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En mis anos de experiencia en al abordaje nutri-
cional de ninos, siempre he considerado el manejo de
la nutricion enteral como un arte. Por este motivo, he
tenido la suerte y el enorme placer de coordinar este
libro de casos clinicos de nutricion pediatrica contando
con, posiblemente, los mejores artistas del territorio
nacional.

Cada uno de los casos ha sido especialmente selec-
cionado para que cada autor nos pudiera transmitir de
forma estructurada el abordaje completo de ninos con
patologias cada vez mas complejas en base a su expe-
riencia clinica.

Como en todas las disciplinas artisticas es necesa-
ria una base tedrica, pero es especialmente importante
la maestria de la persona que la lleva a cabo. Y puedo
asegurar que los autores son maestros en el manejo
nutricional del paciente pediatrico.

El espectacular avance de la pediatria en los tltimos
anos en todos sus campos ha hecho que cada vez sea
mas frecuente la necesidad de soporte nutricional de
un nimero creciente de ninos con patologias complejas,
muchas veces en pacientes pluripatoldgicos, y constan-
temente nos enfrentamos a nuevos pacientes, nuevas
patologias y nuevas abordajes multidisciplinares que nos
obligan a poner en practica nuestra experiencia.

Par otra parte, este tipo de paciente complejo
tiene una mayor esperanza de vida y nos encontra-
mos de forma habitual ante escenarios no explorados
previamente en los que se anaden a la enfermedad
otras situaciones fisiologicas como la pubertad con
requerimientos nutricionales y vitales adicionales.
En muchas ocasiones, formaremas parte de equipos
interdisciplinares en consultas de transicion en los que
serd necesario realizar un abordaje distinto al que nor-

Presentacion

malmente enfocamas desde pediatria. Sera necesario
conocer las distintas necesidades nutricionales y los
productos disponibles en el mercado para el soporte
nutricional. Este conocimiento puede sernos Util en
otros pacientes pediatricos con patologias especificas
en los que los productos de nutricion enteral pediatrica
no satisfacen nuestras necesidades y, por consiguiente,
de nuestros pacientes.

Todas estas situaciones, y muchas otras que al lec-
tor pueden ocurrirsele, han sido valoradas en la elabora-
cion de estos casos clinicos que engloban un porcentaje
significativo de pacientes atendidos en una consulta de
nutricion pediatrica y son por estos mativos por lo que
consideramas necesarias publicaciones eminentemente
practicas y basadas en la vida real como ante la que se
enfrentan.

La estructura de los casos clinicos ha querido ajus-
tarse ala actitud terapéutica habitual en nuestra prac-
tica clinica con la presentacion de un problema nutri-
cional, una evaluacion nutricional completa, un abordaje
nutricional personalizado basado en la experiencia y la
evidencia cientifica y, por Ultimo, una valoracion de la
evolucion tras la implantacion de nuestra estrategia.
Como vera el lector en algunos de los casos clinicos, la
complejidad de los casos presentados y la presencia de
otras situaciones intangibles y no esperables hace que
en muchas de las ocasiones nuestra decision, correcta
desde el punto de vista cientifico, no tenga un final
exitoso. Esta situacion hace que el “artista” nutricional
deba reaccionar de forma rapida y ajustada a la situa-
cion variable de la enfermedad con una reevaluacion
adecuada.

Por dltimo, pero de una tremenda importancia,
quiero agradecer a Fresenius-Kabi su implicacion en
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este proyecto. En la situacion actual en la que el mar- Espero que la lectura de este trabajo sea para Uds.
keting y la necesidad de justificar las inversiones se  de la misma utilidad que ha sido para miy disfruten de
antojan imprescindibles, la libertad editorial permitida  la misma manera que lo he hecho yo coordinando las
con la posibilidad de incluir casos clinicos en los queno ~ magnificas aportaciones de los autores.

pudo utilizarse ninguno de sus productos es de tremenda

valentia y muy gratificante como editor de esta obra. Ricardo Torres Peral
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Importancia del cribado en el
£sgo nutricional

paciente conr

RESUMEN

La desnutricion en ninos hospitalizados se asocia a
peor evolucion, mayor estancia hospitalaria y mayores
costes”, y sigue siendo un problema presente en nuestro
entarna, con una media en Europa del 13,4% en pacien-
tes hospitalizados al ingreso, con cifras alin mayores en
lactantes y preescolares®. En algunas patologias, como
el cancer pediatrico, estas cifras alcanzan un 30% de
media. A esto hay que anadir que en torna a un 10% de
los ninos hospitalizados empeoraron su estado nutri-
cional durante el ingreso.

El cribado nutricional tiene como objetivos identifi-
car no solo a aquellos pacientes con desnutricion protei-
co-calgrica que ingresan, sino también a los que tienen
riesqo de desnutrirse durante su estancia o presentar
complicaciones abordables mediante soporte nutri-
cional. Estos objetivos no son cubiertos por la simple
determinacion de peso y talla al ingreso que, aunque es
necesaria, por si sola aporta escasa informacion acerca
del riesgo futuro del paciente.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Paciente mujer de 7 anos de edad afecta de paralisis
cerebral, ingresada en el hospital por neumonia en Iobulo
medio. Consulta en Urgencias por cuadro de fiebre de
b dias de evolucion y accesos de tos, emetizante en
ocasiones. La familia refiere reduccion de la ingesta y
pérdida ponderal (el peso objetivado en la dltima visita
con su pediatra de Atencion Primaria hace 3 semanas
eran 18 kg).

1
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Antecedentes personales

Enfermedad hipoxico-isquémica secundaria a asfi-
Xia perinatal, afecta de pardlisis cerebral. Desde el punto
de vista de su patologia de base, la paciente presenta
retraso psicomator y epilepsia generalizada de origen
estructural, con buen control en tratamiento con acido
valproico. Es capaz de sentarse o levantarse de una silla
usando una superficie estable para apoyarse, camina
con ayuda de un andador y sube escaleras con asis-
tencia de un adulto (Gross Motor Function Classification
System grado I1l). Utiliza la mayoria de los objetos, pero
con una calidad del movimiento reducida o con menor
velocidad en la realizacion (Manual Ability Classification
System grado I1) y envia y recibe informacion eficaz-
mente con personas conocidas y desconocidas, pero
necesitan tiempo adicional (Communication Function
Classification System grado Ill). Se alimenta via oral con
dieta de consistencia adaptada incluyendo espesantes
para liquidos. Refieren tos esporadica con las tomas,
con resolucion espontanea, sin cambios en el tono de
voz ni cambios en la coloracion facial. Presenta sialorrea
moderada, llegando la saliva a labios y barbilla (Drooling
Severity Scale grado 3), aunque no recibe tratamiento
especifico.

Exploracion fisica al ingreso

Sat0; del 92% con aire ambiente. Tridngulo de
valoracion pediatrica alterado por taquipnea y tiraje
subcostal leve. Palidez de piel, no de mucosas, no cia-
nosis. Consistencia muscular central (trapecio) ++/+++y
periférica (cuadriceps) ++/+++. Consistencia masa grasa
central (pliegue toracico) +/+++. Espasticidad genera-
lizada, aunque de predominio en miembras inferiores,

1
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con reflejos osteotendinosos exaltados. Leve flexo de
rodilla, retraccion aquilea bilateral y clonus de tobillo
bilateral. Auscultacion respiratoria: buena ventilacion
bilateral, con crepitantes en hemitorax derecho. Abdo-
men: blando, depresible, no masas ni hepatomegalias.
ORL: mordida anterior abierta con interposicion lingual,
hipertrofia gingival, malpasicion dental con restos de
sarro y paladar gjival.

Peso: 17 kg (P3, -1,90DE). Talla: 110 cm (P2, -198DE)
(OMS 2006/2007).

o IMC: 14,05 kg/m2 (P18, -0,91DE) (OMS 2006/2007).

«  Pliegue tricipital: 8,3 mm (P1], -1.24DE)(enKid 2002).
« Subescapular: 6,4 mm (P12, -1,16DE) (enKid 2002).

« Perimetro braquial: 17,5 cm (P13, -1,12DE) (enKid
2002).

» Hemograma: Hb 13,4 g/dl, Hto 37.4%, VCM 91,4 fl.
Leucocitos 17.450/pl (PMN 82%, LNF 18%). Plaquetas
654.000/pl.

« Bioquimica: PCR 10,2 mg/dl, PCT 2,3 ng/dI. AST 46,
ALT 35, GGT 25 U/L. Na 133 mEq/L, K 4,4 mEq/L.

« Radiografia AP de térax: condensacion en lébulo
medio que borra silueta cardiaca. Senos costofré-
nicos libres.

Al'ingreso, el personal de enfermeria realiza cri-
bado nutricional, aplicando la herramienta de cribado
STRONGKids, en su adaptacion al espanol realizada por
Balaguer Lopez et al/®(Tabla 1). En dicho cuestionario
el paciente obtiene una puntuacion de &4 puntos (alto
riesgo nutricional):

« Enfermedad de base con riesgo de desnutricion

(discapacidad mental): 2 puntos.

+ Ingesta reducida en los dias previos al ingreso: 1
punto.

« Pérdida de peso durante las dltimas semanas: 1
punto.

En el plan de cribado nutricional del hospital, Ia
puntuacion de alta riesgo implica realizar interconsulta
a la Unidad de Nutricion, que realiza una valoracion
nutricional completa, instaura plan de apoyo nutricional
y prescribe suplementos nutricionales orales con for-
mula polimérica hipercaldrica.

EVOLUCION

Al'ingreso se pauto tratamiento antibictico intra-
venoso con ampicilina iv. La fiebre y necesidades de
oxigenoterapia persisten tras 48 horas, por lo que se
reevalla apreciando derrame pleural en hemitorax
derecho, sin septos, de Tl mm de grosar, que se evacla
mediante puncion pleural. Se cambia pauta de antibiote-
rapia a cefotaxima y clindamicina iv. En la reevaluacion
nutricional pautada el 3¢ dia de ingreso se objetiva pér-
dida ponderal de 900 g y deterioro de masa muscular
[ perimetro braquial 16,8 cm (P7, -1.51DE)] y masa grasa
[plieque tricipital: 76 mm (P7 -1500E)y pliegue subes-
capular: 6 mm (P8, -1400E)], con incapacidad para cubrir
sus requerimientos via oral debido a su estado clinico,
por lo que se instaura nutricion enteral intermitente
con sonda nasogastrica, frenando la pérdida ponderal.
Posteriormente, la evolucion respiratoria fue favorable,
quedando apirética a partir del 42 dia de ingreso, con
disminucion progresiva de las necesidades de oxige-
noterapia que se retira al 7% dia de estancia. Una vez
mejoro la ingesta oral, se retird sonda nasogastrica al
9° dia de ingreso, manteniendo el soporte nutricional
con formula polimérica hipercaldrica al alta. Se solicitd
video-fluoroscopia, que objetivo restos de residuos en
vallecula con textura puré, pero sin paso a via aérea, sin
episadios de desaturacion durante la misma.

REFLEXION

El cribado nutricional en pacientes ingresados se
considera un estandar de buena practica clinica, debe
ser universal y abligatorio, y constituir el primer paso del
plan de cuidado nutricional durante el ingreso. No seria
factible realizar una valoracion nutricional completa
(VNC) a todos los pacientes ingresadas, pues consumi-
ria mucho tiempo y recursos, siendo necesario personal
especializada en nutricion. El objetivo del cribado nutri-
cional es precisamente identificar a aguellos pacientes
de riesgo que si precisan esa VNC y sequimiento nutri-
cional. Por ello, se recomienda que todos los pacientes
pediatricos sean cribados en las primeras 24 horas de
ingreso.

En el caso clinico se describe una paciente de 7 anos
afecta de paralisis cerebral que ingresa por neumonia.
Alingreso la paciente, aunque presenta una talla en per-
centil 2 acorde a su patologia de base, mantenia un IMC
en percentil 18 (z-score -0,91DE), situandose tanto plie-
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TABLA 1. Adaptacion transcultural al espanol del cuestionario de cribado nutricional STRONGKids

Valoracion clinica ¢El paciente se encuentra en un estado nutricional deficiente a juzgar por la 1punto
subjetiva valoracion clinica subjetiva (grasa subcutanea reducida/masa muscular escasa/

rostro demacrado)?
Enfermedad de alto  ;Hay una enfermedad subyacente o de base, con riesgo de desnutricion o una 2 puntos
riesgo nutricional cirugia mayor prevista (Tabla A)?
Ingestay pérdidas  ;Estan presentes alguno de los siguientes items? 1 punto
nutricionales - ¢Diarrea excesiva (5 veces/dia) y/o vémitos (> 3 veces/dia) en los dltimos dias?

- ;Ingesta reducida en los dias previos al ingreso (sin incluir el ayuno para un

procedimiento especifico o intervencion quirdrgica programada)?

« ;Intervencidn nutricional dietética aconsejada con anterioridad?

» ;Incapacidad para alcanzar una ingesta adecuada por causa del dolor?
¢Pérdida de peso ¢Hay una pérdida de peso o estancamiento ponderal (en lactantes <1afio) durante 1 punto

o0 escasaganancia las Ultimas semanas/meses?

ponderal?
Tabla A. Enfermedad de alto riesgo

« Anorexia nerviosa

« (uemaduras

« Displasia broncopulmonar (edad maxima 2 afios)

« Enfermedad celiaca

« Fibrosis quistica

« Inmadurez/prematuridad (edad corregida a los
6 meses de edad)

« Enfermedad cardiaca cronica

- Enfermedades infecciosas (SIDA)

« Enfermedad inflamatoria intestinal

« Cancer

Valoracidn del riesgo

Riesgo alto 4-5 puntos
Riesgo moderado 1-3 puntos
Riesgo bajo 0 puntos

« Enfermedad hepética crdnica

- Enfermedad renal crénica

« Pancreatitis

« Sindrome del intestino corto

« Enfermedad muscular

- Enfermedad metabdlica

« Trauma

« Discapacidad mental

« Cirugia mayor programada

- No especificado (catalogado por el médico)

Reproducido con permiso de: Balaguer Lopez et al. An Pediatr. 2022; 97: 12-215)

gues como perimetro braquial por encima del percentil
10, que la guia clinica de la ESPGHAN para el tratamiento
de las complicaciones gastrointestinales y nutriciona-
les en ninos con deficiencias neuroldgicas® sitla como
signo de alarma de desnutricion. Sin embargo, el cribado
nutricional permite identificar un deterioro del estado
nutricional previo al ingreso, y una situacion de riesgo
asociada a la neumania que presenta y su patologia
de base. El objetivo del cribado, como en este caso, es
actuar de forma proactiva y evitar el deterioro nutricio-

nal durante el ingreso y las complicaciones abordables
mediante soporte nutricional. Respecto a este caso,
las neumonias aspirativas en pacientes con paralisis
cerebral presentan una tasa de complicacion del 34%,
mayor duracion del ingreso y mayor tasa de reingresos®
lo que aumenta el riesgo de deterioro nutricional. Enun
estudio multicéntrico realizado en Canada, en que se
compar0 la evolucion nutricional de los pacientes criba-
dos y no cribados al ingreso, el porcentaje de pacientes
que perdieron peso durante el ingreso fue mucho mayor
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en el grupo que no fue cribado (76,5%) frente a aquellos
con cribado y sequimiento durante el ingreso (23,5%,
p<0,01)9. Ademas, la instauracion con terapia nutricio-
nal en pacientes con desnutricion durante la estancia
hospitalaria también ha demastrado reducir las tasas
de reingreso a casi la mitad®.

La realizacion del cribado debe ser llevada a cabo
por profesionales de la salud implicados en la atencion
directa del paciente, pero no precisa de personal espe-
cialista en nutricion, aunque si de formacion y entrena-
miento basico para su aplicacion. En este punto, el papel
de la enfermeria de las Unidades de hospitalizacion es
clave®). Lo ideal serfa incluir el cribado nutricional dentro
de la valoracion inicial y plan de cuidados de enfermeria.

A dia de hoy, ninguna de las herramientas de cri-
bado en Pediatria ha mostrado una clara superioridad
sobre las demas, por lo que la SENPE recomienda que
cada centro elija el método de cribado que considere
mas factible de aplicar, atendiendo a las caracteristicas
funcionales, histaria y posibilidades de cada centra®.
En nuestro caso, hemos seleccionado la herramienta
STRONGkids, desarrollada a partir de un estudio multi-
céntrico en Paises Bajos® y que posteriormente ha sido
validada en distintos estudios frente a antropometria,
moastrando buena correlacion con datos antropometricos
al ingreso a pesar de no incluir peso ni talla. Desde el
punto de vista de la validez prospectiva presenta buena
sensibilidad para predecir la necesidad de interven-
cion nutricional (34,6%) y los pacientes de alto riesgo
nutricional al ingreso son también los que presentan
mayor estancia hospitalaria. Ademas, es facil y rapida
de aplicar (3 minutos de media), en los distintos estudios
selecciona a un grupo de pacientes de alto riesgo no
muy numeroso entre la poblacion pediatrica (4-10%)
y presenta buena concordancia entre observadores
cuando es aplicada por personal sin experiencia previa
en cribado nutricional con un entrenamiento previo de
30 minutos (94,78 % Jo.

Tras aplicar las herramientas de cribado nutricional
(HCN) debe existir un plan de cuidados que protocolice
qué hacer con los pacientes incluidos en las distintas
categorias de riesgo nutricional (bajo, medio o alto),
incluyendo la VNC y soporte nutricional cuando sea nece-
sario, asi coma la monitarizacien y reevaluacion del plan
de cuidado nutricional. Todo ello es basico para abordar
e intentar reducir las cifras de desnutrician asociada a

la enfermedad en pacientes pediatricos y combatir sus
consecuencias, por lo que deberia ser un estandar en
nuestras centros sanitarios.
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RESUMEN

Las enfermedades que conllevan discapacidad
neuroldgica son un conjunto de patologias congenitas
0 adquiridas, asaciadas a limitaciones funcionales que
se atribuyen a una alteracion del sistema cerebral y/o
neuromuscular.

Los ninos con enfermedades neuraldgicas presentan
de forma muy frecuente problemas nutricionales y de
crecimiento de origen multifactorial que, por una parte,
dependen de factores directamente ligados a la nutricion
(alteracion de la forma de alimentacion, disfunciones
oromotoras, requerimientos alterados), y por otra parte,
de factores no nutricionales como la severidad de la
patologia de base, alteraciones a otros niveles (endo-
crino, genético...) comorbilidades digestivas (presencia
de reflujo gastroesofagico, estrefimiento), etc. Todo ello
conlleva una alteracion del crecimiento y de la compo-
sicion corporal(.

Hasta casi el 50% de estos enfermos en algunas
series presentan desnutricion (porcentaje que aumenta
en funcion del grado de discapacidad, alteraciones
asociadas, presencia de epilepsia, mayor edad, etc.).
De igual forma existe también malnutricion por exceso
u obesidad hasta en un 15% de los casos.

La malnutricion puede conllevar en estos ninos
numerasos efectos deletéreos y afectar a distintas
areas: alteracion del crecimiento ya comentada, afec-
tacion del tono muscular, cicatrizacion de heridas y Ulce-
ras por presion, mayor retraso cognitivo..., afectando de
forma muy negativa a su prondstico y calidad de vida®.

El caso que presentamas muestra a un paciente
con una condicion neurolggica degenerativa hereditaria
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muy rara llamada sindrame de Leigh. Dicho sindrome se
caracteriza por debilidad generalizada, hipotonia, espas-
ticidad, trastornos del movimiento, equilibrio y postura,
ataxia y convulsiones®.

Dicha condicion va a conllevar una dificultad evi-
dente en la alimentacion, requerimientos alterados y
discapacidad severa, que seran factores de riesgo para
sufrir alteracion nutricional. Es por ello que la valoracion
precoz y el adecuado sequimiento nutricional multidis-
ciplinar puede permitirnos una mejora de su situacion
basal y de la calidad de vida del paciente y la familia.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Nino de T anos y 4 meses con enfermedad de Leigh
secundario a mutacion NDUFAFG que codifica para una
proteina del complejo | de la cadena respiratoria mito-
condrial, con una mutacion missense heredada del padre
y una deleccion heredada de la madre.

Derivado desde consultas de Neuropediatria para con-
trol nutricional en el contexto de su enfermedad de base.

Antecedentes personales

« Embarazo bien tolerado, parto a término eutécico
con un peso de recién nacido de 3.422 g. Periodo
neonatal sin incidencias.

« No presenta alergias a medicamentos ni productos
sanitarios conocidas y esta bien inmunizado segun
calendario andaluz.

»  Realizd lactancia materna durante 6 meses de forma
exclusiva, con introduccion progresiva habitual de
alimentacion complementaria.
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» Encuanto al desarrollo psicomotor, adquirié deam-
bulacion a los 15 meses. Lenguaje de adquisicion
lenta, frases de tres palabras en la actualidad,
cuesta entenderlo.

»  Control de esfinteres completo a los 4 anos. Escola-
rizado en aula especifica. Buen nivel cognitivo. Muy
saciable.

» Alimentacion actual: variada, mastica aceptable-
mente trozos pequenos. No atragantamientos. Tarda
unas 30 minutos en comer.

» Sueno conservado sin trastorno de conciliacion ni
de mantenimiento.

» No sospecha de déficit auditivo o visual.

+  No deambulacion en la actualidad.

+  No medicacion.

» Ha presentado sibilancias recurrentes durante la
primera infancia, precisando ingreso por neumonia
en torno al ano de edad. No aspiraciones ni crisis
de sofocacion.

» Intervencion quirGrgica en noviembre de 2017 del pie
derecho neuroldgico con alargamiento percutaneo
de aquiles y correccion del equino.

» Silla postural adaptada. No usa férulas.

» Madre: 33 anos sana, no toma medicacign, fuma-
dora.

» Padre: 41anos sano, no toma medicacion, fumador.
Tiene otros dos hijos de otra pareja, mujer y vargn
sanos.

« No consanguineos.

«  Dos hermanos (chico y chica) con sindrome de Leigh
con la misma mutacion en gen en NDUFAFG.

No antecedentes familiares de epilepsia ni enfer-
medades neuroldgicas.

Completamente dependiente para comer, precisa
que le den la comida con trozos pequenos/medianos.
Puede tragar liquidos y trozas medianos de comida
habitualmente blanda (patatas, carne picada...). Puede
llevarse a la boca comida con los dedos, no es capaz
de utilizar cubiertos. Completamente dependiente para
aseo y para vestirse. Distonia generalizada que le impide
sedestacion y bipedestacion. Mas severa en MS| > MSD.
No crisis cerebrales.

Deposiciones y orina normal. No disconfor tras las
comidas. Refiere no tener problemas para ganar peso y

talla adecuadamente. No vémitos. Tolera dobles texturas,

aunque refiere que el liquido se le escapa ocasional-

mente por la comisura labial.

No sialorrea, pero de forma ocasional emite restos
de saliva acumulados.

Ingesta actual:

« Desayuno: 1/2 tostada con aceite y jamon o mer-
melada y mantequilla. Un batido de chocolate o un
“Actimel".

+ Media manana: Un "Actimel".

« Almuerzo: un plato variado (2 cazos). 20 g de pan.

 Merienda: sandwich de Nutella o jamon de york y un
batido de chocolate.

- Cena: variado (tortilla de un huevo, pescado, etc.).
No postre.

Tres zumos con leche al dia.
Calculo de requerimientos: 1.500 kcal/dia.
Ingesta actual aproximada: 1.500 kcal/dia.

AEG. Aspecto de enfermedad neuroldgica severa.
Distdnico. Bien hidratado y perfundido. Normocoloreado.
Sonriente y risueno. Buena comprension del lenguaje con
colaboracion buena.

Auscultacion cardiorrespiratoria con buen murmullo
vesicular sin estertores patoldgicos. Corazan ritmico sin
soplos.

Abdomen blando y depresible. NO doloroso a la pal-
pacion. No presenta masas ni organomegalias.

Anivel neurolggico, intenta cumplir 6rdenes motoras
y consigue con mucha dificultad (temblor y distonia).
Pares craneales normales. Distonia generalizada de
predominio en miembro superior derecho y miembro
inferior izquierdo. Rigidez y espasticidad distal. Hipo-
trofia muscular. Masa muscular disminuida globalmente.
Postura distanica con pie derecho no reductible ya inter-
venido con buen resultado. Dificultad a la dorsoflexion de
ambos pies, mas el izquierdo en la actualidad (derecho
ya intervenido). Dedo estriatal bilateral. Mano izquierda
mas distanica con pulgar en oposicion.

Reflejos osteotendinosos presentes, bilaterales y
simeétricos, vivos con leve aumento del area reflexo-
gena (mas en miembro inferior derecha), con clonus
aquileo agotable.

Exploracion oral
Observacion en reposo con boca cerrada presenta
buen sello labial sin babeo, contral cefélico y de tronco.
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Lengua baja en reposo. Tanica, con tendencia a la retrac-
cion. Minima elevacion de punta, no lateralizaciones,
suboclusion dental tipo I1A. Acimulo de saliva en suelo
de boca. Disminucion de frecuencia de degluciones en
reposo. Sensibilidad oral conservada.

