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La fibrosis quistica (FQ), originalmente denominada fibrosis quistica del pancreas, o también
conocida como mucoviscidosis (del latin muccus, "moco", y viscosus, "pegajoso"), es una
enfermedad frecuente que afecta al organismo en forma generalizada, causando en muchas
ocasiones la muerte prematura. La FQ es un trastorno multisistémico que causa la formacién y
acumulacién de un moco espeso y pegajoso, afectando fundamentalmente a pulmones, intestinos,
pancreas e higado, se refiere a los procesos caracteristicos de cicatrizacion (fibrosis) y formacién
de quistes dentro del pancreas, reconocidos por primera vez en los afios 1930.

Asimismo, se caracteriza por la presencia de una alta concentracion de sal (NaCl) en el sudor, lo
que sentd las bases de la prueba estandar para este diagndstico: el examen de electrolitos del
sudor, evalla, entre otros iones, los niveles de cloruro excretados. Una vez que el examen del
sudor ha dado positivo, se realiza un diagnostico méas detallado y preciso, mediante la
identificacion de las mutaciones en el gen CFTR.

Una variedad de sintomas, incluyendo infecciones sinusales, disminucién del crecimiento, diarrea
entre otros, e son el resultado de los efectos de la FQ sobre los distintos 6rganos. No existe cura
para la FQ, sin embargo hoy en dia existen tratamientos en los que se puede tener una vida
completamente normal alargando la misma un 25 %; la supervivencia media para estos pacientes
se estima en 35 afios, alcanzando valores mas altos en algunos paises (57,8 en EE.UU.). En
casos severos, el empeoramiento de la enfermedad puede imponer la necesidad de un trasplante
de pulmon.

[@lsintomas y sighos

La sintomatologia de la fibrosis quistica varia en funcién de la edad del individuo, el grado en que
se ven afectados érganos especificos, la terapéutica instaurada y los tipos de infecciones
asociadas. Esta enfermedad compromete al organismo en su totalidad y muestra su impacto sobre
el crecimiento, la funcion respiratoria y la digestién. El periodo neonatal se caracteriza por una
pobre ganancia de peso y por obstruccion intestinal producida por heces densas y voluminosas.
Otros sintomas aparecen, mas tarde, durante la nifiez y al inicio de la edad adulta. Estos incluyen
retardo del crecimiento, presencia enfermedad pulmonar, y dificultades crecientes por la
malabsorcién de vitaminas y nutrientes en el tracto gastrointestinal.

A la mayoria de los nifios se les diagnostica fibrosis quistica antes del primer afio de vida, cuando
la mucosidad pegajosa que afecta pulmones y pancreas, comienza a mostrar su impacto. A nivel
del pancreas se produce una pérdida del tejido acinar funcional y de la capacidad secretora de los
canaliculos, secundaria a la obstruccion por el moco viscoso. La insuficiencia pancreatica
exocrina, que esta ya presenta en el 65% de los recién nacidos afectados, produce maladigestion
y malabsorcién especialmente de las grasas de la alimentacion, con diarreas malolientes y
flatulencia.
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A medida que avanza la fibrosis quistica pueden llegar a afectarse los islotes Langerhans y por
tanto la funcién endocrina de la glandula, lo que explica que entre el 5y el 15 % de los pacientes
desarrollen Diabetes Mellitus (DM) que se caracteriza por no ser propensa a cuadros de
cetoacidosis (Martinez F.C, 2005).

Otras manifestaciones:

El deposito de material espeso en las vias hepatobiliares es el responsable de la aparicion, en el
2-3 % de los casos, de una cirrosis biliar focal o multilobar, con la posible aparicion: hipertension
portal, hematemesis por varices esofagicas y la consiguiente repercusién negativa en el estado
nutricional. Ademas disminuye la secrecion de acidos biliares, con aumento de la maladigestion
grasa (Martinez F.C, 2005)

En el tracto respiratorio, esas secreciones sirven como caldo de cultivo para diversas bacterias
responsables de infecciones crénicas, con deterioro progresivo y permanente del parénquima
pulmonar. Conforme se agrava la condicidon respiratoria, los pacientes sufren hipertension
pulmonar, la cual resulta del bloqueo de las vias aéreas mas pequefias con el moco espeso
caracteristico de la fibrosis quistica. La inflamacion y la infeccién producen dafio a los pulmones y
cambios estructurales que conducen a una variedad de sintomas. En las etapas iniciales,
comunmente se presentan tos incesante, produccién copiosa de flema, y una disminucién en la
capacidad aerdbica. Muchos de estos sintomas ocurren cuando ciertas bacterias
fundamentalmente, Pseudomonas aeruginosa, que hormalmente viven en el moco espeso, crecen
en forma descontrolada y causan neumonia. En estados avanzados de la FQ, los cambios en la
arquitectura del pulmén producen dificultades respiratorias crénicas.

