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EDITORIAL

La nutricion adecuada de los pacientes con paralisis ce-
rebral infantil (PCI) es un pilar fundamental en el tra-
tamiento multidisciplinar de estos nifios. Una nutricion
normal permite conseguir un mejor desarrollo fisico y
desarrollo cognitivo, una mejor inmunidad y una mejor
mineralizacién ¢sea fundamentalmente.

A la hora de evaluar la nutricion en la paralisis cere-
bral infantil deben considerarse dos vertientes igual de
importantes y complementarias entre si: la seguridad y
la eficacia.

En un numero previo de esta revista se abordo la se-
guridad de la nutricion al revisar el diagndstico, preven-
cion y tratamiento de la disfagia orofaringea. En el pre-
sente numero se repasan los aspectos necesarios para
que la nutricién sea eficaz.

En primer lugar, la Dra. Moriczi y el Dr. Galera reali-
zan una actualizacion completa y abordan el tema ge-
neral de la revista de forma extensa. Tras plantear la ne-
cesidad de conocer la prevalencia real de desnutricion
en el paciente con PCl, se discuten las particularidades y
aspectos diferenciales que deben tenerse en cuenta para
interpretar correctamente la valoracion del estado nutri-
cional. Para ello, plantean realizar una completa anam-
nesis y exploracion fisica, una valoracion de la ingesta,
una antropometria y una valoracion analitica. Tras plan-
tear las limitaciones para disponer de requerimientos
nutricionales fiables, se plantea la actitud terapéutica
nutricional, para lo que hay que tener en cuenta la elec-
cion de la via de nutricion, la eleccién de la formula de
nutricion enteral y la modalidad de administracion.

Por su parte, las Dras. Bergua y Borregon, con la ayu-
da de un caso clinico, proponen pautas nutricionales pa-
ra una nutricion eficaz en la pardlisis cerebral infantil.
Destacan la necesidad de no olvidar las recomendacio-
nes generales para la alimentacion de un nifo con PCI
(postura, adaptacion de texturas, uso de utensilios adap-
tados para la comida, tamafio de las raciones, no forzar
e higiene bucal, fundamentalmente)!. También hacen
hincapié en que, para mejorar el estado nutricional de
un paciente con PCI desnutrido, se deben emplear méto-
dos de enriquecimiento de la alimentacion natural.

Si con ello no hay una suficiente mejoria del estado nu-
tricional, proponen los suplementos hipercaldricos y las
formulas poliméricas, que producen, en el caso clinico
presentado, una mejoria de la masa celular medida por
impedanciometria.
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En tercer lugar, la Dra. Blanco nos presenta el uso de
formulas enterales para tratamiento nutricional eficaz en
PCl mediante otro caso clinico en el que el grado de dis-
fagia orofaringea y de desnutricion es tal que se indica
alimentaciéon mediante gastrostomia con formula poli-
mérica normocaldrica. Tras dos afos y medio de evolu-
cion desde la colocacion de la gastrostomia, el paciente
presenta un adecuado estado nutricional y tolera adecua-
damente la alimentacion enteral, que ya se administra
solo en tomas fraccionadas durante el dia. No vuelve a te-
ner infecciones respiratorias de vias bajas. Desde el punto
de vista neuroldgico, mejoran de forma notable el tono
muscular y la respuesta a las terapias y a los diferentes
estimulos, y conecta mejor con los cuidadores.

Asi pues, el adecuado soporte nutricional mediante
féormulas enterales permite mejorar el estado nutritivo,
su calidad de vida y prondstico, al disminuir las compli-
caciones asociadas tanto a la disfagia como a la desnu-
tricién?.

A continuacién, la Dra. Correcher nos plantea un
tema de divulgacion importante en la salud de los pa-
cientes con PCI, como es el de los problemas gastroin-
testinales. En este sentido, nos recuerda que los prin-
cipales problemas son el reflujo gastroesofagico y el
estrefiimiento?.

El reflujo gastroesofdgico tiene una etiologia multi-
factorial (alteracion de la motilidad esofégica, retraso en
el aclaramiento esofégico por la posicion supina cronica,
deglucién anormal, anomalias esqueléticas e hiperto-
nia). El tratamiento incluye cambios en el estilo de vida,
uso de féormulas a base de seroproteinas, y cambio del
volumen, de la consistencia (espesar los alimentos) y de
la frecuencia de las tomas. Los inhibidores de la bomba
de protones son el tratamiento farmacoldgico de prime-
ra linea.

El estrenimiento es también de etiologia multifac-
torial (trastornos de la motilidad intestinal, hipertonia
del ano, hipotonia, deformidades esqueléticas, inmovi-
lidad prolongada, escasa ingesta de fibra en la dieta y
de liquidos, asi como farmacos como antiepilépticos
y opidceos). El enfoque terapéutico inicial implica una
desimpactacion fecal y luego una terapia de mante-
nimiento con polietilenglicol. Se recomienda especial
precaucion en nifios con alto riesgo de aspiracion (uti-
lizar dosis mas bajas). Debido al uso crénico de agen-
tes osmaticos, estos pacientes responden menos al



tratamiento que nifios sanos, por lo que es necesario
ajustar la dosis. Ademas, se aconseja el aumento de in-
gesta de fibra y liquidos.

Finalmente, la Dra. Crehua revisa como tema de di-
vulgacion un aspecto vital en estos nifios: la salud dsea.

La osteoporosis se relaciona con el grado de afecta-
cién motora, siendo los nifios con mayor gravedad mo-
tora los que presentan mayor riesgo. Estos problemas de
salud dsea hacen que las fracturas sean frecuentes en
esta poblacion, sobre todo a nivel del fémur. Las fractu-
ras empeoran la salud de los nifios con PCl, y ademas re-
percuten de forma negativa en la calidad de vida.

Es importante, como destaca la Dra. Crehud, que
se considere la posibilidad de osteoporosis en los nifos
con PCI cuando haya fracturas ¢seas. Hay que tener en
cuenta que si no existen fracturas no se puede hablar
de osteoporosis, aunque los z-scores de densidad mine-
ral 6sea (DMO) estén por debajo de -2. En estos casos
se hablara de baja DMO. Tampoco se debe usar en nifios
el término osteopenia, ya que genera confusion, siendo
preferible hablar de “baja masa ésea” o “baja densidad
mineral 0sea para la edad”.

Un importante factor de riesgo para la salud ésea en
los nifos con PCl es la falta de deambulacion durante
la etapa de crecimiento ¢seo. Ademas, muchos de estos
pacientes sufren una inmovilizacion prolongada tras la
realizacion de procedimientos quirdrgicos y/o ortopédi-
cos a los que son sometidos con frecuencia. Ademas, hay
problemas nutricionales asociados a una escasa inges-
ta de calcio, insuficiente para los requerimientos nece-
sarios de una correcta mineralizacion ¢sea. También la
exposicion solar insuficiente influye en los niveles de
25-OH-vitamina D, importante para la correcta absor-
cion del calcio. Por ultimo, estos pacientes con frecuen-
cia toman medicaciones que pueden interferir con la ab-
sorcion o el metabolismo de determinados nutrientes o
de la vitamina D, como los anticonvulsivantes.

También se indica la valoracién y sequimiento de es-
ta patologia mediante la absorciometria por rayos X de
doble energia (DXA), revisando la técnica e interpreta-
cion de los valores de DXA y proponiendo el mejor mo-
mento para su realizacion, asi como la mejor localiza-
cion. Ademas, el trabajo aporta una guia acerca de los
pardmetros de laboratorio a monitorizar de forma anual
en nifios con PCI.

Finalmente, tras repasar el mecanismo de accién de
los bifosfonatos como tratamiento de la osteoporosis, se
plantean las ventajas y limitaciones del pamidronato y
del acido zolendrdnico.

En resumen, en la presente monografia se abordan
aspectos practicos relativos a la eficacia de la nutricion
en el paciente con PCl, aspecto tan importante como la
seguridad nutricional de estos pacientes. La eficacia y la
seguridad de la nutricion pretenden una mejoria de la
calidad de vida de estos pacientes y de sus familiares y/o
cuidadores.

Dr. ISIDRO VITORIA MINANA

Investigador emérito. Unidad de Nutricion
y Metabolopatias

Insituto de Investigacion Sanitaria La Fe
Hospital Universitario y Politécnico La Fe (Valencia)
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INTRODUCCION

La parélisis cerebral (PC) se define como un grupo hete-
rogéneo de alteraciones permanentes del movimiento
y de la postura que limitan la actividad, y son atribuidas
a alteraciones no progresivas ocurridas durante el desa-
rrollo cerebral del feto o del nifo pequeno?. Los trastor-
nos motores de la pardlisis cerebral suelen ir acomparia-
dos de alteraciones de la sensibilidad, la cognicion,

la comunicacion, la percepcion y/o el comportamiento o
por crisis epilépticas.

El concepto de PC se refiere a las secuelas moto-
ras, y no implica una etiologia, gravedad o historia na-
tural concreta. Tiene un origen multifactorial y puede
ser secundario a un grupo muy variado de patologfas,
como patologias pre o perinatales, infecciones intrau-
terinas, prematuridad, asfixia perinatal o hemorragia
cerebral. También puede ser secundario a patologias
posnatales, como traumatismo craneoencefalico gra-
ve, infeccion del sistema nervioso central o ictus, por
ejemplo?.

Por todo ello, la PC incluye cuadros clinicos muy he-
terogéneos, por lo que es necesario clasificar correcta-
mente a los pacientes, lo que aporta informacién de su
prondstico, la prevalencia de comorbilidades y complica-
ciones asociadas, y permite prevenirlas, si es posible,

o anticiparse de una forma proactiva a ellas. Por un lado,

FIGURA 1
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es necesario especificar la distribucion y tipo de afec-
tacion motora. Para ello, es de utilidad la clasificacion
publicada por el SCPE (Surveillance of Cerebral Palsy in
Europe)? (MEENLTNM).
Por otro lado, es necesario establecer la clasificacion
funcional de los pacientes, que nos informa sobre su
grado de dependencia. Para ello se utilizan distintas es-
calas, entre las que destacan?:
GMFCS (Gross Motor Function Classification System),
elaborada por Palisano y modificada en concordancia
con la Clasificacion Internacional del Funcionamien-
to (CIF) de la OMS, que aporta prondstico respecto a
la marcha.
MACS (Manual Ability Classification System), que cla-
sifica como los pacientes con paralisis cerebral entre
4y 18 afos usan sus manos para manipular objetos
en las actividades diarias.
CFCS (Communication Function Classification
System) que clasifica el desempefio de la comunica-
cidn cotidiana de un individuo con PC, basandose en
la eficacia en la comunicacion en los papeles de emi-
sor y receptor, el ritmo de la comunicacion y el tipo de
interlocutor.
De todas ellas, la escala GMFCS se asocia de forma in-
dependiente con la prevalencia de desnutricion gra-
ve, que es significativamente mayor en aquellos pacien-
tes con GMFCS grado IV y V, ademas de asociarse con

¢Existe un aumento persistente del tono

muscular en una o mas extremidades?

¢Estan los dos lados
del cuerpo implicados?

PC unilateral
espastica

PC bilateral
espastica

Actividad
reducida:

aumento del tono

!

PC disténica

(Es el tono
el que varia?

% P generalizada
PC
discinética

¢Hay una
hipotonia

PC ataxica

con signos
de ataxia?

@ 5 No
clasificable

Aumento de la
actividad: tono
disminuido

v

PC
Coreoatetésica

CLASIFICACION SCPE (Surveillance of Cerebral Palsy in Europe).
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FIGURA 2

Dependencia motora gruesa

GMFCS |
Sin limitaciones para andar, correr, F
subir y bajar escaleras, pero la velocidad,
el equilibrio y la coordinacion son oy,
limitadas. :

GMFCS Il "

Limitacion en la marcha, en terreno
irregular o larga distancia. Precisa apoyo
en escaleras. Dificultad para correr y
saltar.

GMFCS Il ’ i
Camina con bastén o muletas. Silla de Ta B
ruedas para larga distancia, incluso ,{-ax
manejada por ellos mismos. froramy)

& 'ﬁ,
GMFCS IV
Con andador en casa. Silla de ruedas %
manejada por otro en el resto de las f, 4
circunstancias. Er}!'._:

GMFCS V

Dependencia completa de otra persona r
para moverse en casa y fuera de ella. ;
Dificultad para mantener la cabeza BY " '
o el tronco contra la gravedad y para =
controlar el movimiento de brazos y @E}P

piernas.

CLASIFICACION GMFCS (Gross Motor Function Classification

System)?

mayor riesgo de disfagia orofaringea (DOF), con

una prevalencia que supera el 90% en los pacientes

con GMFCS grado IV y V45 (IEENTEA).

PREVALENCIA DE DESNUTRICION
EN LA PARALISIS CEREBRAL

La PC es la causa mas comun de discapacidad moto-

ra en la infancia, con una prevalencia de 2-3,5 por cada
1.000 nacidos vivos®. A las manifestaciones clinicas se-
cundarias al trastorno motor que caracteriza la PC les
acompanan manifestaciones clinicas no motoras entre
las que destacan las manifestaciones digestivas, que son
la comorbilidad mas frecuente después de los trastornos

neuroldgicos!.

La prevalencia de desnutricién en pacientes con
PC es variable entre las distintas series. En un reciente

6 W nfopediatria

TABLA 1 FACTORES QUE INFLUYEN EN LA
PREVALENCIA DE DESNUTRICION EN PACIENTES
PEDIATRICO CON PC

Factores nutricionales
(que suelen tener mayor impacto sobre el peso)

Ingesta inadecuada: disfagia, hipersensibilidad oral,
fatiga.

Aumento de pérdidas secundarias a RGE.

Incremento del gasto caldrico: espasticidad, discinesia,

crisis epilépticas, terapias intensivas.

Factores no nutricionales

(que suelen tener mayor impacto sobre la talla)

Edad.

Factores genéticos.

Factores fisicos relacionados con el estado neurolégico

del nifo:

= Factores neurotroficos.

= Falta de carga y tensién mecanica en los huesos
largos.

Factores endocrinos.

estudio multicéntrico realizado en 8 paises europeos, que
inclufa datos de 497 pacientes con PC, un 19% presenta-
ban desnutricion grave y el 11% desnutricion leve/mo-
derada. La prevalencia de desnutricidn grave fue significa-
tivamente mayor en aquellos pacientes con GMFCS grado
IV (25%) y grado V (33%)*. En el otro extremo, un 5% de
los pacientes presentaba obesidad, sin diferencias en rela-
cién con el grado de deterioro motor. Un hecho a desta-
car en este estudio fue que un 24% de los cuidadores de
los pacientes con desnutricién grave no tenian conciencia
del estado de desnutricion de sus hijos. En el caso de des-
nutricion leve/moderada, el porcentaje ascendia al 37%*.