Observacion de ingesta
En general, movimiento distanico oromandibular
de apertura.
Ingesta de liquido en botella: no hay sello labial com-
pleto. Apertura bucal mantenida, permaneciendo el
liquido en suelo anterior de la boca. Retraso del
reflejo deglutorio. No se aprecian signos de altera-
cion de la sequridad.
Pajita: realiza mordida de la misma y extrae liquido.
Retraso de reflejo deglutario sin alteracion de la
sequridad.
Galleta: gran dificultad para llevarse galleta a la
boca. Abre boca, pero corta con fuerza y sin con-
trol, presumiblemente por distonia. Masticacion de
escasa amplitud y corta duracion, dejando bolo en
area anterior de boca. Espera que diluya y realiza
degluciones tardias.

«  Peso: 24,6 kg (P3, -192DE) (Carrascosa et al. 2010).

« Talla: 115,78 cm (< P1, -5,28DE) (Carrascosa et al.
2010).

«  IMC:18,35 kg/m2(P38, -0,30DE)(Carrascosa et al. 2010).

« Puntos de corte |0TF: IMC-I0TF 18,5-25.

« SC: 0,88 (Farmula de Du Bois).

- Indice de Waterlow (peso): 1,06%.

- Indice de Waterlow (talla): 78,34%.

« indice nutricional (Shukla): 73,42%.

« Indice de masa triponderal: 15,85 kg/m? (P98, 198DE)
(Carrascosa 2017).

Tricipital (PCT): 6,2 mm (P3, -1,89DE) [ Serra Majem
et al. 2002 (enKid)].

Subescapular (PCSE): 5,2 mm (P2, -1,98DE) [ Serra
Majem et al. 2002 (enkKid)].

Bicipital (PCB): 4 mm (P2, -2,19DE) [Serra Majem et
al. 2002 (enkid)].

Suprailiaco (PCSI): 6 mm (P19, -0,89DE)[ Serra Majem
et al. 2002 (enKid)].

Perimetro braquial: 19,5 cm (P8, -1,42DE) [ Serra
Majem et al. 2002 (enKid)].

Estudio oftalmoldgico: fondo de ojo con papila nor-
mocoloreada y bien delimitada, macula con buen
reflejo foveal. Arcadas vasculares normales.
Resonancia craneal: se observan lesiones hiperin-
tensas en DP, T2 y Flair e hipointensas en T1 locali-
zadas en ambos putamenes, brazo anterior de cap-
sulas internas y cabezas de caudados (més evidente
en el izquierdo) bilaterales y simétricas, respetando
talamos y globos palidos. No se observan lesiones en
tronco ni en cerebelo. Sistema ventricular y espacios
de LCR de tamano, forma y configuracion normales,
sin desviacion ni malformacion de linea media ni
de otras estructuras anatémicas. No se visualizan
alteraciones en surcos ni en circunvoluciones.
Lobulos temporales simétricos. Conclusion: lesio-
nes hiperintensas en ganglios basales (putdmenes y
caudados) bilaterales y simétricas, muy sugestivas
de enfermedad mitocondrial, probablemente Leigh.
Estudio genético: se ha detectado la mutacion en el
gen MT-ND1(OMIM *516000) (m.4231A> G), que provoca
el cambio de aminoacido p.lle309Val que aparece
en su hermana y su madre que esta asintomatica.
Biopsia muscular: masculo esquelético constituido
por fibras de tamano normal y formas requlares para
la edad del paciente, en el que no se identifican
fibras atroficas, fibrosis, fendmenos de necrosis-re-
generacion muscular, infiltrados inflamatorios,
nicleos internos, vacuolas ni fibras Ragged-Red.
Estudio histoguimico e histoenzimatico:
- 0il-Red-0: no hay aumento de lipidos.
- PAS: no hay aumento de glucégeno.
- Tricrémico: no hay un aumento de mitocondrias.
- NADH, SDH y COX: patron intermiofibrilar normal
salvo por la presencia ocasional de fibras tipo
trabeculadas. No hay cores ni otras alteraciones
estructurales relevantes. No hay signos de pro-
liferacion mitocondrial ni fibras COX-negativas.
- ATPasas: buena diferenciacion y distribucion nor-
mal por tipos sin predominios ni reagrupamientos.
Estudio de la actividad enzimatica de la cadena
respiratoria mitocondrial normal.
Estudio genético (necrosis estriatal): presenta dos
mutaciones en el gen NDUFAF6 que codifica para
una proteina del complejo | de la cadena respira-



Ny

M.C. Rivero de la Rosa

toria mitocondrial. Tiene una mutacion missense
c.37T>C (p.lle124Thr) heredada del padre y una
deleccion ¢.554_558delTTCTT (p.Tyr187AsnfsTer65)
heredada de la madre.

» Hemograma: normal.

« Bioguimica: glucosa 115 mg/dl, albamina 4,7 g/dl,
proteinas totales 7,1 g/dl, perfil renal, hepatico y
lipidico narmales.

« Perfil tiroideo normal.

+ lones normales.

«  Perfil celiaco negativo.

«  Prealbtimina 23,3 mg/dL (20,0-40,0).

«  Ferritina 71,6 ng/ml (22,0-322,0).

«  Vitamina B12 581 pg/ml (191-663).

» Vitamina A muestra no procesable: muestra insu-
ficiente.

« Vitamina D (25 OH) 28,2 ng/ml.

» Vitamina E muestra no procesable: muestra insu-
ficiente.

«  Acido félico 4,0 ng/ml (2,9-16,9).

REFLEXION

Nos encontramos ante un paciente con una altera-
cion neuroldgica severa y degenerativa que se carac-
teriza por hipotaonia, debilidad generalizada, espastici-
dad, trastornos del movimiento (presencia de distonias),
alteraciones del equilibrio y postura, y ataxia. Nuestro
paciente en la actualidad no presenta crisis cerebrales
asociadas.

Dicha condicion esta causando dificultad para la
alimentacion habitual (teniendo la familia que adaptarla
para una mejor masticacion), requerimientos alterados
por la espasticidad y distonias que presenta, y disca-
pacidad severa progresiva que constituyen factores de
riesgo para desnutriciont.

La disfagia o dificultad para la alimentacion normal es
un trastorno frecuentemente asociado a las enfermedades
neuraldgicas, por lo que en nuestro paciente se hiza prio-
ritario el realizar conjuntamente con Rehabilitacion Infantil
y previo al diseno de un soporte nutricional, una valoracion
inicial con observacion de ingesta e investigacion de sig-
nos asociados, para discernir si el paciente presentaba
alteracion de la seguridad de la deglucion (riesgo aspira-
tivo) o de la eficacia de la misma, lo que podria impedir
cubrir adecuadamente los requerimientos®.

Nuestro paciente, con adaptaciones minimas, es
capaz de ingerir de forma adecuada los requerimien-

tos que precisa inicialmente sin presentar alteracion

de la sequridad de la deglucian, por lo que, de inicio,

recomendamos:

«  Aimentacion variada (damos recomendaciones de
dieta equilibrada, aumentando ingesta de fruta y ver-
duras, ausencia de zumos y bebidas azucaradas, etc.).

» Debe ser alimentacion de facil masticacion.

«  Evitar dobles texturas.

« Ingesta de liquidos textura néctar (yogures liquidos,
néctar de frutas, etc.).

« Ingesta de liquidos con pajita.

Sin embargo, la patologia de base de nuestro
paciente, como ya hemas comentado, es degenerativa
y progresiva. Debido a esta circunstancia, el sequimiento
debe ser estrecho por la necesidad del paciente en un
futuro de suplementacion o implementacion de medidas
de apoyo a la alimentacion.

EVOLUCION

Desde la primera visita y tras las recomendaciones
propuestas, el paciente presenta evolucion estacionaria.
No se ha producido ganancia de peso y precisa tomar
alimentos mas troceados para una mejor aceptacion.
Continua sin presentar crisis de atragantamiento ni
signos de alteracion de la sequridad. Continda activo
y contento, sin cambios en su patologia de base. Ha
reducido consumo de azucares en alimentos procesados
y bebidas aumentando consuma de fruta y verdura.

Ha presentado infeccion respiratoria intercurrente
durante la cual ha disminuido su ingesta.

Debido a que sospechamas que la reduccion de ali-
mentos altamente energéticos haya podido influir en el
aporte caldrico, junto con la disminucion de la ingesta
por la infeccion asociada, se decide iniciar suplemen-
tacion con formula hipercaldrica en polvo, dos sobres
al dia, para completar requerimientos.

En una visita posterior, el paciente si muestra un
incremento de talla, pero mantiene el peso estable.
Dada la edad del mismo, nos planteamos la posibilidad
del uso de una férmula de adultos que pueda cubrir de
forma mas adecuada requerimientos de macro y micro-
nutrientes con un aporte energético adecuado. Por lo
que comenzamos con suplementacion con formula
hipercaldrica normoproteica con fibra, un bote al dia.

Tras tres meses de tomar la férmula, el paciente
presenta aumento de peso y talla, buena evolucion desde
el punto de vista de disfagia, sin precisar adaptacion
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de texturas ni signos de alteracion de la sequridad, y
estabilidad de su patologia de base.

Antropometria actual

Peso: 275 kg (P3, -1,94DE) (Carrascosa et al. 2010),
Talla: 120 cm (< P1, -4,59DE) (Carrascosa et al. 2010),
IMC: 19,10 kg/m2 (P53, 0,08DE) (Carrascosa et al.
2017).

Puntos de corte |0TF: IMC-I0TF 18,5-25.

SC: 0,95 (Formula de Du Bais).

indices nutricionales

indice de Waterlow (peso): 115,30%.

indice de Waterlow (talla): 77,58%.

indice nutricional (Shukla): 72,68%.

Relacion Peso/Longitud-Talla: 0,23 (P98, 2,13DF) (OMS
2006/2007).

indice de masa triponderal: 15,91 kg/ms (P98, 2,10DE)
(Carrascosa 2017).

Pliegues y perimetros

Tricipital (PCT): 8 mm (P9, -1,36DE) [ Serra Majem et
al. 2002 (enkid)].

Subescapular (PCSE): 5,5 mm (P3, -1,88DE) [ Serra
Majem et al. 2002 (enKid)].

Bicipital (PCB): 6 mm (P12, -1,J6DE) [Serra Majem et
al. 2002 (enkid)].

Suprailiaco (PCSI): 7mm (P28, -0,59DE) [ Serra Majem
et al. 2002 (enKid)].
Perimetro braquial: 20 cm (P8, -144DE)[ Serra Majem
et al. 2002 (enKid)].
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RESUMEN

Los trastarnos neuroldgicos engloban una serie de
patologias que pueden incluir alteraciones de desarrollo
cognitivo y del lenguaje, habilidades motoras, alteracio-
nes musculoesqueléticas y visuales. En Pediatria pode-
mos destacar por su frecuencia y comorbilidad asociada
la paralisis cerebral infantil (PCI)02,

Estos pacientes son especialmente vulnerables a
la desnutricion, ya que suelen asociar dificultades en
la alimentacion asi como otras comorbilidades que
pueden afectar al estado nutricional (como disfagia,
reflujo gastroesofagico, problemas de masticacion,
estrefimiento...)02.

Todas estas situaciones pueden favorecer un aporte
caldrico insuficiente y complicaciones asociadas a la
alimentacion como infecciones respiratorias de repe-
ticion y broncoaspiraciones, que repercuten en la vida
del paciente.

Ademas, los requerimientos nutricionales basales
pueden diferir unos de otras seqgun la afectacion del
estado basal (segtin grado de movilidad, tono muscu-

lar, metabalico, crecimiento y actividad fisica). Para
el calculo de los requerimientos energéticos de estos
pacientes puede usarse el método de Krick et al., de
1992 (Tabla 1), o en el caso de solo disponer del peso, el
método de Rieken basado en las ecuaciones de Schofield
de 201 (Tabla 2)23),

Para la valoracion nutricional es recomendable
tomar medidas antropométricas (que incluyan peso,
talla, IMC, medicion de pliegues y de circunferencias),
valoracion de la densidad 6sea con DXA y realizar ana-
liticas sanguineas donde se incluyan micronutrientes al
menos una vez al afio (Tabla 3)0.

Por ello, en los pacientes con trastornos neurologi-
COs es especialmente importante una correcta valora-
cion nutricional adecuada a sus requerimientos nutri-
cionales y un despistaje completo de las comorbilidades
que pueden intervenir en la alimentacion.

EVALUACION NUTRICIONAL

Nino de 7 anos afecto de encefalopatia epilépticay
paralisis cerebral infantil en sequimiento por Gastroen-

TABLA 1. Calculo de los requerimientos energéticos en ninos con afectacion neuroldgica segin el método de Krick (1992)©)

GET (kcal/dia) = GMB x Tono muscular x Actividad + Crecimiento

GMB (kcal/dia) Tono muscular

« 09 si disminuido
« 1sinormal
« 11siincrementado

Superficie corporal (m2) +
Tasa metabdlica estandar
(kcal/m%/hora) x 24

GET: gasto energético total; GMB: gasto metabdlico basal.

Actividad fisica Crecimiento

1,15 si encamado

. 5 kcal/g de ganancia de
« 120 si dependiente

peso deseada
1,25 se arrastra
1,30 si deambula
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TABLA 2. Calculo de los requerimientos energéticos en ninos con afectacion neuroldgica segin el método de Rieken,

basado en las ecuaciones de Schofield (2011)®
GET (kcal/dia) = 1,1 x GMB (mJ/dia) x 238,8 + Correcciones
GMB (mJ/dia) para 10-18 afios

GMB (mJ/dia) para 3-9 anos
Hombres 0,095 x Peso (kg) + 2,110
Mujeres 0,085 = Peso (kg) + 2,033

Correcciones adicionales

Correccion general

- 280 keal

Alto grado de movimiento

+ 222 keal

Hombres 0,074 x Peso (kg) + 2,754
Mujeres 0,056 x Peso (kg) + 2,898
GMFCS IV
+ 431 keal

GET: gasto energético total. GMB: gasto metabdlico basal. GMFCS: Grass Motor Function Classification System.

TABLA 3. Alteraciones analiticas frecuentests)
Alteraciones analiticas mas frecuentes

Hemograma

Metabalismo del hierro

Perfil renal y hepatico

Sodio, potasio, calcio, fasforo, magnesio, zinc y cobre
25-0H-vitamina D y PTH

Carnitina

Acido félico y vitamina B12

Proteinas totales, albimina y prealbimina

terologia por soporte nutricional. Recibe tratamiento de
base con anticomiciales, inhibidores de la bomba de
protones (IBP) y laxantes.

Como comorbilidades gastrointestinales asociadas
presenta, ademas del estrenimiento, disfagia orofaringea
con alteracion leve en la eficacia y sequridad, con aspi-
raciones de pequeno volumen a liquidos y textura néctar
en la videofluoroscopia realizada un ano antes. Recibe
suplementos de nutricion enteral saborizada de 15 kcal/
ml y espesante para conseguir alimentacion adaptada
mas sequra a textura pudding.

Los padres describen rechazo de las tomas y difi-
cultades importantes en la alimentacion en los Ultimos
3 meses.

Destaca en la exploracion una pérdida ponderal de
Tkilo desde el tltimo control hacia 6 meses, pasando de
-1,1DE a-2,4DS en graficas de peso (Carrascosa 2017)y
sequn graficas (GMFCS) disminuyendo los percentiles

TABLA 4. Informe antropométrico y nutricional (7 anos

y 10 meses)

Antropometria:

« Peso: 18 kg (<P1, -2,39DE) (Carrascosa et al. 2017)

« Talla: 19 cm (P2, -2,03DE)(Carrascosa et al. 2017)

« IMC: 12,7 kg/m2 (< P1,-2,56DE) (Carrascosa et al. 2017)

indices nutricionales:
« Indice de Waterlow (peso): 82%
« Indice de Waterlow (talla): 91.9%

Gasto energético Schofield (PyT). Grado de
movimiento: Bajo
o GET:1245 keal/24 h

Graficas segun Gross Motor function (GMFCS)

« Peso: 18 kg (P52) (GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)

« Longitud: 19 cm (P85)(GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)

« IMC: 12,7 kg/m2 (P15)(GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)

Gasto energético. Grado de movimiento: Bajo
o GET: 912 kcal/24 h (GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)

de peso desde un P68 a un P52 en tan solo 6 meses. Se
realiza valoracion del estado nutricional, presentando
una analitica sanguinea con resultados dentro de los
valores de normalidad y los siguientes datos antropome-
tricos (Tabla 4).

Ante campromiso del estado nutricional con pérdida
ponderal, tiempos de alimentacion muy prolongados y
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comorbilidades asociadas con el subsiguiente riesgo
para el paciente, se coloca sonda nasogastrica de ali-
mentacion para llegar a requerimientos nutricionales. Se
solicitan como pruebas complementarias una pH-metria
que descarta reflujo gastroesofagico y control por video-
fluorascopia, donde se objetiva empeoramiento de la
disfagia siendo una alteracion moderada en la eficacia
y sequridad en la deglucion con aspiraciones silentes a
consistencias liquido, néctar y miel.

Ante empeoramiento clinico, nutricional y de Ia
deglucion, se decide la colocacion de gastrostomia.

A los dos meses de realizacion de la gastrostomia,
recibe una alimentacion con 4 tomas de 200 ml de nutri-
cion enteral especifica para gastrostomia de 1,5 kcal/
ml, (1.200 kcal), ademas de 1-2 tomas de 150-200 g de
triturado fino enriquecido por gastrostomia (unas 400
kcal aproximadamente).

Los padres refieren gran mejoria clinica del estado
general, del tono muscular y del interés por las ingestas
orales consiguiendo en los meses pasteriores 3 tomas
por gastrostomia y 2 por via oral de forma eficaz y
segura. Mejor tono y sostén cefalico, con aumento del
tiempo de vigilia, y mejoria del ritmo deposicional sin
precisar uso de laxantes. Se realiza control antropomé-
trico donde destaca ganancia de 4,4 kg desde Ultimo
control (4 meses de diferencia).

REFLEXION

El papel de la valoracion y el soporte nutricional es
fundamental en el paciente pediatrico neuroldgico por
su frecuente asociacion con desnutricion y alteraciones
gastrointestinales.

Ademas, se deben tener presentes los signos de
alarma recomendados por la ESPGHAN para la identi-
ficacion de pacientes con desnutricion:

« Signos fisicos de desnutricion (como Glceras en
decUbito, alteraciones cutaneas o de circulacion
periférica).

+ Peso para su edad menor de 2DE.

»  Pliegue tricipital inferior al percentil 10 para su edad
y Sexo.

»  Perimetro braquial inferior al percentil 10.

»  Estancamiento ponderal®.

En nuestro paciente, el objetivar una pérdida ponde-
ral y una evaluacion antropométrica por debajo de las 2
DE en peso e IMC, permiti identificar una situacion de
desnutricion e iniciar estudios complementarios para

Y 4

TABLA 5. Informe antropométrico y nutricional (8 anos

WAUERED)]

Antropometria:

« Peso: 23,4 kg (P13, -1,10DE) (Carrascosa et al. 2017)

« Talla: 122 cm (P8, -1,44DE) (Carrascosa et al. 2017)

« IMC: 15,72 kg/m2 (P30, -0,53DE) (Carrascosa et al. 2017)

inqices nutricionales:
+ Indice de Waterlow (peso): 94,24%
« Indice de Waterlow (talla): 94,25%

Gasto energético segtin GMFCS:

« Peso: 23,4 kg (P84) [GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)]

« Longitud: 122 cm (P87) [GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)]

+ IMC: 15,72 kg/m? (P52) [GMFCS V - NT (sin sonda/
gastrostomia)]

descartar otras comorbilidades asociadas a la alimen-
tacion y ofrecer un soporte nutricional adecuado.

Para una valoracion integral del paciente, es impor-
tante identificar y tratar si es posible las comorbilidades
asociadas, especialmente agquellas que interfieran con
|a alimentacign (Tabla 6).

La via oral es de eleccion siempre que los aportes
nutricionales sean adecuados, sea una via segura y los
tiempos de alimentacion no sean demasiado prolon-
gadas. Pero si no se cumplen estas principios deben
plantearse otras formas de alimentacion enteral.

En las recomendaciones de la ESPGHAN de 2017 se
recomienda el uso preferente de gastrostomia frente a
otras estrategias de alimentacidn gastrica de forma cro-
nica. Enrecientes estudios de poblacion pediatrica con
trastornos neuroldgicos a los que se les habia realizado
una gastrostomia, se aprecia ganancia ponderal y dis-
minucion de los tiempos de alimentacion, sin aumento
de las infecciones respiratoriast+.

En nuestro paciente, ante empeoramiento clinico,
nutricional y de sequridad en la alimentacion, se deci-
did la colocacion de gastrostomia para asegurar una
correcta nutricion para su desarrollo sin riesgos aso-
ciados a su disfagia. El soporte nutricional mediante
la gastrostomia supuso una ganancia en sus indices
nutricionales, repercutiendo en gran medida a nivel
neuroldgico y en su tano muscular, favoreciendo de
nuevo que pudiera utilizar la via oral como forma de
alimentacion complementaria.
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TABLA 6. Comorbilidades relacionadas con la alimentacion

Comorbilidades implicadas en las alteraciones de la alimentacion

Dental Estabilidad mandibular, mordida ténica o excesiva

Bruxismo
Sialorrea
Ortopédicas

Escoliosis

Abrasion dental, superficies dentales planas
Puede relacionarse hasta en un 58% con alteraciones de la deglucion
Hipotonia axial. Lordosis cervical (con posible impronta a nivel faringeo o laringeo).

Tras la cirugia pueden desarrollar dismotilidad gastrica (hipomotilidad postpandrial antral y

enlentecimiento del vaciado gastrico) que se traduzca en nauseas y vémitos frecuentes

Disfagia orofaringea

Se relaciona con sialorrea, tos, atragantamientos, alteraciones del apetito y precisan tiempos

prolongados para la alimentacion. Para su diagndstico se deben visualizar las tomas y

realizar una videofluoroscopia

Reflujo gastroesofagico  Su diagndstico puede establecerse con: gastroscopia con toma de biopsias 0 con pHmetria

esofégica

Estreiimiento

Otro factor a tener en cuenta es la carga percibida
por el cuidador del paciente dependiente. En el estudio
de Martinez de Zabarte Fernandez et al., se objetiva que
un aumento del peso, del IMC y de la grasa corporal de
pacientes con trastornos neurologicos GMFCS grados
[1I-IV-V, presentan una menor percepcion de dificul-
tad para las actividades basicas de la vida diaria por
parte del cuidador. Lo que refuerza la importancia de
un correcto estado nutricional tanto para la calidad de
vida del paciente como para la del cuidador. En nuestro
caso, la mejoria que supuso la colocacion de gastros-
tomia en el estado nutricional y en la alimentacion, fue
interpretada de una forma positiva por sus padres, que
apreciaron mejoria de su calidad de vida®.
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enfermedad neuromuscular

Cecilia Martinez Costa, Elena Crehud Gaudiza

RESUMEN

Los nifos con enfermedades neuromusculares (ENM)
presentan un elevado riesgo de desnutricion especial-
mente condicionado por trastornos relacionados con la
alimentacion, derivados de su afectacion muscular®. Se
presenta el casa de un paciente con miopatia por déficit
de merasina, que precisg instaurar soporte nutricional
de forma progresiva, lo que contribuy6 a una mejoria
clinica nutricional y en otras areas. Se resalta la impor-
tancia de la evaluacion periodica desde el diagndstico
para detectar precozmente el deterioro nutricional.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Varon de 3 anos remitido para valoracion nutricio-
nal por presentar miopatia por déficit de merosina. No
refieren antecedentes familiares de interés. Como ante-
cedentes persanales, procede de la segunda gestacion
de una madre sana. Nace a las 39 semanas de edad
gestacional mediante cesarea por falta de progresion
del parto, siendo el peso al nacimiento de 2.800 g. No
presenta problemas clinicos a nivel perinatal. Lactancia
artificial por no cogerse al pecho. En el examen de salud
de los 2 meses su pediatra de Atencion Primaria detecta
retraso en la adquisicion de hitos matores e hipotonia
axial, por lo que es derivado a la seccion de Neurope-
diatria para valoracion. El estudio genético confirma el
diagnastico de miopatia por deficiencia de merosina,
detectando mutaciones en el gen LAMA2 que codifica
para la cadena alfa2 de la laminina. Ambos padres son
portadores de una mutacion. No presenta alteraciones
a nivel cognitivo. El paciente precisa ingreso a los 6
meses de edad por bronquiolitis aguda y a los 2 anos

por neumonia. Es controlado de forma ambulatoria en
Neumologia infantil, Neuropediatria y Rehabilitacion,
pero hasta el momento no habia recibido valoracion
nutricional porque “lo veian bien".

En el momento de la visita en la Seccion de Gas-
troenterologia y Nutricion Pediatrica los padres refieren
escasa ganancia ponderal en el Ultimo ano, la duracion
de las comidas es de unos 30-35 minutos, suele comer
bien excepto cuando esta resfriado que rechaza las
comidas. Le dan alimentos de consistencia triturada,
y no refieren atragantamientos o cambios de colora-
cion con la ingesta. No presenta vomitos, salvo cuando
tiene procesos catarrales intercurrentes en que suele
vomitar con mucosidad. Habito deposicional estrenido,
con deposiciones Bristol 2 cada 1-2 dias, en ocasiones
precisan estimularle con supositorios.

