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INTRODUCCION

El panorama en la atencién y seguimiento de los pacien-
tes afectos de fibrosis quistica (FQ) ha cambiado de forma
llamativa desde hace aflos. El aumento de la superviven-
cia ha propiciado que, de ser una enfermedad tipicamente
pedidtrica y atendida por gastroenterélogos infantiles, haya
pasado a ser una enfermedad también de los adultos y fun-
damentalmente atendida por neumdlogos.

Si bien al aumento de la edad media de supervivencia
contribuye la inclusién de formas clinicas leves, uno de los
hechos que mds ha mejorado el prondstico de la enferme-
dad ha sido la instauracién de Unidades de FQ, donde se lle-
va a cabo la atencidn integral y protocolizada a todos los
problemas que plantean.

Entre estos protocolos de atencién al enfermo con FQ
los aspectos nutricionales constituyen una parte muy impor-
tante, ya que estd demostrado que la malnutricién condicio-
na un empeoramiento de la funcion pulmonar y por tanto de
la supervivencia-. Por ello se ha propuesto al estado nutri-
cional como factor prondstico, predictor de la morbi-mor-
talidad en la FQ®,

RIESGO DE MALNUTRICION

Son muiltiples los factores® que justifican el riesgo nutri-
cional de estos enfermos (Figura 1).

1. Laingesta. Cldsicamente se describia a estos enfermos
con apetito voraz y de hecho se constata que la ingesta
habitual es superior a la de las personas sanas de su mis-
ma edad y sexo. Sin embargo en muchas ocasiones el
apetito estd comprometido en funcidn de:

* Los episodios infectivos.

* La mucofagia.

* El reflujo gastroesofdgico.

* Las abdominalgias postpradiales ligadas a maldiges-
tion.

* Los problemas psicoldgicos.

. El gasto. El gasto energético (GE) estd incrementado en

estos pacientes, ligado a muiltiples factores que pueden

influir, a su vez, en los distintos componentes del gas-

to energético:

* GE basal. Aunque existen trabajos que muestran un
gasto energético en reposo elevado, no hay evidencia
cientifica de que este hecho esté en relacion con la
alteracion del transporte de membrana.

* GE por actividad fisica. También se encuentra eleva-
do en funcién del incremento del trabajo respiratorio.

* GE por termogénesis. No evidencia diferencias signi-
ficativas con respecto a los controles.

. Las pérdidas. En los pacientes con insuficiencia pan-

credtica (cerca del 85%), la maldigestion condiciona una
importante pérdida de energia y nutrientes, lo que obli-
ga a la utilizacion de enzimas sustitutivos, asf como a
suplementar la dieta.

A estas pérdidas también colaboran la alteracion en la
secrecion intestinal y biliar, asf como la acidificacion
intraluminal por las dificultades en la secrecion de bicar-
bonato pancredtico.

. El aprovechamiento de los nutrientes. La hipoxia cré-

nica a la que estdn expuestos los pacientes con formas
respiratorias moderadas y graves dificulta el aprovecha-
miento intracelular de los nutrientes.

La aparicion de intolerancia a la glucosa y de diabetes,
cuya frecuencia se incrementa con la edad, condiciona
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también un defecto en el aprovechamiento intracelular
de esta fuente energgética.

PROTOCOLO DIETETICO

Diversos consensos’, tanto para pacientes infantiles
como para adultos, recogen las recomendaciones de inges-
ta dietética en la FQ.

Aporte energético

En ellos se recomienda que la dieta aporte entre un 120-
150% de la energfa recomendada para la edad y sexo (DRI
2002)19, No obstante es preferible calcular las calorfas en
funcidn de los distintos factores que pueden influir sobre el
gasto (tanto en reposo, como para la actividad fisica indivi-
dual, el gasto por enfermedad y las pérdidas por la estea-
torrea).