En nuestro pais, las cifras de desnutricion en pacien-
tes con PC seguidos en una Unidad de Neuropediatria
son algo menores. Aun asi, el 12,6% de los pacientes
con GMFCS grado V presentaban desnutricion grave y el
33,3% desnutricion moderada’.

Ademas del grado de deterioro motor (evalua-
do por el GMFCS), otros factores también influyen en
la prevalencia de desnutricion de los pacientes con PC
(FTABLA1"). Entre ellos, destacan las habilidades de ali-
mentacion, los trastornos gastrointestinales, como el
reflujo gastroesofagico (RGE) y el estrefiimiento, los ni-
veles de actividad fisica y las necesidades energéticas
alteradas®. La disponibilidad de recursos sanitarios y el
tratamiento nutricional son también elementos que de-
terminan el estado nutricional de estos pacientes®.

Estas elevadas cifras de desnutricidn tienen con-
secuencias tanto sobre la salud de los pacientes, co-
mo sobre su calidad de vida. Un andlisis retrospectivo



del National Surgical Quality Improvement Program
Pediatric (NSQIP-P), que comparo el riesgo posquirurgi-
co de una gran cohorte de pacientes pedidtricos inter-
venidos de apendicectomia o colecistectomia, demos-
tré que los pacientes con PC presentaron 3 veces mas
complicaciones posoperatorias, incluyendo reingresos,
necesidad de reintervenciones, tiempos de hospitaliza-
ciéon mas prolongados y mayor mortalidad®. En otra se-
rie de pacientes con PC en un centro de referencia para
pacientes pediatricos con PC, la desnutricidn se asocid a
mayor tasa de comorbilidades [RR: 2,4 (IC95%: 1,7-3,4)],
incluyendo mayor riesgo de Ulceras de decubito, fractu-
ras patolégicas o neumonia, independientemente de si
presentaban disfagia®®.

PARTICULARIDADES DE LA VALORACION
DEL ESTADO NUTRICIONAL EN
PACIENTES CON PARALISIS CEREBRAL

La valoracion del estado nutricional (VEN) de los pacien-
tes con PC conlleva una serie de particularidades y as-
pectos diferenciales que es necesario conocer para inter-
pretar correctamente las mediciones y resultados de las
pruebas complementarias.

— Historia clinica y exploracion fisica

Como en cualquier paciente pediatrico, la correcta histo-
ria clinica y una anamnesis bien dirigida son fundamen-
tales para un correcto enfoque de la VEN. EL primer paso
en la evaluacion nutricional y del crecimiento es revisar
la perspectiva del paciente y su familia. La alimentacion
es un componente social critico de la vida de un nifio, y
el crecimiento de un nifo puede ser visto por las familias
como un reflejo de su capacidad de crianza.

Los problemas gastrointestinales son frecuentes en
los pacientes con PC, por lo que es necesario incluir in-
formacion acerca del habito defecatorio, si presenta es-
trefimiento y si precisa medicacion laxante, estimula-
cién rectal o enemas de forma frecuente. También hay
que indagar sobre la presencia de vomitos, sugerentes
de RGE o sialorrea.

— Valoracién de la ingesta

A menudo se utiliza un registro dietético prospectivo de
3 dias, que debe incluir 2 dias entre semana y un dia fes-
tivo. Sin embargo, es necesario tener en cuenta que en
algunos estudios las familias tienden a sobreestimar la
ingesta real del nifio. Por ello, en el dmbito clinico, con
una formacién menos rigurosa de los padres, los diarios
dietéticos deben utilizarse con precaucion e interpretar-
se sobre todo cualitativamente (por ejemplo, qué tipos y

Dra. MELINDA MORICZI y Dr. RAFAEL GALERA MARTINEZ

TABLA 2 " HISTORIA CLiNICA DIETETICA

¢ Tiene la familia alguna preocupacién sobre
la alimentacion del paciente o sobre el peso o
crecimiento?

(Es capaz el paciente de comer y beber con seguridad

y eficiencia? ; Tose con los liquidos? ;Mastica?

¢Cudl es la duracion de las comidas?

;Quién alimenta habitualmente al nino?

¢Cudl es la posicion del nifio al comer? ;Silla adaptada?

¢Adaptan los padres las texturas de los alimentos
a las habilidades del paciente?

(Cudles son las preferencias de alimentos y texturas
por parte del paciente? ;Hay variedad?

¢Coémo es la ingesta de liquidos?
¢Con qué frecuencia come?
¢Suplementos o vitaminas?

Intervenciones nutricionales previas.

variedad de alimentos come un individuo) con menor én-
fasis en la interpretacién cuantitativa.

Algunas de las preguntas que se deben plantear en
la entrevista a una familia con un nifio con PC son las
que se reflejan en la [TABLA2",

— Antropometria

La valoracién antropométrica en pacientes pediatricos
con PC es fundamental para valorar el crecimiento y el
estado nutricional de los pacientes. Sin embargo, pre-
senta peculiaridades respecto a los pacientes con desa-
rrollo neurotipico que es necesario tener en cuenta.

Peso. Obtener mediciones validas de peso y talla su-
pone, en muchos casos, un reto en la valoracion nu-
tricional de estos pacientes. En caso de pacientes no
deambulantes existen diferentes métodos: basculas
para sillas de ruedas, basculas en posicion sentada o
basculas con grua, aunque no hay estudios que com-
paren los diferentes métodos!™.

Talla. Una proporcion significativa de pacientes con PC
no pueden mantenerse de pie erguidos, lo que unido a
las contracturas articulares, la espasticidad y/o la es-
coliosis, dificulta la medicion de la estatura. En estos
casos, para obtener medidas objetivas y reproducibles
a lo largo del seguimiento de los pacientes, es de gran
utilidad la medicion de segmentos como la longitud
del cubito, la longitud de la tibia o la altura de la rodi-
lla, a partir de los cuales se han desarrollado férmulas
que permiten estimar la talla del paciente ("TABLA3™).
Para la realizacion de estos célculos es de gran utili-
dad el uso de la aplicacion nutricional de la SEGHNP:
https://www.seghnp.org/nutricional/.
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TABLA 3

FORMULAS PARA ESTIMACION DE LA TALLA A PARTIR DE MEDICION DE SEGMENTOS

Gauld et al. 2004 (ecuaciones desarrolladas a partir de una muestra de 2.343 nifios y adolescentes de 5-19 afios con

desarrollo neurotipico)

Longitud tibia (LT)
Altura rodilla (AR)
Longitud cubito (LC)
Longitud tibia (LT)
Altura rodilla (AR)
Longitud cubito (LC)

Varones

Mujeres

(2,758 x LT) + (1,717 x edad) + 21,818
(2,423 x AR) + (1,327 x edad) + 21,818
(4,605 x LC) + (1,308 x edad) + 28,003
(2,771 x LT) + (1,457 x edad) + 37,748
(2,473 x AR) + (1,187 x edad) + 21,151
(4,459 x LC) + (1,315 x edad) + 31,485

Chumlea et al. 1994 (ecuaciones desarrolladas a partir de una muestra de 12.821 nifios y adolescentes de 6-18 afios con

desarrollo neurotipico)

Altura rodilla (AR)
Altura rodilla (AR)
Altura rodilla (AR)
Altura rodilla (AR)

Varones caucasicos
Varones afroamericanos
Mujeres caucasicas

Mujeres afroamericanas

40,54 + (2,22 x AR)
39,60 + (2,18 x AR)
43,21 + (2,15 x AR)
46,59 + (2,02 x AR)

Stevenson et al. 1995 (ecuaciones desarrolladas a partir de una muestra de 273 nifios y adolescentes de 2-12 afios

afectos de paralisis cerebral (GMFCS I1I-V)
Longitud tibia (LT)

Altura rodilla (AR)

Longitud parte superior brazo (LPSB)

Es importante elegir uno de los métodos y ecua-
ciones y realizar mediciones seriadas a lo largo del
tiempo en un mismo paciente. En cualquier caso, en
pacientes con PC no se recomienda basar la valoracion
antropomeétrica exclusivamente en peso y talla, tanto
por el error que conllevan las mediciones (con un error
medio en torno a 10 cm) como porque éstas no se co-
rrelacionan con la composicién corporal del mismo
modo que en la poblacion con desarrollo neurotipico.
Asi, el IMC u otros indices peso-talla tienen baja sensi-
bilidad para detectar la deplecion de masa grasa'2.

Perimetro braquial. Aporta informacién del compar-
timento tanto graso como muscular del brazo, por

lo que es de gran utilidad junto con la medida de los
pliegues cuténeos. El perimetro braquial presenta
muy buena sensibilidad para detectar desnutricion
grave tanto aguda como crénica, con sensibilidad glo-
bal del 95% y una especificidad del 75%?°.

Pliegues. La medicion de los pliegues cutaneos eva-
lua la grasa subcutanea, a partir de la cual se puede
estimar la masa grasa y valorar la disminucion o el ex-
ceso de los depdsitos de grasa. Para su determinacion
es necesario utilizar un plicoémetro y repetir cada me-
dicién 3 veces, obteniendo la media cuantificada en
milimetros. Para mejorar la precision de la medicion
de pliegues y reducir la variabilidad entre mediciones
se recomienda la medicion seriada por un mismo ex-
plorador entrenado.

nfopediatria

(3,26 x LT) + 30,8
(2,69 x AR) + 24,2
(4,35 x LPSB) + 21,8 +1,7

Existen gréficas de crecimiento desarrolladas a partir
de poblaciones de pacientes con PC. Sin embargo, estas
gréficas describen un crecimiento que no es necesaria-
mente ideal, ya que incluyen a muchos pacientes con
otras condiciones de salud que afectan al crecimiento,
principalmente desnutricion, de forma que no pueden
considerarse una medida de cémo deberia crecer ideal-
mente este grupo de pacientes. Por ello, la ESPGHAN no
recomienda el uso de gréficas de crecimiento especifi-
cas para pacientes con PC!%. En su lugar, se recomienda
utilizar los estandares de crecimiento de la Organizacion
Mundial de la Salud como ideal de crecimiento has-
ta los 5 anos de edad y, en los niflos mayores, valorar el
uso de curvas de crecimiento nacional relevante, como
en nuestro medio podrian ser los Estudios Esparioles de
Crecimiento de 2010. Al comparar a nuestros pacientes
con una poblacién normativa con desarrollo neurotipico,
habra que tener en cuenta que el crecimiento de los pa-
cientes con PC se verd afectado por factores no nutricio-
nales, como se ha expuesto anteriormente (" TABLALY).
Ademads de lo expuesto anteriormente, existen una
serie de signos de alarma de desnutricién que es nece-
sario tener en cuenta en la valoracién antropométrica
en pacientes con PC ({TABLA4 ). En un estudio longitu-
dinal que evaluo la presencia de estos signos de alarma
y su evolucién en pacientes con PC de entre 2y 20 afios,
alrededor de un 40% presentaban al menos uno de
esos sintomas. De ellos, un 18,8% presentaron pérdida
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TABLA 4 | SIGNOS DE ALARMA DE

. ponderal en los siguientes 12 meses'3. Por otro lado,
DESNUTRICION EN PACIENTES CON PC

también hay que tener en cuenta que un grado de de-

Signos fisicos de desnutricion. pendencia motora gruesa GMFCS >2 junto con disfagia

Peso: puntuacion z <-2 DE. también es un marcador de riesgo de desnutricion?3.

Pliegue tricipital < percentil 10.

Perimetro braquial < percentil 10. — Composicion corporal

Oscilacion de peso y/o fallo en la ganancia ponderal. Podemos estimar el porcentaje de masa grasa y masa li-
bre de grasa a partir de los pliegues cutdneos obtenidos

TABLA 5 " CORRECCIONES A LAS FORMULAS DE anteriormente. Sin embargo, en nifos con PC se ha des-

COMPOSICION CORPORAL DE SLAUGHTER PARA crito una distribucion central de la grasa'?, por lo que la

PACIENTES PEDIATRICOS CON PC utilizacion de las formulas que habitualmente aplicamos

Correccién global +12,2 en pacientes con desarrollo neurotipico puede conllevar

Correcciones adicionales si: errores. Se han desarrollado correcciones a las ecuacio-

= Sexo varén. -5,0 nes de Slaughter para calcular el porcentaje de grasa en

= GMFCS IVo V. +51 pacientes con PC a partir de la determinacion de plie-

= Raza negra. -3,1 gues tricipital y subescapular!? (' TABLA5 ).

= Pubertad. +2,0 Para aplicar estas correcciones, primero hay

= Paciente pospuberal. -46 que calcular la composicién corporal utilizan-

* Si la suma de pliegues TCy SE es >35 mm. -32 do las ecuaciones de Slaugther (puede ser de uti-

GMFCS: Gross Motor Function Classification System; lidad usar la aplicacion nutricional de la SEGHNP:

TC: tricipital; SE: subescapular.

https://www.seghnp.org/nutricional/). A la estimacion

Ne3 12024109
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de masa grasa se suma 12,2 en todos los pacientes con
PC. Ademas, si cumple algunas de las condiciones adi-
cionales resefiadas en la [ TABLA5 |, se suma o resta el
factor indicado.

Para estimar la composicion corporal en nifios con
PC, también se puede utilizar el analisis de bioimpedan-
cia (BIA). Es un método eléctrico que se basa en la di-
ferente conductibilidad eléctrica que poseen los tejidos
del organismo, en funcion, sobre todo, de su conteni-
do en agua. Es facil de realizar, rapido, portatil y de bajo
coste. Sin embargo, las férmulas utilizadas para la esti-
macion de la composicion corporal estan desarrolladas
a partir de poblacion con desarrollo neurotipico y asu-
men una distribucién corporal homogénea en composi-
cién y uniforme, lo que conlleva cierto grado de error en
esta poblacion. Ademas, la valoracion se puede ver afec-
tada por cambios en el estado de hidratacion o el movi-
miento. Aun asi, la BIA tiene buena correlacion con los
métodos de referencia, como la absorciometria dual de
rayos X (DEXA). El desarrollo de la bioimpedancia vec-
torial (BIVA), que solo precisa para calcular el vector los
valores crudos de resistencia y reactancia, puede ser de
utilidad en estos pacientes.