Dieta actual
Evaluamos la alimentacion actual mediante

encuesta de recordatorio de 24 h, con la que haremos

un calculo caldrico aproximado basandonos en la tabla 1.

« Desayuno 150 ml de bebida de avena (porque les
dijeron que la leche de vaca produce mucosidad)
con dos cacitos de cereales. (150 ml x 0,4 kcal) + (2
x 15 keal) = 90 kcal.

« Comida 150-180 g de puré de carne con verduras
variadas. 180 kcal.

« Merienda 150 cc de triturado de fruta (no se lo suele
acabar parque no le gusta). 90 kcal.

« Cena 150-180 cc de puré de pescado o huevo con
verduras, la cena no se la suela acabar y le dan
leche de vaca en biberon unos 180 ml. 180 ml x 0,6
kcal =108 kcal

» Escasa ingesta de agua, le cuesta beber, aunque
no tose.

15
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TABLA 1. Célculo caldrico aproximado segun la ingesta®

Alimento Calculo calorico
Leche materna
0,6-0,7 kcal/ml

0.6 kcal/ml
1vaso =150-200 ml
1taza=250-300 ml

0.4-0,5 keal/ml

Férmula adaptada

Leche de vaca entera

Bebidas vegetales

Postres lacteos

0,6-0,7 kcal/ml (dificil estimar ingesta si la madre no la extrae)

Yogurt natural: Tunidad 75-80 kcal

Yogurt griego: 1 unidad 140-150 kcal

Natillas: 1unidad 130 kcal
Petit suisse: 1unidad 60 kcal

0.4 -0,6 kcal/ml
1 cazo =15-17 kcal

Zumos de frutas

Cereales lactantes
(1cazo + 3,8-4,5 g)

Bolleria industrial
Madalena: 1unidad 130 kcal

Galleta Marfa: Tunidad 25 kcal

Bollo tipo donut: 1 unidad 180 kcal

Puré de verduras con

carne/pescado Tcazo=150g

100 g = 80-120 keal (segln ingredientes; si son potitos comerciales, mirad etigueta)

1 plato normal o un bol = 250-300 g

1 potito grande = 230 g

Papilla de frutas

Alimentos en trozos
(alimentos frecuentes
por raciones de consumo

habitual en nifios) 1croqueta = 100-130 keal

100 g = 70-100 kcal (segun ingredientes; si son potitos comerciales, mirad etiqueta)
1 potito tamano habitual =190 g

1filete pequeno-mediano (pollo, ternera o pescado) = 70-90 g = 90-160 kcal segun tipo
pieza y cocinado (plancha vs empanado, salsa, etc.)
Ttortilla de un huevo = 80-90 kcal

1 plato pequeno arroz, pasta, patatas o legumbre = 120-200 kcal
1 plato pequeno verdura = 60-90 kcal

Reproducido de: Manual de nutricién en el nifio con enfermedad neuroldgica. 2022, ref. 2, con permiso.

Total (kcal) de ingesta aproximada: 468 kcal.

El mes anterior a la consulta tuvo un proceso infec-
cioso de vias respiratorias altas, en el cual se acababa
solo la mitad de las tomas aproximadamente y vomitaba
1-2 veces al dia.

La exploracion clinica revela que el paciente tiene
un desarrollo intelectual normal. Facies miopatica alar-
gada tipica con boca triangular. Discapacidad motora

completa (precisa ser movilizado por los padres en carro
adaptado). Desde el punto de vista nutricional, muestra
signos de desnutricion leve-moderada con escaso pani-
culo adiposo de forma generalizada. También se aprecia
debilidad muscular y se palpa escasa masa muscular
(propia de su enfermedad). No presenta signos caren-
ciales especificos salvo discreta palidez cutanea. La
auscultacion cardiopulmonar es normal, y la palpacion
abdominal muestra un abdomen algo distendido pero
blando y depresible, sin masas ni megalias.



Calculos antropométricos (utilizando la aplicacion
nutricional de la Sociedad Espanola de Gastroenterologia
y Nutricion Pediatrica -SEGHNP- https://www.seghnp.
org/nutricional/)(Estandares OMS 2006/2007): peso 10,8
kg (percentil 1,-2,5 DE), longitud 94 cm (medida en dect-
bito) (percentil 18, -0,9 DE), IMC 12,2 kg/m? (<percentil
1,-312 DE), perimetro braquial 13,5 cm (percentil 2, -2
DE), plieque tricipital medio 5 mm (percentil 2, -2,15 DE),
pliegue subescapular medio 4 mm (percentil 1,-2,2 DE).
Estos datos antrapométricos son sugestivos de desnu-
tricion aguda moderada.

Pruebas complementarias

En estudio analitico se observa anemia moderada
(hemoglobina 10,5 g/dl) microcitica e hipocroma, con ferro-
penia y zinquemia normales. Elevacion de CPK (x6 valores
normales). Registro de pH-metria de 24 horas normal.

A pesar de no mastrar signos de atragantamienta,
se realiza videofluroscopia de la deglucion, que muestra
alteraciones en las texturas néctar y pudding, con dificul-
tad para la formacian del bolo alimentario en la fase oral
y con retraso del reflejo deglutorio en la fase faringea,
sin evidenciar compromiso importante de la sequridad
ni aspiraciones. No se pudo evaluar otras texturas por
rechazo y falta de colaboracion por parte del paciente.

EVOLUCION

Tras la valoracion inicial, se calculan sus requeri-
mientos energéticos partiendo del peso ideal para su
talla(es decir, aquel en el que el IMC estaria en percentil
50), que es 13,7 kg, y aplicaremos un grado de activi-
dad minima para los calculos (coeficiente de actividad
aplicado =1), ya que el paciente tiene escasa movilidad.
Utilizando la aplicacion nutricional de la SEGHNP (https://
www.seghnp.org/nutricional/)y aplicando las formulas de
Schofield y OMS respectivamente, obtenemas unas reque-
rimientos en torno a 800 kcal al dia® . Como la ingesta
estimada actual de nuestro paciente es mucho menor, se
decide incrementar aportes de forma progresiva.

Inicialmente se dan medidas para enriquecer ener-
géticamente los alimentos (Tabla 2) y se pauta soporte
nutricional mediante formula polimeérica hipercaldrica
con fibra (1,5 kcal/cc) 200 cc al dia.

Se cita para control en 2 meses. Cuando se revalora,
los padres refieren que las comidas cada vez son mas
prolongadas, de unos 40-45 minutos y asocia atragan-
tamientos o cambios de coloracidn con las comidas. Ha
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TABLA 2. Sugerencias para incrementar el contenido

calérico de la alimentacién?

Sugerencias en funcion de la capacidad de deglucion

« Anadir ingredientes como aceite de oliva crudo, frutos
Secos en palvo, quesos, etc. a los triturados, pastas y
sopas

« Elaborar batidos mezclando frutas naturales,
zanaharias, frutos secos, galletas y/o yogur

« Elaborar helados caseros con frutas y yogur

« Elaborar triturados de carnes o pescados, con adicion
de arroz, legumbres, patatas y aceite de oliva. Anadir al
triturarlo quesitos en parciones, jamon serrana, etc.

Individualizar segun edad, capacidad de deglucion,
gustos y requerimientos

tenido otro proceso infeccioso respiratorio intercurrente
en el que disminuyd la ingesta durante 3-4 dias, por lo
que precisd ingreso hospitalario. En la revision actual
observamos que no ha habido ganancia ponderal res-
pecto a visita previa, persistiendo aspecto desnutrido
con poco paniculo adiposo en la exploracion.

Tras comprobar la falta de mejorfa a nivel nutricio-
nal y progresion de la disfagia, se decide instaurar una
nutricion enteral (NE) invasiva. En este caso, como lo
esperable es que sea progresivo y de larga evolucion,
planteamos directamente la implantacion de una gas-
trostomia (Figura 12, Se realiza una endoscopia digestiva
alta, en la que no se observan hallazgos patoldgicos, y en
el mismo procedimiento se instaura una gastrostomia
endoscdpica percutanea (PEG) sin incidencias. Perma-
nece ingresado 3 dias para comprobar tolerancia de la
NE y entrenar a los padres en el manejo de las sondas
y conexiones.

Soporte nutricional pautado a través de la

gastrostomia

 Tres tomas de 200 ml de férmula polimérica pedia-
trica normocaldrica con fibra (desayuno, comiday
cena, 600 ml =600 kcal).

» Triturado de fruta natural en la merienda de 180-200
g (=125 keal).

« Agua 30 ml antes y después de cada toma (variable
segln estado de hidratacion y temperatura ambien-
tal).

» Total keal: 725 kcal.

« Total liquidos: 965 ml.


https://www.seghnp.org/nutricional/
https://www.seghnp.org/nutricional/
https://www.seghnp.org/nutricional/
https://www.seghnp.org/nutricional/
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FIGURA 1. Aigoritmo de soporte nutricional®.

Tras un mes en domicilio, se comprueba adecuada
progresion ponderal con mejoria de todos los parametros
a nivel antropométrico, por lo que se mantiene misma
pauta. Tras 12 meses de sequimienta, presenta adecuado
estado nutricional y no ha precisado ningun ingreso por
procesos intercurrentes.

REFLEXION

Las ENM son un grupo heterogéneo de enfermeda-
des que afectan al sistema nervioso periférico inclu-
yendo neuronas motoras y sensitivas, el propio musculo
y la unién neuromuscular®®. Se manifiestan en mayor
0 menor grado con debilidad muscular y disminucion
de la masa muscular, con la consiguiente repercusion
funcional secundaria en diferentes 6rganos y sistemas®.

El déficit de merosina es una distrofia muscular con-
génita grave de herencia autosomica recesiva, en el que
la afectacion muscular impide alcanzar la deambulacion
auténoma®. Los ninos que la padecen tienen un elevado
riesgo de desnutricion como consecuencia de los proble-
mas digestivos derivados de su afectacion muscular(®.
La mejor forma de prevenir la aparicion de problemas
anivel nutricional es la valoracion nutricional perigdica,

Gastrostomia
Enterostomia

> NE por sonda

Decidir segun tiempo estimado

que debe formar parte de su sequimiento integral den-
tro de una atencion multidisciplinar'’. £l caso que se
presenta, a pesar de no tener problemas inicialmente,
deberia haber llevado un seguimiento nutricional desde
el momento del diagnastico, dado el riesgo inherente
a su diagnostico de base. Ello habria hecho que nos
anticiparamos, y que el paciente no llegara a presentar
el deterioro nutricional de su valoracion inicial.

El soporte nutricional debe instaurarse de forma pro-
gresiva en funcion de la evolucion clinica del paciente. En
primer lugar, valoraremos la ingesta actual y realizaremos
un calculo aproximado de sus requerimientos caldricos.
Con esto, haremos recomendaciones para incrementar
el aporte calorico de forma progresiva. En ocasiones,
precisaremos suplementar de forma oral con productos
de NE, normalmente con foérmulas poliméricas. Si con
las medidas anteriores no se consigue la recuperacion
nutricional, como en el caso descrito, se debe plantear
la NE invasiva, es decir, a través de sonda. En el caso
de que inicialmente existiera una disfagia orofaringea
grave con un compromisa de la sequridad, hariamos este
paso directamente (ver algoritmo en figura 129, Una vez
planteamas la NE invasiva, se debe elegir la gastrostomia
si el tiempo estimado de NE invasiva se preve prolongado.



Por este motivo, en este caso optamos por implantar una
PEG, ya que por su patologia de base el saporte nutricio-
nal iba a ser necesario mantenerlo de forma cronica. La
respuesta nutricional a la implantacion de una gastros-
tomia suele ser muy favorable®®%), pera debemos de tener
en cuenta que los aportes deben ser progresivos para
evitar la sobrealimentacion. En el caso presentado, los
aportes administrados han sido menores que los calcula-
dos tedricamente; sin embargo, se ha decidido mantener
esta pauta al haber una progresion ponderal positiva.
Por tanto, la mejor manera de adecuar el tratamiento
nutricional es el sequimiento longitudinal del paciente
de forma periddica, e ir ajustando las cantidades segun
la evalucion clinica. La mejoria nutricional conduce a una
mejoria general, contribuyendo a una disminucion de las
infecciones respiratorias secundarias?’, como en el caso
presentado.
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RESUMEN

Presentamos el caso de una nina lactante diag-
nosticada de sindrome de Grouchy con una cardiopatia
congénita de tipo comunicacion interauricular ostium
secundum (CIA-0S), remitida a la consulta de Nutricion
Pediatrica para valoracion por presentar desnutricion y
sospecha clinica de alergia a proteinas de leche de vaca
(APLV) no IgE mediada.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Lactante de 1 mes que presenta sindrome polimal-
formativo (sindrome de Grouchy) y CIA-0S con datos
de repercusion hemadinamica y posibilidad de preci-
sar correccion quirdrgica a medio plazo. Es remitida
desde la Unidad de Seguimiento Neonatal y la Consulta
de Cardiologia Pediatrica por presentar estancamiento
ponderoestatural y rechazo de las tomas.

Desde el nacimiento, recibe alimentacion con lac-
tancia materna y suplementos con formula polimérica
hipercaldrica para lactantes. Los dias previos a ser eva-
luada enla consulta de Nutricion, inicia tratamienta con
omeprazol a1mg/kg/dia ante la presencia de requrgita-
ciones intensas e incomodidad tras las tomas.

Antecedentes familiares
Madre de 32 anos, con enfermedad de Behcet. Padre
de 33 anos, sano. No consanguinidad. Tanto padre como

madre presentan intolerancia a la lactosa. Su hermano
de 4 anos presento en etapa lactante reflujo gastroe-
sofagico (RGE), fallo de medro y APLV no Igk mediada.
Actualmente, intolerancia a la lactosa.

Antecedentes personales

Embarazo controlado. Diabetes gestacional a trata-
miento dietético. Parto a las 38+4 semanas, espontaneo
vaginal. Apgar 9-10.

PN: 2.170 g (p<3, DE -2,49), LN: 47,5 cm (p10-50, DE
-097), PC: 30,5 cm (p< 3, DE -2,94) (OMS 2006/2007).

En cribado ecografico neonatal, se objetivan lesio-
nes quisticas hipoecogénicas, por lo que se decide
ingreso en Neonatologia para completar estudio, siendo
los diagnasticos al alta:

Quistes periventriculares y ligera hiperecogenicidad
de sustancia blanca adyacente que podrian estar en
relacion con pequeno sangrado intracraneal antenatal.
Alteracion de la via auditiva a nivel retrocloclear. Comu-
nicacion interauricular moderada-grande con datos de
hiperaflujo pulmonar. Dilatacian de cavidades derechas
secundaria.

En controles posteriores se objetivan evolutivamente
retraso mator, hipotonia, succian débil, RGE, estrabismo
y sordera, solicitandose estudio genético que confirma el
diagnastico de sindrome de Grouchy (deleccion terminal
del cromosoma 18 que desde el punto de vista digestivo
puede asociar reflejo de succion pobre por hipotonia
a nivel de la musculatura perioral y RGE, ademas de
alteraciones en el lenguaje y en el comportamiento,
convulsiones, alteraciones visuales, auditivas, cardia-
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cas, pulmonares, renales y esqueléticas). Desde el punto
de vista cardicldgico, se observa empeoramiento de su
patologia cardiaca de base, con datos de repercusion
hemodinamica, por lo que se inicia tratamiento con
hidroclorotiazida y espironolactona.

Encuesta dietética: recibe 6 tomas de aproxima-
damente 60 cc de leche materna (extraida y adminis-
trada por biberdn)y 2 suplementos de 60 cc de formula
hipercaldrica para lactantes. Refieren dificultad para
completar las tomas, con llanto e incomodidad, asi como
vomitos tras la mayoria de las tomas. Ingesta media
diaria de 480 ml/dia, 370 kcal/dia (125 kcal/kg/dia, 2,27
g de proteinas/kg/dia, 160 ml/kg/dia).

Buen estado general. Normocoloracion. Nomohi-
dratacion. Facies peculiar (puente nasal deprimido,
leve hipertelorisma, macizo central hipoplasico, filtrum
largo, labio superior fino). No sonrisa social. Hipotonia a
nivel cervical y troncular. Auscultacion cardiaca: corazon
ritmico con soplo sistdlico 2/6. Auscultacion pulmanar:
buena ventilacion bilateral. Abdomen blando y depresible,
no hepatomegalia ni esplenomegalia. No edemas. Resto
de la exploracion sin alteraciones llamativas.

Peso: 2.960 g (< P1,-2,93DE) (OMS 2006/2007). Lon-
gitud: 51 cm (P3, -1,82DE) (OMS 2006/2007). PC: 34,5 cm
(P2,-2,4DE) (OMS 2006/2007).

IMC: 11,38 kg/m2 (< P1, -2,77DE) (OMS 2006/2007).
SC: 0,20 (Férmula de Du Bois).

indice de Waterlow (peso): 85,44%. Indice de Water-
low (talla): 93,40%. indice nutricional (Shukla): 71,23%.

Hemograma dentro de la normalidad. Perfil férrico:
normal. Bioguimica general: narmal. Albimina: 3,7 g/
dl. Prealbamina: 14 g/dl. Inmunoglobulinas: normales.
Vitaminas liposolubles: normales. TSH normal. Estudio
de orina y heces (pH, alfa-1-antitripsina, elastasa fecal):
sin alteraciones

REFLEXION

Nos encontramas ante una paciente que presenta
desnutricion leve secundaria a enfermedad cronica de

base, en concreto una cardiopatia cangénita tipo CIA-0S
con repercusion hemodinamica; ello incrementa la morbi-
lidad de su cardiopatia de base ademés de poder alterar
la indicacidn y los resultados de la cirugia®. La CIA es una
cardiopatia congénita que asocia un riesgo nutricional
bajo al diagndstico, pero evolutivamente puede condi-
cionar un aumento de la desnutricion por causar fatiga
durante las tomas, ingesta inadecuada en cantidad e
incluso vomitos. De hecha, la CIA asocia desnutricign en
un alto porcentaje de casos?. La valoracion nutricional
realizada en estos pacientes de forma precoz y rutinaria,
con especial importancia en momentos clave (diagnds-
tico, cirugia y descompensaciones), puede permitir el
reconocimiento de la malnutricion y facilitar la identifi-
caciony el manejo de los prablemas que esta ocasiona®.

En los pacientes con riesgo nutricional bajo, se esti-
man unos requerimientos de aporte en torno al 120%
para la velocidad normal de ganancia de peso, es decir
unas 90-100 kcal/kg®. En el caso clinico que nos ocupa,
laingesta media descrita deberia ser suficiente (125 kcal/
kg/dia). Si pese a aportar una cantidad de calorias ade-
cuada, el paciente no responde con ganancia ponderal,
deberiamos investigar causas no relacionadas con su car-
diopatia: un trastorno gastrointestinal (reflujo gastrogso-
fagico, enteropatia), un descenso sérico de Na* secundario
a perdida urinaria excesiva y/o un trastorno de origen
prenatald. En nuestra paciente, coexisten varias de estas
situaciones: el hecho de que presente un retraso motor
dificulta el aumento de las cantidades y, por otro lado,
la existencia de un RGE y la posibilidad de que presente
una APLV no Igk mediada nos limita en la eleccion de la
formula. Mantener la lactancia materna serfa lo indicado
en estos pacientes, pera en el caso de que no sea posible
o suficiente la leche materna, las formulas poliméricas
hipercaldricas para lactantes son un complemento o
alternativa Util para este tipo de pacientes con cardio-
patia pendientes de cirugia carrectora®. Sin embargo, no
siempre se pueden indicar, por ejemplo en el caso de la
presencia de APLY no Igk mediada, y tendriamos que optar
por farmulas extensamente hidrolizadas o elementales,
valorando si anadir mddulos de suplementos caldricos. Por
otro lado, aunque la via de eleccion para la alimentacion es
la oral, cuando se precisa de una recuperacion nutricional
mas acelerada ante una cirugia cardiaca proxima, es reco-
mendable mantener durante el dia la via oral y completar
la nutricion por la noche mediante sonda nasogastrical®.
En todo caso, es importante un sequimiento periodico
del paciente para reevaluar la situacion nutricional y el
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FIGURA 1. Evolucion ponderal de la paciente, evidenciandose la recanalizacion de peso tras el inicio de formula elemental y

soporte nutricional.

cambio de sintomatologia digestiva con las diferentes
formulas que se propongan.

EVOLUCION

Dada la desnutricion presentada por la paciente,
la necesidad de mantener aportes caldricos en torno a
100 keal/kg/dia y la sintomatologia digestiva referida por
los padres (Ilanto e incomodidad tras las tomas, regur-
gitaciones y vomitos frecuentes, deposiciones liquidas),
se opta por una prueba de eliminacion de proteinas de
leche de vaca, indicandole a la madre que retire los lac-

teos de su dieta y que el suplemento administrado sea
una formula semielemental energeética de alto contenido
proteico. Valoramos a la paciente a los quince dias sin
observar una mejoria clara de la sintomatologia diges-
tiva y ademas, la madre refiere que ha suspendido la
lactancia materna. En este momento la administracion
de las tomas es cada vez mas dificultosa, oscilando el
volumen de estas entre 10 y 40 ml, que le ofrecen cada 3
horas. Como se puede observar en la grafica, se aprecia
una caida del percentil de peso (Figura 1). Se decide
cambiar la pauta de alimentacion a férmula a base de
aminoacidos con espesante.
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Dos semanas después, se evalla a la paciente y se
observa leve mejoria ponderal. La familia refiere franca
mejoria sintomatica y aumento de la ingesta a 8§ tomas
de 40-50 ml.

Peso: 3.860 g (< P1,-2,96DE). Talla: 56,5 cm (P11,
-1,21DE). PC: 37,6 cm (P10, -1,27DE). IMC: 12,09 kg/m2 (< P1,
-3,12DE). SC: 0,24 m2. indice de Waterlow (peso): 77,70%.
indice de Waterlow (talla): 95,73%. indice nutricional
(Shukla): T1,44%.

Se decide optimizar el aporte anadiendo un madulo
de hidratos de carbono a las tomas (2.4 g en cada toma)
con el objetivo de ir aumentando la ingesta hasta 450
ml al dia (330 kcal/dia, 85 kcal/kg/dia).

Alos 4 meses es valorada por el Servicio de Cardio-
logia que indica necesidad de mayor aporte nutricional
ante la eventualidad de correccion quirdrgica a corto
plazo. Se decide colocacion de sonda nasogastrica e
inicio de nutricion enteral nocturna con una formula
elemental a base de aminoacidos sin espesante, man-
teniendo las tomas diurnas y consiguiendo un aporte
calérico de 500 kcal/dia (105 kcal/kg/dia).

Al cabo de un mes, se realiza nueva valoracion,
objetivandose mejoria en los indices nutricionales. Peso:
5.530 g (P3, -1,91DE). Longitud: 59,4 cm (P1, -2,23DE). PC:
40,3 cm (P15, -1,02DE). IMC: 15,67 kg/m2 (P21, -0,81DE).
indice de Waterlow (peso): 96,47%. indice de Waterlow
(talla): 92,28%. Indice nutricional (Shukla): 85,86%.

Se intenta optimizar el aporte calcrico por lo que
se anade un modulo nutricional a base de hidratos de
carbono a la nutricion enteral nocturna (ver Figura 1).

Actualmente la paciente esta pendiente de correc-
cidn quirdrgica, estando prevista su realizacion en plazo
breve.
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RESUMEN

La enfermedad de Danan es un trastorno genético
muy paco frecuente que tiene un patron de herencia auto-
somico dominante ligado al X. Se caracteriza por la triada:
miocardiopatia + miopatia + discapacidad intelectual,
aunque los pacientes afectos pueden presentar también
sintomas a otros niveles (respiratorio, gastrointestinal o
alteraciones visuales). Los sintomas y signos aparecen
mas precozmente en varones, ya en la infancia o la ado-
lescencia. La miocardiopatia es el sintoma mas comun de
la enfermedad en varones. La mayorfa de ellos presentan
una miocardiopatia hipertrafica, que puede evolucionar
hacia un fallo cardiaco y una muerte prematura. Se piensa
que el dano muscular se debe a la acumulacion de vacuo-
las autofagicas en el musculo coma consecuencia de la
mutacion del gen LAMP2, que codifica la proteina asociada
a la membrana lisosomal 2. El sequimiento y abordaje
nutricional de estos pacientes es fundamental, especial-
mente en el caso de aquellos que presenten sintomas
de insuficiencia cardiaca o fallo cardiaco progresivo y se
plantee la realizacidn de un trasplante cardiaco.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Antecedentes personales

« FEstudiado a los 18 meses en consulta de Neurologia
Infantil por hipotonia y elevacion de CPK. Sospecha
de miopatia.

+ Inicio de seguimiento por parte de Cardiologia
Infantil a los 10 anos por soplo, con diagnostico de

miocardiopatia hipertrofica. En tratamiento con
atenolol desde entonces.

« Realizacion de biopsia muscular a los 12 anos, con
hallazgos histologicos compatibles con enfermedad
de Danon. Confirmacidn genética mediante panel de
genes relacionados con enfermedades neuromus-
culares (mutacion en el gen LAMP2).