La férmula a aplicar deber ser la habitual, modificada
para la FQ®:

Energia _ GE Factor de | Factor 0,93
total actividad "respiratorio (C° absorcién

GER (Gasto energético en reposo)
Calculado por las férmulas de Schdfield para nifios, o
por éstas o la de Harris-Benetict para adultos.
También puede obtenerse el real por calorimetria indi-
recta

FACTOR DE ACTIVIDAD

Actividad Adultos Adultos Ninos
varones  mujeres

Encamados 1,3 1,3 1,3-14
Ligera 1,6 1,5 1,7-2
Moderada 1,7 1,6
Intensa 2,1 1,9
Muy intensa 2.4 2,2

FACTOR RESPIRATORIO

El factor o coeficiente respiratorio se calcula en funcion
de la espirometria

Funcién pulmonar FEV, Coeficiente
Normal >80% 0
Disfuncion moderada 40-80% 0,2
Afectacion severa <40% 0,3-0,35




TABLA I. Ingestas recomendadas de vitaminas liposolubles en la FQ

Vitaminas Nifios Adultos
A 3.000-10.000 Ul/dia 4.000-10.000 Ul/d{a
D 400-800
K Menores 1 afio: 2,5 mg/semana 1 mg/dia — 10 mg/sem
Mayores 1 afio: 5 mg /2 dfas
E 0-6 meses: 25 Ul/dia 200-400 mg/dia
6-12 meses: 50 Ul/dia
1-4 afios: 100 Ul/dia
4-10 afios: 100-200 Ul/d{a
> 10 afios: 200-400 Ul/dia

Coeficiente de absorcion de grasa: Grasa ingerida —
Grasa eliminada / Grasa ingerida x 100

Normal >93% (0,93)

Patolégico < 92% (0,92)
Este coeficiente multiplica el gasto de tal forma que, si
por ejemplo, el coeficiente de absorcion fuera del 75%:
0,93/0,75 = 1,24, multiplicaria por 0,24 el GE total para
compensar la pérdida de energfa en las heces

Desde el punto de vista dietético, el aporte suplementa-
rio de energfa debe realizarse con alimentos naturales, res-
petando los horarios habituales, pero fragmentando el nime-
ro de comidas a no menos de 5 diarias. Se elegirdn alimen-
tos de alta densidad caldrica, para no sobrecargar volumé-
tricamente el estomago. Cldsicamente se recomiendan cho-
colate, fritos, snaks, etc., pero la opcién mds idénea son los
frutos secos.

Distribucion de los macronutrientes

Los consensos sobre Nutricién en FQ aconsejan que
un 15-20% de la energia se aporte como proteinas, un 40-
48% como carbohidratos y un 35-40% como grasa. Esta
recomendacion, que supone una disminucion de los hidra-
tos de carbono y un aumento del aporte graso, en realidad
es la que hace actualmente la poblacién sana de nuestro
entorno.

No se hace ninguna recomendacion especial sobre el
aporte de fibra y, por tanto, debe mantenerse el de la pobla-
cién normal: 14 gramos por 1.000 Kcalorfas!?.

El patrén de distribucion grasa debe ser similar al reco-
mendado para una dieta saludable: no mds de un 10% como
grasa saturada, también menos del 10% como poliinsatua-
day el resto monoinsaturada.

Los pacientes con FQ muestran un perfil lipidico con
deficiencia en dcidos grasos esenciales y especialmente en
DHA y EPA (primaria? o verosilmente secundaria a la
malabsorcidn). Este perfil, con mayor tendencia a la sinte-
sis de eicosanoides proinflamatorios, podria ser responsa-
ble de una mayor susceptibilidad a infecciones pulmona-
res(!12. Por este motivo se estdn realizando investigacio-
nes sobre el efecto de la suplementacion de la dieta con dis-
tintas concentraciones de dcidos grasos de las series wq y
sobre todo de la ws; asi como con DHA y EPA para favo-
recer la sintesis de proteinas con menor capacidad proin-
flamatoria. A pesar de los esperanzadores resultados preli-
minares, ain no hay consenso sobre las recomendaciones
de su utilizacion, dosis, tiempo de administracidn etc.'4.
De momento sélo se aconseja alto consumo de pescado,
aceite de borraja, etc.