— Valoracion analitica

No existe un marcador analitico Unico que represente un
buen o mal estado nutricional en los nifios con PC. En
estos pacientes, los niveles de albumina, prealbumina
y retinol suelen mantenerse en niveles normales hasta
estadios de desnutricion grave, pues raramente hay un
déficit proteico, sino mas bien un déficit caldrico!*. Por
ello, pueden conducir a una falsa sensacion de seguridad
respecto al estado nutricional de un nifio con PC. En la
TABLA6 | se muestran las determinaciones analiticas re-
comendadas por la ESPGHAN para la VEN de pacientes
con PC. Se recomienda también incluir la determinacion
de micronutrientes como parte de la VEN en pacientes
con PC anualmente!!. Los nifios con PC suelen tener una
ingesta de minerales inferior a la de los nifios sanos, lo
que les predispone a tener un déficit de micronutrientes.
Pocos estudios han evaluado el estado de micronutrien-
tes en los ninos con PC y las implicaciones de estas de-
ficiencias. Estos estudios muestran que las deficiencias
de hierro, zinc, cobre, vitamina D, carnitina, acido félico
y vitamina B;, son comunes, con porcentajes que oscilan
entre el 10% y el 55%415. Los factores asociados a nive-
les bajos fueron la ingesta de vitamina C (hierro), el uso
de antiepilépticos (carnitina, vitamina By, 4cido folico,
calcio y fésforo) y una menor exposicion a la luz solar (vi-
tamina D). La alimentacion por sonda y el uso de suple-
mentos nutricionales se asociaron con mayores concen-
traciones de micronutrientes en sangre y suero.

infoppediatria

TABLA 6 " VARIABLES DE LABORATORIO

DE SANGRE QUE DEBEN INCLUIRSE EN LA
EVALUACION DE PACIENTES PEDIATRICOS
CON PC

Glucosa.
Urea, creatinina y electrolitos.
Hemograma completo.

Hemoglobina, volumen corpuscular medio, ferritina,
hierro.

Calcio, magnesio, fosfato.
Albuimina o proteinas totales.
Enzimas hepaticas.

Vitaminas A, By,, D, E, acido félico.
Hormona paratiroidea.

Zinc.

— Estimacion de requerimientos

La estimacion de los requerimientos energéticos es di-
ficil en muchas ocasiones en pacientes con PC, ya que
varfan respecto a la poblacion con desarrollo neurotipi-
co. Las diferencias en el crecimiento, en el nivel de acti-
vidad fisica y en la composicién corporal contribuyen a
explicar estas variaciones. El principal predictor del gas-
to energético es la masa libre de grasa, seguido por el
grado de deterioro motor, sobre todo si el paciente no
deambula?l. Por ello, se recomienda el uso de calorime-
tria indirecta para el célculo del gasto energético total.
En caso de no disponer de calorimetria, las ecuaciones
de Schofield suponen un buen punto de partida para
estimar el gasto energético en reposo, multiplicando

el resultado por un factor de actividad fisica menor que
en el caso de la poblacion general, especialmente si el
paciente no deambula. Si bien la estimacién de requeri-
mientos nos puede servir como una orientacion inicial,
las mediciones seriadas del peso corporal y masa grasa y
libre de grasa nos permiten ajustar el aporte energético
de forma individual en cada paciente.

Respecto a los requerimientos proteicos y de micronu-
trientes, se recomienda utilizar los Valores Dietéticos de
Referencia para poblacién general. En pacientes con ul-
ceras de decubito o requerimientos caléricos bajos, valo-
rar afladir un suplemento proteico!!. Las recomendacio-
nes sobre la ingesta de fibra son también similares a las
de la poblacion pediatrica con un desarrollo neurotipico.

— Salud désea

La baja mineralizacion ésea es un problema frecuente
en los pacientes pediatricos con PC, con puntuaciones z
medias que oscilan entre 3,4 en el fémur distal y -0,8
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en la columna lumbar, una prevalencia de densidad mi-
neral 6sea (DMO) <2 de mas del 70%, y una incidencia
anual de fracturas del 4%?. Los factores determinantes
de una DMO baja son: deambulacién limitada, dificulta-
des de alimentacion, fracturas previas, farmacos antiepi-
[épticos y una menor masa grasa'e.

La DMO mediante DXA suele limitarse a la columna
lumbar y la cadera. Debido a las contracturas de flexion
de la cadera en nifios con PC grave, en la mayoria de los
casos solo se realizan lumbares. Hay datos, sin embargo,
que muestran que la DMO de columna lumbar no es un
pardmetro predictivo del riesgo de fractura en nifos con
PC. La Sociedad Internacional de Densitometria Clinica
recomienda la evaluacion de la DMO en la zona lateral
distal del fémur en nifios con inmovilizacion crénica, que
es el lugar mas comun de fractura mas frecuente en ni-
Aos con PC, Otras técnicas han sido utilizadas en nifios
con PC, incluyendo la tomografia computarizada cuan-
titativa y la ecografia cuantitativa, aunque hay disponi-
bilidad limitada y, por la falta de estandarizacion, no se
utilizan de rutinatt.

DISFAGIA

La evaluacion de la disfagia es un elemento clave en la
valoracion de los pacientes con PC. La deglucion tiene
dos funciones basicas: la eficacia, que permite una ade-
cuada hidratacién y ganancia pondoestatural (de espe-
cial importancia en la edad pediatrica), y la seguridad,
que consigue el aislamiento de la via aérea durante la
ingesta, evitando la aspiracion en la via aérea de alimen-
to solido y/o liquido y sus consecuencias.

La disfagia es la dificultad o alteracién de la de-
glucion, del transporte del alimento (liquido o solido)
desde la boca al estomago, diferencidandose dos gran-
des grupos etioldgicos en funcion del lugar de afecta-
cion: disfagia orofaringea (DOF) y disfagia esofagica.
La DOF no constituye una entidad en si misma, sino
que es un sintoma en el contexto de una enfermedad
neuroldgica, anatdmica o ambas, y por tanto no suele
aparecer de forma aislada. La DOF condiciona un incre-
mento en la morbimortalidad y genera un importante
gasto sanitario.

Ne3 202401
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La prevalencia de dificultades para la alimentacion
en la edad pediatrica esta en torno al 25%, porcentaje
que se incrementa en el nifio con enfermedad neurolégi-
ca hasta alcanzar el 85-90%°. El grado de deterioro mo-
tor, que se valora mediante la escala GMFS (' TABLA1")
tiene una relacion directa con la DOF. Los nifios con
GMFS de grado V-V tienen una prevalencia de DOF
que supera el 90%.

— Cribado de la disfagia orofaringea

En toda historia clinica nutricional de pacientes con
PC se deben incluir preguntas orientadas a detectar sig-
nos de alarma de DOF ("TABLA4"). Se han de identifi-
car las patologias asociadas que pueden interferir en la
alimentacion, evaluar los trastornos de motilidad que
habitualmente se asocian en el paciente neurolégico, la
existencia de datos clinicos que puedan sugerir sindro-
me aspirativo crénico (SAC), las caracteristicas de la ali-
mentacion del paciente en el momento de la evaluacion,
sintomas y signos clinicos sugestivos de DOF con cada
textura que constituye la alimentacion del paciente, asf
como la presencia de sialorrea y su gravedad.

Mas especificamente, se puede utilizar la herramienta
EAT-10 (Eating Assesment Tool), que es un test de criba-
do para la DOF, cuya version pediatrica Pediatric EAT-10
no ha sido publicada en castellano. Evalua el riesgo de
DOF mediante un cuestionario sencillo a los padres y/o
cuidadores mediante una escala de Likert, (con ‘0’ como
ausencia de problemay ‘4’ problema grave). Una puntua-
cion igual o superior a 3 implica riesgo de DOFY,

— Diagndstico de disfagia orofaringea

En primer lugar, hay que recalcar que en todos los pa-
cientes de riesgo es necesario realizar una evaluacion
de la ingesta de forma periddica o en episodios agudos
(como empeoramiento de patologia de base, o cuadros
infecciosos intercurrentes que cambian situacion basal).
Para realizar el diagndstico se debe hacer una eva-
luacidn sistematica:
Anamnesis. Antecedentes médicos del paciente (tipo
de enfermedad, evolucion, progresién...), medicacion
habitual, historia de infecciones respiratorias de repe-
ticion, picos de febricula o fiebre de forma aislada sin
foco aparente, y alimentacién actual (via oral o me-
diante un dispositivo de alimentacion, mixta/textura/
cémo toma los liquidos...). La escala FOIS (Functional
Oral Intake Scale) es de gran utilidad para estandari-
zar el tipo de dieta que realiza el paciente (' TABLAT ).
Exploracion. Valoracion nutricional, valorar estructu-
ras anatomofuncionales oromotores (labios, lengua,
arcada dentaria, maloclusiones, paladar, amigdalas).

nfopediatria

TABLA 7 " FUNCTIONAL ORAL INTAKE SCALE

1. Nada por via oral.

2. Dispositivo externo de alimentacion (DEA) y minima
ingesta por via oral.

3. Dieta mixta mediante DEA y via oral.

4. Ingesta completa por boca con una Unica
consistencia.

5. Ingesta por via oral completa con varias
consistencias, pero con medidas de adaptacion.

6. Igual a 5, pero sin medidas de adaptacion, pero con
restricciones.

7. Dieta completa por via oral sin restricciones.

La exploracion oromotora sistematica evalua la inte-

gridad y las caracteristicas anatomicas y funcionales

de las estructuras implicadas en la deglucién.

Evaluacion de la ingesta. Precisa de un personal en-

trenado que conozca su metodologia y particularida-

des, habitualmente la logopeda especialista en deglu-

cién. Se deben realizar en un entorno tranquilo, con el

paciente correctamente posicionado e, idealmente,

con monitorizacién pulsioximétrica.

= Observacion de la ingesta. Estandar de evaluacion
en el nifio. Ofrece informacion objetiva en tiempo re-
al. Evalua la eficacia y seguridad de la deglucién y la
actitud del nifo frente a la comida, asi como la téc-
nica y utensilios habitualmente utilizados. Permite
el diagndstico de DOF, identificar situaciones de ries-
go y las medidas de compensacion.

= Test volumen-viscosidad (MECV-V). Test estandar
de evaluacion de la DOF en el adulto (sensibilidad
del 85%). Se administra liquido, agua o zumo, espe-
sado para obtener diferentes consistencias (néctar,
liquido, miel, pudin) y a volimenes crecientes (2,5,
5, 10, 20 ml). Se valoran signos y sintomas de DOF
segun la consistencia y el volumen explorado. La
realizacion en el nifio es complicada por la habitual
falta de colaboracion.

= Test del colorante azul o test de Evans. Variante de
la observacién de la ingesta en el paciente traqueos-
tomizado. La comida se tifie de azul con colorante
alimentario, color ausente en las secreciones respi-
ratorias. La identificacion, mediante aspiracion por
la traqueostomia durante o posingesta, de restos
tefidos de azul, evidencia la aspiracion en via aérea.
Tiene mas valor predictivo positivo que negativo, pu-
diendo no detectar las de bajo volumen.

Exploraciones complementarias:

= Videofluoroscopia (VFS). Patron de referencia en
la evaluacion de la DOF. Evalua todas las fases de la
deglucién, tanto a nivel anatémico como funcional.



Su fundamento es similar al del MECV-V, pero uti-
lizando una base de contraste radioldgico. Objeti-
va las aspiraciones, incluso las silentes (una de sus
principales indicaciones), y valora la respuesta a
maniobras especificas. Permite ademas la evalua-
cién completa de la fase esofagica de la deglucion
cuando es preciso.
= Videoendoscopia de la deglucion (VEES). Buena
correlacion con la VFS. Explora la via aérea superior
mediante un videolaringoscopio: anatomia, funcion
y la deglucién. Utiliza alimentos de uso cotidiano
teflidos con un colorante (azul o verde) que permita
identificar mejor el compromiso de la via aérea. Eva-
lua directamente la via aérea superior, la secrecion
basal de saliva y la sensibilidad laringea, como factor
de riesgo para la aspiracion. No permite evaluar la
fase esofagica de la deglucion.
= Manometria faringo-esofagica de alta resolucion.
Evalua de forma objetiva el sello palatofaringeo,
la fuerza de contraccion faringea y la apertura del
esfinter esofagico superior (EES). En determinadas
situaciones complementa a las otras dos explora-
ciones.
Evaluada la deglucion, se han de definir sus caracte-
risticas y el grado de afectacion o gravedad. Para ello
se usan diferentes escalas como el EDACS (Eating and
Drinking Ability Scale)* o la escasa de severidad de
DOSS (Dysphagia Outcome Severity Scale). El resultado
del EDACS se distribuye del 1 al 7, donde 1 implica que
la ingesta de liquido y solido es segura y eficaz, y 7 una
DOF con compromiso en seguridad y no compensable
que precisa de la colocacidn de un dispositivo externo de
alimentacion.

La escala EDACS ha sido aplicada recientemente en
poblacién espafiola, en una muestra de 44 pacientes
con PC, con edad media de 9 afios, presentando un 43%
de la muestra limitaciones en la seguridad y/o la efi-
ciencia (EDACS =II). El porcentaje de pacientes afectados
fue mayor cuanto mas extensa desde el punto de vista
topografico (tetraparesia 60%), mas variada semiolo-
gia clinica (87% en formas mixtas) y peor nivel funcional
(100% en GMFCS V). La repercusion nutricional fue ma-
yor cuanto mayor nivel EDACS y GMFCS?8,

La rehabilitacion logopédica es clave en el trata-
miento nutricional de los pacientes con PC, pues permi-
te mantener la alimentacién por via oral y desarrollar
estrategias de compensacion en pacientes con DOF leve
y moderada. También es importante para el progreso de
la alimentacion oral el tratamiento de la hipersensibili-
dad oral que habitualmente asocian estos pacientes. El
tratamiento rehabilitador en la DOF se distribuye en tres
campos de actuacion (I TABLAS ).

Dra. MELINDA MORICZI y Dr. RAFAEL GALERA MARTINEZ
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TABLA 8
EN LA DOF

EL TRATAMIENTO REHABILITADOR

A) Ambiente:
= Procedimiento adaptativo.
= Entorno.
= [luminacion.
= Temperatura.
= Sonido ambiental.
= Alimentacién-comunicacion.
= Control postural durante la ingesta.

B) Adaptacion de la textura del alimento, temperatura,
caracteristicas organolépticas y reoldgicas de los
alimentos.

C) Procedimiento restitucional:
= Procesamiento o integracién sensorial.
= Terapia miofuncional.
= Electroestimulacion transcutanea.
= Vendaje neuromuscular (kinesiotaping).
= Maniobras para realizar durante la ingesta.

TRATAMIENTO

El objetivo nutricional del tratamiento en los pacientes
con PC debe ser, ademas de mantener un buen estado
nutricional, contribuir a mejorar la capacidad funcional y
fisiolégica de estos pacientes. Para ello, es necesario un
abordaje multidisciplinar, que incluya pediatras, dietis-
tas, enfermeras, terapeutas ocupacionales, logopedas y
psicélogos!™.

El tratamiento nutricional puede tener efectos no
solo en la mejora del estado nutricional, sino también
sobre la dependencia motora gruesa. Asi, en un ensayo
clinico en pacientes con PC y GMFCS grado Il de entre
4y 12 afios, se compard una intervencion nutricional
(Nutritional Support System) durante 13 semanas fren-
te a observacion o tratamiento estandar. La dieta NSS es
una dieta texturizada que cubre los requerimientos de
los pacientes y esta suplementada con glutamina, argi-
nina, acido folico, acido nicotinico, zinc, selenio, colecal-
ciferol, vitamina C, espirulina, dcidos grasos omega-3 y
probidticos. Los pacientes que recibieron esta interven-
cion presentaron una mejora de la funcién motora grue-
sa en las semanas 7'y 13, especialmente en la puntua-
ciones relacionadas con la marcha?®.