« Implante de desfibrilador automatico implantable
(DAl) a los 12 afios.

- Episodio de accidente cerebrovascular agudo (ACVA):
ictus isquémico en territorio de la arteria cerebral
media izquierda de origen cardioembdlico, a los 14
anos, que se resolvig con tratamiento trombolitico
local de urgencia sin secuelas a nivel neuroldgico.
Tratamiento con anticoagulacion oral desde enton-
ces.

Situacion clinica actual

Desde el episodio del ACVA refiere encontrarse mas
cansado, con empeoramiento de su clase funcional. No
refiere disnea ni episodios de sincopes, palpitaciones
ni dolor tordcico. Pero si que se objetiva un deterioro
progresivo y rapido de la funcion ventricular y datos
indirectos de presiones pulmonares aumentadas, por lo
que se inicia tratamiento para la insuficiencia cardiaca
con espironolactona, valsartan y furosemida. Se decide
también realizar estudio para su inclusion en lista de
trasplante cardiaco (ergoespirometria, cateterismo car-
diaco diagnastico y analitica pretrasplante) y se inicia
un programa de rehabilitacion cardiaca.

Ademas de la astenia, también refiere desde el ACVA
sensacion de disfagia, con algln episodio de atraganta-
miento, especialmente con solidos. Niega disfagia para
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liquidos. En relacion con esto, ha reducido su ingesta
por temor a atragantarse, con estancamiento ponderal
en los Gltimos meses. Nunca ha recibido suplementos
nutricionales ni ha tenido dispositivos de nutricion
enteral. Ganancia ponderal adecuada, con valores de
indice de masa corporal (IMC) por encima del p50 hasta
los 13 anos.

No refiere dolor abdaminal, diarrea ni otros sintomas
digestivos. Realiza deposicion cada 24-48 horas, de con-
sistencia habitual, sin productos patoldgicos.

Realiza una dieta libre sin restricciones, aunque
los padres refieren que ha reducido la cantidad de la
ingesta en los Ultimos meses y hay ciertos alimentos que
le cuesta mas comer, como la carne. Intentan ofrecerle
alimentos de textura blanda o facil masticacion. No le
gustan los triturados.

Recordatorio de dieta de 24 horas

» Desayuno: un vaso de leche entera con cacao en
polvo y 4-5 galletas tipo Marfa.

» Media manana: no suele comer nada.

« Comida: un plato de la comida familiar (pasta con
tomate y carne picada; lentejas con verdura y pollo;
cocido, paella...). Toma una racion pequenia, equi-
valente a un plato de postre. No suele tomar pan.
Ocasionalmente después de comer se toma un yogur
de sabor, pero no siempre.

+ Merienda: medio sandwich de jamon cocido o pavo,
0 un vaso de leche entera con cacao en polvo.

«+ Cena: un trozo de tortilla de patata o un filete de
merluza con patatas fritas o sopa. Tampoco come
pan. Y de postre a veces toma un yogur o un platano.
No suele picotear entre horas. Tampoco suele tomar

refrescos o zumos envasados, salvo en ocasiones espe-

ciales.

Buen estado general. Bien hidratado y perfundido.
Delgado, con aspecto distrofico. No edemas periféricos
evidentes. Normocoloreado. No lesiones en piel. Auscul-
tacign pulmonar: normal. Precordio hiperdinamico con
aumento del area; se palpa P2. Auscultacion cardiaca:
ritmico, no soplos evidentes, P2 reforzado, no extratonos.
Abdomen blando y depresible, no distendido, no hepato-
megalia. Pulsos normales, simétricos. Desarrollo puberal
completo. Estadio de Tanner: V.

« Peso: 54,5 kg (P28, -0,57DE) (Carrascosa et al. 2017).

« Talla: 179 cm (P88, 1,16DE) (Carrascosa et al. 2017).

« IMC: 17 kg/m2(P7, -1,49DE) (Carrascosa et al. 2017).

- Perimetro braguial: 19 cm (< P1, -2.57DE) [Serra
Majem et al. 2002 (enKid)].

- Pliegue tricipital: 6,5 mm (P5, -1,66DE) [ Serra Majem
et al. 2002 (enKid)].

« Pliegue subescapular: 6 mm (P3, -1,85DE) [Serra
Majem et al. 2002 (enKid)].

» Hemograma: sin alteraciones.

« Coagulacion: tiempo de protrombina 18.2 seg; acti-
vidad de protrombina 50%; INR 1,63; TTPa 29 seg;
fibrinageno 395 mg/dl.

- Bioquimica: elevacion de transaminasas (GPT: 217
U/L; GOT: 288 U/L)y CPK (1370 U/L). Resto sin alte-
raciones.

«  Perfil férrico y nutricional: sin alteraciones.

+  Pro-BNP: 5730.

» Ecocardiograma: no derrame pericardico. Minimos
datos de congestion venosa sistémica. AD normal.
Al'levemente dilatada. Valvulas AV de implantacian,
morfologia y flujos normales. Se objetiva el elec-
trodo del desfibrilador en VD sin imagenes obvias
adheridas. IT leve central perielectrodo. IM leve.
VD levemente hipertrofica con funcion sistolica
disminuida. VI con hipertrofia concéntrica severa.
Masculos papilares distorsionados e hipertroficos.
Disfuncion sistlica global moderada-grave (FEVI:
35%). Disfuncion diastdlica del VI con patrn res-
trictivo. Valvulas adrtica y pulmonar de morfologia
y flujos normales.

« Videofluoroscopia de la deglucion: no se objetivan
alteraciones de la eficacia ni de la sequridad con
ninguna de las texturas ofrecidas (liquido, néctar,
pudin).

» Endoscopia digestiva superior: sin alteraciones,
con biopsias de es6fago, estdmago y primera por-
cion duodenal normales.

REFLEXION

Nos encontramas ante un paciente con una miocar-
diopatia en situacion de insuficiencia cardiaca, con una
disfuncion biventricular moderada grave, cuya situacion
clinica se ha deteriorado de forma rapida y progresiva
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en los Ultimos meses, y en el que se plantea la realiza-
cion de un trasplante cardiaco. Su situacion nutricional
también ha empeorado como consecuencia, en parte,
de una reduccion de la ingesta, evidenciandose en un
estancamiento ponderal y una caida del percentil del
IMC en los Ultimos meses.

En lainsuficiencia cardiaca avanzada se produce un
sindrome de respuesta inflamatoria sistémica cronica
como mecanismo compensatorio, caracterizado por la
estimulacion del sistema nervioso simpatico, que puede
condicionar un aumento del gasto metabalicoy a la vez
influir en un uso inadecuado de los nutrientes’. A su
vez, puede existir ligera disminucion en la absorcion
de aminodacidos y grasa, como consecuencia del edema
que existe a nivel intestinal. Tado esto condiciona que
se trate de pacientes con un alto riesgo nutricional, en
los que un abordaje y soporte nutricional adecuado va
a ser fundamental.

Esta demostrado que la desnutricion en el momento
de la cirugia cardiaca se asocia a un peor prondstico
clinico, con estancias hospitalarias y en cuidados inten-
sivos mas prolongadas, mayor tasa de infeccion y de
complicaciones posquirtrgicas, asi como mayor morta-
lidad entre los pacientes con peor estado nutricional®s).
En el caso de los pacientes sometidos a trasplante car-
diaco, también se ha visto que los pacientes desnutridos
tienen mayor riesgo de mortalidad tanto después de la
realizacion del trasplante, como durante su estancia en
lista de esperal®.

La valoracion nutricional de estos pacientes puede
resultar dificil, pues hay que tener en cuenta que tanto
el peso camo el IMC pueden estar artefactados en
pacientes con edemas 0 con megalias significativas.
Los metodos de medicion de la composicion corporal,
como la bioimpedancia eléctrica, pueden ser utiles en
€s0S casos, permitiendonas realizar una estimacion mas
precisa de la masa magra. Existen ya varias publicacio-
nes que destacan el valor prondstico de las mediciones
realizadas por bioimpedancia en pacientes que son
sometidos a cirugia cardiacal®”.

EVOLUCION

Dado que la ingesta de nuestro paciente era muy
escasa, pero se habia descartado razonablemente un
trastorno de disfagia con las pruebas complementarias
realizadas y tenia un tracto gastrointestinal normofun-
cionante, se decidid optar por la suplementacion oral

con una formula polimérica hipercaldrica (1,5 kcal/ml).
Ademas de ofrecerle recomendaciones para incrementar
el aporte caldrico de la dieta de forma natural.

Tras completar el programa de rehabilitacion car-
diaca su situacien funcional mejord notablemente y el
paciente referia encontrarse mejor. La ingesta tambien
mejord y el miedo a atragantarse con ciertos alimentos
se redujo notablemente en los meses siguientes.

Se reevalta en consulta a los 6 meses de la revisign
anterior, evidenciandose una ganancia ponderal de 6
kg en este tiempo, sin presentar edemas u otros datos
de sobrecarga de volumen (Figura 1). Como la ingesta
habia mejorado notablemente, se decide suspender la
suplementacion oral.

Sin embargo, b meses mas tarde, el paciente ingresa
por aparicion de edemas en miembros inferiores. Se
inicia tratamiento diurético intravenoso y se administra
un ciclo de tratamiento con levosimendan. Sin embargo,
en los dias siguientes presenta un empeoramiento pro-
gresivo, con datos de descompensacion de insuficiencia
cardiaca (progresion de los edemas, oliguria)y clinica de
bajo gasto (astenia, hiporexia, sudoracion con la ingesta).
En el ecocardiograma se constata una disminucion de
la FEVI hasta el 5-10%, por lo que ingresa en Cuidados
Intensivos.

Se realiza nueva valoracion nutricional, con los
siguientes valores antropométricos:

« Peso: 60 kg (P34, -0,42DE) (Carrascosa et al. 2017).
« Talla: 180 cm (P77, 0,73DE)(Carrascosa et al. 2017).
« IMC: 18,52 kg/m2 (P17, -0,97DE) (Carrascosa et al.

2017).

Sin embargo, en la bioimpedancia eléctrica presenta
datos de desnutricion grave y sobrecarga de liquidos, con
un valor de angulo de fase muy por debajo del limite nor-
mal para su edad y una masa celular muy baja (Figura 2).

Por su parte, en la analitica sanguinea, presenta
ferrapenia, hipovitaminosis D grave y una prealbimina
baja (8 mg/dl).

Se intensifica el tratamiento diurético por parte de
Cuidados Intensivos y se reinicia el soporte nutricional
oral. Se pauta la dieta basal hospitalaria (de aproxima-
damente 2.000 kcal) + suplementacion con una férmula
hipercaldrica (15 kcal/ml), polimérica normoproteica de
adultos (1-3 envases al dia, seqln la ingesta).

Ala semana de su ingreso, se reevalia, presentando
una pérdida de peso marcada (de unos 6 kg), que se
relaciona con el tratamiento diurético intensivo, pues
los edemas se habian resuelto. Sin embargo, la ingesta
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FIGURA 2. Resultado de la bioimpedancia eléctrica.

oral sequia siendo muy escasa. Tomaba 3 envases al dia
de la formula hipercaldrica (lo que suponian unas 900
kcal), pero apenas comia nada mas. Por lo que se decide
colocar una sonda nasogastrica para iniciar nutricion
enteral continua nocturna. A continuacion, el paciente
es trasladado a la Unidad Coronaria de Adultos para
colocacion de un dispositivo de asistencia ventricular.
Tras el traslado, sufre un shock cardiogénico, por lo
que se conecta a un sistema de ECMO central y presenta
una neumonia aspirativa. Todo esto conlleva que se sus-
penda la nutricion enteral y se inicie soporte con nutri-
cion parenteral, que recibe durante 5 dias, con un aporte
calorico de 1.500 kcal/dia y restriccion de volumen.
Una vez estabilizada de nuevo la situacion, se rei-
nicia nutricion enteral continua a través de SNG con
formula polimérica hipercaldrica e hiperproteica. Se
aumenta de forma progresiva el ritmo hasta alcanzar los

60 ml/h[que suponen un aporte calérico diario de 2.160
kcal y 108 g de proteinas (2 g/kg/dia)]. Sin embargo, a los
pocos dias el paciente sufre un empeoramiento brusco
en el contexto de una sepsis por neumonia necrotizante
con un cuadro de coagulacion intravascular diseminada,
que provoca su fallecimiento.
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RESUMEN

El paciente pediatrico quemado es un sujeto de
alto riesgo nutricional, cuyo riesgo aumenta en funcion
del porcentaje de superficie corporal afectada. Estos
pacientes tienen un gasto energeético basal aumentado
ademas de un catabolismo incrementado, lo que conlleva
una gran pérdida de masa muscular y peso, asi como
un estado proinflamatorio con alteracion de la funcion
inmunaldgica. Por ello el saporte nutricional es un pilar
fundamental dentro del abordaje terapéutico de estos
pacientes debiendo cubrir necesidades tanto calgricas
como de macro y micronutrientest?.

La importancia de este caso radica en el abordaje
nutricional precoz del paciente guemado, instaurandose
una nutricion individualizada con alto contenido en pro-
teinas desde el inicio, lo que contribuye ala regeneracion
cutanea eficaz, disminucion del riesgo de infecciones de
la herida quirtrgica, descenso de los tiempos de ingreso
y del riesgo de mortalidad.

EVALUACION NUTRICIONAL

Varon de 13 anos, previamente sano, que acude a
Urgencias de un hospital de tercer nivel trasladado por
el 061 tras sufrir quemaduras dérmicas superficiales y
profundas en cara, brazo, antebrazo y mano derechas,
abdomen y pierna derecha, que corresponden al 30% de
su superficie carparal segun la regla de Lund-Browder.
Dada la situacion clinica del paciente, con afectacion
del estado general, y la localizacion de las quemaduras,
se decide intubacion orotraqueal y manejo inicial en
UCIP. En las primeras haras del manejo hospitalario se
realiza desbridamiento de las heridas bajo sedacion pro-

funda, colocacion de apasitos biosintéticas y reposicion
hidroelectrolitica intravenosa.

Se realiza una valoracion nutricional inicial en las
primeras 24 horas de ingreso, atendiendo al peso y tallas
referidos por la familia: peso 49,3 kg (P42, -0,20DE,
Carrascosa et al. 2010), talla 158 cm (P49, -0,020E,
Carrascosa et al. 2010), IMC: 19,60 kg/m2 (P70, 0,52DE,
OMS 2006/2007), indice de Waterlow (peso) 98,31%, indice
de Waterlow (talla) 100,69 %, indice nutricional (Shukla)
97,64%, superficie corporal 1,48 m2(Férmula de Du Bois).
Dada la no disponibilidad de calorimetria indirecta, se
realiza una estimacion de los requerimientos de energia
mediante la formula de Gavelston, que tiene en cuenta
la superficie corporal total (SCT) y la superficie corporal
quemada (SCQ), siendo la formula para ninos mayores de
12 anos del gasto energético total (GET) =1.500 kcal/m?
de SCT +1.500 kcal/m? de SCQ, obteniéndose un GET de
2.880 kcal totales/dia para nuestro paciente.

En prevision de dificultad para alcanzar kilocalorias
totales necesarias durante los primeros dias de ingreso
e imposibilidad de alimentacicon oral, se inicia NP hipo-
caldrica con alto contenido en proteinas (3 g/kg/dia)las
primeras 24 horas y nutricion enteral tréfica por sonda
nasogastrica inicialmente, que posteriormente tuvo que
colocarse transpilrica para mejorar la tolerancia.

En las primeras horas de ingreso destaca analitica-
mente hiperglucemia con valores de glucosa en 180 mg/
dl(valor normal: 60-100 mg/dl) e hipoproteinemia de 5,10
g/dl{valor normal: 5,70-8,20 g/dl) con hipoalbuminemia
de 2,70 g/dl (valor normal: 3,80-5,40 g/dl), ademas de
elevacion de reactantes de fase aguda. A las 72 horas de
ingreso se realiza analitica sanguinea con perfil nutricio-
nal destacando empearamiento de la hipoproteinemia
e hipoalbuminemia, llegando a valores de 4,02 g/dl y
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1,55 g/dl, respectivamente, y déficit de vitamina D con
cifras en 18,7 ng/ml (valor normal: 20-60 ng/ml) con
niveles adecuados del resto de vitaminas liposolubles,
por lo que se inicia suplementacion con 600 Ul/dia de
vitamina D, suplementos de zinc a razon de 25 mg/diay
un complejo multivitaminico que incluia vitamina C. Asi
mismo, también se objetiva déficit de inmunoglobulina
G, con cifras en 167 mg/dl (valor normal: 540-1.330 mg/
dl)y de inmunoglobulina M, con cifras en 37 mg/dl (valor
normal 39-142 mg/dl).

Desde el punto de vista quirdrgico, precisa curas
bajo sedacion profunda cada 48 horas y presenta mala
evolucion de la quemadura de muslo y pierna derecha,
precisando injerto de dicha zona con piel auttloga a
los 15 dias de ingreso, con buena evolucien posterior.

Desde el punto de vista nutricional, dada la mejoria
del paciente durante los primeros dias, se inicia alimen-
tacion por boca y se puede progresar en el volumen
de nutricion enteral por sonda con férmula polimérica
hipercaldrica e hiperprateica, Fresubin HP Energy Fibre
(1,5 keal/ml, con 20% de kcal en forma de proteinas
y el 50% del total de grasas en forma de MCT), para
completar aporte caldrico, permitiendo retirada de NP
al 7° dia de ingreso. Tras una semana de ingreso se
realiza balance ureico nitrogenado (BUN) obteniendo un
valor de +4%.

Durante su estancia en planta de hospitalizacion se
realiza sequimiento nutricional estrecho, manteniendo
alimentacion oral durante el dia con dieta hiperproteica
consensuada con servicio de Dietética, suponiendo un
aporte de proteinas de 19 g/kg/dia y NEDC nocturna con
Fresubin HP Energy Fibre (600 ml al dia que suponen
900 kcal extras, 45 g de proteina total y 0,9 g/kg/dia de
proteinas) para asegurar la adecuada cobertura de los
requerimientos energeticos y prateicas, y disminuir el
tiempo de ayuno necesario previo a la realizacion de
las curas y procedimientos quirdrgicos. No obstante, a
pesar de la suplementacion nocturna, dado los tiempos
de ayuno prolongados, presenta pérdida ponderal (peso:
46,8 kg, P30, -0,53DE, Carrascosa et al. 2010)y continta
con cifras bajas de albimina, por o que se anaden 200
ml de férmula polimérica hiperproteica e hipercaltrica
durante el dia (20% del total de kcal de proteinas, que
suponen 15 g de proteina total y 0,3 g/kg/dia de proteina),
consiguiendo un total de aporte proteico de 3,1 g/kg/
dia con lo que presenta recuperacion ponderal progre-
siva (peso: 49 kg, P36, -0,37DE, Carrascosa et al. 2010)
y mejoria analitica, permitiendo retirar NEDC nocturna.

Tras 40 dias de ingreso hospitalario con buena evo-
lucion de las heridas y la zona injertada, se procede al
alta manteniendo un suplemento diario de 200 ml de
Fresubin HP Energy Fibre.

REFLEXION

El gran quemado supone un reto nutricional para el
pediatra gastroenterdlogo. Hay una serie de amenazas
que hay que evaluar al ingreso, como el estado nutricio-
nal previo, el tiempo de ingreso estimado en funcion de
la afectacion o si el paciente presenta situacion critica
que requiera su ingreso en UCIP, pues todo ello va a con-
formar un escenario particular que debe individualizar
|a tarea del médico que atiende al paciente.

Los requerimientos energéticos aumentan en mayor
medida que en el adulto, hasta un 130-140% los valores
habituales. La respuesta hipermetabalica es comparable
ala observada en adultos, aungue las reservas de ener-
gia son relativamente limitadas cuando se comparan a
las del adulto. El estado hipermetabdlico producido por
la quemadura genera una liberacian de hormonas cata-
bélicas (adrenalina, cortisol, glucagén...) que derivaenun
estado de catabolismo proteico y pérdida de masa mus-
cular. Las pérdidas de nitrégeno seran excretadas por
orina, pero también habra pérdidas proteicas a traves
de Ia herida 0 como consecuencia de las intervenciones
quirdrgicas. Ademas, se produce una secrecion de pros-
taglandinas y de citocinas proinflamatorias, como inter-
leucina-1y factor de necrosis tumoral, que intervienen
en la respuesta metabolica del paciente quemado. Los
requerimientos proteicos, por tanto, aumentan, siendo
la recomendacidn actual® la de incrementar la ingesta
proteica hasta 3 g/kg/dia, salvo en pacientes con pro-
blemas renales. Evidencias, sobre todo de estudios en
adultos, reportan un discreto beneficio en la ganancia de
peso, tasa de infecciones e incluso en la supervivencia,
sin una mejoria clara en la estancia hospitalaria®. En
nuestro paciente se decidi¢ por instaurar una fermula
polimerica hipercaldrica hiperproteica, con un 20% del
total de kilocalorias en forma de proteinas (lo que supone
un balance de kilocalorias proteicas/gramo de nitrégeno
<115),y un 50% del total de grasas en forma de MCT.
En nuestro caso, ante la dificultad de encontrar una
formula pediatrica de dichas caracteristicas, se opt6 por
utilizar una formula disenada para mayores de 10 anos,
generalmente adultos, que permitia incorporar este extra
de proteinas en la formula.



Otra de las barreras que hay que afrontar, como
ocurrio en nuestro caso, es la de los tiempos de ayuno
derivados de las intervenciones quirdrgicas frecuentes
en estos pacientes, posibilidad de sepsis o inestabilidad
hemodinamica. La nutricion enteral (NE) es de eleccion,
mediante sonda nasogastrica o transpildrica, siendo en
ocasiones necesario iniciar nutricion parenteral (NP),
que se considera sequra en estos pacientes®. En nues-
tro paciente se administrg de forma transitoria una NP
hipacaldrica y con alto contenido en proteinas como
suplemento, pues no se consequian las kilocalorias cal-
culadas mediante NE. Para hacer frente a los tiempos
de ayuno prolongados (pues al paciente se le realizaban
curas o intervenciones en la franja entre las 08.00 y las
12.00 horas de la mafana) se administrd NE a débito
continuo hasta la hora maxima fijada por anestesia para
conservar las horas de ayuno necesarias.

Por otra parte, es importante que la intervencion
nutricional sea precoz. Estudios previos®” han mostrado
mayor beneficio en el tiempo de ingreso haospitalario,
reduccion de peso o incluso mortalidad durante el
ingreso hospitalario. Ademas, ayuda a preservar la moti-
lidad intestinal y previene la traslocacion bacteriana.
Se recomienda un abordaje en las primeras 24 horas
del ingreso, reportando algunos autores beneficio en el
inicio de la NE incluso en las primeras 4 horas cuando
la superficie quemada es mayor del 10%!®). En nuestro
caso no se pudo iniciar en las primeras 4 horas en UCIP,
consiguiendose NE trofica en las primeras 24 horas.

Hay evidencia de que el metabolisma de un paciente
quemado se acelera en gran medida con mayores requeri-
mientos de energia, carbohidratos, proteinas, grasas, vita-
minas, minerales y antioxidantes, aunque existe cierta
controversia sobre la aplicabilidad clinica de la adiccion
de algunos de ellos, como por ejemplo la adicion de glu-
tamina o arginina a las soluciones de NP o de modo inde-
pendiente en NE. En casos de quemaduras superiores al
20% algunos autores recomiendan suplementacion con
glutamina, no existiendo evidencia de la suplementacion
con arginina®. En nuestro paciente, se inicio suplemen-
tacion oral con glutamina a 0,5 g/kg de peso, ademas
de suplementacion con vitamina D3, zinc, y un complejo
multivitaminico que incluia vitamina C, también recomen-
dados en casos de elevada superficie corporal quemada.

Es fundamental la monitorizacion nutricional del
paciente, sobre todo en casos graves o con tiempo de
ingreso prolongado, como en nuestro caso. El balance
nitrogenado se utiliza como medicion del cambio de pro-
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teinas en el cuerpo, de modo que, si hay mas nitrégeno
excretado que ingerido, la ingesta proteica puede ser
insuficiente, y si se mantiene en el tiempo puede llevar al
paciente a la desnutricion, ademas de una cicatrizacion
deficiente de las heridas o una mayor susceptibilidad a
las infecciones®. Se han descrito tiempos de respuesta
hipercatabolica y aumento del gasto energético (pro-
porcionales a la lesion) de hasta 12-24 meses tras el
evento™, por lo que su seguimiento ambulatorio puede
ser importante de cara a la mejora en el pronéstico,
capacidad funcional y calidad de vida, siendo el sequi-
miento en consulta centrado en plieques, parametros
antropomeétricos, bioguimicos y monitorizacion dietética.

EVOLUCION

Tras el alta hospitalaria continta seguimiento
nutricional en consultas externas de Gastroenterologia
y Nutricion Infantil, objetivandose buena evolucion pon-
doestatural en visitas sucesivas. Asi mismo, se realiza
valoracion analitica nutricional advirtiendo recuperacion
total en cifras de albimina y normalidad de niveles de
vitaminas liposolubles.