Suplementos de micronutrientes

Tanto en el consenso europeo, como en el americano
sobre nutricién y FQ se aconseja la administracion sistemd-
tica de vitaminas liposolubles (Tabla I). Las dosis aconse-
jadas deben ser individualizadas en cada caso, vigilando las
tasas plasmadticas de vitaminas, tocoferol, carotenos y 25-
OH colecalciferol al menos una vez al afio. No hay consen-
so sobre la obligatoriedad de administrar vitamina K, si bien



TABLAII.

IMC Malnutricion Normal Sobrepeso Obesidad
Nifnos Percentil < 25 Percentil 25-75 Percentil 75-95 > Percentil 95
Adultos <185 18,5-24,9 25-29,9 >30

los escasos efectos secundarios en caso de sobredosifica-
cién y su efecto protector contra la osteoporosis, aconsejan
darla de forma rutinaria.

Los pacientes con riesgo de pérdida salina excesiva por
el sudor (fiebre, golpe de calor, ejercicio fisico intenso) deben
recibir un suplemento de CINa y en general se aconsejan
comidas ligeramente saladas. Los suplementos de Fe, Mg
o de Zn dependerdn de si existe o no deficiencia.

El riesgo de osteoporosis es alto, tanto por la formacién
de jabones cdlcicos con la grasa no absorbida, como por el
déficit de vitamina D. También colabora la inactividad liga-
da a las infecciones repetidas y la hepatopatia. Por ello, cuan-
do la dieta no asegura la ingesta de Ca recomendada debe
administrarse éste como suplemento. En todo caso, la vigi-
lancia anual del riesgo de osteoporosis, indicard el tiempo
que debe mantenerse esta profilaxis.

Aunque es probable que otros nutrientes con funcién
antioxidantes sean beneficiosos para los pacientes afectos
de FQ no existe consenso sobre su suplementacion(!.

Enzimas pancreaticas

La administracion de enzimas pancredticas es obligada
en mds del 85% de los pacientes, mejorando con ello el coe-
ficiente de absorcidn.

Deben administrarse en todas las comidas que conten-
gan grasa, individualizando la dosis. En general se acon-
seja entre 500 y 4000 UI de lipasa por gramo de grasa inge-
rida, no sobrepasando las 10.000 UI de lipasa por Kg. de
peso corporal y por dia”.

Las enzimas deben ingerirse enteras con su cubierta para
protegerse de la acidez gdstrica. La esteatorrea de 3 dfas,
junto con el andlisis de la dieta habitual, permite evaluar
el coeficiente de absorcion, de acuerdo al cual se establece-
rdn las dosis.

Cuando, a pesar de las enzimas, no se consigue mini-
mizar la esteatorrea puede ser necesaria la administracion
de antidcidos (anti H, o inhibidores de la bomba de proto-
nes).

PROTOCOLO DE VIGILANCIA NUTRICIONAL

Conocidos los factores de riesgo nutricional, distintos
en cada paciente en funcion de la edad, genética, actividad
fisica, tipo e intensidad de las manifestaciones clinicas, adhe-
sion al tratamiento, situacion de infectividad (aguda, créni-
ca, ausente ...) se hace obligada una estrecha vigilancia
nutricional.

1. Valoracion nutricional nivel I

Una minima valoracidn exige que los pacientes sean
pesados y medidos en cada consulta que efectden. En el caso
de los adultos bastard con medirlos en la primera consulta,
y pesarlos en cada una de las posteriores. Se acepta interna-
cionalmente que el indice de masa corporal (IMC =
Peso/Talla?) refleja de forma sencilla el estado nutricional.
En el niflo se evaluard en percentiles y en el adulto numéri-
camente. (Tabla II).