Una vez determinado el estado nutricional del pa-
ciente, las calorias y nutrientes que recibe habitualmen-
te y sus requerimientos, debemos planificar e individua-
lizar el soporte nutricional segun el estado de nutricion
y la severidad de la disfagia. El soporte nutricional puede
ir desde la adaptacion de una alimentacion tradicional
hasta el uso de nutricién enteral o, menos frecuente-
mente, de nutricion parenteral.
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— Eleccidn de la via de nutricidon

En el paciente con PC, la valoracién de la DOF es clave
para elegir el plan nutricional.

DOF leve o moderada compensable. La via oral es la
via de eleccion, con modificaciones de la dieta y reha-
bilitacion, adaptando las texturas de los alimentos s6-
lidos y espesando los liquidos.

DOF grave o moderada no compensable o deglu-
cion no segura (riesgo de aspiraciones). Valorar la
utilizacion de sonda nasogastrica (SNG) o gastros-
tomia. Es necesario valorar que el tiempo diario para
la alimentacidn por via oral no sea excesivamente
prolongado. La ESPGHAN define un tiempo nece-
sario para alimentar a los pacientes superior a las 3
horas/dia como limite para considerar el soporte nu-
tricional enteral!®.

— Eleccidn de la férmula de nutricidon
enteral

En el caso de que el enriquecimiento natural de la dieta
y la adaptacion de texturas no sean suficiente para cu-
brir los requerimientos energéticos del paciente, serd ne-
cesario utilizar formulas de nutricién enteral.

En pacientes mayores de un afio, se recomienda ini-
ciar el soporte con una férmula polimérica estandar
(1,0 kcal/ml) con fibra. En caso de precisar un au-
mento del aporte caldrico, se pueden utilizar férmu-
las hipercaldricas (1,5 kcal/ml), pero controlando
cuidadosamente el estado de hidratacion, aseguran-
do el aporte de liquidos para cubrir sus requerimien-
tos hidricos*.

En lactantes es de eleccidn la lactancia materna,
fortificada si se precisa. En caso de no disponer de
lactancia materna, se recomienda inicialmente la
alimentacion con férmula de lactante o férmula po-
limérica para lactantes segun el estado nutricional y
evaluacion de la DOF.

Respecto al cuerpo proteico, hay datos a favor de que
las formulas poliméricas que contienen proteinas del
suero lacteo reducen significativamente el tiempo de
vaciamiento gastrico, los episodios de RGE &cido, las
arcadas y las nduseas en pacientes pediatricos con PC
grave!>?° por lo que la ESPGHAN recomienda realizar
una prueba terapéutica con formula a base de protei-
nas de suero de leche en pacientes con PC con RGE,
nduseas y/o arcadas''.

— Modalidad de administracion

La eleccion de la modalidad de administracion se ba-
sara en el acceso enteral del nifo, sus actividades, sus



necesidades caldricas y su tolerancia a los alimentos!?.
La alimentacion en bolos permite mas libertad y puede
ser mas adecuada para los estilos de vida de muchas fa-
milias. En pacientes con PC, debido a las alteraciones de
la motilidad gastrica y coexistencia de RGE, es frecuente
la mala tolerancia a la NE. En estos casos, una combina-
cion de alimentacion por bolos durante el dia y NE cicli-
ca nocturna facilita la tolerancia de la NE.

CONCLUSIONES

A pesar de los avances en el tratamiento nutricional y
rehabilitador de los pacientes con PC, presentan un al-
to riesgo de desnutricién, especialmente aquellos con
mayor grado de deterioro motor (GMFCS IV y V), lo que
puede tener consecuencias tanto sobre la salud de los
pacientes como sobre su calidad de vida.
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CASO CLINICO

PAUTAS
NUTRICIONALES
PARA UNA
NUTRICION
EFICAZ EN
LA PARALISIS
CEREBRAL
INFANTIL

La paralisis cerebral infantil (PCI) es un
grupo de trastornos del desarrollo del
movimiento y la postura, de caracter crénico
Y ho progresivo, secundario a lesiones en el
sistema nervioso central durante las etapas
’ precoces de la vida.

Dra. ANA BERGUA MARTINEZ
Pediatra

Unidad de Nutricién Infantil
y Enfermedades Metabodlicas.

Hospital Universitario La Paz (Madrid).

Diia. ELENA BORREGON RIVILLA
Dietista-nutricionista

Unidad de Nutricion Infantil
y Enfermedades Metabdlicas.

Hospital Universitario La Paz (Madrid).
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La prevalencia de este trastorno se situa en torno a 2-3
por cada mil recién nacidos vivos, si bien en los ultimos
anos se ha objetivado un incremento de esta cifra, se-
cundario a una mayor supervivencia de los recién naci-
dos prematuros de bajo peso.

Ademas de la clinica neuroldgica, la afectacion se
extiende a otros aparatos y sistemas; casi la totalidad
de los pacientes afectos presentaran sintomas gastroin-
testinales y/o problemas nutricionales en algun mo-
mento de su vida. La prevalencia de malnutricién pue-
de llegar hasta el 50% segun algunas series, siendo ésta
mayor en los grados Il a V de la Gross Motor Function
Classification System (GMFCS), estando mas comprome-
tidos los nifios con PCI tetrapléjica.

Entre las causas que justifican este deterioro nutri-
cional se encuentran la incapacidad para cubrir sus re-
querimientos energéticos, bien sea por disfagia u otra
sintomatologia digestiva, o por presentar un aumento de
sus necesidades caldricas derivado de un aumento de la
actividad en aquellos casos con convulsiones o hiperto-
nia. Ademas, algunos casos pueden presentar incremen-
to de las pérdidas (vomitos)t.

La desnutricion puede afectar negativamente en mu-
chos aspectos a la calidad de vida del paciente, por lo
que el manejo multidisciplinar debe ser prioritario para
su deteccion y abordaje precoz. Se ha demostrado que
un adecuado tratamiento nutricional en pacientes con
alteracion neuroldgica mejora el crecimiento lineal, la
salud y la calidad de vida, favorece el aumento de peso,
disminuye las hospitalizaciones, la irritabilidad y la es-
pasticidad, facilita la cicatrizacion y la circulacion peri-
férica, reduce la frecuencia de aspiraciones y mejora el
reflujo gastroesofagico, entre otros!2.

CASO CLIiNICO

Escolar varon, de cinco anos y un mes de edad en el mo-
mento de la consulta (fecha de nacimiento: 24/12/2015),
afecto de pardlisis cerebral tipo tetraparesia espastico-
disténica por prematuridad, controlado en consultas del
Servicio de Nutricion desde el afio de edad.

— Anamnesis
Antecedentes familiares

Sin interés.

Antecedentes personales

Recién nacido prematuro de 26 semanas de edad ges-
tacional (EG), con peso adecuado a la EG (996 g).

Pardlisis cerebral. GMFCS tipo IV.

Dra. ANA BERGUA MARTINEZ y Dfia. ELENA BORREGON RIVILLA

Displasia broncopulmonar grave, sin oxigenoterapia
domiciliaria en la actualidad.

Hipertensién pulmonar moderada.

Reflujo gastroesofagico.

Litiasis renal derecha. Intervenido en abril de 2019.
Microquistes renales bilaterales.

Antecedente de hernias inguinales bilaterales inter-
venidas.

Amigdalectomia y adenoidectomia en julio de 2019.
Hipoacusia moderada bilateral. Portador de audifonos
desde el primer afio de vida.

Estrenimiento.

— Enfermedad actual y evolucion

No procesos intercurrentes de interés desde la ultima re-
vision hace seis meses.

Impresiona de mayor selectividad en la alimentacion,
no aceptando texturas ya introducidas previamente.

Dependiente en su alimentacion, le ofrecen sélidos
blandos (tortilla, carne picada...) y triturados, no texturas
mixtas. Se lleva algun trocito a la boca con sus dedos.
Toma liquidos con control de volumen (pajita) o bibe-
ron con espesante. Se atraganta con las texturas mix-
tas y no come alimentos duros. Maneja mejor la lengua,
expulsando lo que no quiere, presenta mayor mastica-
cién y no sialorrea. Tarda aproximadamente 30 minutos
en comer. Recibe 2 sesiones semanales de logopedia de
formas privada.

Presenta vomitos ocasionales, sin clara relacion con
las comidas o episodios de atragantamiento.
Deposiciones reguladas con macrogol. No sintomas de
reflujo gastroesofagico (RGE). Buen descanso nocturno.
Acude periddicamente a consultas de nefrologfa, car-
diologia, neurologia, otorrinolaringologia, rehabilitacién
y pediatria crénica compleja.
En los ultimos 6 meses ha aumentado la movilidad:

Acude a un colegio de educacion especial donde hace
fisioterapia todos los dias.

Va a un centro privado de rehabilitacion 2 dias por
semana.

Ha iniciado natacion un dia a la semana.
Realiza fisioterapia equina.
Utiliza el bipedestador una hora y media al dia.

— Exploracion fisica

Buen estado general. Adecuada hidratacion. Aspecto
desnutrido, con escaso paniculo adiposo. No dificultad
respiratoria.
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ORL: apertura y cierre mandibular normal. No sialo-
rrea. Apraxia lingual. Reflejos oromotores presentes y
nauseoso conservado. Portador de audifonos.

Auscultacion pulmonar: buena ventilacion bilateral.
No ruidos patoldgicos.

Auscultacion cardiaca: ritmico, no soplos.

Abdomen: blando, depresible. No doloroso. No masas
ni megalias.

Exploracién neuroldgica: espasticidad de musculos is-
quiotibiales y gemelos. Reflejos osteotendinosos simétri-
cos. Marcha con sujecion en ambos hombros: equino bila-
teral y retropié valgo. Discreto flexo de rodillas bilateral.

— Valoracion del estado nutricional

Para la valoracién del estado nutricional y de la com-
posicion corporal se obtuvieron las medidas antropo-
métricas y se realizoé impedancia bioeléctrica con téc-
nica estandarizada y con el paciente sin ropa. En las
TABLAS1v2 | se observa la valoracion inicial.

Desde la ultima revision hace 6 meses, presenta un
incremento de peso de 650 g y ha crecido 3,5 cm (medi-
do en decubito supino), con velocidad de crecimiento de
6,87 cm/ano (P53/0,08 DE). Mantiene indices nutricio-
nales en rangos de desnutricion. Respecto a la composi-
cion corporal medida tanto por antropometria como por
bioimpedancia, presenta déficit de componente graso y

TABLA 1 @ EVOLUCION ANTROPOMETRICA

12 valoracion

Pautas nutricionales para una nutricidon eficaz en la paralisis cerebral infantil

magro, y angulo de fase de escasa masa celular.

Estos datos informan de desnutricion cronica mo-
derada, con presencia del z-score de peso e IMC <2 DE
y alteracion de la composicion corporal con empeora-
miento desde una revisién previa.

Presenta unos requerimientos energéticos basa-
les (GEB) aproximados, calculados con la ecuacion de
Schofield (PyT) de 818 kcal/dia, y totales (GET) aproxima-
dos de 1.150 kcal/dia. Sus requerimientos de liquidos uti-
lizando la regla de Holiday-Segar son de 1.185 ml/dia.

— Ingesta actual (recordatorio de
24 horas)

Desayuno 08:15 h: 250 ml de leche entera con cucha-
rada de ColaCao® y bolsita de mini chips de chocolate
(hacen papilla).

Media manana 10:30 h: alternan fruta (batida o
platano), palitos de queso, 2 Petit Suisse o zumo
comercial.

Comida 13:00 h: menu escolar triturado, y de postre to-
ma 1 yogur de sabores o fruta en trocitos o triturada.
Merienda 17:00 h: alterna tostada de pan de molde
con mantequilla y mermelada, zumo o fruta.

Cena 21:00 h: crema verduras + pescado o carne o
huevo. Postre: yogur de sabores normalmente.

Aportes aproximados de 1.100 kcal/dfa.

Seguimiento 1 Seguimiento 2

Edad 5a1m
Peso ideal para la talla (kg) 16,4
Peso kg (DE) 13,7 (=2,39)
Talla cm (DE) 103,5(-1,47)
Relacion P/T (DE) 0,13(-2,2)
IMC (DE) 12,79 (-2,25)
IW% / IN% 83,55/ 78,87
PB cm (DE) 14,6 (-1,95)
PCT mm (DE) 4,2 (-2,22)
PCB mm (DE) 2,6 (-3,41)
PCS mm (DE) 4,6 (-1,79)
PCl mm (DE) 3,6 (-1,03)
VC cm/a (p/DE) 6,87 (p53 /0,08)

5a 6m 6a 1lm
17,4 18,86
14,4 (-2,35) 15,4 (-2,32)
106,8 (-1,29) 111,1(-1,08)
0,13 (-2,29) 0,14 (-2,39)
12,62 (-2,42) 12,48 (-2,62)
82,83/78,5 81,67/77,95
15,3 (-1,62) 17 (-0,81)
4,8 (-1,98) 5(-1,96)
3,6 (-2,54) 4,1(-2,16)
4,6 (-1,8) 4,6 (-1,85)
4,8 (-0,37) 4,8 (-0,50)
7,48 (p89 / 1,23) 7,73 (p94 / 1,54)

DE: Desviacion Estandar; IMC: indice de masa corporal; IW: indice de Warterlow; IN: indice Nutricional; PB: Perimetro del brazo;
PCT: Pliegue cutaneo tricipital; PCB: Pliegue cutaneo bicipital; PCS: Pliegue cutaneo subescapular; PCI: pliegue cutaneo suprailiaco.

Carrascosa et al., 2010; Serra Majem et al., 2002 (enKid).
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TABLA 2 I EVOLUCION DE LA BIOIMPENDACIA

12 valoracion

Edad 5a1lm

AF° 3,5

MCM kg (%) / N 11,4(83,3)85,4
MCG kg (%) /N 2,3(16,7)/ 14,6
MC kg (%MCM) 4,3(37,4)
ACT L (%)/N 8,8(63,9)/ 65,4
AEC L (%ACT) /N 5,3(61,2) /45,9

Dra. ANA BERGUA MARTINEZ y Dfia. ELENA BORREGON RIVILLA

Seguimiento 1 Seguimiento 2
5a6m 6alm
4,6 5,1

13,3(92,5) /86,5 14,5(93,9) /86,5

1,1(7,5) /13,5 0,9(6,1) /13,5

6,1 (45,9) 7,1(49,1)

10,2 (70,9) / 66 11,1(71,9)/ 66,0
5,1(53,1)/ 44,8 5,1(45,9)/ 44,8

AF: Angulo de fase; MCM: Masa corporal magra; MCG: Masa corporal grasa; MC: Masa celular; ACT: Agua corporal total;

AEC: Agua extracelular; N: Porcentaje normal.