CONCLUSION

La instauracidn de un soporte nutricional precoz
e intensivo es crucial para mejorar el pronostico de
los pacientes quemados. ES necesario que se realicen
estudios a gran escala para dirimir la importancia de
elementos como la glutamina o la arginina, actual-
mente de evidencia discutida. El sequimiento estrecho
durante el ingreso hospitalario y posteriormente tras
el alta se muestra fundamental, teniendo en cuenta la
idiosincrasia de esta patologia y sus particularidades
nutricionales. El pediatra gastroenterdlogo cobra gran
importancia en la monitarizacion del paciente, siendo
necesario un enfoque transdisciplinar para el éxito nutri-
cional del paciente, sometido a diversas amenazas para
consequirlo.
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RESUMEN

En los pacientes ingresadas en estado critico se
producen importantes cambios a nivel metabolico y
endocrinologico con el objetivo de reparar y controlar los
danas acontecidos en el organismo de manera impre-
vista 0 aguda. Asi pues, de forma progresiva y en muchas
ocasiones solapandose los procesos, experimentan un
aumento del catabolismo proteico, y una movilizacion
del metabolismo lipidico y de la resistencia periférica a
la insulina con el fin de preservar la funcionalidad pre-
via y conseguir la reparacion estructural frente al dano.
Inicialmente todas estas adaptaciones son beneficiosas
para proteger el organismo, pero si se prolongan en el
tiempo pueden dificultar la recuperacion del paciente al
consumirse de forma progresiva las reservas corporales
y agotar los procesos reparativost. Par ello, iniciar un
adecuado soporte nutricional, en el momento indicado,
por la via de administracion correcta, con la formulacion
adaptada a cada situacion y la monitorizacion nutri-
cional especifica, en todo paciente critico resulta un
pilar fundamental para consequir una evolucion clinica
adecuada.

EVALUACION NUTRICIONAL

Se presenta el caso de un adolescente de 15 anos,
previamente sano, trasladado al Servicio de Urgencias
de nuestro Centro tras sufrir un politraumatismo como
consecuencia de una precipitacion desde gran altura(5
pisos). En la evaluacion inicial presenta adecuado nivel
de consciencia, destacando a la exploracion fisica un
importante traumatismo en el macizo facial, asf como

deformidad y dolor en miembros inferior derecho y supe-
rior izquierdo. Tras la estabilizacion inicial se realiza una
TAC corporal, siendo diagnosticado de fractura mandi-
bular compleja con pérdida de multiples piezas dentales
y fractura del complejo cigomatico-maxilar izquierdo,
asociadas a hematoma y enfisema subcutaneos faciales
que condicionan una disminucion del calibre de la via
aérea. Addemas, presenta multiples fracturas 0seas en
acetabulo izquierdo, diafisis de fémur derecho, rétula
derecha y olécranon izquierdo.

De forma urgente, requiere intervencion quirdrgica
con necesidad de realizacian de traqueostomia por difi-
cil acceso a la via aérea. En dicho acto, se reparan las
fracturas mandibular y de miembro inferior derecho.
Posteriormente, ingresa en la Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP) donde precisa ventila-
cion mecanica invasiva durante cinco dias y soporte
vasoactivo con perfusion continua de noradrenalina
durante 48 horas. En las primeras 24 horas de ingreso,
desarrolla como complicacion principal un sindrome
compartimental del miembro superior izquierdo con
rabdomidlisis e hipertransaminasemia asociadas, pero
sin afectacion de funcion renal, precisando realizacion
de fasciotomia. En los siguientes dias, el paciente sufre
infeccion de la herida quirtrgica por Enterobacter cloa-
cae, resuelta tras tratamiento antibigtico de amplio
espectro prolongado.

En lo relativo al manejo nutricional, en el momento
del ingreso se realiza una valoracion inicial utilizando el
ultimo peso y talla conocidos del paciente. Se calcularon
las necesidades energéticas mediante la ecuacion de
Schofield para peso y talla, todo ello empleando la apli-
cacion nutricional de la Sociedad Espanola de Gastroen-
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TABLA 1. Valoracion nutricional y necesidades energéticas al ingreso

Peso (kg)

Talla(cm)

IMC (kg/m2)

indice de Waterlow (peso)
indice de Waterlow (talla)

Schofield (peso y talla)
« Factor de actividad ligera

GEB: gasto energético basal; GET: gasto energético total.

57(P38, -0,30DE) - Carrascosa et al. 2017
170 (P44, -0,15DE) - Carrascosa et al. 2017
19,72 (P39, -0,28DE) - Carrascosa et al. 2017
95,57%

99,39%

GEB: .1675,10 kcal/24 h
GET: 2.680,17 kcal/24 h

TABLA 2. Valoracion nutricional y necesidades energeéticas al mes de ingreso

Peso (kg)

Talla(cm)

IMC (kg/m?)

indice de Waterlow (peso)
indice de Waterlow (talla)

Schofield (peso y talla)
« Factor de actividad: ligera

GEB: gasto energético basal: GET: gasto energético total.

terologia, Hepatologia y Nutricion Pediétrica(Tabla 1). No
pudieron obtenerse las medidas del perimetro braquial ni
plieques cutaneos dada la situacion clinica del paciente.
En esta primera valoracion, todos los indices antropomé-
tricos se encontraban en el rango de normalidad.

A su ingreso en UCIP permanece a dieta absoluta
durante 4 dias, debido a las reintervenciones de los pri-
meros dias, tras lo que puede iniciar nutricion enteral a
débito continuo por sanda nasogastrica con una formula
polimérica hipercaltrica y normoproteica, cubriendo las
necesidades caldricas y proteicas del paciente en ese
momenta. En controles analiticos se objetivan déficit de
vitamina D y acido fdlico, que se suplementan de forma
individualizada.

Tras una semana de ingreso, se puede iniciar la
ingesta por via oral de liquidos y semiliquidos tras valo-
racian por el Servicio de Foniatria, que indica pautas
para una deglucion sequra. Durante estos dias, debido

46,3 (P7, -1,49DE) - Carrascosa et al. 2017
170 (P44, -0,15DE) - Carrascosa et al. 2017
16,02 (P3, -193DE) - Carrascosa et al. 2017
7163%

99,39%

GEB: 1.501,21 kcal/24 h
GET: 2.401,93 kcal/24 h

a ingesta oral escasa, se suplementa nutricion con
aportes enterales continuas nocturnos por sonda. Pro-
gresivamente se puede aumentar la ingesta oral, con
dieta de textura modificada en forma de purés y liquidos
gelificados.

Tras un mes de ingreso, la situacion clinica del
paciente permite obtener un primer peso real tras el
evento acontecido, objetivandose entonces una pérdida
ponderal de 10,7 kg con respecto a mediciones facilita-
das inicialmente. Por ello, es necesaria una nueva valo-
racion nutricional recalculando nuevamente las nece-
sidades energéticas y proteicas del paciente, pudiendo
constatar en ese mamento una malnutricion moderada
aguda sequn el indice de Waterlow por peso (Tabla 2). Por
este mativo, ademas de la dieta en forma de triturados,
se suplementa la ingesta oral con formula hipercaldrica
e hiperproteica en forma de batidos, para ajustar ingesta
caldrica a las necesidades de recuperacion ponderal, asi



como para cubrir sus necesidades proteicas tras el inicio
de la nueva dieta y los altos requerimientos debidos a
su situacion postquirdrgica.

REFLEXION

Respecto a la valoracion nutricional, en la litera-
tura se recomienda su realizacion en las primeras 48
horas de ingreso, asi como su reevaluacion al menos
semanalmente con el objetivo de identificar de forma
precoz a los pacientes con riesgo de malnutricion3.
El caso presentado pone de manifiesto la importancia
de repetir periedicamente estas valoraciones, dado su
componente dinamico, pues en un mes la situacion de
un paciente critico puede variar significativamente y
pasar de un estado nutricional 6ptimo a presentar una
malnutricion importante.

Para el calculo de las necesidades energéticas, el
gold standard es la calorimetria indirecta. En caso de
no estar dispanible, se recomienda utilizar la formula
de Schofield para peso y talla sin aplicar ningun factor
de estrés en el momento agudo, ya que son inexactos y
pueden conducir a sobre o infraalimentar a los pacien-
tes, teniendo ambos efectos deletéreos sobre su recu-
peracion. Tras esta fase aguda, si sera necesario tener
en cuenta dichos factores de estrésts.

En relacion con el momento de iniciar la nutricion
enteral, actualmente se recomienda su inicio precoz,
en las primeras 24-48 horas de ingreso si no existen
contraindicaciones, incluso en pacientes que reciben
tratamiento con drogas vasoactivas o ventilacion meca-
nica23. Hay estudios que demuestran que dicha practica
se asocia a menor mortalidad, menas dias de ingreso,
menos dias de ventilacion mecanica y menor disfuncion
organica, ademas de tener efectos beneficiosos sobre
la motilidad y mucosa intestinal®).

En diversas publicaciones se ha podido demostrar
que el hecho de que se produzca un actimulo de déficit
energetico puede tener repercusiones negativas sobre
la evolucion de los pacientes. Esto puede deberse a un
inicio tardio de la nutricion enteral® o a un insuficiente
aporte calorico, pues se recomienda alcanzar a lo largo
de la primera semana de ingreso al menos dos tercios
de las necesidades energéticas basales!.

Respecto al manejo del paciente del caso, no se
inicio la nutricion enteral precoz pese a disponer de
una sonda nasogastrica y a tener una funcion digestiva
conservada, por la necesidad de cumplir con las ayunas
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necesarias para las intervenciones quirlrgicas que pre-
cisd los primeros dias en relacion con el sindrome com-
partimental. Cuando se estabiliz dicha situacion, pudo
iniciarse la nutricion por sonda nasogastrica, que se fue
aumentando progresivamente hasta alcanzar un aporte
de 1.600 kcal al dia, que se carresponde con el gasto
energetico basal del paciente calculado al ingreso. Una
posible solucion a la demora en el inicio de la nutricion
enteral hubiese sido disponer de una sonda transpild-
rica, pero no pudo colocarse debido a las lesiones que
asociaba el paciente en el macizo facial.

En cuanto al ritmo de administracion, se decidid el
débito continuo en vez del fraccionamiento para favo-
recer una mejor tolerancia digestiva y evitar los vomitos,
todo ello con el objetivo de proteger la via aérea.

El tipo de formula empleada fue polimérica, hiper-
caldrica y normaproteica inicialmente. El empleo de for-
mulaciones polimeéricas e hipercaldricas esta indicado
en pacientes con mayores requerimientos de macronu-
trientes y restriccion de valumen, con funcion digestiva
conservada®. Fue la elegida en nuestro paciente, puesto
que ya contaba con entradas de liuidos intravenosas
amplias requeridas para sedoanalgesia, antibioterapia
e hiperhidratacion para proteccion renal en contexto
de rabdomidlisis.

En el momento en el que el paciente puede iniciar
dieta de textura modificada en forma de pureés, tras la
indicacion del servicio de Cirugia Maxilofacial, se deci-
dio mantener nutricion enteral continua nocturna por
sonda para permitirle adaptarse de forma progresiva a
|a alimentacion por via oral, asegurando al mismo tiempo
los aportes caltricos requeridos en la situacion de estrés
metabolico del paciente. Este tipo de nutricion enteral
se mantuvo hasta que el paciente pudo alcanzar una
alimentacion completa por via oral, lo que supuso la
retirada definitiva de la sonda nasogastrica.

Otra dificultad a la que nos enfrentamos fue la falta
de medios para obtener el pesa real de forma periddica de
un paciente inmovilizado, coma lo es el del caso descrito.
Esto, unido alaimposibilidad de establecer una alimenta-
cion normal para la edad, impedida por las lesiones que
presentaba, supuso un retraso importante en el diagnos-
tico de malnutricion y en su consecuente correccion.

Una vez detectada la malnutricion aguda del
paciente, se pautaron suplementos caldricos y protei-
cos, ademas de recomendaciones dietéticas para una
adecuada alimentacion que, ante ingreso prolongado,
no estaba llevando a cabo.
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RESUMEN

En marzo de 2020 se declarg por parte de la Organi-
zacion Mundial de la Salud la pandemia por SARS-CoV-2
0 COVID-19, una enfermedad infecciosa causada por un
NUEvO coranavirus cuyas primeros casos aparecieron en
Wuhan (China) a finales de 2019 y que rapidamente se
extendid a otros paises. A nivel global se han estimado
hasta la fecha unos 535,3 millones de casos de corona-
virus y alrededor de 6,3 millones de personas fallecidas
a causa de la enfermedad. En este escenario de epi-
demia mundial, la poblacion pediatrica ha presentado
una enfermedad en lineas generales menos grave y un
porcentaje menor de ingresos hospitalarios y necesidad
de cuidados intensivos, asi coma de fallecidos respecto
alos adultost.

Sin embargo, en el desarrollo de la pandemia se ha
descrito en la edad pediatrica un sindrome inflamatorio
de gravedad variable que se ha denominado ‘sindrome
inflamatario multisistémico pediatrico vinculado a
COVID-19" o las siglas derivadas de la nomenclatura
anglosajona: ‘MIS-C' (Multisystem Inflamatory Syndrome
in Children). Este sindrome tiene una presentacion clinica
variable y se ha observado que comparte caracteristicas
comunes con la enfermedad de Kawasaki, la sepsis bac-
teriana, el sindrome de shock toxico o los sindromes de
activacion macrofagica. Algunos casos cursan de forma
leve y moderada, pero una parte importante puede evo-
lucionar a formas mas graves con shock y necesidad de
ingreso en Unidades de Cuidados Intensivos. La inciden-
cia es variable, aunque se ha notificado un incremento
de casos conforme ha ido evolucionando la pandemiat.

Respecto a la patogenia de este cuadro clinico, mas
que un efecto patogénico directo del virus se sugiere
que estaria implicada una disregulacion de la respuesta
inmune innata del individuo y una posterior cascada
inflamatoria, con un dano a nivel endotelial que darian
lugar al cuadro clinico. De hecho, este sindrome suele
aparecer unas semanas después de una infeccion por
COVID-19, ya que la mayoria de los pacientes presentan
una serologia IgG positiva y no todos positividad para la
reaccion en cadena de polimerasa (PCR) de COVID-19¢)

Las manifestaciones clinicas son variables. Debe
sospecharse en aquellos pacientes que presenten cri-
terios de enfermedad de Kawasaki (completa o incom-
pleta), sintomas gastrointestinales (vémitos, nauseas,
dolor abdominal, diarrea), elevacion de reactantes de
fase aguda, shock, hipotensidn, disfuncion miocardica
y a nivel analitico datos de anemia, linfopenia o trom-
bacitopenia®?. Un aspecto a tener en cuenta es que
los sintomas gastrointestinales tienen especial rele-
vancia en el caso de MIS-C respecto a otros cuadros
producidos por COVID-19, siendo manifestaciones muy
frecuentes en los pacientes que padecen este sindrome
inflamatorio y, en general, de mayor gravedad. Estas
manifestaciones gastrointestinales probablemente
estan relacionadas con una pérdida en la capacidad de
absorcion de los enterocitos y un dano microscapico de
la mucosa por una infeccian viral de las células epite-
liales del intestino. Los sintomas pueden producirse en
forma de dolor abdominal, vémitos, diarrea, dificultad
para la alimentacion o incluso en algunos ninos simulan
un cuadro de abdomen agudo como la apendicitis. Se
ha observado incluso que alguno de estos pacientes

39



Ny

H. Romero Rey, A Moreno Alvarez

TABLA 1. Definicion de caso de MIS-C segun la Organizacion Mundial de la Salud®

1. Edad 0-19 anos + Fiebre > 3 dias, y ademas cumplir los criterios 2, 3, 4y 5:

2. Dos 0 mas de los siguientes:

- Erupcion cutanea o conjuntivitis no purulenta bilateral o signos de inflamacion mucocutanea (boca, manos o pies)

« Hipotensian o shock

- Datos de disfuncion miocardica, pericarditis, valvulitis o anomalias coranarias (incluidos hallazgos ecocardiograficos

o valores elevados de troponina/NT-proBNP)

- Evidencia de coagulopatia (alteracion de TP, TTPa o valores elevados de dimeros D)
« Sintomas gastrointestinales agudos (diarrea, vomitos o dolor abdominal)

3. Valores elevados de marcadores de inflamacion (elevacidn de VSG, PCR o PCT)

4. Ninguna otra causa microbioldgica evidente de inflamacion, incluida la sepsis bacteriana y los sindromes de shock

toxico estafilocdcico o estreptocdcico

5. Evidencia de COVID-19 (RT-PCR, pruebas antigénicas o serologia positivas) o contacto probable con un caso de COVID-19

presenta ileitis terminal en los estudios de imagen o
colitis en la colonoscopiab.

La relevancia de los sintomas gastrointestinales
en este cuadro inflamatorio y la situacion de gravedad
de los pacientes, que van a requerir en muchos casos
cuidados intensivos, suponen una situacion de riesgo
a nivel nutricional. Al igual que cualquier nino con una
enfermedad critica, la malnutricion se asocia con peores
resultados tanto a nivel de morbilidad coma de mor-
talidad, por lo que debe establecerse un manejo y un
sopoarte nutricional adecuados que eviten o reviertan una
situacien nutricional desfavorable en estos pacientes.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis, evolucidn y pruebas complementarias

Se presenta el caso clinico de un paciente de 6 anos
diagnosticada de sindrome inflamatorio multisistémico
pediatrico vinculado a COVID-19 (MIS-C). El cuadro cli-
nico se inicio con un proceso de fiebre elevada (maximo
39,4°C axilar) de cuatro dias de evolucion, asociando
inicialmente adenopatias lateracervicales y odinofagia,
por lo que ante la sospecha de faringoamigdalitis aguda
recibid tratamiento con antibioterapia empirica via oral,
previa recogida de frotis faringeo. Como antecedentes
familiares de interés, el padre habia presentado tres
semanas antes infeccion por COVID-19, confirmada por
PCR, y la madre habia padecido clinica compatible con
infeccion por COVID-19 (anosmia y rinorrea), sin confir-
macion microbioldgica.

En las siguientes 48 horas el paciente presento
empeoramiento clinico con vomitos y afectacion del
estado general, ademas de persistencia de fiebre
elevada, por lo que reacudieron al Servicio de Urgen-
cias para valoracion. En dicha valoracion el paciente
presentaba mal estado general con datos de inestabi-
lidad hemodinamica (hipotension arterial refractaria
a expansiones de volumen), junto con afectacion del
estado neuroldgico con somnolencia y postracion. En
la exploracion fisica se objetivo rigidez de nuca con
signos meningeos positivos. Dada la situacion clinica
y sospecha de meningitis se traslada a la Unidad de
Cuidados Intensivos Pediatricos. Se realizaron pruebas
complementarias iniciales, incluida puncion lumbar (sin
alteraciones) y TC craneal (normal) (Figura 1), ademas
de analitica de sangre (con elevacion de reactantes de
fase aguda, proteina C reactiva y procalcitonina, pla-
guetopenia e hipoproteinemia con hipoalbuminemia).
Se completd estudio con radiografia de tarax (opaci-
dades perihiliares bilaterales compatibles con proceso
infeccioso) (Figura 2). Ante los resultados negativos en
estudio de liquido cefalorraquideo y el antecedente fami-
liar de infeccion por COVID-19 las semanas previas, se
ampliaron estudios con serologias en la que destacaba
IgG positiva para COVID-19 con IgM negativa. Se deter-
minaron otros parametros analiticos como dimeros D,
proBNP, interleuquina 6, troponinas y LDH, todos alte-
rados. La valoracion cardiolégica fue normal. Dada la
clinicay los resultados se orienta el caso a un sindrome
inflamatorio multisistémico pediatrico por COVID-19.
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FIGURA 1.

Se administraron inmunoglabulinas intravenosas y
acido acetilsalicilico. De forma progresiva el paciente
presento evolucion favarable, permitiendo retirada de
soporte hemodindmico y antibioterapia empirica tras
obtener resultados negativos en cultivos.

EVOLUCION

Desde el punto de vista nutricional, el paciente pre-
sentaba un estado nutricional adecuado a su ingreso con
los siguientes pardmetros antropométricos:

Peso: 24 kg (P76, 0,72DE). Talla: 127 cm (P98, 2,08DE).
IMC: 14,88 kg/m? (P24, -0,72DE) (Carrascosa et al. 2017).

En la exploracion fisica el paciente presentaba
aspecto normonutrido, con paniculo adiposo adecuado.
No sequedad cutanea. A nivel abdominal Ia exploracion
era normal, con abdomen blanda y depresible, sin datos
sugestivas de abdomen agudo.

Sin embargo, a pesar de la valoracien antropomé-
trica comentada, la situacion clinica de gravedad y la
dificultad para mantener una adecuada nutricion (ines-
tabilidad, vomitos...) suponian un riesgo de desnutricion
en el paciente. Se calcularon también de forma indirecta
los valores de gasto energético para establecer los obje-
tivos de aporte caldrico diarios:

+ Seqln formulas de la OMS:
- Gasto energetico basal: 1.039,80 kcal/24 h.
- Gasto energetico total: GET 1.351,74 kcal/24 h.

FIGURA 2.

«Segun formula de Schofield (peso y talla):

- Gasto energeético basal: 1.050,67 kcal/24 h.

- Gasto energetico total: 1.365,88 kcal/24 h.

Se considera en ambas un factor de actividad fisica
ligera dado que se encuentra en la fase aguda de la
enfermedad critica.

Durante las primeras 24 horas la situacion de inesta-
bilidad hemodinamica con necesidad de soporte vasoac-
tivo (noradrenalina en perfusion continua), implico la
necesidad de mantener el paciente a dieta absoluta con
fluidoterapia intravenosa. Tras este periodo, la estabi-
lidad del paciente permitio una retirada progresiva del
soporte vasoactivo e inicio precoz (el sequndo dia de
ingreso) de nutricion enteral, con una formula de nutri-
cion enteral polimérica normoproteica hipercaldrica
a través de sonda nasogastrica en el contexto de Ia
restriccion hidrica que preciso al inicio. Inicialmente
presento dificultades a nivel de tolerancia digestiva, con
clinica de nauseas y algun episodio de vomitos, por lo
que se modificd la pauta de alimentacion: de una admi-
nistracion intermitente se altern¢ a una administracion
en forma continua, con mejoria de la tolerancia a nivel
digestivo. A nivel de parametros analiticos presento
valores de proteinas bajos junto con hipoalbuminemia,
precisando administracion de albimina intravenosa.

Evolucion favorable a lo largo de los dias posterio-
res, tanto a nivel clinico como analitico permitiendo
establecer una pauta de nutricion intermitente con
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incremento progresivo del volumen y del aporte calo-
rico con nutricion enteral hipercaltrica hasta alcanzar
los requerimientos nutricionales adecuados, ademas de
retirada del soporte con sonda nasogastrica. Tras diez
dias desde el ingreso hospitalario el paciente es dado
de alta, con una situacion nutricional estable, aunque
con discreto empeoramiento a nivel ponderal respecto
al ingreso hospitalario:
« Peso: 23,2 kg (P32, -0,47DE). Talla: 127 cm (P76,
0,72DF). IMC: 14,38 kg/m2 (P13, -1,14DE) (Carrascosa
et al. 2017).

REFLEXION

En cualquier situacion de enfermedad grave y
durante la recuperacion es fundamental mantener un
adecuado soporte nutricional. La malnutricion esta
asociada con un incremento de la morbilidad y la mor-
talidad, y esta demostrado que el estado de nutricion
de los ninos criticamente enfermos y especialmente en
Unidades de Cuidados Intensivos empeora durante la
hospitalizacien®. Existen varios factores que influyen en
el riesgo de desnutricion como son una ingesta insufi-
ciente, el uso inadecuado de los nutrientes, el aumenta
de la demanda energética por la enfermedad y un
incremento de las pérdidas (por ejemplo, por vémitos
y diarrea). La prevalencia de desnutricion en pacientes
ingresados en Unidades de Cuidados Intensivos Pedia-
tricos es elevada, incluso en nuestro medio. Hay diversas
causas que influyen en esta situacion de desnutricion,
como puede ser el retraso en el inicio de la nutricion
enteral, las multiples interrupciones en la nutricion por
diversas causas (intolerancia digestiva, procedimientos,
etc.) o la estimacion y un aporte inadecuados de las
calorfas y proteinas del paciente. Debido a las conse-
cuencias negativas de la desnutricion en estos pacientes
en situacion critica, se han desarrollado medidas que
intentan minimizar e incluso prevenir esta situacion
de desnutricion. Es importante realizar una valoracion
nutricional que permita identificar a aquellos pacientes
en riesga nutricional, y un registro de las medidas como
el pesa, tallay el IMC o el peso para la talla en menores
de dos anos. Hay que tener en cuenta que estas medidas
son en algunas acasiones dificiles de obtener, ademas de
poder estar influenciadas por cambios en la composicion
corporal (edema, deshidratacion.... Como alternativa,
la determinacion del perimetro braquial y el pliegue
bicipital son parametros fiables en la monitorizacion

nutricional en los casos en los que sea dificil obtener
el peso y la talla®.