Otros sintomas incluyen expectoracion de sangre o esputo sanguinolento, dilatacién crénica de los
bronquios o bronquiolos (bronquiectasia), elevacién de la presion sanguinea en el pulmén,
insuficiencia cardiaca, disnea, insuficiencia respiratoria y atelectasia; podria requerirse soporte
ventilatorio. Las personas con FQ son susceptibles a otros tipos de enfermedades respiratorias,
en forma crénica

Enfermedad gastrointestinal, hepatica y pancreatica

El meconio puede obstruir completamente los intestinos y causar graves trastornos, esta condicion,
llamada ileo meconial, ocurre en el 10% de los recién nacidos con FQ. Asimismo, es también
frecuente la asociacion de FQ con protrusion de las membranas rectales internas (prolapso rectal),
debida al mayor volumen fecal, a la malnutricién, y a la elevacion de la presion intraabdominal por
tos cronica.

El moco glutinoso en las secreciones espesas del pancreas, érgano responsable de proveer jugos
digestivos, impide el movimiento de las enzimas pancreaticas hacia el intestino y producen dafio
irreversible en el pancreas, a menudo acompafiado de dolorosa inflamaciéon (pancreatitis). La
deficiencia de enzimas digestivas se traduce en un impedimento para absorber los nutrientes, con
la subsiguiente excrecion de éstos en las heces: este trastorno es conocido como malabsorcion, la
cual conduce a la desnutricion y al retardo en el crecimiento y desarrollo, ambos debidos a la baja
biodisponibilidad calérica. Las personas con FQ tienen, en particular, problemas para absorber las
vitaminas A, D, E, y K; ademas de la afeccidon pancredtica, suelen experimentar acidez cronica,
xerostomia, obstruccion intestinal por prolapso y constipacion. Los pacientes mayores desarrollan
también el sindrome de obstruccion intestinal distal.

Estas secreciones también pueden causar problemas en el higado, la bilis, producida por esta
viscera para facilitar la digestion, podria bloquear las vias biliares, dafiando los tejidos adyacentes.
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Con el tiempo, esta situacion conduce a la cirrosis. En ese caso, resultan comprometidas funciones
de primer orden, tales como las implicadas en la neutralizacién de toxinas y en la sintesis de
importantes proteinas y los factores de coagulacion.

Enfermedad endocrina y crecimiento

El pancreas contiene los islotes de Langerhans, que son los responsables de producir insulina, un
dafio en el pancreas puede provocar la pérdida de las células de los islotes y conducir a la
diabetes. Por otra parte, la vitamina D aportada en la alimentacion esta implicada en la regulacién
del calcio y del fosforo. La baja disponibilidad de ésta, a causa de la malabsorcién, conduce a la
osteoporosis, aumentando el riesgo de sufrir fracturas. Adicionalmente, las personas con FQ a
menudo presentan, en manos y pies, una malformacion denominada dedos en palillo de tambor o
hipocraticos, la cual se debe a los efectos de esta enfermedad crénica y a la hipoxia en sus
huesos.

Las personas con FQ a menudo presentan malformacién y agrandamiento de los dedos (dedos en palillo de tambor o hipocraticos)

El retardo en el crecimiento en los nifios con FQ no logra, por lo general, ganar peso y altura en
tasas comparables con nifios de su misma edad y sexo. Los determinantes del retardo en el
crecimiento son multifactoriales e incluyen la infeccién pulmonar crénica, la malabsorcion de
nutrientes en el tracto gastrointestinal, y el aumento de la demanda metabdlica asociado a la
afeccion crénica.

Caracteristicas clinicas mas frecuentes segun la edad

Recién nacido

Menores de 2 afios

Nifios

Adolescentes y
adultos

ileo meconial

Ictericia prologada

Tos y taquipneas
persistentes

Pobre ganancia de peso

Fallo de crecimiento
Esteatorrea

Infeccion respiratoria
recurrentes/broquiolitis
Atelectasia persistentes
Edema’/hipoalbuminemia
Prolapso rectal
Sindrome de deplecion
salina

Mal absorcion

Fallo del crecimiento

Tos cronica

Infeccion pulmonar
recurrente/bronquiectasias
Cultivo de  secrecion
positivo para stafilococcus
aureus o pseudomonas
Pdlipos nasales
Diagnostico de
quistica familiar

fibrosis

Polipos nasales
Sinusistis cronica
Bronquitis
cronica/bronquiectasia
Hipocratismo distal
Azoospermia

Cirrosis biliar
Diabetes

Litiasis vesicular

Tratamiento
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El diagnostico tardio de esta es una de las causa frecuentemente asociadas a malnutricion severa:
lo que corresponde a multiples mecanismos relacionados con la fisiopatologia de la enfermedad
ya que se aumentan las demandas de energia, deficiencia de vitaminas y micronutriente; la
incompleta correccion de la malabsorcion relacionada con la insuficiencia pancreatica, el déficit de
insulina, la enfermedad hepatica y trastornos del metabolismo de los lipidos aun en estudio, van a
contribuir a la malnutricion causando como consecuencia: alteracion en el ritmo del crecimiento
pondo-estatural y en la composicién corporal, retraso puberal, mayor susceptibilidad a las
infecciones, deterioro de la funcién pulmonar, baja tolerancia al ejercicio, baja autoestima y
aumento de la mortalidad. (Fernandez A, 2004)

Las manifestaciones asociadas a la FQ, la inflamacién pulmonar crénica, provocan alteraciones
nutricionales, que en muchos casos preceden a la infeccién, determinando asi el prondstico y la
sobrevida del paciente.