— Recomendaciones

El paciente presenta una alteracion neuroldgica que
estd causando dificultad para la alimentacion habi-
tual (teniendo la familia que adaptarla para una mejor
masticacion y tolerancia) y otros factores que provo-
can riesgo de desnutricion. Ademas se objetiva deterio-
ro clinico progresivo, con parametros de desnutricion,
e impresiona de no cubrir sus requerimientos con la in-
gesta oral.

Se le recuerdan las recomendaciones generales para la
alimentacion en pacientes con PCI3:

Postura adecuada y comoda en sedestacion.

Adaptar las texturas y espesar los liquidos para asegu-
rar la seguridad de la ingesta.

Utilizar cubiertos y utensilios adaptados que faciliten
la comida y bebida.

No forzar a comer, no debiendo durar la ingesta mas
de 30 minutos.

Raciones de tamano adecuado, ofreciendo en la me-
dida de lo posible primero alimentos sélidos.

Higiene bucal tras las comidas.

Ante el deterioro nutricional, como primer paso damos
estrategias para aumentar el aporte caldrico de las to-
mas orales teniendo en cuenta su edad, preferencias y
seguridad de la ingesta oral.
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Pautas nutricionales para una nutricidon eficaz en la paralisis cerebral infantil

Estrategias®*: discreto aumento del apetito preferentemente hacia ali-
Aumentar el contenido caldrico sin aumentar el volu- mentos dulces. Han llevado a cabo las estrategias de en-
men a ingerir a través de: leche y derivados (en polvo riquecimiento de alimentacion natural.

o liquida), huevo, aguacate, frutos secos (en polvo o La valoracion nutricional se observa en las
en crema), aceite de oliva, cereales, pan. TABLAS1v2 .

Anadir a los triturados y sopas queso rallado, frutos

Mantiene indices de desnutricidn crénica moderada,
secos en polvo, aceite de oliva, leche en polvo.

sin alcanzar requerimientos caldricos por disfagia en efi-

En las preparaciones sustituir el agua de coccion por cacia, y aumento de las necesidades caloricas debido a
caldos enriquecidos en pescado o lacteos. su mayor movilidad, por lo que se inicia suplementacion
Elaborar batidos mezclando leche entera o yogur na- oral con productos de nutricion enteral:

tural con fruta natural, frutos secos y/o cereales. Un suplemento liquido hipercalérico normoproteico.
Elaborar helados caseros con fruta natural y yogur Una férmula polimérica en polvo repartida en los tri-
griego. turados a lo largo del dia.

Elaborar triturados de hortalizas con carne, pescado
o huevo, anadiendo arroz, legumbres, yema de huevo,
frutos secos, leche en polvo, quesito en porciones y/o
aceite de oliva.

A los 6 meses de introducir los suplementos hipercalo-
ricos acude de nuevo a revision. Mantiene alimentacion
con triturados y sélidos de facil masticacion y espesante

para liquidos. No nuevas incidencias.

Ofrecer sélidos de facil masticacion: . o
Aunque mantiene datos de desnutricién crénica mo-

derada con presencia del z-score de peso e IMC <2 DE,
presenta mejoria ponderoestatural, de velocidad de cre-

= Tortilla francesa con atun, queso, salmon, etc.
= Croquetas y albondigas caseras.

= Hummus. cimiento y de la composicion corporal con aumento de

= Carne y pescado rebozado con huevo y pan rallado o masa celular, parametro reflejado en la mejoria del an-
con mayonesa casera. gulo de fase (IEETM y [ TABLAS1v2 ).

* Anadir a la pasta frutos secos en polvo, queso ralla- Actualmente cubre adecuadamente los requerimien-
do, bechamel o huevo cocido. tos energéticos.

= Galletas y bizcochos caseros enriquecidos con leche

Mantenemos el tratamiento con dieta adaptada en
en polvo o frutos secos en polvo.

texturas, enriquecimiento natural de la dieta y suple-
mentacion oral.

— Evolucidn Opcion de menu:

A los 6 meses, el paciente vuelve a revision. Ha estado Desayuno: suplemento hipercaldrico liquido con:
bien, sin intercurrencias de interés. No empeoramien- = 30 g copos de avena, maiz o cereales integrales.
to de la disfagia y patrén de alimentacion similar, con = 40 g de pan con aceite de oliva, tomate, aguacate.

A
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= Fruta natural.

= No ofrecer galletas ni bolleria industrial.

Media manana: alternar alimentos (fruta, yogur grie-
go, pan con aguacate, hummus...).

Comida: combinar 100-150 g aproximadamente de
alimentos de origen animal (carnes, pescados, hue-
vo) y vegetal (legumbres, pasta, arroz, verdura) en
triturados o sélidos de facil masticacién. De postre,
alternar fruta con yogur natural. Enriquecer las pre-
paraciones.

Merienda: similar a media mafnana. Ofrecer tostada
con hummus, aguacate, tomate con queso fresco o
batidos de yogur/leche con fruta natural y frutos se-
cos en polvo.

Cena: si es plato unico, ofrecer carne/pescado/huevo
con alguna guarnicion (verdura, patata, arroz, pasta).
Evitar ofrecer solo alimentos de un tipo. Por ejemplo,
arroz mezclado con tortilla francesa, pasta con carne
picada, pescado con verduras y patatas, etc. Se puede
ofrecer la carne y pescado rebozados o empanados,
siempre que la preparacion sea casera (no usar con-
gelados ni precocinados).

Triturar, trocear o desmenuzar con el tenedor cada in-
gesta segun tolerancia.

CONCLUSIONES I

No existe un tratamiento nutricional uUnico y eficaz pa-
ra todas las personas con PCI, por lo que siempre hay
que individualizar segun las necesidades de los pacien-
tes y realizar un seguimiento estrecho para evaluar si
se ha conseguido el objetivo de las intervenciones rea-
lizadas.

La PCl es la causa mas frecuente de disfagia orofa-
ringea en la edad pediatrica. Cuando existe alteracion
de la seguridad y/o en la eficacia a pesar de la optimiza-
cion nutricional nos debemos plantear la colocacion de
dispositivos de alimentacion enteral tipo gastrostomia,
ya que debemos considerar el soporte nutricional co-
mo parte fundamental del tratamiento. La familia puede
mostrarse reticente inicialmente, pero debemos expli-
carles bien los beneficios (no sélo nutricionales) porque
reconocen que muchas veces retrasan su aceptacion por
miedos y falta de informacion.

Hemos expuesto un ejemplo de PCI con desnutricion,
pero pueden darse casos también en esta poblacion de
sobrepeso y obesidad, especialmente en casos mas leves
(GMFCS I y II) asociados a conducta sedentaria y actitu-
des de sobreproteccion familiar, o por el aporte excesi-
vo de alimentos por gastrostomia sin un correcto segui-
miento nutricional’2.

Dra. ANA BERGUA MARTINEZ y Dfia. ELENA BORREGON RIVILLA

FIGURA 1
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COMPOSICION CORPORAL.

Evolucion del vector de bioimpedancia y angulo de fase
desde la valoracion inicial (vector nimero 1) a los 6 (2)
y 12 meses (3).

BIBLIOGRAFIA

1. Adrada Trujillo E, Alvarez Gémez J, Arana Cariedo Arguielles
C, et al. Nutricién en el nifio con necesidades especiales:
enfermedad neuroldgica. Guias de actuacion conjunta
Pediatria Primaria-Especializada. Asociacién Madrilefia de
Pediatria de Atencion Primaria.2015.Disponible en https://
www.ampap.es/wp-content/uploads/2017/04/NUTRICION-
DEL-NINO-CON-ENF-NEUROLOGICA.pdf (acceso 17-5-23)

2. Romano C, van Wynckel M, Hulst J, Broekaert I, Bronsky
J, Dall’Oglio L, et al. European Society for Paediatric
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition guidelines for the
evaluation and treatment of gastrointestinal and nutritional
complications in children with neurological impairment. J
Pediatr Gastroenterol Nutr. 2017; 65: 242-64.

3. Martinez Costa C, Cafnedo Villarroya E, Montal Navarro MA.
Soporte nutricional. Indicaciones. Asesoramiento dietético.
Nutricion enteral domiciliaria. Cuidados de las gastrostomias.
En: Martinez Costa C, Crehua Gaudiza E, Arcos Machancoses
JV, eds. Manual de Nutricion en el nifo con enfermedad
neurologica. Madrid: Ergon; 2022. p. 111-27.

. La Orden-Izquierdo E, Balmaseda Serrano E. Enriquecimiento
natural de la dieta. Sociedad Espafiola de Gastroenterologia,
Hepatologia y Nutricion Pediatrica. 2020. Disponible en:
https://www.seghnp.org/familias/enriquecimiento-natural-
de-dieta

I~

Ne 3 W 2024 W21 L



CASO
CLINICO

Uso de formulas
enterales para
tratamiento nutricional
eficaz en la paralisis

cerebral infantil
1

Dra. MIRIAM BLANCO RODRIGUEZ
Servicio de Pediatria, Gastroenterologia Infantil.
Fundacién Jiménez Diaz (Madrid).
Profesora Asociada de la Universidad Autonoma de Madrid.

. 22 Winfopeg



Dra. MIRIAM BLANCO RODRIGUEZ

Segun se ha comentado en este numero, los
pacientes con paralisis cerebral infantil (PCI)
presentan una alta tasa de desnutricion, que
aumenta segun lo hace el grado de afectacion
neuroldgica. Diferentes factores pueden
favorecer la desnutricién en estos niflos, como
la hipertonia, las convulsiones o la disfagia.
Esta ultima es muy prevalente en aquellos que
tienen afectacion neurolégica grave y puede
provocar, ademas, neumonias aspirativas.

e

INTRODUCCION I

La desnutricién mantenida en el tiempo se asocia a di-
versas complicaciones, como disminucion de la masa
muscular, alteracion del sistema inmune, anemia y au-
mento de la tasa de infecciones, factores que, a su vez,
pueden empeorar el estado nutricional, dando lugar a
un circulo vicioso!2.

Por todos estos motivos, el manejo nutricional ade-
cuado de los nifios con PCl es una parte fundamental
del tratamiento que puede mejorar su prondstico y cali-
dad de vida y disminuir las complicaciones. Con mucha
frecuencia precisaran alimentacion mediante nutricion
enteral por sonda de forma parcial o exclusiva, segun el
grado de afectacion neuroldgica y disfagia que asocien
en cada caso34.

PRESENTACION DEL CASO [

Se trata de un nifio de 23 meses de edad, de origen
marroqui, recién llegado a Espana con el diagndstico

de PCl, con afectacion neuroldgica grave (clasificacion
Gross Motor Function System, GMFS, grado V). Lo remi-
ten a consulta para valoracion nutricional por su patolo-
gia de base y bajo peso.

Aportan informes con diagndstico de lisencefalia, en-
cefalopatia hipoxico-isquémica, epilepsia secundaria y
desnutricién severa.

— Antecedentes personales

Tercer hijo de padres sanos, no consanguineos. Em-
barazo gemelar, con hermano fallecido intrautero.

Cesarea a término en su pais de origen por pérdida de
bienestar fetal.

PRN: 1.950 g. Apgar: 2/6/8. Reanimacion tipo V. In-
farto isquémico izquierdo.

Periodo neonatal: ingreso por convulsiones desde las
36 h de vida y dificultades para la alimentacién que pre-
cis6 colocacion de sonda nasogastrica hasta el 2° mes
de vida. Lactancia artificial. Retraso madurativo en el
contexto de patologia de base. Varios ingresos en su pais
de origen por neumonia, de los que uno precisé UCI.

— Antecedentes familiares

Padres sanos, de origen marroqui. Hermanos de 5y 7
afos, sanos.

— Historia referida en la primera consulta

Alimentacion con triturados caseros (/ TABLAL ), to-
do por boca, tardando alrededor de una hora por comi-
da y perdiendo gran cantidad de lo aportado durante la

TABLA 1 REGISTRO DE ALIMENTOS DE 24 H

200 ml de leche entera con 5 galletas tipo

Eezyiie Maria trituradas.

Media mafana Parte sobrante del desayuno o nada.

. 100 ml de triturado de verdura con ternera
Comida

o pollo.
Merienda Yogur de sabores.

100 ml de triturado de verdura y ternera
Cena

o pollo.
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misma (les parece que le cuesta tragar). A veces tose
durante las tomas y vomita con frecuencia si le dan de
comer mas rapido. Hace deposiciones cada 3 dias, siem-
pre tras la administraciéon de un enema o un supositorio
de glicerina.

Estan pendientes de que sea valorado en Atencion
Temprana en dos semanas.

— Valoracién nutricional en la primera
visita

Peso: 7,03 kg (-4,69 DE); longitud: 78,5 cm (-2,83

DE); y perimetro cefalico: 46 cm (P6, —1,57 DE) (OMS

2006/2007), con una relacién peso/longitud-talla de
0,09 (4,75 DE) (OMS 2006/2007).

24 W nropediatria

Uso de férmulas enterales para tratamiento nutricional eficaz en la paralisis cerebral infantil

Se calcularon los requerimientos tedricos median-
te la aplicacion nutricional SEGHNP, obteniendo los si-
guientes valores: Schofield (PyT): GEB: 574,76 kcal/24 h;
GET: 833,40 kcal/24 h.

Se realizé una analitica de sangre inicial que mostra-
ba anemia ferropénica con hipovitaminosis D, prealbtmi-
na de 16,1 mg/dl y albuimina de 4,4 g/dl.

En el estudio de deglucién se objetivo disfagia de se-
guridad y eficacia severa, y en la pHmetria esofagica se
evidencio reflujo gastroesofdgico grave.

— Evolucién (FmasLaz1)

Ante los hallazgos clinicos y antropométricos, se colo-
€6 una sonda nasogastrica para iniciar nutricion enteral



TABLA 2 " EVOLUCION ANTROPOMETRICA
Edad Peso
23 meses 7,03 kg (4,69 DE)
24 meses 7,7 kg (4,02 DE)

1 afio 5 meses 10,7 kg (1,97 DE)

4 afios 9 meses 16,8 kg (-0,54 DE)

OMS 2006/2007.

en espera de la realizacion de una gastrostomia. Se eli-
gio una formula polimérica normocaldrica (1 kcal/ml) y
se suspendid la alimentacion por boca por el riesgo que
presentaba, debido a su disfagia severa.

Se le pautd nutricion enteral fraccionada diurna y
continua nocturna con el fin de alcanzar las necesidades
estimadas y mejorar su situacion basal y plantear nuevas
intervenciones, con buena tolerancia a la misma.

Al mes de iniciar la nutricién por sonda y tras realizar
la gastrostomia asociada a técnica antirreflujo, presen-
taba un peso de 7,7 kg (+670 g; -4,02 DE), una longitud
de 79 cm (-2,68 DE), con una relacion peso/longitud-ta-
lla de 0,10 (-3,64 DE) (OMS 2006/2007).

