermedad, a reducirlamalabsorciony mejorar la
nutriciondel paciente. Ladosificaciondeenzimas
pancredticos, puderealizarse de dos maneras por
gramo degrasaingeridao por kilo depeso®.

Dosificacién por gramos de grasa
ingerida: 500-4.000Ul1/gr degrasaingerida/dia.
L actantes: 1.00-2.00 Ul lipasax 120ml deférmula
o pecho

Dosificacion por kilogramo de peso: <de
4 aios: 1.000 Ul lipasa/Kg/comida. > de 4 afios:
500Ul lipasa/Kg/comida

Estas indicaciones son vélidas para iniciar €l
tratamiento, posteriormente la dosis debe
individualizarsesegunrespuestadecadapaciente,
medidapor |ascifrasdeesteatorreay €l coeficiente
dereabsorciéndegrasas. Existenunosmargenesde
seguridad queno debensobrepasarsenunca: maximo
de2.500Ul/comidao10.000Ul/kg/dia. El control
delaadministraciéndeenzimasdeberedlizarse, de
forma individualizada, valorando € grado de
esteatorreay d coeficientedereabsorciondegrasss.
En casos de no control de la esteatorrea hay que
realizar unadetalladainvestigaciondel asposibles
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causas. faltadecumplimientoterapéutico, ingesta
excesivadegrasa, descartar causasdeesteatorrea
rebel decomo hiperacidez gastroduodenal , faltade
solubilizacionmicelar, sobrecrecimientobacteriano
intestinal, alteraciones del enterocito, e
hipokaliemia’®.
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