Por otro lado la afectacidn digestiva (insuficiencia pancreatica, alteracién hepatobiliar, alteracion
intestinal) contribuye a un mal aprovechamiento de los nutrientes, con pérdidas fecales de macro y
micronutrientes.

Finalmente, la inapetencia que aparece con frecuencia sobre todo en los periodos de infecciones
respiratorias o de problemas digestivos, lo que contribuye a la desnutricién a través de una ingesta
inadecuada.

Inapetencia
y anorexia
Diabetes Enferme'd.ad
hepatobiliar
Insuflc!en_ma S Deficit Fje ¢ Adherencia
pancréatica energia
Dificultades Conducta
Psicosociales alimentaria
Perdida de
peso
Alteracion del Capacidad Infeccic’)rvI\
parénquima
pulmonar inmune inflamacién
| Deterioro de la funcién pulmonar |

(Fernandez A, 2004)



Evaluacién del estado nutricional.

La importancia del mejorar el estado nutricional en la sobrevida a largo plazo de pacientes con
fibrosis quistica ha sido bien documentada. EL REGLAFQ (Registro Latinoamericano de FQ),
quienes refieren que la adecuada valoracion del estado nutricional y la terapia oportuna han
probado restablecer los depdésitos energéticos mejorando la capacidad para el ejercicio, la fuerza
de los musculos respiratorios y mejorar la respuesta frente a infecciones respiratorias (E, 1999)

En la evaluacion nutricional se debe incluir datos antropométricos, analisis de la composicion
corporal, estado del desarrollo puberal, evaluacion de los datos bioquimicos, conducta alimentaria,
realizdndole un adecuado recordatorio de alimentos cuantitativo de 3 dias, cruzando los datos con
la frecuencia de consumo, uso de suplementos nutricionales completos y/o solo de vitaminas y/o
minerales, uso de enzimas digestivas, cambios del apetito y aspectos sicosociales del entorno.

Evaluacion antropométrica

Los datos relacionados con el estado nutricional en general son expresados en perimetro cefalico
(menores de 2 afios), peso, longitud/ talla, relacion peso/talla, peso/longitud e indice de masa
corporal, (IMC), (tablas OMS). Estos datos se deben registrar en las curvas de crecimiento y
desarrollo, que permitan analizar la evolucién de cada paciente, y los datos pueden a su vez
expresarse en términos de puntaje Z score, para compararlos con datos de referencia. Es
importante el seguimiento de la velocidad de crecimiento en estos nifios ya que dependiendo de
esta, se debe de pensar en instaurar un soporte nutricional especializado (Lama More.R, 2002)

El desarrollo puberal puede estar alterado en los pacientes con fibrosis quistica, por lo que es
aconsejable realizar una evaluacién del desarrollo: estadios Tanner

El estadio del desarrollo puberal: mamario, genital y edad de la menarca, debe ser parte integral de
la evaluacion del crecimiento y desarrollo. Aquellos paciente con desarrollo puberal tardio pueden
varia su curva de crecimiento hacia percentiles inferiores, por lo que se aconseja a los padres
mantener una relacién muy estrecha con el pre puber para una correcta interpretacion de los
cambios de peso y talla durante la adolescencia.

Los pliegues cutaneos reflejan las reservas energéticas, mientras que la circunferencia braquial y
el area braquial evalta la masa muscular de cada paciente, es aconsejable realizar estas
medidas 2 veces al afio, preferiblemente por la misma persona. La composicién corporal (masa
magra y masa grasa) y sus cambios, son de los aspectos de mas trascendencia en la evaluacion,
asi como el seguimiento de la curva de crecimiento.

Se ha observado estrecha relacién entre masa magra y funciéon pulmonar. La pérdida de masa
magra, se produce sobre todo en los estadios de afectacion pulmonar moderada a severa,
asociada a factores relacionados con el proceso de infeccién-inflamacion, ha sido vinculada a un
deterioro mayor de la funcién pulmonar, presentando un circulo en la cual la infeccibn aumenta
las demandas energéticas y produciendo un impacto sobre la masa magra y la masa grasa.

La bioimpedanciometria ha sido valorada como un método Util para la medicién de masa magra y
masa grasa en proporciones normales; sin embargo en este método se alteran los resultados por
la composicion de agua y electrolitos corporales, su aplicacion en pacientes con FQ ha sido
cuestionada (Lama More.R, 2002)(Martinez F.C, 2005).

Se debe tener especial cuidado:

e Pesol/talla menor del 90 % del peso referencia
e Tallaigual o menor del tercer percentil 0 menos de 3 desviaciones estandar



e Déficit de ganancia de peso en 6 meses en pacientes menores de 18 afios
e Evidencia clinica de déficit de vitaminas liposolubles
e Evidencia clinica de insuficiencia pancreatica mal controlada

Se deben buscar ademas signos clinicos de desnutricion: piel, mucosas, cabello, dientes, entre
otros.