Pasados 6 meses del inicio de la alimentacion por
sonda, presentaba los siguientes datos antropométricos:
peso: 10,7 kg (P2; -1,97 DE) (OMS 2006/2007); longitud:
84 cm (-2,52 DE); con una relacion peso/longitud-talla
de 0,13 (P26; -0,64 DE) (OMS 2006/2007).

Actualmente tiene 4 afios y 9 meses y presenta un
peso de 16,8 kg (P29; -0,54 DE), una longitud de 104,5
cm (P16; -0,99 DE) y una relacion peso/longitud-talla de
0,16 (P53; 0,08 DE) (OMS 2006/2007). IMC: 15,38 kg/m?
(P55; 0,13 DE) (OMS 2006/2007). Schofield (PyT): GEB:
880,26 kcal/24 h; GET: 1.320,39 kcal/24 h.

Tras dos afos y medio de evolucion desde la colo-
cacion de la gastrostomia, presenta un adecuado esta-
do nutricional y tolera adecuadamente la alimentacion
enteral, que ya se administra sélo en tomas fraccionadas
durante el dia.

Le ofrecen pequenias cantidades de alimentos de
consistencia pudding por boca, ya que ha presentado
mejoria de la disfagia.

No ha vuelto a tener infecciones respiratorias de
vias bajas y no ha presentado nuevas complicaciones
en relacion con su estado basal ni su nutricion.

Desde el punto de vista neuroldgico, han mejora-
do de forma notable el tono muscular y la respuesta a
las terapias y a los diferentes estimulos, y conecta mejor
con los cuidadores.

Dra. MIRIAM BLANCO RODRIGUEZ

Relacién peso/
talla-longitud

0,09 (-4,75 DE)
0,10 (-3,64 DE)
0,13 (-0,64 DE)
0,16 (0,08 DE)

Talla/longitud

78,5 cm (2,83 DE)
79 cm (-2,68 DE)
84 cm (-2,52 DE)

104,5 cm (-0,99 DE)

DISCUSION/CONCLUSIONES I

El caso expuesto es de un paciente con paralisis cerebral
con afectacion neuroldgica grave (GMFS V) y disfagia se-
vera que acudié con un grado importante de desnutri-
cion. Ante dicho cuadro, se inicié nutricion enteral por
sonda con mejoria progresiva de la situacion basal, que
repercutié no solo en su estado nutricional, sino tam-
bién en las complicaciones asociadas al mismo, el desa-
rrollo neuroldgico y la disfagia que presentaba.

En los pacientes con paralisis cerebral infantil es
fundamental realizar una adecuada valoracién nutri-
cional que permita conocer la necesidad de soporte.

En los casos mas graves, se debe valorar también la
presencia de disfagia, dado la alta prevalencia de la mis-
ma en estos pacientes.

El adecuado soporte nutricional permitira no solo
mejorar su situacion basal, sino también su calidad de
vida y prondstico, ya que disminuira las complicaciones
asociadas tanto a la disfagia como a la desnutricion.

El manejo de estos pacientes debera ser, por tanto,
multidisciplinar, incluyendo a profesionales implicados
no solo en su patologia neuroldgica, sino también con
experiencia en el manejo y soporte nutricional.
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La paralisis cerebral (PC) es cualquier trastorno carac-
terizado por una alteracién del movimiento secundaria
a anomalias neuropatoldgicas no progresivas del cere-
bro en desarrollo. Las dificultades de alimentacion en
los nifos con PC se deben a dafos y alteraciones en el
sistema nervioso central (SNC) y en el sistema ner-
vioso entérico (SNE). El control de la alimentacion y
la deglucién en el SNC se realiza a través de vias en las
que intervienen los nucleos de los nervios craneales, el
tronco encefélico y el cortex. Las sefnales sensoriales
(aferentes) procedentes de los nervios craneales V, VII,
IX'y X se transmiten al nucleo del tracto solitario (NTS)
y, @ continuacion, a regiones especificas del tronco en-
cefalico conocidas como generador de patrones centra-
les (GPC).

Las sefales motoras (eferentes) del GPC viajan a
través del nucleo ambiguo y los nucleos nerviosos cra-
neales V, VII, IX, X'y XII, y los nervios cervicales supe-
riores (C1-C3), controlando los movimientos de mas-
ticacion, respiracion y deglucion necesarios para una
alimentacion segura y eficaz. Las vias corticales des-
cendentes median la salida del NTS y el GPC. ELl SNE
estd formado por unos mil millones de neuronas y fun-
ciona de forma parcialmente independiente del SNC.
EL SNE controla funciones tan importantes como la
motilidad, la secrecién y el flujo sanguineo gastroin-
testinal. En los nifos con trastornos neuroldgicos, esta
interaccion se ve alterada, lo que provoca una disfun-
cion entérical.

Asi, los nifios con una enfermedad neuroldgica gra-
ve como la paralisis cerebral infantil (PCI) tienen un
riesgo elevado de presentar trastornos gastrointestina-
les diversos, que van a interferir en una nutricion eficaz
y segura. Los trastornos gastrointestinales comunes
asociados a la PCl incluyen la disfagia, el reflujo gas-
troesofagico, el retraso en el vaciamiento gastrico, el
estrefiimiento y la diarrea, aunque también problemas
orofaciales y/o dentales y dolor abdominal (IZEIYEM).

La lesion neurologica puede alterar la funcion neuro-
muscular de la deglucién, mecanismo complejo que im-
plica tanto el control motor voluntario como el involun-
tario, y provocar alteraciones en la funcion oral-motora y
disfagia; y puede alterar la motilidad esofdgica e intesti-
nal, dando lugar a reflujo gastroesofagico, con o sin as-
piracion, retraso en el vaciado gastrico y estrefiimien-
to. Estos trastornos, ademas, no son independientes,
sino que estdn interrelacionados entre ellos y con otros
factores. Por ejemplo, un nifio con disfagia y dificultad
para la ingesta de liquidos tendrd mas posibilidades de
sufrir estrefimiento. Este hecho contribuye a dificultar
aun mas la alimentacion, y conlleva una ingesta insufi-
ciente y malnutricién en estos pacientes? ("FIGURATLY).

Dra. PATRICIA CORRECHER MEDINA

TABLA 1 " PROBLEMAS GASTROINTESTINALES
EN NINOS CON PCI

1. Disfuncién orofaringea (DOF).
2. Reflujo gastroesofagico (RGE).
3. Estrenimiento.

4. Problemas bucodentales.

5. Dolor abdominal.

El manejo de los trastornos gastrointestinales aso-
ciados con la PCl puede ser complejo y requiere un
enfoque multidisciplinar que involucre a médicos, en-
fermeras, dietistas, terapeutas ocupacionales, rehabili-
tadores y logopedas. El tratamiento puede incluir tra-
tamiento rehabilitador, cambios en la dieta, farmacos,
alimentacion enteral o incluso tratamiento quirdrgico.

Practicamente todos los pacientes con PCl presen-
tardn sintomas gastrointestinales y/o alteraciones de su
estado nutricional en algin momento de su vida3. Es im-
portante conocer y abordar estos problemas para mejo-
rar su calidad de vida y asegurar una nutricion adecuada.
Los padres y cuidadores también deben estar informados
sobre los trastornos gastrointestinales asociados con la
PCl para poder detectar y tratar los sintomas a tiempo.

| DISFUNCION OROFARINGEA (DOF) |

Ampliamente comentada en otra edicion de la revista,
es la afectacion gastrointestinal mas frecuente en ni-
fios con PCl, e incluye la disfagia orofaringea y la dis-
funcion motora oral. La deglucién normal consta de 3
fases: oral, faringea y esofagica. La disfagia orofaringea
es aquella que afecta a las 2 primeras fases de la de-
glucion. Practicamente todos los pacientes neurolégi-
cos presentan algun signo o sintoma de disfagia, siendo
la disfagia orofaringea la mas frecuente (hasta un 90%),
y es mas frecuente en nifilos pequefios y nifios con peor
funcion motora gruesa (GMFCS 11l a V). Por ello, el gru-
po de trabajo de la ESPGHAN sugiere en sus recomenda-
ciones que se haga despistaje de DOF en todos los pa-
cientes con PClI, incluso en ausencia de signos clinicos
y sintomas evidentes®.

En la deglucion normal hay 2 conceptos importantes
relacionados con la funcién de la misma: la eficacia de
la deglucion (que permite un adecuado desarrollo pon-
deroestatural e hidratacion) y la seguridad (que permite
un aislamiento de la via aérea durante la ingesta, evitan-
do el paso de contenido alimentario a la misma). Es im-
portante la valoracion de ambos.

Clinicamente, la DOF se manifiesta con sialo-
rrea, tos, sudoracion, respiracion humeda, nduseas,
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FIGURA 1

Alteracion bucodental.
Alteracion sensorial.
Alteracion ortopédica.

Problemas gastrointestinales en niflos con paralisis cerebral infantil
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DESNUTRICION

TRASTORNOS GASTROINTESTINALES Y OTROS TRASTORNOS ASOCIADOS QUE CONTRIBUYEN A LA
DESNUTRICION EN EL NINO CON ENFERMEDAD NEUROLOGICA

atragantamiento, cianosis, fatiga, estornudos, conges-

tién ocular, ingestas prolongadas (superiores a 45-60 mi-

nutos) o clinica respiratoria de repeticion.
La evaluacién debe incluir lo siguiente:

Observacion directa de la ingesta por parte de profe-
sionales formados (logopedas, médicos, enfermeras,
dietistas). Es un método sencillo que permite detec-
tar y corregir errores en la posicion, el tipo y la con-
sistencia de alimentos, o el volumen de las tomas. La
utilizacién de las nuevas tecnologias (grabacion en
video para ensefarlo a los profesionales) puede ser
util en algunos casos. Se han propuesto varios siste-
mas de puntuacion para la evaluacion de la DOF. EL
Schedule Oral Motor Assessment (SOMA) y el Dyspha-
gia Disorders Survey (DDS) son los mas utilizados para
apoyar la toma de decisiones clinicas en adultos. En

la edad pediatrica, y desarrollada para el paciente con

discapacidad neuroldgica, se dispone, entre otras, de
la escala Pediatric-EAT-10¢.

El test de volumen-viscosidad consiste en la admi-
nistracion de una sustancia liquida, con o sin es-
pesante (para obtener las diferentes consistencias;
néctar, pudding, liquido) y en volumenes crecientes
(5-10-20 ml), que se administra al paciente bajo mo-
nitorizacion pulsioximétrica. Permite observar la pre-
sencia o no de varios trastornos como el sello labial,
propulsion lingual, residuos orales, tos... Una desatu-
racion por encima del 5% sugiere aspiracion. Es un
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meétodo desarrollado en adultos; en niflos con disca-
pacidad puede ser complicado realizarlo, por lo que
se prefiere una buena observacion de la ingesta y el
apoyo de métodos diagndsticos como la videofluoros-
copia y/o videoendoscopia de la deglucion.

La videofluoroscopia (VFS) y la videoendoscopia
(VEES) son herramientas clave para confirmar la DOF
y evaluar la seguridad y eficacia de la deglucion, ca-
racterizando las alteraciones y ayudando asf a selec-
cionar el tratamiento mas adecuado. La VFS es una
técnica radioldgica dindmica en la que se obtienen
secuencias de perfil lateral mientras el paciente in-
giere un contraste con distintos volumenes y 3 vis-
cosidades. La VEES posibilita una visién directa de la
laringofaringe durante el proceso deglutorio. Permi-
ten identificar un cierre labial reducido, una forma-
cion inadecuada del bolo, residuos en la cavidad oral,
retraso en el inicio de la deglucion, elevacién reduci-
da de la laringe, recubrimiento de la pared faringea,
retraso en el tiempo de transito faringeo, degluciones
multiples, motilidad faringea descoordinada y aspira-
cién silente’.
El tratamiento de la DOF requiere un enfoque multidis-
ciplinar. EL manejo debe ir encaminado a optimizar la in-
gesta oral en los casos en que se haya demostrado que
ésta es segura. En caso de alteraciones leves de la efi-
cacia, pero con seguridad conservada, se puede mante-
ner una dieta libre. Si la eficacia estd moderadamente



comprometida, habra que disminuir el volumen del bolo
y aumentar su viscosidad. Si las alteraciones son mas se-
veras, ademas se deben aplicar estrategias rehabilitado-
ras: modificacion de la postura, uso de utensilios adap-
tados e incrementar la sensibilidad oral. Finalmente, en
casos graves de disfagia donde la via oral no es segura,
serd preciso valorar la realizacion de una gastrostomia.

I REFLUJO GASTROESOFAGICO (RGE) I

EL RGE es uno de los trastornos mas frecuentes (preva-
lencia entre el 20 y el 75%). La etiologia es multifac-
torial®. La disfuncion del SNC que altera la motilidad
esofagica y del esfinter esofagico superior es, probable-
mente, la causa principal. También contribuyen el retra-
so en el aclaramiento esofagico por la posicion supina
crénica, la degluciéon anormal, la integracion sensorial
anormal, el retraso en el vaciado gastrico, el estrefi-
miento, las anomalias esqueléticas y el tono muscular
anormal (espasticidad).

Realizar un diagnéstico clinico en nifios con discapa-
cidad neuroldgica es un reto, ya que a menudo los sinto-
mas son inexistentes (por el déficit de comunicacion que
presentan), inespecificos (irritabilidad inexplicable, re-
chazo de alimentos, hipersalivacién) o atipicos (anemia,
erosiones dentales, aumento de la distonia, convulsio-
nes, laringoespasmo o infecciones pulmonares recurren-
tes), y se asocian a otras complicaciones (dificultades de
deglucion)® (FFIGURA2"). Las directrices de la ESPGHAN
recomiendan el diagndstico clinico de la enfermedad por
RGE (ERGE), y siempre que sea posible, la realizacion de
una endoscopia con biopsias y monitorizacion con im-
pedanciometria intraluminal y pHmetria. La gammagra-
fia puede tener un papel en el diagndstico de la aspira-
cion pulmonar®. No obstante, dada la alta prevalencia
de la ERGE y la dificultad para realizar investigaciones
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FIGURA 2
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FIGURA 3
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Farmacos: FAES, opioides... =—

ESTRENIMIENTO
25-715%

El diagndstico es CLINICO

Problemas gastrointestinales en niflos con paralisis cerebral infantil

= Infeccion de orina.
[ Vomitos.

= Saciedad.

= Dolor abdominal.
= Escasa ingesta.

\

DESNUTRICION

ESTRENIMIENTO. Factores predisponentes y sintomas de sospecha.

invasivas en este grupo de nifios, se considera aceptable
un ensayo terapéutico con inhibidores de la bomba de
protones (IBP)°.