Respecto a la nutricion, la via enteral debe priori-
zarse respecto a la nutricion parenteral ya que se ha
asociado con menor morbilidad. Salvo contraindicacion
por determinadas patologias o situaciones clinicas (ines-
tabilidad hemodinamica o respiratoria, cirugia digestiva,
anomalias del tracto digestivo, etc.), deberia iniciarse de
forma precoz, aungue no se alcancen los requerimientos
totales en la fase aguda inicial de la enfermedad. Cuando
se optimiza el aporte de nutrientes y energia se consigue
una disminucion de la mortalidad y las complicaciones
asociadas a la desnutricion, por lo que es fundamental
establecer un plan nutricional para cada paciente, prio-
rizando la nutricion enteral de forma precoz siempre
que sea posible”),

Mé&s concretamente, en el caso del sindrome infla-
matorio multisistémico pediatrico hay una serie de
recomendaciones nutricionales adicionales que se
deben tener en cuenta. La gravedad de las manifes-
taciones a nivel gastrointestinal y cardiaco, e incluso
la situacion de shock, frecuentemente condicionan un
retraso en el inicio de la nutricion enteral precoz. En
este sentido, aunque las guias generales de nutricion
en el paciente critico pediatrico tanto americanas como
europeas recomiendan la nutricion inicialmente gastrica,
es frecuente que haya que considerar la alimentacion
por via transpilorica en esta patologia®. Respecto a este
tipo de alimentacion transpilarica, incluso los pacientes
que precisan una posicion en prono u estan en coma
inducido puede que la toleren de forma mas adecuada.
Por otra parte, hay que tener en cuenta que la colocacion
de dispositivos para soporte nutricional como la sonda
nasoenteral se considera un procedimiento productor
de aerosoles, por lo que debe realizarse con el equipo
de proteccion adecuada. Al igual que en otros pacientes
criticos, la medicion del residuo gastrico no se reco-
mienda de forma general, a menos que se produzca una
situacion clinica como vomitos persistentes o dificultad
en el incrementa del valumen de la alimentacion enteral.
En caso de realizarse esta medicion, al igual que con la
colocacion de los dispositivos de nutricion enteral, debe
realizarse también con los equipos de proteccion ade-
cuadas, ya que el virus se ha aislado en las secreciones
gastricas y la luz gastrointestinal. En cuanto a aporte
de nutrientes, no existe evidencia suficiente que apoye
una suplementacion extra de micronutrientes (como el
zinc) durante la fase aguda'®.
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Elimpacto de la enfermedad en la alimentacion tras
el alta hospitalaria todavia no esta muy claro. En el caso
de pacientes adultos infectados por COVID-19 que han
sobrevivido tras la necesidad de cuidados intensivos,
algunas han referido dificultades en la capacidad de
ingesta, con disminucion del apetito y alteraciones a
nivel del gusto y en las preferencias de alimentos en
los meses posteriores al alta hospitalaria, por lo que se
deberia tener en consideracion en los pacientes pedia-
tricos. El uso de una nutricion enteral oral como soporte
nutricional tras el alta hospitalaria deberia considerarse
especialmente en aquellos pacientes que presentan un
peor estado nutricional. Esta suplementacion deberia
mantenerse hasta que el paciente sea capaz de consu-
mir mas del 75% de sus requerimientos nutricionales
de forma exclusiva con los alimentas via oral. Ademas,
se deben monitarizar los niveles de micronutrientes en
sangre y suplementarlos si es necesarig®.
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Tratamiento nutricional en el

adolescente con trastorno del
comportamiento alimentario

RESUMEN

Mujer de 14 anos con peso, talla e IMC normales-altos
para su sexo y edad que es ingresada por dolor epi-
gastrico y pérdida del 25% de su peso en los Ultimos
meses. Se inicia soporte enteral a través de SNG por
negativa a ingesta oral, presentando desorientacion,
edema y alteraciones hidroelectroliticas a las 72 horas,
por inadecuada prevencion y tratamiento nutricional
del elevado riesgo de sindrome de realimentacion que
presentaba.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Motivo de consulta. Mujer de 14 anos que acude
a Urgencias por dolor epigastrico con las comidas de
varios meses de evolucion que refiere le impide Ia
ingesta.

Enfermedad actual. Desde hace 6 meses epigas-
tralgia con las comidas, sin pirosis, vomitaos ni ardor.
Dicho dolor dice que aumenta con los fritos y los ali-
mentos grasos en general por lo que los evita. Consulta
a sumédico, que inicia tratamiento con omeprazol 20
mg/ dia durante 1 mes sin mejoria, por lo que se deriva
a consulta hospitalaria de Gastroenterologia. En dicha
consulta se solicita test del aliento para H. pylori que
resulta positivo y se pauta tratamiento con triple terapia
sin mejoria.

Durante este tiempo ha perdido 20 kilos porque dice
que cada vez que intenta comer le molesta y porque
evita muchos alimentos. Niega vomitos y no refiere
ingesta de ninguna medicacion cronica actualmente,
aunque sf toma ibuprofeno frecuentemente (1 vez/

Elvira Canedo Villarroya

semana) por cefaleas. Ni ella ni los padres refieren
mucha preocupacion por la pérdida de peso puesto
que les parece que puede ser normal en el contexto
del “estiron puberal’, ya que siempre, y sequn palabras
textuales de la madre, «ha sido un patito gordito que
tenia que dar el cambio a cisne».

Presenta amenorrea secundaria de 4 meses de
evolucion.

Antecedentes familiares. Padres sanos, separados
desde hace 2 anos, no tiene hermanos. Madre 47 anos,
migranosa, comercial de una empresa farmacéutica.
Padre 50 anos, hipertenso, también comercial de una
empresa farmacéutica.

Antecedentes personales. Embarazo y parto norma-
les. Periodo neonatal normal. Vacunas segun calendario.
Lactancia artificial por dificultades de enganche; ali-
mentacién complementaria sin incidencias; no alergias
conacidas. La describen como buena comedora desde
siempre y con tendencia al sobrepeso desde los 7 anos
por lo que ha sido estudiada en Endacrinologia desde
entonces y ha sequido muchas dietas de restriccion
caldrica sin resultado. Actualmente come bien y segun
los padres mucho mas “sano” desde que no consume 1o
que le sienta mal.

Enfermedades previas: no toma ningln farmaco de
manera habitual, salvo AINEs por frecuentes episodios
de migrana en seguimiento en Neurologia con pruebas
de imagen de SNC normal.

Situacion académica y socioemocional: siempre
ha sido muy buena estudiante con excelentes notas.
Acude ademas al conservatorio y cursa noveno ano de
piano. No realiza ninguna actividad deportiva de manera
habitual. Tiene buenas relaciones con sus companeros
de clase, pero nunca ha sido muy sociable y, en general,
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pasa mucho tiempo en casa estudiando o leyendo. Vive
con su madre desde la separacion de sus padres hace
dos anos; mantiene buena relacién con ambos.

De: un vaso de café con leche desnatada y dos
cucharadas soperas de cereales en copos integrales.
Co: un plato de verdura cocida o al horno, ensalada
0 sopa o0 arraz y un filete de pollo 0 pescado a la
plancha. Fruta de postre.

Ce: lo mismo que el desayuno, pero con café des-
cafeinado.

Antropometria: Peso: 67 kg (P98, 201DE)(Carrascosa
et al. 2017). Talla: 165 cm (P63, 0,32DE) (Carrascosa et
al. 2017). IMC: 24,61 kg/m? (P98, 2,020F) (Carrascosa et
al. 2017). Pliegue tricipital (PCT): 20 mm (P84, 1,00DE)
[Serra Majem et al. 2002 (enKid)]. Perimetro braquial:
26 cm (P69, 0,49DE).

Buen estado general. Piel seca con tinte amari-
llento. Frialdad y cutis reticular en zonas acras. Muco-
sas normales. Auscultacion cardiaca normal, frecuen-
cia cardiaca 52 lat/min. Auscultacion pulmonar normal.
Abdomen blando y depresible sin masas ni megalias,
piel redundante en abdomen con abundantes estrias
ya cicatrizales al igual que en mama y gliteos. Resto
sin alteraciones.

« Leucocitos 3,2 x 1.000/pL [4,5-11].

«  Hematies * 3,36 mill./uL [4-5,3].

« Hemoglobina T g/dI [11-15,6].

«  Hematocrito * 352% [ 37,3-47.3].

« Volumen corpuscular medio ** 102 fI [82,5-96,5].

« Hemoglobina corpuscular media ** 35,3 pg [26,3-
31l

«  Plaguetas 173 x1.000/pL [150-400].

« VPMT72fL[5-10]

«  Glucosa 68 mg/dI[70-99].

« Urea 38 mg/dI[17-43].

«  Creatinina 0,48 mg/dI[0,4-1].

» Filtrado glomerular > 60 ml/min/1,73.

. Acido trico 3,58 mg/dl [2,7-5,6].

« Proteinas totales 6,8 g/dI [6-8].

«  Albumina 3,7 g/dI [35-5].

« Bilirrubina total 0,43 mg/dI [0,3-12].

- Lactatodeshidrogenasa (LDH) * 307 U/L [< 247]
« Transaminasa GOT 41 U/L[10-40].

« Transaminasa GPT 87 U/L [10-40].

«  Gamma GT 36 U/L[7-50].

« Magnesio 17 mg/dI[1,6-2.4].

« Calcio corregido por albamina 9,1 mg/dl.

. Fosforo 21 mg/dl [25-4,5].

« Fosfatasa alcalina 70 U/L [54-214].

« Sodio 143 mEq/L [135-145].

. Potasio 3,2 mEq/L[3,5-53].

«  Cloro 112 mEg/L[97-110].

« Amilasa 60,2 U/L[26-115].

. Lipasa29 U/L[<50].

«  Creatin fosfoquinasa (CPK) 31 U/L [49-348].
« pH739[735-745]

«  PCO; 46 mmHg [35-48].

« PO, 42 mmHag.

« HCO;278 mmol/L[21-29].

« Acido lactico 22 mg/dl [6,5-20].

EVOLUCION

La paciente ingresa por epigastralgia y perdida de
peso a estudio.

A'las 24 horas se realiza endoscopia digestiva alta
que es macro y microscopicamente normal, descar-
tandose H. pylori. Hormonas tiroideas, anticuerpos de
celiaguia y elastasa pancreatica también normales.

En los primeros dias se evidencia pérdida adicional
de peso de mas de un kilo. La paciente refiere no poder
comer parte de la comida por dolor y un dia una de las
auxiliares presencia como en realidad la tira al cuarto de
bano cuando sus padres no estan; estos, por otro lado,
se ausentan largos periodos de tiempo por el trabajo.

Se hace interconsulta a Psiquiatria con la clara sos-
pecha de trastorno de la conducta alimentaria de tipo
restrictivo y tras vigilancia exhaustiva se objetiva una
negativa absoluta de la ingesta por parte de la paciente,
junto con crisis de ansiedad al sentirse obligada. Rehis-
toriando a la paciente esta relata sus conductas restric-
tivasy purgas en forma de vomitos y toma de laxantes y
diuréticos de meses de evolucion ante la perplejidad de
sus padres que desconacian tales actitudes. Se decide
colocar una sonda de nutricion enteral (NE), para pasar
las tomas que no consuma por boca en forma de dieta
polimérica hipercaldrica (1 ml =15 cal) normoproteica,
para aportar 3.000 calorias diarias en 4 tomas de 500
ml a pasar en 2 horas (2.000 ml/dia).
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Con dicha pauta la paciente refiere dolor, ardor y
diarrea, por lo que la formula se cambia por una oli-
gomonomerica hipercaldrica. A las 48 horas, inicia un
cuadro de desorientacion temporoespacial, con un
discurso bizarro que inicialmente se interpreta como
un cuadro ansioso-conversivo. Comienza ademas con
edema en miembros inferiores, rapida ganancia de peso
(3 kilos de diferencia entre uno y otro dia), debilidad,
hipotension (TA 37/80), polipnea (40 rpm) y aumento
de la frecuencia cardiaca, motivo por el cual se realiza
analitica sanquinea urgente y es trasladada a la Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI) ante la sospecha de sin-
drome de realimentacian (SR) que se confirma con los
siguientes resultados analiticos:

«  Glucosa 68 mg/dI[70-99].

«  Urea18 mg/dI[17-43].

« Creatinina 0,4 mg/dI[0,4-1].

«  Filtrado glomerular >80 ml/min/173].
- Acido Grico 2.4 mg/dI [2,7-5,6].

«  Proteinas totales 5 g/dl [6-8].

« Albimina 3 g/dI[3,5-5].

« Bilirrubina total 0,43 mg/dI [0,3-12].

« Lactatodeshidrogenasa (LDH) 300 U/L [<247].
« Transaminasa GOT * 46 U/L [10-40].

« Transaminasa GPT * 88 U/L[10-40].

- Gamma BT 36 U/L[7-50].

«  Magnesio 1,6 mg/dI[16-24].

«  Calcio 8,7 mg/dI[87-10,7].

« Calcio corregido por albumina 9 mg/dl.
« Fosforo 15 mg/di[2,5-4,5].

«  Sodio 146 mEq/L [135-145].

« Potasio 3 mEg/L[3,5-5.3].

«  Cloro 110 mEq/L[97-110].

« Acido lactico 33 mg/dl [6,5-20].

En UCI se parala NE, se monitoriza a la paciente con
ECG continuo y se procede a la normalizacion de las alte-
raciones iénicas primero por via intravenosa mediante
una perfusion de fosforo (0,2 mmol/kg en 6 horas) en
forma de fosfato monopotasico 1M (1 ml=1mmol de P
y 1mEq de K) diluido en suero salino (concentracion
de 0,05 mmol/ml) y después con aportes enterales de
Py K. Se administra tiamina intravenosa (100 mg) que
se mantiene después enteral y se inicia de nuevo la
NE con una formula normocaltrica y aporte limitado de
hidratos de carbona (Diben®), con la mitad de las calorias
programadas anteriormente y aumentos progresivos de
las mismas. Las alteraciones clinicas y analiticas remiten
en los siguientes dias sin incidencias.

REFLEXION

La anorexia nerviosa (AN) se caracteriza por un
comportamiento alimentario anormal que provoca
una pérdida excesiva de peso, siendo habitual ademas
que los pacientes nieguen dichas alteraciones com-
portamentales y justifiquen su baja ingesta por otros
motivas como en el caso de nuestra paciente el dolor.
Los criterios diagnosticos han sido recientemente defi-
nidos en el DSM 50, y es una entidad reconocida por
los profesionales como de elevado riesgo organico y
numerasas complicaciones entre las que se incluye el
sindrome de realimentacion (SR). presentando la tasa
mas alta de martalidad de todas las enfermedades psi-
quiatricas?. Sin embargo, en los pacientes con anorexia
nerviosa atipica (ANA) o que cumplen todos los criterios
de AN excepto que no presentan un IMC <a 18,5 y/o <a
2 desviaciones estandar para la edad y sexa', se ignora
frecuentemente dicho riesgo nutricional cuando puede
ser exactamente el mismold*), siendo pacientes infra-
diagnosticados, como ocurrid inicialmente en nuestro
caso, ya que ademas es habitual que familiares y pro-
fesionales los congratulen por la pérdida de pesoy no
lo relacionen con un verdadera trastorno de conducta
alimentaria.

EI SR es una complicacion metabolica producida tras
los primeros dias de iniciarse la alimentacion o soporte
nutricional en pacientes desnutridos o en ayuno pro-
longado, recientemente redefinido por la ASPEN®), y que
se caracteriza por la disminucion de fosforo, potasio o
magnesio plasmaticos y/o la disfuncién organica (neu-
roldgica, cardiaca, respiratoria, muscular, hematoldgica,
etc.) debida a dichas alteraciones hidroelectroliticas o al
déficit de tiamina y que puede llegar a ser mortal“™). La
fisiopatologia de dicho sindrome es compleja; durante el
ayuno prolongado disminuye la tasa metabdlica basal,
disminuye la secrecion de insulina, se inicia la lipolisis
y cetagenesis y el organismo se deplecciona de iones y
vitaminas para las que no existen depositos. Al iniciarse
la alimentacion, aumenta la secrecion de insulina que
provoca la entrada brusca de fosforo, potasio y magnesio
dentro de la célula, disminuyendo los niveles plasmati-
cos; se inician las rutas anabolicas y con ellas la nece-
sidad de cofactores depleccionados como la tiamina,
fundamental para el metabolismo hidrocarbonado, y
todos estos cambios condicionan sintomatologia sobre
la mayaria de los 6rganos corporales que por otro lado
se han visto debilitados durante la fase de ayunot®.
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Los pacientes con AN presentan riesgo de SR,
gue aumenta en caso de un mayor grado de desnu-
tricion (nuestra paciente presentaba mas de un10%
de pérdida de peso en los Gltimos 6 meses o desnu-
tricion grave®), mayor nimero de dias de ayuno y de
alteraciones hidroelectroliticas previas ala renutricion,
(también presentes en este caso en probable relacion a
la desnutricion y conductas purgativas, que no fueron
correctamente valoradas).

Por eso, y aunque la evidencia cada vez es mayor
a favor de planes de renutricion mas agresivos desde
el principio en AN, con idea de consequir una rapida
restauracion del peso como mejor factor prongstico
para su recuperacion, y las recomendaciones han
variado Ultimamente para pacientes con desnutricion
leve-maderada en quienes no se ha visto mayor riesgo
de SR que con pautas de inicio con bajos aportes cald-
ricas’89), atin no existe dicha recomendacion en AN
con desnutricion grave®, para los que las guias siguen
recomendando no sobrepasar las 20 cal/kg/dia al ini-
cio®. EI SR debe ser sistematicamente prevenido y/o
tratado con administracidn de tiamina antes del inicio de
la alimentacion y mediante la monitorizacion de iones,
suplementacion en caso necesario y sequimiento clinico
rigurosal“®). Tampoco existe consenso claro para la via
idonea de renutricion (oral versus sonda nasoenteral),
ni sobre el tipo de formula adecuada, aunque estudios
recientes indican que el uso de formulas con <40% de
aporte caldrico total en forma de hidratos de carbono,
especialmente si estos presentan indices glucémicos
bajos (farmulas para diabéticos) y se administran de
manera continua, podrian ser mas adecuadas por su
menor riesgo de induccion de secrecion de insulina y por
tanto de SR, permitiendo asi un mayor aporte caldrico
desde el principiof2™.
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Tratamiento nutricional en el
N0 con trastorno de la conducta
a por evitacion/restriccion

N
alimentar

RESUMEN

Los trastornos de la conducta alimentaria son cada
vez mas frecuentes, y si bien tenemos mas familiaridad
con la anorexia o la bulimia, en los Ultimos anas cada
vez estamos mas sensibilizados con el trastorno de la
conducta alimentaria por evitacion/restriccion, mas
conocido como ARFID, por sus siglas en inglés. Este
diagnastico aparecio por primera vez en el DMS-V en
2013.

Se trata de una patologia heterogénea, con etiologia
diversay cuya presentacion clinica es variable, pudiendo
aparecer a cualquier edad, tanto en ninos como en ado-
lescentes y adultos.

Para poder diagnosticar a un nina con ARFID, segun
la DMS-V debe cumplir los siquientes criterios'2:

» Criterio A: trastorno de la conducta alimentaria y
de la ingesta de alimentos que se pone de mani-
fiesto por el fracaso persistente para cumplir las
adecuadas necesidades nutritivas y/o energéticas
asociadas a uno (o mas) de los hechos siguientes:
- Pérdida de peso significativa (o fracaso para

alcanzar el aumento de peso esperado o creci-
miento escaso en los nifios).

- Deficiencia nutritiva significativa.

- Dependencia de la alimentacion enteral o de

suplementos nutritivos por via oral.

- Interferencia importante en el funcionamiento

psicosocial.

La alteracion de la conducta alimentaria se podria

producir debido a:

- Desinterés por la comida o poco apetito.

- Evitacion de comidas o alimentacion selectiva

debido a problemas sensoriales (olor, sabor, tex-
tura).

Silvia Meavilla Olivas

- Fvitacion o restriccion alimentaria relacionada
con el miedo a las consecuencias de la accion
de comer (nauseas, vémitos, atragantamiento).

« Criterio B: demostrar que no se explica mejor por
|a falta de alimentos disponibles o por una practica
religiosa o culturalmente aceptada.

« Criterio C: demostrar que no se debe a otro tras-
torno de la conducta alimentaria como la anorexia

0 la bulimia nerviosa, evidenciado por la falta de

alteracion de la imagen corporal 0 preocupacion

por el peso.

«  Criterio D: el trastorno de la conducta alimentaria no
se puede atribuir a una afeccion médica recurrente

0 no se explica mejor por otro trastorno mental.

Cuando el trastorno de la conducta alimentaria se

produce en el contexto de otra afeccion o trastorno,

la gravedad del trastorno de la conducta alimenta-

ria excede a la que suele asociarse a la afeccion o

trastorno, y justifica la atencion clinica adicional.

El tratamiento de los trastornos de la conducta ali-

mentaria requiere de un abordaje multidisciplinar, en el

que el soporte nutricional juega un papel impaortante. En
el caso del trastorno por evitacion/restriccion, que se
puede presentar en cualquier etapa de la vida, hay que
valorar minuciosamente cudl es la ingesta del paciente

y si con ella cubre sus requerimientos, tanto desde el

punto de vista cuantitativo como cualitative, ya que

estos van a condicionar su desarrollo pondoestatural, y

la aparicion de deéficits nutricionales.

EVALUACION NUTRICIONAL

Motivo de consulta
Nino de 4 anos y 10 meses que acude a nuestro
centro para valoracion de alteracion de la deglucion.
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Antecedentes familiares:

» Sinantecedentes de interés para el caso. Hermana
de 10 anos sana.

Antecedentes personales:

» Embarazo sin incidencias. Parto vaginal eutdcico
a término. Peso al nacimiento: 2,9 kg. Longitud al
nacimiento 49 cm, perimetro cefalico 35 cm. APGAR
9/10. Perinatologia normal. Lactancia artificial desde
el inicio.

»  Cribado neonatal y auditivo sin alteraciones.

+ Inicio de alimentacion complementaria a los 6
meses sin incidencias.

+ Desarrollo psicomotor normal.

» Escolaridad segun edad, nino sociable, buena
interaccion con los ninos de su clase, refiere tener
amigos. Buena socializacion con su entorno y su
familia.

+ Nointervenciones quirrgicas.

» Vacunacion al dia, completa.

» No alergias medicamentosas conocidas.

Al'ano de vida, en contexto de proceso infeccioso
que requiri ingreso, inicia disminucion de la ingesta con
rechazo de la alimentacion introducida, y se le ofrece
comida preparada para lactantes tipo “potitos’, y desde
ese momento solo quiere esa preparacion. Se observo
una marcada hipersensibilidad tactil, y olfativa. Refiere
la madre que a partir de entonces no es capaz de tocar
los alimentos (somatodispraxia), y los olores de la prepa-
racion y de los propios alimentos le producen nauseas.
Muy selectiva con el tipo de alimenta y con |a textura.
Uso de biberon y chupete hasta los 4 anos.

A'los 36 meses, desde su centro de salud se deriva
a Gastroenterologia Pedidtrica por rechazo del alimento
y estancamiento panderal, desde donde se inicia a los
4 anos suplementacion de la alimentacion con formula
de nutricion enteral normocaltrica. Se descarta en ese
momento patologia metabolica y digestiva (celiaquia/
malabsarcion). A los 6 meses de iniciar la suplemen-
tacion recupera su percentil de peso inicial (Figura 1).

Valoracion patologia digestiva:

+ Habito deposicional normal.

» No dolor abdominal.

+ No antecedentes de atragantamientos.

»  Nunca ha requerido el uso de un dispositivo externo
de alimentacion.

« No regurgitaciones, no signos de sindrome aspira-
tivo cronico.

« Vamitos tras nduseas en contexto de expasicion a
olores fuertes y/o alimentos rechazados por el nino.
Descartado reflujo gastroesofagico.

Por el rechazo de la alimentacidn se derivé a un

Centro de Desarrollo Infantil y Atencion Precoz, sin evi-

denciar cambios en su actitud.

Realiza cinco comidas al dia por via oral. Suplemen-
tacion en el momento de la visita: 600 ml de formula de
nutricion enteral normocaldrica.

«  Desayuno: batido de chocolate + 3 galletas tipo Maria.

+ Media manana: 200 ml de férmula de nutricion ente-
ral normocaldrica.

« Comida: tres dias en el colegio y el resto en casa. En
el colegio dieta normal edad triturada y un yogur, y
en casa potito (125 ml), mas un lacteo y pan de barra.

« Merienda: 200 ml de férmula de nutricion enteral
normocaldrica, con una galleta/ patatas fritas/trocito
de magdalena.

«  Cena: potito (pollo/ternera/pavo 125 ml) y yogur. De
forma ocasional un bocadillo de jamén y queso (lo
prueba, 2-3 mordiscos).

Cantidades muy pequenas, un cuarto de la racion
que le tocaria para la edad aproximadamente.

Buen estado general, normohidratado y normocolo-
reado. No signos de alteraciones carenciales. Ausculta-
cién cardiopulmonar normal. Tonos ritmicos y simétri-
cos. Buena entrada de aire bilateral. Abdomen blando,
depresible, sin masas ni megalias, peristaltismo positivo,
no doloroso. No adenopatias. Exploracion neuroldgica
dentro de la normalidad.

Antropometria (OMS 2006/2007):

«  Peso: 15 kg (P8, -1,43DE).