La evaluacién de la ingesta de alimentos a través del interrogatorio, realizando una adecuada
anamnesis de consumo de 24 horas, correlacionada con frecuencia de consumo de los alimentos
(tratando de evaluar minimo 3 dias de la semana y 1 dia del fin de semana), ademas incluir gustos
y rechazos alimentarios, consumo de las enzimas pancredticas, horarios de alimentacion, horario
de las enzimas digestivas, uso de suplementos nutricional completos o suplementos de vitaminas
0 minerales, todo esto nos dard pautas del balance energético, el cual estara establecido por el
andlisis de la ingesta, las perdidas digestivas y el estado hipermetabdlico

Aspectos psicosociales y de la conducta alimentaria

El momento de la comida puede resultar altamente estresante, ya que del consumo de los
alimento va a incidir en el estado nutricional, ademas de esto la situacion econémica va a
depender la consecucion de algunos alimentos y en muchos casos se hace necesario cambios de
hébitos de alimentacién.

Evaluacion clinica

En el examen fisico debe evaluarse las caracteristicas del abdomen: nausea, vémitos, saciedad
precoz y dolor, signos de mal absorcion, presencia de masas abdominales debido a constipacién o
a ileo meconial, ademas evaluar el tamafio del higado y bazo, evaluar la existencia de sangrado
digestivo.

Debe evaluar ademas infecciones cronicas, dolor abdominal, gastritis, reflujo gastroesofagico, e
ileo meconial equivalente. (Fernandez A, 2004)

Para determinar el requerimiento cal6rico y nutricional se debe hacer un balance entre el consumo
de alimentos, la capacidad de absorcion, utilizacion y digestion de los alimentos, el gasto calérico
y las pérdidas por mala absorcion, el gasto energético aumentado por infecciones pulmonares u
otras causas de necesidades nutricionales aumentadas

Valoracion de la Mala-absorciéon

Gran porcentaje de pacientes con fibrosis quistica presentan insuficiencia pancreatica exocrina y
requieren suplementos enzimaticos, en general, se mal absorben las grasas ingeridas y en menor
proporcidn las proteina.

Se debe reevaluar el grado de adherencia al manejo de enzimas, los horarios, la cantidad y la
calidad de las comidas antes de realizar un cambio en la dosis de estas.

La esteatorrea es una insuficiencia pancreatica la cual se define como una eliminacién de
cantidades de grasa en las heces, superiores a lo hormal, que se caracteriza por la produccién de
deposiciones espumosas de olor fétido y que flotan en el agua, ademas se debe relacionar con
sintomas: dolor abdominal, intolerancia a los alimentos grasos, cambios en las caracteristicas de
las deposiciones, distension abdominal y alteracion del estado nutricional. (E, 1999)



_ Determinar las caracteristicas de la materia fecal es de suma importancia y se debe
valorar: olor, color, consistencia, cantidad, presencia de grasa y la pérdida del “chorro de
aceite”.

Las pérdidas energéticas se producen:

1. Insuficiencia pancreatica: las pérdidas de mayor repercusion son las pérdidas grasas por
mal absorciéon. El objetivo es conseguir una absorcion superior al 90%, aunque en la
realidad la absorcion es entre el 80 — 88%. En los datos de la absorcion debe incluir datos
de la ingesta referida.

2. Insuficiencia pancreatica endocrina: En caso de intolerancia a los carbohidratos es posible
que en la orina se pierda energia en forma de glucosa, por lo que se debe tener en cuenta
cuando hay pérdida de peso no esperada.

3. Al valorar las pérdidas se debe tener en cuenta que la mayor pérdida de nitrégeno N, se
produce en le orina y el nitrégeno fecal proviene de una mezcla constituida por nitrégeno
enddgeno y proteinas procedentes de la dieta no absorbidas. Las perdidas por esteatorrea
y creatorrea son altas, ademas las perdidas insensibles estan aumentadas por la secrecién
aumentada de moco en el tracto respiratorio (2 grN/dia) y las pérdidas de N en sudor estan
aumentadas, aunque no es posible cuantificarlas. En estos pacientes es necesario
mantener un balance positivo superior a 3 gramos de nitrégeno al dia (Lama More.R,
2002)

Calculo del requerimiento calérico y nutricional

El método méas exacto para determinar el gasto energético es la calorimetria indirecta, sin embargo
no se encuentra al alcance de todas las instituciones y/o consultorio y este se vera alterada por la
concentraciones de iones en el organismo, por lo cual se han desarrollado féormulas para el calculo
del gasto energético total, el cual se ve afectado por la temperatura, genero, etapa del crecimiento,
enfermedad o injuria a la cual es expuesta la persona.

El gasto energético basal, es la energia minima para el mantenimiento de los procesos vitales:
circulacién, respiracion, peristaltismo, temperatura muscular, actividad glandular.