El tratamiento incluye cambios en el estilo de vida,
uso de formulas a base de seroproteinas, y cambio del
volumen, de la consistencia (espesar los alimentos) y de
la frecuencia de las tomas. Los IBP son el tratamiento
farmacoldgico de primera linea. Sin embargo, a pesar de
su eficacia para reducir el reflujo acido y el tratamiento
de la esofagitis, no influyen en el volumen, la frecuen-
cia o la extension proximal del reflujo. Por tanto, algunos
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sintomas, como los vomitos, suelen persistir. Los proci-
néticos no se recomiendan debido a su escasa eficacia
y a sus efectos secundarios; el baclofeno puede reco-
mendarse en nifos en los que han fracasado otros tra-
tamientos farmacoldgicos. La cirugia antirreflujo (fun-
duplicatura Nissen) se reserva para casos de sintomas
refractarios, respiratorios recurrentes y neumonia por
aspiracion'®. Hay que tener en cuenta que en estos pa-
cientes existe un mayor riesgo de morbilidad operatoria
y posoperatoria con complicaciones (dumping, sindrome
de burbuja gastrica, distension abdominal...) y/o persis-
tencia o recurrencia del RGE de hasta un 40%.




I ESTRENIMIENTO I

El estrefiimiento es mas comun entre los nifios con PCI
alimentados por sonda, con una prevalencia del 25 al
5%

Las causas incluyen factores neuromusculares, co-
mo trastornos de la motilidad intestinal, espasticidad e
hipertonia del ano y de los musculos pélvicos, hipotonia
y descoordinacion de los musculos esqueléticos, defor-
midades esqueléticas, inmovilidad prolongada, factores
nutricionales (como escasa ingesta de fibra en la die-
tay de liquidos), y farmacos (antiepilépticos, opidceos)
({ FIGURA3 ),

El diagnostico y el tratamiento no difieren de los
del nifo sin discapacidad neuroldgica. Se recomienda
una anamnesis y una exploracion abdominal, perineal y,
si es necesario, rectal digital. Si el diagndstico es incier-
to, puede ser util una radiografia abdominal. El enfo-
que terapéutico inicial implica una desimpactacion fe-
cal, utilizando enemas durante 3 dias consecutivos y/o
agentes osmaoticos como el polietilenglicol (1,5 g/kg/
dia) hasta que las heces sean liquidas y transparentes, y
luego una terapia de mantenimiento con dosis mas ba-
jas (0,8 g/kg/dia). Sin embargo, se recomienda especial
precaucién con el uso de polietilenglicol en nifios con
alto riesgo de aspiracion (utilizar dosis mas bajas). Debi-
do al uso crénico de agentes osmaticos, estos pacientes
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responden menos al tratamiento que nifios sanos, por o
que es necesario ajustar la dosis. Ademds, se aconseja el
aumento de ingesta de fibra y liquidos.

I PROBLEMAS BUCALES/DENTALES I

La disfunciéon neuromuscular relacionada con la disca-
pacidad neuroldgica puede afectar a la salud bucodental
debido a los cambios en la estructura orofacial, el desa-
rrollo de habitos disfuncionales, los problemas nutricio-
nales y las dificultades para mantener la higiene bucal!2.
Asi, estos nifos tienen una alta incidencia de problemas
orales/dentales que contribuyen a las dificultades de ali-
mentacion. Entre ellos se encuentran: la estabilidad de
las mandibulas (y de la articulacion temporomandibu-
lar), el tono y el movimiento de los labios, y los proble-
mas de mordida (la mordida ténica anterior y la sobre-
mordida)®3.

La inestabilidad de la mandibula limita la apertu-
ra y el cierre gradual, lo que impide la manipulacién de
los alimentos en la boca y conduce a una mala forma-
cién del bolo y a la dificultad para tragar. EL empuje y
la retraccion de la mandibula pueden causar dificulta-
des para tomar la comida de la cuchara, beber, rete-
ner y manipular la comida dentro de la boca, la forma-
cién del bolo y la deglucion segura y eficaz. Estos nifios

o
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Problemas gastrointestinales en niflos con paralisis cerebral infantil

TABLA 2 I ALTERACIONES BUCODENTALES Y CONSECUENCIAS NUTRICIONALES

Alteracion bucodental

Consecuencia nutricional

Limitacion apertura-cierre; empuje-retraccién mandibular con incapacidad

Inestabilidad mandibular

para retener y manipular comida.

Inadecuada formacion del bolo y dificultad para tragar.

Maloclusion

Bruxismo, erosion dental (RGE)
Habitos disfuncionales
Alteracion del tono labial

Incapacidad para la higiene dental

Mordida ténica anterior y sobremordida.

Superficie de mordida plana, inadecuada formacion del bolo.

Interposicion de la lengua, alteracién en la formacion del bolo y en el empuje.
Incapacidad de sellado, fugas de alimentos y liquidos, sialorrea.

Incremento de la placa bacteriana, caries.

presentan una probabilidad casi 3 veces mayor de ma-
loclusion'. Son habituales el bruxismo y el rechinar
de dientes. En casos extremos, el bruxismo conduce a
la abrasion de los dientes y a superficies de mordida
planas. Junto al bruxismo pueden existir habitos como
la succion del chupete, del dedo, morder objetos y la
interposicion de la lenguat®. También pueden presen-
tar erosion dentaria secundaria al reflujo gastroesofa-
gico. El babeo de saliva y la sialorrea (prevalencia del
10-58%) son consecuencia de una disfuncion en la
coordinacién de la deglucién, con acumulacion de sa-
liva en la parte anterior de la cavidad oral. Los labios
pueden ser hipotdnicos, hiperténicos o tener un tono
mixto con movimiento constante en reposo. Un mal
control de los labios puede provocar fugas de alimen-
tos y liquidos, lo que disminuye la ingesta y contribu-
ye a una mala nutricién y deshidratacion. Los escasos
movimientos de la lengua, incluido el empuje, también
comprometen la formacion del bolo alimenticio. La
mayor presencia de residuos de alimentos favorece un
incremento del indice de placa bacteriana y de la ca-
ries dental' (IZEI¥H).

FIGURA 4
Reflujo gastroesofagico —
Estrefiimiento crénico =
Contracturas: escoliosis =

Complicaciones de cirugia
Sindrome de burbuja
géstrica " ;

Efectos adversos: valproato =—

Complicacién nutricional
enteral (osmolaridad,
velocidad, posicion sonda)

DOLOR ABDOMINAL
11-32%

DOLOR ABDOMINAL Y RELACION
CON LLANTO INEXPLICADO

El dolor abdominal en estos pacientes es relativamen-
te frecuente y de origen multifactorial. Se situa como el
segundo en frecuencia por detras del dolor musculoes-
quelético (caderas, miembros inferiores, columna), con
una prevalencia de entre el 11y el 32%, siendo mas fre-
cuente a mayor nivel de GMFCS7-1%,

Es dificil su valoracién y su diagnéstico, requirien-
do un alto indice de sospecha ante sintomas como el
llanto inexplicado. Entre su causas estan el reflujo gas-
troesofagico o el estrefimiento cronico, como se ha
visto en apartados anteriores3. Si el nifo ha sido in-
tervenido de RGE (funduplicatura) no deben olvidarse
complicaciones como el sindrome de burbuja gastrica
que cursa con clinica de malestar, el dolor posprandial
o la distension abdominal. También las deformidades y
contracturas (como la escoliosis) pueden favorecer la
distension y el dolor abdominal. Entre los efectos ad-
versos del valproato dosis-dependientes se han descri-
to manifestaciones gastrointestinales como nauseas,

= Llanto inexplicado.

= Vomitos.
—> .

= Saciedad.

= Escasa ingesta.

DESNUTRICION

DOLOR ABDOMINAL. Factores predisponentes y sintomas de sospecha.
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vomitos o dispepsia secundarios a la intolerancia gas-
trica y, mas raramente, diarrea, calambres abdominales
y estrefiimiento?’, La administracion de nutricion ente-
ral demasiado radpida, muy osmolar o la posicién inco-
rrecta de la sonda para su administracién pueden ser
causa de nauseas, vomitos, distension, dolor abdominal
y/o diarrea, por lo que también deben tenerse en cuen-
ta ([FIGURA4 "),

I PUNTOS CLAVE I

Los nifios con PCl a menudo tienen problemas gastrointes-
tinales debido a una variedad de factores, que incluyen:

1) Problemas de deglucién: son el trastorno mas fre-
cuente, y pueden llevar a problemas de alimentacion,
regurgitacion y aspiracion.

2) Estrefimiento: estrefiimiento cronico refractario debi-
do a problemas de movilidad, dieta inadecuada, falta
de ejercicio y medicamentos.
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3) Reflujo gastroesofagico: debido a la dismotilidad y
disfuncion del esfinter esofagico superior.

4) Problemas bucodentales: por inestabilidad de la man-
dibula, alteracion del tono y movimiento de los la-
bios, o problemas de mordida y de higiene bucal que
favorecen problemas de alimentacion y nutricion.

5) Dolor abdominal: multifactorial y de dificil diagnostico.

6) Nutricion deficiente debido a todos los problemas an-
teriores, que favorecen una falta de alimentacion y
una ingesta inadecuada.
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INTRODUCCIQN: IMPORTANCIA
DE LA SALUD OSEA EN LOS NINOS
CON PARALISIS CEREBRAL

La salud 6sea es importante en los nifios, pues los pro-
blemas a este nivel causan importante morbilidad. A
diferencia de los adultos, en los que la osteoporosis se
produce por la pérdida ¢sea con el avance de la edad, en
los nifos los problemas de fragilidad ¢sea se producen
por un desarrollo anormal del hueso?. En el caso de los
ninos con paralisis cerebral (PC), la osteoporosis se pro-
duce de forma secundaria debido a su patologia de base,
que conlleva multiples factores de riesgo que afectan de
forma negativa a los huesos. Ademas, suele relacionarse
con el grado de afectacion motora, siendo los nifios con
mayor gravedad a este nivel los que presentan mayor
riesgo?3. Estos problemas de salud 6sea hacen que las
fracturas sean frecuentes en esta poblacion, siendo las
mas frecuentes a nivel del fémur. Las fracturas empeo-
ran la salud de los nifos con PC, y ademas repercuten de
forma negativa en la calidad de vida“.

Se puede definir la osteoporosis en nifos y adolescentes

en base a los criterios de la International Society for Clini-
cal Densitometry (ISCD), revisados en 2013 (IZEI¥EM)>.

TABLA 1 # DEFINICION DE OSTEOPOROSIS
EN LA INFANCIA

z-score de DMO menor o igual de -2 ajustado por edad
y sexo + una o mas fracturas clinicamente significativas.

(0]

Una o mas fracturas vertebrales en ausencia de
traumatismo de alta energia, enfermedad local,
independientemente de la DMO.

DMO: densidad mineral 6sea.

FIGURA 1
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Hay que tener en cuenta que si no existen fracturas no
podemos hablar de osteoporosis, aunque los z-scores de
DMO estén por debajo de -2, sino que hablaremos de ba-
ja DMOs.

DESARROLLO NORMAL
DEL HUESO

El contenido mineral 6seo (CMO) es el resultado de un
proceso continuo de formacion y de resorcién. Duran-

te la infancia y la adolescencia predomina el proceso de
formacion, lo que conduce a un aumento de la masa y
del tamano de los huesos hasta alcanzar el pico de masa
Osea en torno a los 25-30 afos de edad. Dentro de este
periodo, entre los 9y los 18 afios se deposita el 60% del
CMO, por lo que se trata de un periodo critico del desa-
rrollo dseo. Los factores que afecten de forma negati-

va al desarrollo 6seo haran que no se alcance el pico de
masa 0sea, lo que facilitara el desarrollo de osteoporosis
y la aparicién posterior de fracturas, con la morbilidad
que ello conlleva®’ ("FIGURAL ).

Existen una serie de factores intrinsecos, que no son
modificables, que influyen en el desarrollo dseo. Entre
ellos, los factores genéticos son los que mas influyen en
las variaciones de la densidad dsea. Ademas, otros fac-
tores intrinsecos que también influyen son el sexo y la
raza o etnia. Hay otra serie de factores extrinsecos que
influyen en el desarrollo ¢seo que si podemos modificar,
como la actividad fisica y la alimentacion adecuadas8?.
Sobre todos estos factores, la presencia de una enferme-
dad crénica, como la PC, o determinados farmacos, pue-
den tener un efecto negativo a nivel del desarrollo 6seo
(' FIGURA2 ).

Pico de masa 6sea: 100% CMO
Vv

™

Mayor riego
de fracturas

/

20 4

0 T T

Periodo critico: incremento
del 60% de CMO

1 afio 8 aros

17 afos

25-30 afios 40-45 afos

MINERALIZACION ESQUELETICA: NORMAL (LINEA AZUL) Y EN PRESENCIA DE FACTORES DE RIESGO QUE
AFECTAN NEGATIVAMENTE A LA MINERALIZACION (LINEA ROJA)®
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Salud 6sea en parélisis cerebral infantil

FIGURA 2 muchos de estos pacientes sufren tras la realizacion
de procedimientos quirurgicos y/o ortopédicos a los
FACTORES FACTORES que son sometidos con frecuencia.
INTRINSECOS EXTRINSECOS Los problemas de deglucién y de alimentacion son
Enfermedades frecuentes, lo que lleva con frecuencia a problemas
cronicas .. . . . .
Factores Actividad - nutricionales que también perjudican al desarrollo
[~ genéticos ] fisica 6seo. En algunos casos se asocia una escasa ingesta
de calcio, insuficiente para los requerimientos necesa-
Alimentacion rios para una correcta mineralizacion dsea.

— Sexo K L . .
adelcqada. Algunos de estos nifios realizan escasas actividades al
vi‘t::n?ing aire libre, por lo que la exposicion solar es insuficien-

L Raza te, lo que influye en los niveles de 25-OH-vitamina D,

importante para la correcta absorcién del calcio y el

mantenimiento de una densidad ¢sea adecuada.

ACTORES QUE INFLUYEN EN EL DESARROLLO OSEOC Estos pacientes con frecuencia toman medicaciones

que pueden interferir con la absorcién o el metabo-
lismo de determinados nutrientes o de la vitamina
D, como los anticonvulsivantes, los inhibidores de la
bomba de protones, etc.46:10,

FACTORES DE RIESGO PARA LA SALUD
OSEA EN LOS NINOS CON PARALISIS
CEREBRAL

Existen diferentes factores de riesgo para la salud 6sea VALORACION DE LA SALUD OSEA EN
que son mas frecuentes en los nifos con PC: LOS NINOS CON PARALISIS CEREBRAL

Uno de ellos es la falta de deambulacién durante la

etapa de crecimiento ¢seo, lo que conlleva una au- Debido a todo lo comentado hasta el momento, es im-
sencia de apoyo y de fuerzas de carga sobre los hue- portante realizar una adecuada valoracion y seguimien-
sos, que influye de forma negativa en la formacion del to de la salud dsea en los nifios con PC. Ello debe for-
hueso. A esto hay que afadir la inmovilizacién que mar parte de su seguimiento por parte de un equipo
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multidisciplinar, que incluya también una adecuada va-

loracién nutricional. EL objetivo principal serd anticipar-
se, identificando a los nifios en riesgo de sufrir fracturas,
para instaurar medidas preventivas e intentar minimizar
dicho riesgo.