La indagacion sobre cuestiones dietéticas debe estar pre-
sente en cada una de las visitas

2. Valoracion nutricional nivel IT

Cuando se detecta afectacion del estado nutricional, con-
vendria incluir en la siguiente valoracion alguna de las téc-
nicas que valoran —aunque sea de forma parcial- la compo-
sicién corporal:

* Medicidn de pliegues grasos: fundamentalmente tri-
ceps y subescapular

* Perimetro braquial

* Medicién de masa magra por bioimpedancia



TABLA III. Indicaciones de soporte nutricional

* Cuando el % de peso para la talla (Indice de
Waterlow I), tanto en nifios, como en adultos, es
inferior al 85%.

« Indice de masa corporal inferior al percentil 25 en
nifios y a 18,5 en adultos.

* En niflos con estacionamiento ponderal en dos
controles sucesivos (2-6 meses).

* En cualquier edad: pérdida ponderal > 5% en dos
meses.

¢ Pacientes normonutridos o con malnutricion leve
los que se prevé una alimentacidn oral insuficiente
mas de 7 dfas.

* Riesgo de desnutricién por infeccion grave y/o
tratamiento agresivo, cuya ingesta no cubre el 75%
de las recomendaciones.

3. Valoracion nutricional nivel ITI

Una vez por afio, o bien cuando existe riesgo nutricio-
nal elevado (pretrasplante, infeccidn grave, etc.) o bien la
evolucidn evidencia afectacion importante debe hacerse un
estudio nutricional mds completo. En este caso es necesa-
ria una consulta especializada que incluya:

* Estudio de la dieta: mediante encuesta prospectiva de
3 dfas (o hasta 7, si hubiera variacién importante de
un difa a otro), analizando su composicién en energia
y nutrientes.

* Antropometria completa: peso, talla, perimetros (cefd-
lico, braquial, abdominal, cadera), pliegues grasos (tri-
ceps, biceps, subescapular, suprailiaco).

* Analitica: incluyendo sistemadtico de sangre, reac-
tantes de fase aguda, bioquimica habitual, hemogra-
ma, funcion hepdtica, metabolismo del Fe , Ca/P, Zn,
Mg, tasa de vitaminas liposolubles, inmunologfa nutri-
cional, glicohemoglobina.

* Sobrecarga oral de glucosa: con glucemias e insuline-
mias cuando las tasas de glucemia en ayunas y la gli-
cohemoglobina estdn elevadas. No obstante, se acon-
seja su realizacion anual, de forma sistemdtica, a par-
tir de los 10 afios.

* Densitometria dsea. Repeticion cada afio si se detec-
ta osteopenia/osteoporosis. Cada 4-6 afios si no exis-
te riesgo.

Suplementar la dieta oral con alimentos naturales
Debe intentarse siempre, como primer recurso.
Si fracasa

L

Dieta oral + suplementos dietoterapicos
Médulos grasos (MCT) e hidrocarbonados.
Evitar interferencia con la alimentacion normal
(después de las comidas, al acostarse).

Si fracasa

<

Dieta oral + Nutricion enteral
La NE puede ser intermitente (nocturna) o continua.
Con férmulas poliméricas hipercaldricas.
Eventualmente inmunomoduladoras
Si fracasa

L

Nutricién Parenteral
De corta duracidn, en malnutricion grave o
situacion comprometida
(trasplante, infeccion grave)

FIGURA 2. Soporte nutricional. Consenso Americano. Yan-
kaskas JR. Chest 2004. Consenso Europeo. Sinaasappel M.
Journal of Cyst Fibrosis 2002.

* Esteatorrea: de heces completas de 3 dfas.

* Calorimetria indirecta: ocasional. Se realizard cuan-
do el estudio de los datos anteriores (mds el de la fun-
cién pulmonar) no expliquen la malnutricidn.

CRITERIOS PARA LA INTERVENCION
NUTRICIONAL

Los criterios para realizar una intervencion nutricional
no son exclusivos de la FQ, sino que se aplican los de cual-
quier tipo de malnutricién. Los distintos consensos sobre
nutricién y FQ aceptan que debe realizarse en los casos mos-
trados en la Tabla III.

SOPORTE NUTRICIONAL

Véase figura 2.
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