El gasto energético total, es el gasto energético basal por el factor de injuria, la actividad fisica,
por el efecto termogénico de los alimentos (10 % del GMB), por crecimiento y por factores de
estrés

GASTO ENERGETICO TOTAL

El gasto metabdlico basal (GMB) puede ser evaluado de acuerdo a las ecuaciones de establecidas
por la OMS, sumando un coeficiente establecido por la actividad (CA): en cama GMB x 1,3,
sedentario: GMB x 1,5, actividad: GMB x 1,7.

El requerimiento estimado para estos pacientes estaria entre 120 y 150 % de la recomendacion
dietética americana (RDA) por edad y sexo, esta calorias deben distribuirse entre un 45 — 55%
como carbohidratos, entre el 35y 40 % de grasas y proteina entre un 15 y 20 %, asegurandose los
reguerimientos por edad, dependiendo de la condicidn clinica y nutricional del paciente, se deben
realizar aumentos lentos y graduales a fin de evitar deterioro nutricional.

Se debe recordar que los pacientes con FQ tienen alto riesgo de desarrollar déficit de acidos
grasos esenciales, por lo que se debe asegurar un aporte del 3 — 10% del valor calérico total vy
triglicéridos de cadena media 1 ml/kgr/dia — 4 ml/kgr/dia.



Por otro lado, es importante cubrir las necesidades de fibra, calculando que cada 1000 calorias
debe brindar 14 gramos de fibra o bien a partir de los 2 afios seria edad mas 5 gramos de fibra
como minimo y como maximo edad mas 10 gramos de fibra.

Todos los pacientes con insuficiencia pancreatica requieren suplemento de vitaminas liposolubles
especialmente vitamina A y E, los déficit de vitamina D en aquellos pacientes que no reciben los
rayos solares o enfermedad hepatica colestasica. Los requerimientos de vitamina K, no estan
adecuadamente establecidos excepto en pacientes en tratamiento con antibidticos

Las vitaminas liposolubles son mejor absorbidas si su ingesta coincide con algunos alimentos que
requieran enzimas digestivas.

En situaciones especiales, por ejemplo aquellos que presentan enfermedad hepatica, donde la
deficiencia de sales biliares puede aumentar la absorcion de vitaminas liposolubles, las dosis
habituales deben ser reevaluadas (Fernandez A, 2004)

Debido a la esteatorrea, presente incluso pese a la administracién de las enzimas pancreéticas en
forma adecuada, puede producirse un déficit de &cidos grasos esenciales, que deben sospecharse
ante la presencia de dermatitis seborreica. Son més propensos los nifios que reciben férmulas
ricas en triglicéridos de cadena media y con escasos triglicéridos de cadena larga.

DEFICIT DE VITAMINAS.

A pesar de la correcta suplementacion de las enzimas pancredticas, se presenta déficit en la
absorcién de las vitaminas especialmente las liposolubles como es los casos: diagndstico tardio,
resecciones intestinales, inadecuada adherencia a la suplementacion enzimaética y/o enfermedad
hepética, por lo que se recomienda, obligatoria suplementacibn en caso de insuficiencia
pancredtica.

Vitamina A: Existe una clara asociacion entre los niveles de vitamina A y el estado nutricional en
estos pacientes; sin una adecuada suplementacion fueron descritas manifestaciones carenciales
como: defecto de la vision nocturna y la xeroftalmia. El déficit depende de la malabsorcién de
vitaminas liposolubles, siendo la pérdida de la vitamina A en las heces del 40 %, mientras que en
personas sanas es solo 1.8% (Fernandez A, 2004) (Borowitz D, 2002). Asimismo, los niveles
bajos de proteina que une el retinol se correlacionan tanto con los estados de infeccion —
inflamacion como con el déficit de zinc, comunmente presente en esta enfermedad.

Vitamina D

La vitamina D juega un rol importante en la adecuada absorcidn intestinal de calcio. La deficiencia
de esta se presenta en aquellos pacientes con insuficiencia pancreatica y especialmente, en los
que reciben escasa exposicion solar, o bien con alteracién hepatica.

Una adecuada ingesta de calcio y vitamina D son considerados factores importantes en la
prevencion de la osteopenia u osteoporosis.

Se han encontrado carencias de esta vitamina entre un 10 -40 %, en estos pacientes; este dato es
de especial importancia teniendo en cuenta que se ha comprobado una disminucién de la densidad
mineral dsea en comparacion con poblacion sana, con mayor frecuencia de fracturas éseas. (E,
1999)

Vitamina K



Los pacientes con insuficiencia pancreatica tienen un riesgo aumentado de deficiencia de vitamina
K por la malabsorcién, la alteracion hepatica (alteracién en la secrecion de sales biliares), y por el
uso recurrente de antibiéticos (alterando la flora colénica lo que va a disminur su absorcion).

No se recomienda su suplementacion de manera rutinaria, salvo en pacientes: enfermedad
hepatica colestasica, reseccion intestinal amplia, hemoptisis, posiblemente en pacientes con
osteopenia/ osteoporosis (por el papel en la formacién de osteocalcina).