« Talla: 06,3 cm (P26, -0,64DE).

« IMC:13,27 kg/m2 (P5, -1,64DF).

« Indice de Waterlow (peso): 8704%.

- Indice de Waterlow (talla): 97,31%.

« Relacion Peso/Longitud-Talla: 0,14 (P5, -1,67DE).

Tras la primera valoracion, se solicita analitica de
sangre, y se realiza valoracion por logopeda especiali-
zada en alimentacion-deglucion.

«+ Analitica de sangre: hemagrama y coagulacion
normales. Equilibrio acido-base, ionograma, perfil
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Peso para la edad nifios. Percentiles (nacimiento a 5 afos)
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lipidico, funcion hepatica y renal, lactato sin altera-

ciones. Vitaminas hidrosolubles (B12 y falico) y lipo-

solubles (A, E'y D), y acidos grasos esenciales con
valores dentro de rango normal. Inmunoglobulinas

y marcadores de celiaquia normales.

« Valoracion de la ingesta (funcian/estructura):

- Disfuncionalidad masticatoria, con presencia de
patron verticalizado y sin disociacion linguo-man-
dibular.

Hipersensibilidad oral.

Dificultad en el esquema corporal.

- Tos con la ingesta (previa, impresiona de con-
ductual).

No se solicita videofluoroscopia por ausencia de
riesgo de eficacia o sequridad.

Tras esta primera valoracion se dan pautas para
trabajar de forma domiciliaria la masticacion y la
hipersensibilidad.

REFLEXION

En pediatria a menudo nos encontramos con ninos
de todas las edades ‘mal comedores”, que picotean todo
el dia, con poco apetito, rechazo del alimento... A partir
de los dos anos de edad, y hasta los 6, los ninos se
vuelven mas selectivas, ya que aumenta la sensibilidad
sensorial, y empiezan a rechazar alimentos especificos,
ya sean nuevos o familiares.

Es importante que sepamos identificar y diferen-
ciar entre los “malos comedores”, “picoteadores”... y los
ninos que tienen un trastorno de la conducta alimentaria
tipo ARFID. Por lo que cuando nos encontremas frente a
un nino que no come, tras descartar signos de alarma,
deberemos hacerle un sequimiento estrecho para dife-
renciar si es algo que entra dentro de la normalidad o
no, con recomendaciones progresivas tanto para el nino
como para la familia, y si no son suficientes, derivarlo
a un centro especializado, donde se le pueda dar un
tratamiento multidisciplinar®.

La valoracion y tratamiento nutricional seran un pilar
mas dentro del tratamiento de estos ninos.

Para reconocer esta patologia realizaremos®:

Haciendo hincapié en:
+ Habitos alimentarios:
- Rechazo o miedo (por su olor, color, sabor, textura,
temperatura) a comer distintos alimentos.

- Cambios en su alimentacidn, en su patron de ali-
mentacion (aparicion de factores precipitantes
como un episodio agudo de atragantamiento,
vomitos, diarrea... un procedimiento médico trau-
matico como una prueba de imagen con bario,
uso de dispositivos de alimentacion externa),
introduccion de la alimentacion complementaria.

- Rechazo de determinados alimentos por su reli-
gion o cultura.

- Encuesta dietética en la que se ha de recoger
tanto el tipo de comidas coma las cantidades, fre-
cuencia, textura de los alimentos y restricciones
especificas intencionadas. En los ninos manores
con ARFID se ha visto que es mayor la ingesta
de hidratos de carbono refinados, procedentes
de comida procesada, asi como de hidratos de
carbono en general y azlicares anadidos, y menor
la ingesta de proteinas, vegetales y vitaminas K
y B126),

» Preocupacicon por el peso/imagen corporal, historia
de atracones, uso de laxantes, diuréticos, suplemen-
tos de herboristeria para perder peso.

» Interferencia de la conducta con la comida con su
funcionamiento psicosocial. Si le causa problemas
en el colegio, a la hora de ir a comer fuera, con su
familia...

« Enelcasode que sea una nina pre/adolescente hay
que preguntar sobre la menarquia y sus ciclos, ya
que pueden presentar una amenorrea primaria o
secundaria.

« Preguntar por otras comorbilidades tanto psiquia-
tricas como médicas.

« Considerar otras posibles etiologias que cursen
con perdida de peso, rechazo del apetito y sinto-
mas gastrointestinales como tumores, patologia
endocrina (hipertiroidismo, diabetes mellitus tipo
1, enfermedad de Adison), infecciones (VIH, TBC),
patologia digestiva (enfermedad celiaca, enferme-
dad inflamatoria), alteraciones que impidan tragar
de forma adecuada (acalasia, hipertrofia amigdalar).

» Antecedentes familiares, sobre todo en cuanto a
patologia psiquiatrica y alteraciones de la alimen-
tacion.

Enla que realizaremos la antropometria (peso y talla)
del nino en ese momento, y solicitaremos los pesos y
tallas previos, para poder ver su evolucion pondoestatu-
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ral. La realizacion de indices antropométricos (IMC, indice
de Waterlow) puede ser Utiles para valorar el grado de
obesidad/desnutricion si lo hay.

Es importante pensar que no todos los ninos
con ARFID van a tener un peso bajo, o a desarrollar
un estancamiento ponderal/pondoestatural. Ya que
podemos encontrar ninos en los que claramente en un
momento dado haya una caida de percentil de peso,
sequida o0 no del de talla/longitud, pero también ninos
en normopeso, 0 sobrepeso. Esto se debe a que no todos
tienen el mismo patron de alimentacion, y a pesar de
que restrinjan determinados alimentos, pueden suplir
calgricamente sus dietas con los alimentos que ellos
consideran sequros. Sequn los alimentos restringidos,
habré o no estancamiento de la talla.

A este respecto hay que tener presente que podemos
encontrarnas con tres patrones distintos, que pueden
estar presentes todos ellos, en el misma nino. El patron
selectivo (alteracion de la sensibilidad sensorial), evita-
tivo (falta de interés por comer)y el fobico (miedo a las
consecuencias aversivas de comer)®.

Medida de signos vitales como: frecuencia cardiaca,
presion arterial y sus cambios ortostaticos, y tempe-
ratura.

Buscaremos signos de malnutricion como la palidez,
hipotermia, lanugo, sequedad de piel, bradicardia.

Maduracion sexual, estadio y si es acorde o no a
su edad.

Las pruebas complementarias iran dirigidas a
valorar distintas causas de perdida de peso, y las con-
secuencias de un estado nutricional alterado (déficits
de macro/micronutrientes, salud dsea, crecimiento).
Dependiendo de cada paciente y de la sintomatologia
acompanante, se realizaran todas o solo algunas de las
siguientes determinaciones:

Hemaograma completo, VSG, ionograma completo,
sodio, potasio, calcio, fosforo y magnesio, vitamina D,
funcion tiroidea (TSH, T4 libre y T3), estudio hormanal
en pacientes postpuberales (LH, FSH, E2, TST), estudio
de enfermedad celiaca (marcadores de celiaquia e
inmunoglobulinas), sedimento de orina, con estudio de
pH y cuerpos cetonicos. Estudio de vitaminas hidro y/o
liposolubles, dependiendo de los alimentos ingeridos.
Es frecuente encontrar valores normales de vitaminas,
ya que muchos de los ninos llevan suplementos multi-
vitaminicos.

Considerar estudio de la densidad mineral sea
en nifios mayores de 5 afios, y bajo peso (IMC z-score
<2 ylo datos clinicos indicativos de bajo peso, como
la amenorrea o alteraciones del desarrollo puberal y el
crecimiento)?.

No hay un tratamiento general para estos pacientes,
dada la heterogeneidad y complejidad de cada caso,
por lo que el modelo de tratamiento se adapta de forma
individualizada.

En los centros especializados, se ha visto que el tra-
tamiento multidisciplinar e intensivo de estos pacientes
mejora la ingesta oral y la conducta alimentaria, conlleva
un menor uso de dispositivos externas de alimentacion
y disminuye el estrés parental®.

El tratamiento se basa en la terapia cognitivo-con-
ductual, la terapia familiar y el tratamiento nutricional.
Por lo que en el manejo adecuado de estos ninos debe-
rian intervenir psicologos, psiquiatras, pediatras, dietis-
tas, logopedas y terapeutas ocupacionales®4.

No debemos criticar los alimentos consumidos por
el paciente y tratar de cambiar sus habitos alimenticios
en la primera visita, el cambio a alimentos mas saluda-
bles se hard, pero de forma progresiva en el momento
oportunc. Independientemente de la edad, si forzaramas
el consumo de determinados alimentos, estos ninos ele-
girian pasar hambre.

En los ninos pequenos con una alimentacion muy
selectiva las estrategias para aumentar la variedad
dietética incluyen la desensibilizacion sistematica o el
condicionamiento operante, que se pueden ofrecer en
todos los niveles de atencion e independientemente del
indice de masa corporal. En la desensibilizacion siste-
matica, los pacientes se exponen de forma repetida a
nuevos alimentos a través del juego sin expectativas de
ser ingeridos (fun food). En el condicionamiento operante
se ofrecen recompensas por el consumo de un alimento
concreto por parte del terapeuta o del cuidador. Primera
hay que establecer cudles son los alimentos seguras
para el ning, y sobre estos se empezaré a trabajar,
exponiendo esos alimentos en formas diferentes a las
habituales. Una vez adoptado este cambio, se pueden ir
introduciendo otros alimentos nuevas con caracteristi-
cas similares (food chaining). Habra que elegir aquellos
alimentos de mas calidad nutricional, teniendo en cuenta
su similitud con los alimentos sequros. En aguellos ninos
con un miedo importante a comer alimentos diferentes
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alos “sequros’, que presentan un alto nivel de ansiedad,
precisan de algun tipo de preparacion para acostum-
brarse a la nueva situacion. Los ninos pequenos pueden
familiarizarse con los nuevos alimentos/preparaciones
a través del juego (juguetes, pintar, dibujos...) y de esta
forma disminuir la ansiedad y prepararse para la expo-
sicion, y posteriormente para la ingesta. Esta adaptacion
puede durar meses.

En los ninos con ARFID que ingieren calorias insu-
ficientes se han de utilizar estrategias para aumentar
las calorias y los volumenes. Cuando resulta dificil
hacerlo con alimentos naturales debemos recurrir a
las formulas de nutricion enteral, por boca, e incluso
a la colocacion de una sonda nasogastrica/botdn gas-
trico si fuera necesario. Hay que pensar que en estos
pacientes el hecho de colocar un dispositivo externo de
alimentacion puede provocar efectos iatrogénicos no
deseados (refuerzo del papel de enfermo, menor expec-
tativa de consumo de alimentos sélidos), y puede hacer
necesaria una intervencion conductual mas intensiva.
Habrd que valorar si los riesgos de |a alimentacion por
sonda superan los beneficios en el tratamiento de estos
pacientes. Ademas, hay que valorar el grado de hidrata-
cion y las posibles complicaciones de la introduccign de
la alimentacion, como es el sindrome de realimentacion.
Estas medidas iran siempre en paralelo a la interven-
cion conductual.

En algunos casos se ha utilizado la ciprohepradina
como estimulante del apetito, en jovenes con bajo peso
o falta de apetito. Y en algln caso la mirtazapina (anti-
depresivo con propiedades estimulantes del apetito) en
ninos con patron fabico!6.

EVOLUCION

Se realiza sequimiento multidisciplinar de este nino
por parte de Psiquiatria/Psicologia, Logapedia y Nutrician.

Desde el punto de vista nutricional, al introducirse la
suplementacion recupera su carril de peso y mantiene
el de talla. Al tomar nutricion enteral no precisa anadir
complementos vitaminicos ni minerales. A pesar de
irincorporando alimentos nuevos, las cantidades son
minimas, por lo que no se puede ir retirando la suple-
mentacion por el momento.

En paralelo, desde Logopedia se dan pautas para
trabajar de forma domiciliaria la masticacion y la hiper-
sensibilidad, con mejoria progresiva de la higiene oral y
el tacto de los alimentos, al inicio no los padia ni tocar,

habia un rechazo muy importante. Empieza a masti-
car los alimentos, pero el grueso de su alimentacion
siguen siendo texturas liquidas/trituradas, salvo algin
alimenta crujiente tipo patatas chips, nuggets.... que silo
acepta. Las caracteristicas reolggicas y organolepticas
del alimento que tolera en la actualidad difieren del perfil
inicial del diagnastico de hipersensibilidad, lo que invita
a reflexionar sobre la necesidad de evaluar de forma
continua al nino, debido a la fluctuancia del cuadro sen-
sorial. Este tipo de alimento es de eleccion en ninos con
cuadros de hiposensibilidad, por ello se recomienda huir
de un diagnostico sensorial generalizado, y valorar cada
uno de los sentidos (qusto, olfato, vista...).

Desde Psiquiatria se inicia terapia individualizada
con el nino, y grupal a nivel parental. Se refuerzan pautas
para refuerzo de su autonomia, y a los 5 anos se inician
exposiciones progresivas en el hospital, previamente las
hacia en domicilio, a diferentes alimentos. Se empieza
con comidas “faciles”, estableciendo una jerarquia de
alimentos, e intentando mantener los alimentos intro-
ducidos en domicilio, manteniendo las expasiciones
estructuradas y las no estructuradas para alimentos
nuevos. De esta farma se consiguid disminuir la ansie-
dad ante la comida de forma progresiva, y un aumento
de los alimentos que es capaz de tocar y probar, asi
como aumentar las cantidades de otros que ya tenia
incorporados. A pesar de la mejora en la diversidad y
cantidad que realiza, no son suficientes para permitir
la retirada de suplementacidn a dia de hoy.
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Tratamiento nutricional en el
paciente con alergia a

RESUMEN

En las alergias multiples es frecuente que los
pacientes precisen dietas de eliminacion restrictivas,
con el consiguiente riesgo nutricional.

Las alergias no Igk mediadas pueden tener un mayor
impacto nutricional por su relacion con enteropatia
malabsortiva y trastornas easinofilicos digestivos.

Las nutricion enteral puede tener un papel en la
suplementacion nutricional de aquellos pacientes en
que no se alcancen los requerimientos nutricionales.

Las formulas oligoméricas o elementales pueden
ser necesarias cuando no se toleren las formulas poli-
méricas 0 haya sensibilizacion a leche, soja u otros
componentes de la formula.

Las formulas elementales pueden tener un papel en
la remision de la patologia.

Presentamas un adolescente de 13 anos con aler-
gia no IgE a leche, pescado y trigo, esofagitis y colitis
eosinofilica con desnutricion en intolerancia digestiva y
buena respuesta a una farmula de nutricion tipo adultos
oligomérica normoproteica.

EVALUACION NUTRICIONAL

Adolescente de 13 anos, que ingresa por vomitos e
intolerancia digestiva de varias semanas de evolucion.

Antecedentes
Previamente estudiado en consultas externas de
Digestivo y Alergia Infantil por esofagitis eosinofilica.
En sus antecedentes destaca:
+ Generales. Sequndo hijo de padres no consan-
guineos. Madre con rinoconjuntivitis primaveral y
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hermana 2 anos mayor con alergia IgE mediada a
proteina de leche de vaca (PLV)y huevo. Embarazo,
parto y periodo neonatal sin incidencias. Recibit
lactancia materna 9 meses, introduciendo después
formula adaptada sin clinica sugerente de alergia no
IgE o intolerancias con la alimentacion complemen-
taria. Contacto con cobayas y un perro domestico.
Atopia. Hiperreactividad bronquial en periodo lac-
tante hasta los 5 anos en relacion con infecciones
respiratorias. Rinoconjuntivitis persistente leve
desde los 6 anos, sin estacionalidad, con sensibili-
zacion a varios neumoalergenos, por lo que a los Tl
anos inicia inmunoterapia subcutanea a Alternaria
y mezcla de Dermatophagoides, con muy buena res-
puesta clinica, sin precisar tratamiento de mante-
nimiento en los Gltimos anos. Sin otros signos de
atopia, alergias alimentarias ni medicamentosas
conocidas. Asma episadica leve con funcion pul-
monar normal y sin precisar medicacion de man-
tenimiento.

Esofagitis eosinofilica (EEo). Debut a los 10 afios,
con clinica de dolor abdominal tras las comidas y
pirosis, que responde de forma incompleta a ensayo
con inhibidor de la bomba de protones (IBP, lanso-
prazol 15 mg/dia). Endoscopia digestiva alta compa-
tible con esofagitis eosinofilica (exudados algodono-
s0s, estrias longitudinales, y 15-20 eosinofilos/CGA
en anatomia patolégica de forma difusa). El estudio
de sensibilizaciones IgE mediadas a trofoalergenos
fue negativo. Tras cambio de tratamiento del IBP
(esomeprazol Tmg/kg/dosis 8 semanas) se apre-
cia minima mejoria, por lo que ensaya una dieta
de eliminacion de dos alimentos (leche y gluten).
Sin embargo, la clinica empeora, coincidiendo con

57
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el inicio del estado de alarma y el confinamiento
por COVID, con miedo a comer, astenia y anorexia,
por lo que se inicia dieta empirica de eliminacion
de seis alimentos (leche de vaca, huevo, gluten,
legumbres-soja, pescado-marisco y frutos secos)y
budesonida viscosa deglutida en formula magistral.

Tras otras 8 semanas de tratamiento (IBP, dietay
budesonida) refiere evidente mejoria. £l dolor abdominal
se ha moderado bastante y ya no es invalidante, aunque
persisten molestias ocasionales tras las comidas y sen-
sacion de pirosis ocasional. La astenia y el cansancio
también han mejorado y esta mas animado, pero la dieta
restrictiva le produce ansiedad y se ha deteriorado la
calidad de vida. Endoscopia digestiva de control con
mejoria endoscopica, aunque persisten los criterios
microscopicos de EEo. Ante la mejoria clinica y endos-
copica y la mala tolerancia a la dieta de eliminacion se
decide reintroducir alimentos.

A pesar de la buena tolerancia inicial a los alimentos
retirados, en la fase de provocacion refiere sin embargo:
« Pescado(pez espada, en dos ocasiones) le produce

dolor abdominal durante varias horas, a pesar de

estar congelado.

»  Gluten: creen que al introducir trigo lo tolera mal
(astenia, dolor abdominal, febricula, aumento del
RGE...).

+ Leche de vaca: yogur y queso aparentemente bien
tolerados. Sin embargo la leche le produce tras 5
dias dolor abdominal, astenia y febricula.

+ Cree que el huevo le produjo dolor abdominal.

Ha tolerado la reintroduccion de soja, leqgumbres y
frutos secos de forma ocasional, y permanece asintoma-
tico hasta los 12 anos, en remision endoscopica pero no
microscapica. Se diagnostica de alergia no IgE mediada
a leche, trigo y pescado.

Reconsulta a los 13 anos por mala evolucidn, tras
buena respuesta inicial al tratamiento, que recibe en
los Gltimos 2 anos (dieta de exclusion de leche, aunque
toma y tolera yogures y queso puntualmente, huevo,
gluten y pescado, IBP y budesonida). En el dltimo afio
esta estancado en el peso y la talla. En los dltimos meses
refiere deposiciones blandas, con nimero de tres al dia,
a veces con moco.

Ademas ha reaparecido el dolor abdominal no
relacionado con la ingesta, de predominio epigastrico
inicialmente, pero que actualmente focaliza mas en

fosa iliaca izquierda, ademas de pirosis frecuente, sin
episodios de impactacion alimentaria.

Tras diagnosticarse de colitis eosinofilica se anade
budesonida en capsulas gastrorresistentes.

Sin embargo, semanas después reingresa por mala
tolerancia oral, con requrgitacion e intolerancia a ali-
mentos solidos y progresivamente también a liquidos
de una semana de evolucion, incluyendo la medicacion
oral, que no mejora con intento de cambio a fluticasona
deglutida.

Desde el ingreso el paciente ha referido mala tole-
rancia oral, habiendo perdido 4 kg en el tltimo mes,
con rechazo de cualquier alimento, y un importante
componente funcional asaciado, por lo que precisa ali-
mentacion por sonda transpildrica con una formula de
nutricion enteral (recibe inicialmente una dieta enteral
estandar, completa, concentrada con alto contenido en
proteinas y mezcla de fibras y FOS, de 1,22 kcal/ml) con
la que refiere mala tolerancia (dolor abdominal, aumento
de diarrea), persistiendo nauseas frecuentes.

« Hemograma con leve eosinofilia periférica (600
eo/ul) con aumento de IgE (805 KU/L), con triptasa
sérica, estudio del complementos normales.

« Bioquimica sanguinea con proteinas totales 6 g/dl,
albmina 4,3 g/dl, prealbimina 47 mg/dl. Cu sérico
61 pg/dl (vn 80-155), Zn, hierro/ferritina, Ca/P/Mg nor-
males. Niveles de vitaminas normales salvo déficit
de VitD (25-hidroxi vitamina D3+D2 15,6 pg/L). T4/
TSH, amilasa, serologia de enf. celiaca, inmunoglobu-
linas A-G-M, proteinograma, PCR, VSG, perfil lipidico
y hepatico normales. ANCA y ASCA negativos.

« Estudio microbiolégico de heces negativo con cal-
protectina fecal T4 pg/qg heces (previas 20-50), con
sangre en heces negativo.

«  Control endoscdpico (Figura 1) con esofagogastros-
copia que muestra leve estriacion longitudinal sin
exudados ni estenosis. lleocolonoscopia normal
macroscopicamente, pero biopsias con infitrado
eosinofilico (colitis eosinofilica con formacian de
microabscesos y a nivel de colon derecho y tras-
verso criptitis focal con mas de 50 Eo/CGA y focos
de actividad neutrofilica asociadas a las muestras de
colon descendente). Sin afectacion duodenal o ileal.

« Ecografia abdominal, transito esofagogastroduode-
nal baritado y entero-RM sin hallazgos. Manometria
esofagica normal. pHmetria mal tolerada.
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FIGURA 1. Esofago medio (A) y distal (B) can signos de esofagitis eosinofilica (estriacian longitudinal).

« Prick neumoalergenas: sensibilizacion a acaros,
polenes (gramineas, olea, chenop; platano; ciprés),
alternaria y polcalcina. Negativo a mohas, epitelios,
LTPy profilina.

Antropometria

Desde el ingreso el paciente ha perdido otros 500
g de peso.

Antropometria (Carrascosa et al. 2017): Peso: 34,7 kg
(<P1,-2,79DE), Talla: 158 cm (P3, -191DE) (Carrascosa et
al. 2017). IMC: 13,90 kg/m2 (<P1, -2,88 DE).

Pliegues y perimetros [(Serra Majem et al. 2002
(enKid)]: Tricipital (PCT): 8 mm (P9, -1,31DE), Subescapu-
lar (PCSE): 5 mm (P2, -2,09DE), Bicipital (PCB): 5 mm (P6,
-154DE), Suprailiaco (PCSI): 4 mm (P3, -193DE), Perimetro
braquial: 19 cm (<P1, -2,47DE).

Composicion corporal estimada: Densidad corporal
(DC): 1,07, Porcentaje de grasa corporal: 10,98 % (Formula
de Slaughter - Plberes) Masa grasa: 3,81kg. Masa libre
de grasa: 30,89kg.

Intervencion nutricional

Se calculan requerimientos nutricionales de 1.700
kcal y 43 g de proteina al dia. Se estima aporte proteico
hasta 85 g/dia y 2.000 kcal para consequir recuperacion
nutricional.

Se decide cambio a dieta completa oligomérica
normoproteica y normocaldrica tipo adultos (100 kcal y
45 g proteina de suero lacteo hidrolizado/100 ml suple-
mentada con EPA y DHA), en perfusion continua a 77
mi/h (1.850 ml/dia).

Tras buena evolucion (ceden las nuseas, la diarrea
y las molestias abdominales), permite el paso a sonda
nasogastrica y el fraccionamiento de la alimentacion,
pudiendo ser dado de alta. Mantiene nutricion enteral
exclusiva, con recuperacion ponderal progresiva de 2,3
kg en las siguientes 4 semanas tolerando el aumento
hasta 2.000 kcal/dia.

Tras dos semanas de tratamiento se decide ensayo
con nutricion oral, manteniendo inicialmente la misma
formula en su version saborizada, y comprobando buena
tolerancia oral, sin reaparicion de clinica digestiva.

En el momento actual se encuentra pendiente de
nueva valoracion endoscopica previa a la reintroduccion
escalonada de alimentacion oral con distintos alimentos.

REFLEXION

Se trata de un adolescente desnutrido, con una his-
toria previa de esofagitis eosinofilica que respondio a
dietas de eliminacidn, con sospecha de alergia no IgE
mediada a leche, huevo y pescado, que presenta mala
evolucion por recaida de su patologia esofagica y apa-
ricion de colitis eosinofilica.