— Absorciometria por rayos X de doble
energia (DXA)

Existen diferentes métodos disponibles para evaluar la
salud dsea, pero la absorciometria por rayos X de do-
ble energia (Dual-energy X-ray Absorptiometry, DXA

por sus siglas en inglés) es el método preferido por su
amplia disponibilidad, bajo coste y baja radiacion; ade-
mas, se dispone de valores de referencia pedidtricos**.
La European Society for Paediatric Gastroenterology,
Hepatology and Nutrition (ESPGHAN) publicé en 2017
una guia sobre el sequimiento nutricional y digestivo de
los nifos con afectacién neuroldgica, recomendando la
realizacion de DXA como método de evaluacién de la sa-
lud dsea en estos pacientes'!.

Técnica e interpretacion de los valores de DXA

La tecnologia de la DXA mide la transmisidn de rayos X
de dos energias fotdnicas diferentes a través del cuer-
po. La atenuacion de estas energias transmitidas depen-
de de la composicién de los tejidos a través de los cuales
pasa el rayo. Un detector mide la energia que sale del
cuerpo, y se informan los valores de contenido mine-

ral 6seo (CMO, definido como el contenido de calcio de
una region osea especifica medido en gramos de hidro-
xiapatita) y de densidad mineral ¢sea (DMO, contenido
mineral 6seo por drea para una region dsea especifica,
medido en gramos de hidroxiapatita por cm? de region
6sea)’. Los valores de CMO y DMO reflejan la minerali-
zacién 6sea y cambian con la edad y con la maduracion
sexual. Por ello, los valores obtenidos deben comparar-
se con los niveles de referencia segun la raza, edad y se-
xo (z-score)e, no siendo vélido el t-score, que se utiliza
en adultos. Esto se debe a que los nifios todavia no han
completado su desarrollo dseo ni alcanzado el pico de
masa 6sea. Tampoco se debe usar en nifos el término
osteopenia, ya que genera confusion, siendo preferible
hablar de “baja masa dsea” o “baja densidad mineral
6sea para la edad”®. Existen algunos aparatos de DXA
que disponen de software pediatrico y realizan el célculo
del z-score de forma automatica. Sin embargo, en mu-
chos casos se informa solo el valor de CMO y DMO, sin
aplicar valores de referencia pediatricos. En dichos casos,
para calcular el z-score, hay que basarse en valores de
referencia adecuados. Nosotros utilizamos los patrones
publicados por Zemel et al. en 2011, que se basan en un
estudio multicéntrico que incluyo a 2.014 nifios sanos'?.
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Hay que tener en cuenta que la DXA es una técnica
bidimensional, por lo que los valores de CMO y DMO
se pueden ver infravalorados si los huesos son peque-
fios. Esto cobra especial importancia en nifios con en-
fermedades cronicas, como la PC, que suelen tener

un tamano corporal menor que los nifios sanos de su
edad. Por tanto, en pacientes con talla baja, se de-
ben hacer ajustes para no sobrediagnosticar una ba-
ja DMO, existiendo diferentes formas de hacer dicho
ajuste. Sin embargo, estos calculos resultan compli-
cados en la préactica clinica diaria. Para ello, resul-

ta muy util la aplicacion nutricional disponible en la
pagina web de la Sociedad Espafiola de Gastroente-
rologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica (SEGHNP)
(https://www.seghnp.nutricional/). En dicha aplica-
cion existe un subapartado para valorar la salud dsea,
e introduciendo los datos del paciente (fecha de na-
cimiento, sexo, raza, fecha de realizacién de la DXA) y
los resultados obtenidos de DMO, se calcula de forma
automatica el z-score, basandose en los datos de refe-
rencia de Zemel et al. Ademas, también se puede afa-
dir una correccién para los casos de talla baja, también
basada en la correccion sugerida por dichos autores®.

Enla se muestran los items que se deberian
recoger y reflejar para una adecuada interpretacion de
los resultados de DXA obtenidos. Saber la indicacién
del estudio y las caracteristicas clinicas del paciente
ayudara a interpretar mejor los resultados obtenidos
y a planificar de modo adecuado el seguimiento pos-
terior.

TABLA 2 ' DATOS PARA UNA ADECUADA
INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS DE DXA58

Fabricante del densitometro, modelo, software
disponible.

Edad del paciente, género, raza/etnia, peso y talla.

Antecedentes meédicos relevantes y antecedentes
de fracturas previas.

Motivo de indicacion del estudio.

Estadio de Tanner de maduracion sexual y/o edad 6sea
si esta disponible.

Calidad de la técnica realizada, presencia
de artefactos.

Valores de CMO y DMO en valores absolutos y calculo
del z-score.

Valores de referencia utilizados para el calculo del
z-score.

Especificar si se han realizado correcciones por talla.
Interpretacion.

Valorar sugerir el tiempo recomendado hasta siguiente
estudio.
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Cuando realizar controles de DXA en nifios con
pardlisis cerebral

En niflos con enfermedades crénicas que pueden afec-
tar a la salud 6sea, como el caso de la PC, se recomien-
da realizar una primera DXA a partir de los 8-10 afios de
edad. Los controles posteriores dependeran de los valo-
res iniciales de la DXA: en nifos con resultados normales
se puede repetir cada 2-3 afios, mientras que en los que
presentan baja DMO con z-scores por debajo de -2, se
deben realizar controles de forma mas frecuente, al me-
nos anualmente, siendo el intervalo minimo recomenda-
do entre DXA de 6-12 meses®.

Cual es la mejor localizacion para valorar la DMO

La técnica de DXA para evaluar el estado 6seo se sue-

le realizar a nivel de columna lumbar, del cuello femoral
y de cuerpo entero. En los nifios con PC, con frecuencia

la medicion a nivel del cuello femoral resulta complica-
da por los problemas que suelen presentar a este nivel,
como luxaciones de cadera, escoliosis importantes, etc.
Ademas, esta localizacion no se recomienda en nifios en
crecimiento debido a su variabilidad®. Por ello, en nuestra
experiencia solemos valorar solo las mediciones a nivel de
columna lumbar. Sin embargo, en ocasiones, las medicio-
nes a nivel de columna también son complicadas, y exis-
ten algunos estudios que observan que no existe buena
correlacion entre las mediciones a este nivel y el riesgo de
fracturas, que al finy al cabo es lo que interesa. Por ello,
existen estudios que propugnan en estos nifios la medi-
cion a nivel del fémur distal, existiendo valores de referen-
cia para estas mediciones y observando una buena co-
rrelacion de las mediciones a este nivel con el riesgo de
fracturas®®. Se deberia elegir esta localizacion en nifos
con dispositivos ortopédicos, con problemas de posiciona-
miento o escoliosis importantes en las que la torsién pue-
de interferir con la adquisicion de los resultados de DXA.

— Exdmenes de laboratorio

Dentro del seguimiento nutricional y de la salud dsea de
los nifos con PC, sobre todo en aquellos de mayor ries-
go, que son los que presentan afectaciéon motora mas
grave, se recomienda realizar un control analitico anual.
En este andlisis se valoraran diferentes parametros que
ayuden en la valoracion nutricional y en el seguimien-
to de la salud ¢sea. En la se recogen los para-
metros de laboratorio que se recomienda monitorizar de
forma anual en situacién clinica de estabilidad. Se debe
valorar el estado de la serie roja, el perfil férrico, el zinc,
la vitamina By, el acido félico y el metabolismo fosfocal-
cico (calcio, fosforo, PTH y 25-OH-vitamina D). Hay que
tener en cuenta que la normalidad de los pardametros de
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TABLA 3 " PARAMETROS DE LABORATORIO
A MONITORIZAR DE FORMA ANUAL EN NINOS
CON PC

Hemograma.

lones: sodio, potasio, calcio, fosforo, magnesio.
Perfil renal: urea y creatinina.

Proteinas totales, albumina, prealbumina.
GOT, GPT, GGT.

Ferritina.

Zinc.

Selenio (en caso de nutricidn enteral exclusiva o
desnutricion).

PCR.

25-OH-vitamina D.
PTH.

Folato y vitamina B,.

Carnitina (en caso de epilepsia asociada).

laboratorio no debe ser interpretada como un indicador
de buen estado nutricional, y siempre deben ser valora-
dos de forma conjunta con la anamnesis, la exploracion
clinica y la antropométrica?®.

MEDIDAS PARA MEJORAR
LA SALUD OSEA

Uno de los objetivos a lo largo del seguimiento de los
nifios con PC debe ser prevenir la aparicién de fracturas,
intentando evitar la aparicion de osteoporosis. Para ello,
se debe intentar minimizar los factores de riesgo conoci-
dos que influyen en su desarrollo:

Mantener un adecuado estado de nutricion, que es uno
de los principales factores que influyen en el adecuado
estado de los huesos, mediante un seguimiento perio-
dico e intentando detectar de forma precoz la apari-
cion de problemas de deglucién. EL seguimiento de
estos nifos debe implicar a un equipo multidisciplinar
que incluya a gastroenterologos pediatras, logopedas,
nutricionistas, fisioterapeutas, terapeutas ocupaciona-
les, etc. Se debe prestar especial atencion a la apari-
cion de problemas de deglucién, que son frecuentes en
estos nifos.

Evitar o minimizar las dosis de formacos que afectan
a la DMO.

Recomendar la exposicidn solar, fomentando las acti-
vidades al aire libre, para facilitar la sintesis cutanea
de vitamina D.

Asegurarse de una adecuada ingesta de calcio, fos-
foro, magnesio y vitamina D en la alimentacion



(BMI¥A), suplementando en los casos en que sea
insuficiente. Nosotros suplementamos con vitamina D
a los nifos con afectacion neuroldgica grave que ade-
mas llevan farmacos anticonvulsivantes que afectan
al hueso, sobre todo durante los meses de invierno.
También en los casos en los que los niveles en suero
estén por debajo de 30 ng/ml, dado que se monitoriza
de forma anual. La suplementacion con calcio se res-
tringe mas por sus posibles efectos adversos sobre el
rindn, y en los casos en que es necesario, es recomen-
dable hacer controles de orina para vigilar la apari-
cioén de hipercalciuria®.

Recomendar la actividad fisica regular, en la medida
de lo posible, en estos pacientes. Es recomendable el
asesoramiento y seguimiento por parte de fisiotera-
peutas, siendo beneficiosos los ejercicios con bipe-
destador?®.

TRATAMIENTO DE LA OSTEOPOROSIS
ESTABLECIDA CON BIFOSFONATOS

— Mecanismo de accion de los
bifosfonatos

Si a pesar de una adecuada prevencion aparecen fractu-
ras en el contexto de una osteoporosis, en algunos nifios
se han usado bifosfonatos (BF) con buenos resultados.
El tratamiento con BF se plantea como uso compasivo
en casos de osteoporosis establecida, es decir, fragilidad
6sea demostrada por DXA junto con aparicion de frac-
turas, que repercuta significativamente en la calidad de
vida y que no haya mejorado a pesar de tratamiento con
vitamina D y calcio a dosis ¢ptimas. Los BF son analogos
sintéticos del pirofosfato, y han sido ampliamente utili-
zados en el tratamiento de la osteoporosis primaria y se-
cundaria. Su mecanismo de accién principal es inactivar
a los osteoclastos, con lo que se inhibe la resorcién ésea
y aumenta la densidad mineral ¢seal%'7.

— Principales BF utilizados en Pediatria,
dosificacion recomendada y controles
a realizar

El pamidronato es un BF de segunda generacion de
administracion intravenosa. Multiples estudios con
este farmaco confirman la reduccién en la tasa de
fracturas y en el incremento en la masa dsea en ni-
fios, siendo en la osteogénesis imperfecta donde
existe mas experiencia en su uso. Se ha visto que tiene
un buen perfil de seguridad. Se administra en infusion
intravenosa durante 4 horas durante 2-3 dias conse-
cutivos, cada 3 meses.

Dra. ELENA CREHUA GAUDIZA

TABLA 4 I INGESTAS DIETETICAS
RECOMENDADAS DE CALCIO Y VITAMINA D EN
LA EDAD PEDIATRICA1S

Edad Calcio (mg) Vitamina D (UI)
0-6 meses 200 400
7-12 meses 260 400
1-3 arios 700 600
4-8 afos 1.000 600
9-13 arios 1.300 600
14-18 afios 1.300 600

El acido zolendrdnico es un BF de tercera generacion
con mayor potencia, que también se ha visto que reduce
el riesgo de fracturas e incrementa la densidad mineral
Osea. Su ventaja es que se puede administrar en infusion
intravenosa durante 30-45 minutos cada 4-6 meses. Se
reservara para mayores de 5 afos. Las dosis recomen-
dadas son de 0,025-0,05 mg/kg/dia, administrado de
forma i.v. durante 30-45 minutos en dosis tnica. Se re-
comienda iniciar el tratamiento con una primera dosis
de 0,025 mg/kg y repetir al cabo de 3-4 meses con 0,05
mg/kg, dosis que se mantendrd cada 6 meses. La do-

sis maxima es de 2 mg en menores de 3 afios y 4 mg en
edades de 3-17 afos. Se recomienda administrar suple-
mentos de calcio desde las 48 horas previas a la infusion
hasta 48 horas después para prevenir la hipocalcemia
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TABLA 5" CONTROLES A REALIZAR PREVIAMENTE AL
INICIO Y DURANTE EL TRATAMIENTO CON BF

Control analitico con hemograma, calcio, fésforo, fosfatasas
alcalinas, urea, creatinina, 25-OH-vitamina D y PTH entre 2-4
semanas previamente al inicio del tratamiento. Si existe alguna
alteracion en la funcidn renal, esta contraindicado el tratamiento.
Posteriormente, realizar controles analiticos cada 3 meses.

Hay que mantener niveles sanguineos de 25-OH-vitamina D mayores
de 30 ng/ml. Suplementar si es necesario.

Hacer controles odontoldgicos con revision dental cada 6-12 meses
(estd descrita la osteonecrosis de mandibula en adultos, aunque no
hay casos en nifos).

Revision oftalmologica anual.

Control de DXA previo al inicio del tratamiento y posteriormente
cada 1-2 afos.

asintomatica que puede producir el tratamiento (500 mg
cada 8-12 h) (IC:INEAE)7,

En nuestra experiencia, hemos tenido muy buena res-
puesta con la utilizacion de acido zolendronico, mejo-
rando de forma apreciable la DMO y facilitando el tra-
tamiento y el manejo por parte de ortopedia®.
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