Vitamina E

La vitamina E es un potente antioxidante que protege contra la oxidacion de los lipidos de
membrana y contra la destruccion oxidativa de la vitamina A. También participa en la sintesis de
prostaglandinas( ante el deficit de vitamina E aumenta la produccién de PGF a2 la cual a su vez
provoca broncoespasmo y vasoconstriccion pulmonar).

Existen diferentes preparados para la suplementacion de vitamina E: forma liposolubles, o
preparados hidrosolubles para su mejor absorcion. La dosis excesiva de vitamina E puede
acentuar la coagulopatia asociada a deficiencia de vitamina K.

Dosis recomendadas de vitaminas liposolubles para pacientes con FQ con insuficiencia
pancreatica (Borowitz D, 2002)

0 —12 meses 1 — 3 aflos 3 — 8 afos Mayores de 8
afos

Vitamina 1.500 5.000 5.000 — 10.000
(IV) 10.000
Vitamina 400 400 - 800 400 - 800 400 - 800
(V)
Vitamina 40 - 50 80 - 150 100 - 200 200 - 400
(V)
Vitamina 0,3-0,5 0,3-0,5 0,3-0,5 0,3-0,5
(mg*)

*No hay disponibles guias de la dosis de vitamina K, la dosis debe ser ajustada a parametros de
coagulacion y a niveles de PIVKA-II

Para las vitaminas hidrosolubles, no existen recomendaciones precisas para su suplementacion,
ya que para su absorcién y utilizacién no estd alterada en estos pacientes, con excepcion de la
vitamina B12, en casos de reseccion del ileon terminal, por lo que se recomienda administracion
intramuscular.

Minerales y electroélitos

Se ha encontrado un déficit de minerales asociado a la fibrosis quistica que alteran
significativamente el crecimiento, desarrollo y prondsticos de los pacientes, entre los cuales se ha
detectado alta prevalencia de osteopenia, osteoporosis y fracturas; en estos pacientes;
principalmente por el déficit de calcio (asociado a escasa ingesta y/o déficit de la vitamina D); se
recomienda prestar especial atencion en periodos prepuberal (en las nifias de 9 — 16 afios y en los
nifilos 12 a 18 afios), ya que esta etapa es crucial para alcanzar el pico de masa 0sea y por tanto
se va a consolidar la salud 6sea para la edad adulto (E, 1999).




Sodio

Los pacientes con fibrosis quistica eliminan cuatro veces mas sodio por el sudor que las personas
sanas y el exceso de sudor puede producir liberacion de aldosterona, retencién renal de sal y
deshidratacion. Debido a las perdidas de sodio en piel, la suplementacién dietética o
medicamentosa de cloruro de sodio ( de 3 a 4 mEg/kgr/dia), debe realizarses en todas la etapas de
la vida, sobretodo en las épocas de calor intenso 0 en aquellos que realicen actividad fisica
importante, factores de estrés, lactancia materna exclusiva o situacione de perdidas aumentadas
(vomito y diarrea).

Zinc

La deficiencia de zinc se asocia a anorexia, retraso en el crecimiento, alteracion en los procesos
de cicatrizacion y reparacién normal de los tejidos dafiados; ademéas se correlaciona con los
niveles de proteina plasmaticas, entre ellas la proteina que une al retinol y por lo tanto, a los
niveles de vitamina A.

Los niveles de concentraccion de zinc generalmente baja durante las exacerbaciones pulmonares
y retornan a valores normales en la recuperacién, sin reflejar la realidad de los depdsitos, se
aconseja controlar los niveles plasmaticos, especialmente en nifios con problemas de crecimiento
(por aumento de las pérdidas fecales), la recomendacién para menores de 12 afios: 22 mgr cada
12 horas, y en los mayores 45 mgr/ cada 12 horas

Magnesio

Los pacientes con fibrosis quistica pueden presentar hipomagnesemia. Los sintomas pueden ser:
fatiga, debilidad y calambres musculares.

Las perdidas urinarias de magnesio pueden aumentar en estado de hiperaldosteronismo y por el
uso prolongado aminoglucésidos. La diuresis forzada, ya sea por el uso de drogas o por
glucosuria, aumentan las perdidas urinarias de magnesio; este se une a las grasas y su perdida en
material fecal aumenta en los casos de esteatorrea.

Calcio

Se destacan posibles deficit asociado a la baja ingesta de este nutriente o al deficit de la vitamina
D, por lo que se sugiere suplementar: sin control o presencia de osteopenia/osteoporosis: 250 —
500 mgr/dia, con signos de osteopenia/ osteoporosis 1000 — 1500 mgr/dia.

Selenio

El selenio es un cofactor esencial de la enzima glutation peroxidasa la cual est4 asociada a la
vitamina E, como parte importante del sistema antioxidante.

Antioxidantes

La inflamacion endobronquial y la infeccién son determinantes en la falla del balance entre la
injuria oxidativa y la defensa antioxidante. El selenio, los B carotenos, las vitaminas A y C,
interactuan para el adecuado funcionamiento de este sistema. El requerimiento de vitamina C
aumenta en la medida que progresa la enfermedad pulmonar.

Metabolismo lipidico



El deficit de acidos grasos esenciales, en especial el acido linoleico esta relacionado con la
alteracién de los macrofagos a nivel pulmonar, este deficit se caracteriza por: lesiones en la piel,
inadecuada cicatrizacién de las heridas, bajas defensas frente a la infeccién y fallo en el
crecimiento, también se ha asociado a la disminucion en la producciion de surfactantes pulmonar y
a la baja defensa de los mecanismos antibacterianos.(Fernandez A, 2004),

TRATAMIENTO NUTRICIONAL

Tiene como objetivo conseguir un adecuado crecimiento y desarrollo de los nifios, con el fin de
alcanzar la talla estimada.

El tratamiento nutricional debe individualizarse, ajustandose el aporte de calorias y nutrientes de
acuerdo a la edad, sexo, actividad fisica, gustos y rechazos alimentarios, estado fisiolégico y
condicién clinica, en funcion de evitar dieta desequilibradas, monétonas, en donde se adquieran
adecuados habitos de alimentacion y que se favorezca un adecuado crecimiento y desarrollo

Se aconseja realizar tres comidas principales y tres entre comidas a lo largo del dia, con el objeto
de facilitar la ingesta energética adecuada y disminuir la sensacién de plenitud gastrica.

Distintos estudios han observado los siguientes beneficios:

1. Mejoria de la composicién corporal.

2. Aumento de la fuerza muscular.

3. Sensacién de bienestar.

4. Autocontrol de la ganancia de peso.

5. Mejoria de la imagen corporal.

6. Desarrollo de caracteres sexuales.

7. Reduccion del deterioro durante las exacerbaciones pulmonares.
8. Rehabilitacion nutricional en candidatos a trasplante.

9. Menor saciedad temprana y mayor tolerancia a la via oral.

SUPLEMENTOS ENERGETICOS - PROTEICOS

Es de anotar que gran porcentaje de estos pacientes van a requerir suplementos nutricionales ya
gue presentan sensacion de plenitud gastrica temprano, periodos de inapetencia, ademas la dieta
no consigue cubrir el requerimiento energético-proteico por requerirse dietas de alta densidad
caldrica, el fraccionamiento de las comidas en el dia mejora la tolerancia a la via oral, por lo tanto
se debe plantear la posibilidad de complementos comerciales de composicién definida, laboratorio
conocido, ya sea con féormulas completas o con modulos de macro o micronutrientes. Estos deben
complementar la ingesta oral insuficiente, y por ello es importante establecer el momento mas



adecuado, el objetivo es conseguir una adecuada ingesta de alimentos, que se cumpla la meta
caldrica y nutricional sin que se sustituyan, alimentos y/o grupos de alimentos, se trata de optimizar
la ingesta de alimentos, con la adecuada indicacién de enzimas digestivas pancredticas y de
suplementos nutricionales

En pacientes con malnutricion se recomienda hidrolizados de proteina y acidos grasos de cadena
media, por su facil absorcion y digestion. En pacientes sin deterioro nutricional grave se sugiere
suplemento nutricional de mayor densidad calérico vy triglicéridos de cadena media, se debe tener
cuidado con la sobrecarga de carbohidratos en etapas de descompensacion respiratoria con
tendencia a la retencién de CO*

ENZIMAS PANCREATICAS:

La administracion por via oral de enzimas pancreaticas tiene como finalidad corregir la mala
digestion producida por la deficiente secrecion del pancreas exocrino.

Nunca deben romperse los granos y recordar que ante la exposicién al calor, a la humedad o a la
luz son inactivadas.

Los lactantes deben recibir entre 2.000 y 4.000 unidades de lipasa por cada 120 ml de formula o
por cada alimentacién al pecho, lo que equivales a 450 — 900 unidades de lipasa por cada gramo
de grasa ingerida. El célculo sobre la base de la ingesta de grasa se considera el mas correcto, lo
que se establece para todas las edades 1800 unidades de lipasa por gramo de grasa; es
importante establecer cudles son las comidas principales y cuales tienen mayor aporte de grasa.
En promedio un lactante ingiere 5 gramos de grasa por kg/dia, mientras que un adulto 2 gr por kg/
dia.

Existe gran variacion en la respuesta a las enzimas, cambios en las dosis o el preparado comercial
por lo que puede requerir ajustes por varios dias. Pacientes que recibe mas de 2.500 U lipasa/kg
por comida deben ser evaluados periédicamente, dosis superiores a 6.000 U lipasa/kg/ comida han
sido asociadas con colonopatia fibrosante y estenosis colénica. Se recomienda no utilizar dosis
que superen 10.000 U lipasa/Kg/dia

Actualmente se aceptan capsulas con microtabletas o microesferas de cubierta entérica. El tiempo
de accion es de 30 a 40 minutos por lo que se debe administrar al comienzo o en la mitad de la
comida, se recomienda no mezclarlas con férmulas lacteas o antiacidos

Debe recomendarse que no queden restos de enzimas en la boca, ya que son irritantes de la
mucosa, se debe definir horarios de comida

La cantidad de capsulas administradas a cada paciente dependera de la edad, el grado de
esteatorrea y la marca de enzimas utilizada; puesto que hay una amplia variedad de éstas en el
mercado con diferente concentracion de enzimas como se mencioné anteriormente.

Para nifios pequefios y bebés las cdpsulas deben ser abiertas, los granulos que estan dentro de
las capsulas pueden ser mezclados con una pequefias cantidad de algin alimento blando, tal
como puré de fruta o platano, gelatina, mermelada y deben ser dados con cuchara; es importante
aclarar que los padres deben asegurarse que el bebe tragé todos los granulos y no quedan en su
boca, ya que de lo contrario podrian ocasionar ulceraciones

Para personas que usan suplementos a través de sonda naso gastrica, las enzimas deben tomarse
por boca antes de comenzar la alimentacion por las sonda y si duran mas de cuatro horas repetir la
dosis.



No todos los alimentos requieren de la utilizacion de las enzimas, para los que no se requiere su
administracion se encuentran: jugos de frutas, sin leche, sueros y bebidas energéticas como:
Pedialite, Electrolite, Gatorade, té o café (sin leche o crema), paletas en agua, frutas no carnosas
(naranja, manzana, pera, sandia, ciruela), refrescos o gaseosas.

NUTRICION ENTERAL (E., 2004)

Se debe plantear su indicacién lo mas pronto posible, en el momento en que se detecte que el
soporte nutricional a través de la ingesta oral es insuficiente, sin esperar a que los signos de
desnutricion sean claramente presentes; en especial en aquellos pacientes que se detecte
infecciones pulmonares en que se disminuye el apetito y los requerimientos energético- proteicos
se aumentan, y sobre todo cuando se plantea la posibilidad de trasplante pulmonar, ya que el
prondstico de supervivencia en este caso va estrechamente ligado al estado nutricional. (E, 1999).

La alimentacién enteral se prescribe por lo general nocturna en lactantes o escolares con periodos
de inapetencia marcada, con el fin de preservar los habitos la alimentacion y actividad diurna, esta
puede ser por sonda nasogastrica 0 gastrostomia, suministrandosele entre un 30 — 50 % de los
requerimientos nutricionales nocturnos dependiendo del consumo diurno, con esto se contribuira a
mejorar la composicion e imagen corporal, la sensacion de bienestar fisico y mental, mejor
tolerancia al ejercicio, menor perdida de peso durante las exacerbaciones pulmonares o0 en
periodos de anorexia.

El soporte nutricional enteral intermitente o en bolos en algunos casos puede aumentar los
episodios de vémito, por lo que se recomienda la infusion continua, la cual puede ser mejor
tolerada y permitir mayores aportes caléricos y nutricionales (Ferver Colvete, 2002).

Nutricion parenteral

Es utilizada siempre y cuando la via enteral o la via via oral hayan fracasado y el tracto
gastrointestinal no este funcionando. En algunos pacientes severos o terminales, la via enteral
suele ser insuficiente por manifestaciones de intolerancia y por ende se puede usar la nutricion
parenteral como miras a mantener el estado nutricional y brindar los requerimientos necesarios, sin
embargo se debe mirar con reselo ya que las complicaciones pueden ser significativamente
mayores, especialmente las relacionadas con el incremento del riesgo de infecciones y
alteraciones hepaticas.

Para terminar el grado de malnutricion muchas veces es enmascarado, debido a la presencia de
edemas secundarios a hipoalbuminemia, por lo que es un aspecto fundamental en la terapéutica
de la fibrosis quistica es el control y tratamiento del dafio pulmonar causado por el moco espeso y
por las infecciones; el tratamiento de estas ya sean crdnicas o agudas, es: controlar las
secreciones, y de esta manera descongestionar y desobstruir las vias respiratorias. (Martinez
A,2004)' Otros aspectos de la terapia se relacionan con el tratamiento de la diabetes con insulina, y
de la enfermedad pancreédtica con reemplazo enzimatico, con el objeto de mejorar el estado
nutricional y por ende la calidad de vida. El ejercicio aerébico es altamente beneficioso para las
personas con fibrosis quistica, ya que no sé6lo promueve la descongestion del esputo, sino que
mejora la salud cardiovascular y el estado genera

El estado nutricional adecuado en pacientes con Fibrosis Quistica ha sido relacionado con una
menor progresion de la enfermedad respiratoria, mejor calidad de vida y mayor sobrevida, por ello
es necesario considerar que no existen razones para aceptar el déficit nutricional como parte de la
enfermedad, ya que los genotipos de Fibrosis Quistica no codifican para talla baja, retraso de la
pubertad o falla de crecimiento.


http://es.wikipedia.org/wiki/Calidad_de_vida
http://es.wikipedia.org/wiki/Aer%C3%B3bic

Una dieta sana, ejercicio y tratamientos agresivos con antibidticos estad aumentando la esperanza
de vida de los enfermos.
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