En el Gltimo ano referia estancamiento en el peso y
la talla, en probable relacion con las restricciones die-
téticas y la reactivacion de su proceso. Es esencial el
sequimiento nutricional periddico de los pacientes con
EEo o alergias mdltiples. En las tltimas semanas, la apa-
ricion de intolerancia oral y la hospitalizacion prolongada
motiv0 la pérdida de 3 kg de peso y la necesidad de
nutricion transpildrica.
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El tratamiento dietética de los trastornos eosinofi-
licos de la infancia es el Unico orientado a la etiologia
de la enfermedad. La respuesta a distintas dietas de
eliminacion es variable!. Las dietas de eliminacion guia-
das por pruebas de alergia tienen una escasa eficacia,
y en nuestro caso no era aplicable por negatividad del
estudio. Las dietas de eliminacion empiricas de Ta 6
alimentos tienen una eficacia entre el 50-85% de los
ninos. Se tiende a comenzar con una dieta de elimina-
cion de dos alimentos (leche y gluten) y progresar en
caso de mala respuesta, para evitar dietas restrictivas
que empearen el estado nutricional o la calidad de vida®.
En nuestro caso, la dieta fue inicialmente eficaz, y ade-
mas nos ayudo a identificar alimentos que clinicamente
toleraba mal en la reintroduccion, por lo que se estable-
cio el diagndstico de alergia a leche, huevo y pescado.

Aungue en los casos de mdltiples alergias o refracta-
riedad a tratamiento y dietas de eliminacion lo recomen-
dado es una dieta elemental (con una eficacia de hasta el
90% en pacientes con EFo)?), en nuestro caso decidimos
ensayar con una férmula hidrolizada. Estas formulas no
estan recomendadas en el manejo nutricional de la EEo
de forma habitual por alergenicidad residual. Sin embargo,
algunos autores abogan por terapias individualizadas que
incluyen su posible utilidad en casos concretos®).

La formula inicialmente escogida era una dieta
polimérica con mezcla de proteinas lacteas (caseinato)
y proteinas de soja. Por su perfil de adultos aportaba
45 gen lugar de 2,5 g/100 ml de las formulas infantiles
tipicas. Sin embargo, se toleraba mal, asi que por sospe-
cha de alergia no Igk mediada a leche de vaca se decide
ensayo con una formula de suero lactico hidrolizado
manteniendo una férmula con un aporte proteico similar,
y con la exclusion esofagica inicialmente. Tras controlar
los sintomas coldnicos (diarrea mucosa) se reinicia la
exposicion esofagica, administrando la formula en su
version saborizada via oral con buena tolerancia.

Otra alternativa de manejo en nuestro paciente
habria sido la eleccion de una férmula elemental para
adultos. En el mercado espanol estas formulas son iso-
caldricas (0,86-1 kcal/ml), aportan 2,8-3 g/100 mly no
contienen fibra. En situaciones en que se requiere una
dieta hiperproteica pueden ser deficitarias. Algunos pro-
ductos estan saborizados y en general tiene una baja
palatividad y alto coste.

A pesar de la evolucion, puede considerarse a nues-
tro paciente parcialmente respondedor a IBP, aunque la
respuesta a IBP no se produjo hasta que se utilizaron

dosis altas y no evite la recaida clinica. Esta descrita
que, aunque la dosis 6ptima depende de cada caso y
farmaco, en general dosis altas se asacian a mayor tasa
de respuesta, recomendandose dosis de omeprazol/eso-
meprazol 1 mg/kg/dosis en dos dosis a dia (méax 40 mg/12
h) durante el periodo de induccion®. En nuestro caso se
decidié mantener el tratamiento hasta valorar evolucion.

No existe una pauta claramente aceptada para la
reintroduccion de la dieta normal, aunque en este caso
se decidi esperar a la recuperacion nutricional antes de
proceder a su provocacion. Existen pautas de introduc-
cion escalonada cada 5-7 dias y controles endoscapicos
cada 1-2 meses'e.

En caso de persistir la necesidad de una dieta res-
trictiva con compromiso nutricional, deberia valorarse la
necesidad de mantener suplemento dietetico hidrolizado
(formula oligomérica) si este se tolera bien (elemental
en caso contrario) y realizar una valoracion nutricional
periodica.
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RESUMEN

Los requerimientos energéticos de los ninos con
enfermedad renal cronica son similares a los de la pobla-
cion general. El aporte proteico no debe ser restringido
en estos ninos, ya que puede conducir a una limitacion
del crecimiento. Las Gltimas recomendaciones sobre
ingesta de proteinas en estos pacientes indican apor-
tar al menos el 100% de las DRI, aumentando el aporte
en la medida suficiente para garantizar el anabolismo y
procurando un aporte de calorias no proteicas adecuado.
Con frecuencia, estos pacientes presentan desnutricion
al principio de la vida y son subsidiarios de nutricion
enteral para optimizar los aportes sin menoscabo de la
funcion renal. Para la valoracion y sequimiento nutri-
cional puede ser Util la combinacion de varias técnicas,
como la antropometria y la bioimpedancia, que permitan
formar una mejor imagen de como esta el paciente!.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

» Nino de 2 anos y 8 meses en situacion de enfermedad
renal cronica (ERC) estadio 4 secundaria a poliquisto-
sis hepatorrenal autosoémica recesiva (POHRAR), remi-
tido para valoracion como candidato a trasplante.

» Antecedentes familiares: primer hijo de padres
sanos no consanguineos, ambos portadores de
variantes del gen PKHD1. No se refieren otros ante-
cedentes de interés para el proceso actual.

+ Antecedentes personales: diagnostico prenatal de
POHRAR; prematuridad de 36 semanas; parto indu-
cido por oligpamnios grave. Peso al nacimiento
2.630 g (p49, -0,04 DE).

»  Enfermedad actual: POHRAR por mutacion gen PKHD1

de diagnostico prenatal, que en el momento de la

consulta presenta:

- ERC estadio 4 (filtrado glomerular 27 ml/min/1,73
m).

- Hipertension arterial grave desde el nacimiento y
en tratamiento actual can 4 farmacos.

- Anemia de origen multifactorial.

- Hiperparatiroidisma secundario.

- Hipertension portal. Colangitis de repeticion.

» Tratamiento en el momento de la consulta: amlo-
dipino, prapranolol, enalapril, metolazona, hierro,
darbopoetina, carbonato célcico, alfa-calcidiol,
bicarbonato sadico, resina en fase calcica, alopu-
rinol, acido ursodesoxicolico, quimioprofilaxis con
trimetoprim-sulfametoxazol.

Dieta actual
Come por boca, con preferencia por alimentos tri-

turados o liquidos. Sus padres no refieren sintomas de
disfagia ni de reflujo gastroesofagico. Si refieren que
realiza una dieta muy restringida en proteinas por indi-
cacion previa, con raciones que en general consideran
pequenas.

» Lécteos: toma 200 mL de leche entera y un yogur
diarios.

« Carnes, pescados, huevo: 2 raciones por semana,
en 2 cenas.

« Legumbres: una racion a la semana.

» Arroz, pasta y otros alimentos ricos en hidratos de
carbono complejos: consumo diario sin restriccion
(raciones pequenas).

« frutasy verduras: consumo diario sin restriccion
(raciones pequenas).
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TABLA 1. Antropometria

Edad 2a8m
Peso ideal para la talla (kg) 11,45
Peso ideal para el magro (kg) 10,3
Peso actual (kg) (DE) 13,1(-0,44)
Talla actual (cm) (DE) 84,7(-2,61)
Relacion P/T (DE) 015(162)
IMC (DE) 18,26 (1,87)
IW% / IN% k4 /1053
PCin (cm) (DE) 672 (3,66)
PB (cm) (DE) 12.3(-3,09)
PCT (mm) (DE) 4,5(-275)
PCB (mm) (DE) 3,8(-2.38)
PCS (mm) (DE) 44 (-1,65)

DE: Desviacion Estandar; IMC: Indice de masa corporal; IW:
Indice de Warterlow; IN: Indice Nutricional; PCin: Perimetro
de cintura; PB: Perimetro del brazo; PCT: Pliegue cutdneo
tricipital; PCB: Pliegue cutdneo bicipital; PCS: Pliegue cutdneo
subescapular.

Exploracion fisica

Aceptable estado general, algo ojeroso. Aspecto
hipotrafico, con escaso paniculo adiposo. Auscultacion
cardiaca ritmica, con soplo sistalico I1l/VI. Auscultacion
pulmanar con buena entrada de aire bilateral, sin ruidos
patolagicos. Abdomen muy distendido. Higado duro y
liso, con hepatomegalia de 8 cm aproximadamente, sin
cruzar linea media. Bazo medial con esplenomegalia.
Masas (renales) palpables en ambos flancos. No ascitis.
No circulacion colateral evidente. Neurolégicamente
activo y colaborador, con buena respuesta a estimulos
y sin signos de focalidad.

Antropometria
Se muestra en la tabla 1.

Pruebas complementarias
» Andlisis de composicion corporal por bioimpedan-
cia: se muestra en la tabla 2.

TABLA 2. Bioimpedancia

Edad 2a8m

AF (°) 25°

MCM (kg)(%)/ N 8,5(651)/ 825
MCG (kg) (%) /N 4,6(34,9)/ 175
MCe (kg) (% MCHM) 2,6(30,4)
ACT (%) / N 6,6(50,1)/ 639
AEC (% ACT)/N 49(742)1 48,7

AF: Angulo de fase; MCM: Masa corporal magra; N: Porcentaje
normal; MCG: Masa corporal grasa; MCe: Masa celular; ACT:
Agua corporal total; AEC: Agua extracelular.

« Bioquimica: glucosa 76 mg/dL; colesterol 79 mg/
dL; triglicéridos 89 mg/dL; cistatina C 3,66 mg/L (FG
estimado por Filler 21 mL/min/1,73 m2); creatinina
1.04 mg/dL; urea 77 mg/dL; urato 5,3 mg/dL; sodio
133 mmol/L; potasio 5.2 mmol/L; cloro 100 mmol/L;
calcio corregido por albimina 8,3 mg/dL; fosfato 4,9
mg/dL; magnesio 2,10 mg/dL; GOT 129 UI/L; GPT 62
UI/L; LDH 209 UI/L; fosfatasa alcalina 246 UI/L; GGT
62 UI/L; colinesterasa 3.490 UI/L; bilirrubina total
0,85 mg/dL; proteinas totales 72 g/dL; albimina 2,6
g/dL; hierro 46 pg/dL; transferrina 78 mg/dL; capa-
cidad total de trasnporte de hierro 110 pg/dL; indice
de saturacion de transferrina 42%; ferritina 13 ng/
mL; calcidiol 24 ng/mL; PTHi 373,4 pg/mL.

« Gasometria venosa: pH 7.41; P0, 57,5 mmHg; PCO,
45,0 mmHg; lactato 1,70 mmol/L; bicarbonato 28,6
mmol/L; exceso de bases 3,4 mmol/L; anion gap 11,8
mmol/L.

REFLEXION

La valoracion nutricional de los ninos con viscero-
megalias plantea dificultades, ya que el peso esta muy
influenciado por el tamano de las visceras y no refleja
con fidelidad el estado nutricional. En estos casos, resulta
atil combinar varias técnicas de valoracion, como una
antropometria mas completa, con medicion de plieques
y perimetros, y un analisis de bioimpedancia. Este ltimo
también tiene limitaciones en este caso ya que, en situa-
ciones con gran aumento del perimetro abdominal, la
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forma del cuerpo se desvia del madelo cilindrico en el
que se basan los calculos de bioimpedancia. No obstante,
esta técnica permite disponer de parametros muy Utiles
en el sequimiento coma el ngulo de fase o el vector de

36
Age (months)

FIGURA 1. Peso para la
edad (curvas OMS).

FIGURA 2. Talla para la
edad (curvas OMS).

bioimpedancia. En las figuras 1, 2y 3 se puede apreciar
como algunos parametros antropométricos pueden arro-
jar valores normales o incluso compatibles can obesidad
(como sucede en este paciente con el peso y el indice de
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masa corporal para la edad). Sin embargo, tanto el peri-
metro del brazo como los pliegues de grasa subcutanea
se encuentran en valores suboptimos, indicando que el
estado nutricional del paciente no es el adecuado.
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FIGURA 3. IMC para la
edad (curvas OMS).

FIGURA 4. Composicion
corporal. Adaptado de
Piccoli et al. El vector
de bioimpedancia del
paciente estd repre-
sentado en rojo con el
ndmero 1.

Con respecto al andlisis de bioimpedancia, este
paciente presenta un vector cuyo extremo se sitla fuera
de las elipses de normalidad de la poblacion general
(Figura 4), lo que indica que los calculos cuantitativos



TABLA 3. Calculo del GEB segun ecuaciones de Schofield
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0-3 arios 3-10 anos 10-18 anos
Nifios 0/167P + 1517.4T - 6176 19,6P +130,3T + 4149 16,25P +137.2T + 5155
Nifias 16,25P +1023,2T - 413,5 16,97P +161,8T + 3712 8,365P + 465T + 200

P = peso (kg): T=talla (m)

TABLA 4. DRI para las proteinas en nifos con ERC estadios 3-5 (K/D0QI 2008)

Edad DRI (9/kg/dia)
0-6 meses 15

7-12 meses 12

1-3 anos 1.05

4-13 arios 0,95
14-18 afios 0,85

a partir de las formulas disenadas para poblacion sana
no arrojaran valores fiables. Sin embargo, si es 0til la
observacion de la direccion del propio vector, situado
en un cuadrante que indica edema y baja celularidad,
y del dngulo de fase, que permitira valorar la evolucion.
En la figura 4, el vector de bioimpedancia del paciente
esta representado en rojo con el numero 1.

Con los datos de la anamnesis, antropométricos y
de bioimpedancia se diagnostica como condicién mas
probable una situacion de desnutricion cranica grave
con alteraciones de la composicion corporal.

Calculo de los requerimientos energéticos

En ninos con ERC de grado 2 a 5 se recomienda un
aporte calorico similar al de la poblacion general2?). Para
estimarlo, se puede utilizar el valor del gasto energetico
basal (GEB) calculado mediante formulas predictivas
comao la de Schofield, corregido mediante un factor que
incluya actividad fisica y crecimiento (‘physical activity
level” 0 PAL), como se refleja en la tabla 3.

Aplicando la ecuacion en el paciente, se obtiene un
valor aproximado de GEB de 670 Kcal/dia. Los valores de
PAL han sido descritos por la OMS y estan publicados en
el documento “Human Energy Requirements” de 20044\
Para la edad del paciente y siendo varon, el valor de PAL

ERC 3 (g/kg/dia) ERC 4-5 (g/kg/dia)
(100-140%DRI) (100-120%DRI)
15-21 15-18
12-17 12-15
105-15 105-1,25
0,95-1,35 0.95-115
0,85-12 0,85-105

correspondiente para aplicar sobre el GEB es de 1/4. Por lo
tanto, aplicando este factor sobre el GEB del paciente, los
requerimientas estimados son 670x14 =938 Kcal/dia. Este
valor debe ser considerado con cautela, puesto que el GEB
se ha calculado en base al peso y este estd influenciado
por las visceromegalias, por lo que el valor final podria ser
menor. No obstante, teniendo en cuenta que se trata de
un paciente malnutrido, habra que tener en cuenta que
Se necesitara aportar energia extra para la recuperacion
nutricional. Por ello, el valor calculado de 938 Kcal diarias
puede considerarse adecuado inicialmente, debiendo ser
madificado en funcion de la evolucion del paciente.

Calculo de los requerimientos proteicos

Las guias K/DOQ!I de 2008 recomiendan un aporte
proteico del 100-140% de las DRI en ninos con ERC
estadio 3y del 100-120% de las DRI en ninos con ERC
estadios 4-565., El aporte debe hacerse en gramos por
kg de peso ideal (Tabla 4)87. El paciente de este caso
clinico tiene una talla de 84,7 cm, a la que corresponde
un peso ideal de 11,5 kg, que es el que se utilizaria para
calcular los requerimientos proteicos. Segun esto, sus
requerimientos se situarian en 14,5 gramos diarios, apro-
ximadamente. No obstante, como ya se ha comentado,
su estado de desnutricion hace necesario aportar una



Ny

A. Morais Lopez, J.D. Andrade Guerrero

Reactancia Xc/T (Ohm/m)

Doy, -
esh; e tau

v/,
h ”U/UOS
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cantidad extra para la recuperacion, por lo que este valor
obtenido sera el minimo del que partir y sus necesidades
reales seran probablemente mayares. Este es un punto
importante a tener en cuenta a la hora de promover el
anabolisma y el crecimiento y evitar que el paciente esté
sobre restringido: partiendo del calculo tedrico inicial,
se debe aportar la cantidad suficiente para promover el
crecimiento, que en muchas ocasiones sera mayor que
la que indican los célculos.

Teniendo en cuenta los requerimientos del paciente,
la necesidad de aportar energia para la recuperacion
nutricional y las caracteristicas de su ingesta (basada en
lacteos, arroz, pastay pan, fundamentalmente), se indico
iniciar nutricion enteral por sonda nasogastrica comple-
mentaria a la dieta por via oral, administrando farmula
especifica para ERC combinada con formula pediatrica
hipercaldrica y ajustando el aporte de proteinas a su
grado de ERC y requerimientos energéticos totales. La
composicion de la nutricion enteral fue madificada en
funcion de los niveles de electrolitos y de la evolucion
de la ingesta oral. Las indicaciones de instauracion de
nutricion enteral en el paciente can enfermedad renal
incluyen ERC de inicio en el primer ano de vida, pacien-
tes (especialmente menores de 5 afios) con o sin malnu-
tricion que no sean capaces de ingerir por via oral sus

meses (vectores nimero
2y3).

requerimientos o en los que no sea posible controlar
las alteraciones metabdlicas y pacientes malnutridos
en insuficiencia renal terminal, entre otrase®.

EVOLUCION

Tras el inicio de la nutricion enteral el paciente
inicio ganancia ponderal ascendente, aunque lenta.
Se mantuvo formula normoproteica para la nutricion
enteral, completando la dieta con alimentos naturales,
que fue ingiriendo en cantidad creciente. Evolutiva-
mente presento tendencia a la hiperpotasemia, (5,6-5,7
mmol/L), por lo que se restringio el aporte de potasio
en la dieta natural, con buen control. Se prefirio esta
medida a cambiar la férmula de nutricion enteral a una
con menos potasio (especifica para paciente renal) para
asegurar mejor la ingesta proteica necesaria a través
de una formula estandar.

Durante los meses posteriores presentd buena
evolucion, manteniendo adecuado control metabglica
y ganancia ponderoestatural ascendente. Se observd
también mejorfa progresiva en la compaosicion corporal,
con aumento de masa celular y disminucion de agua
corporal, parametros reflejados en la mejoria del angulo
de fase (Figura 5y Tabla 5).



TABLA 5. Evolucion de antropometria y bioimpedancia
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Nutricion en el nifo con enfermedad renal cronica

Edad

Peso kg (DE)
Talla cm (DE)
IMC (DE)

PB (cm) (DE)
PCT mm) (DE)
PCS (mm) (DE)
AF°

MCM (kg) (%) / N
MCG (kg) (%) / N
MCe (kg) (% MCM)
ACT(%)/ N

AEC (% ACT)/ N

2a8m Jabm
13.1(-0,44) 16(-012)
84,7(-2,61) 89(-2,65)
18,26 (+1,87) 18,94 (+2,45)
12,3(-3,09) 128(-277)
45(-2,75) 5(-21)

44 (-1,65) 4,6(-1,21)
25° 4,5°
85(651%)/ 825 9,7(64,6%)/ 825
4,6(349%) /175 53(353%) /175
2,6(304%) 3,85(39,1%)
6.6(50.1%)/ 63,9 753(50,2%)/ 639
49(74,2%) 1 487 527(70%)/ 48,7
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RESUMEN

Un estado nutricional adecuado es fundamental en
cualguier situacion de la vida de un nino, constituyendo
uno de los principales indicadores de salud de los que
disponemos. Si un buen estado nutricional es clave
para conseguir un desarrollo y crecimiento adecuados,
su importancia aun es mayor en los estados de enfer-
medad, especialmente si nos referimos al paciente
oncoldgico pediatrico. Aunque clasicamente la mal-
nutricion asociada al cancer era considerada como
un sintoma mas de la enfermedad y no un problema
con entidad prapia, hoy se considera la malnutricion al
diagnostico de cancer un importante factor pronostico
del mismo.

La desnutricion en pacientes pediatricos con cancer
es de naturaleza dinamica, no siendo infrecuente obser-
var que se desarrolle un estado nutricional deteriorado
en ninos previamente sanos durante el tratamiento
anticanceroso posterior. Las causas son multifacto-
riales, existiendo una interaccidn entre las consecuen-
cias iatrogénicas del tratamiento, interacciones entre
el metabolisma energético y de sustratos, y alteraciones
hormonales e inflamatorias®.

Por atro lado, la malnutricion que aparece a lo largo
del tratamiento puede condicionar entre otros, una peor
respuesta inmunitaria, una peor capacidad de cicatriza-
cion de las heridas y unos periodos de hospitalizacion
mas prolongados'®. Ademds, mantener un adecuado
estado nutricional a lo largo del tratamiento es funda-
mental para conseguir que se puedan desarrollar los
protocolos de tratamiento antitumoral.

Presentamas un caso clinico de soporte nutricional
en una paciente pediatrica con un cancer intracraneal.

EVALUACION NUTRICIONAL

Paciente mujer de 7 anos y 3 meses de edad ingre-
sada en planta de hospitalizacion de Pediatria por la
que se solicita interconsulta a la Unidad de Nutricion
Pediatrica por anorexia y perdida de peso.

La nina habia ingresado por primera vez 4 meses
antes por hidrocefalia aguda. El dia anterior habia
comenzado con cefalea, vémitos y sensacion de ines-
tabilidad al caminar. Acudid a Urgencias de su hospital
de origen donde se indicd la realizacion de un estudio
de imagen, en el que se detectd una masa sdlida intra-
ventricular de 5 x 2 cmy una hidrocefalia triventricular
asociada. En ese momento presentaba una somato-
metria normal, con los siguientes valores: peso: 19 kg
(P10, -1,29DE) (Carrascosa et al. 2017), talla: 113 cm (P4,
-1,750E) (Carrascosa et al. 2017), IMC: 14,88 kg/m2 (P37,
-0,320F)(OMS 2006/2007), indices nutricionales: indice
de Waterlow (peso): 93,37%, indice de Waterlow (talla):
92,40%.

Fue derivada a nuestro centro para estudio e inter-
vencion. Se resolvid la hidrocefalia mediante la insercion
de un drenaje ventricular externo. Posteriormente se
realiza cirugia para reseccion de la masa tumoral. La
biopsia intraoperatoria demastrg tumoracion de alto
grado de malignidad. A las 24 horas de la cirugia se
realiza una resonancia magnetica de control en la que
se observa un resto tumoral de unos 5 mm y ademas
un implante tumoral adyacente al quiasma 6ptico y tallo
hipafisario. Los estudios realizados concluyen con el
diagndstico de tumor de parénquima pineal de diferen-
ciacion intermedia metastasico. Se implanta un acceso
venoso central de larga duracidn tipo Port-g-cathy se
inicia tratamiento con radioterapia craneoespinal y qui-
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mioterapia concomitante (carboplatino + vincristina),
sequido posteriormente con tratamiento de consolida-
cion con cisplatino, vincristina y ciclofosfamida.

Las ingestas de la nina en la Gltima semana eran
practicamente nulas, no llegando en ningun caso a
ingerir ni el 25% de lo ofrecido en la bandeja del menu
pediatrico del hospital. Aunque refiere que tiene gana
de comer, dice que no come parque las cosas le saben
mal. Vomita de forma ocasional. Hace deposiciones de
consistencia Bristol 3 a dias alternos. En ese momenta
presenta |os siguientes datos somatométricos:

Peso: 16,6 kg (P2, -2,08DE) (Carrascosa et al. 2017),
talla: 18,5 cm (P10, -1,26DE ) (Carrascosa et al. 2017), IMC:
11,82 kg/m2(<P1,-2,96DF) (OMS 2006/2007), indices nutri-
cionales: indice de Waterlow (peso): 70,76 %, indice de
Waterlow (talla): 94,35%.

En la exploracion fisica la nina presenta unas muco-
sas algo secas, unas masas musculares hipotroficas y
muy escaso paniculo adiposo.

Se realiza una analitica que demostro la existencia
de anemia (hemoglobina 9,9 g/dl, hematocrito 28,1%,
volumen corpuscular medio 78 fL) y niveles insuficientes
de vitamina D (25-0H-vitamina D 26,5 ng/ml), con valores
normales de pruebas hepaticas, lipidos plasmaticos y
una albiimina en rango normal (47 g/L).

Se decide iniciar soporte nutricional con nutricion
enteral (NE) a través de sonda nasogastrica (SNG), pro-
gramando una nutricion a débito continuo nocturna
asociada a la administracion de bolos intermitentes
diurnos variables en funcion de la ingesta espontanea
de la paciente.

Se estiman unas necesidades de energia de unas
1.300 kcal/dia (mediante formula de Schofield) y unos 25
gramos de proteina al dia, y se inicia la administracion
de una fermula polimérica isocaltrica con fibra.

Tras conseguir el aprendizaje adecuado del manejo
de la bomba de nutricion y de los cuidados de la SNG por
parte de los cuidadores de la nina, y una vez comprobada
una adecuada tolerancia de la NE, se decide el alta de
la paciente a domicilio.

REFLEXION

El caso aqui presentado es paradigmatico del
soporte nutricional en el paciente oncoldgico pediatrico.
Ante cualquier diagnostico de cancer en un nino, siempre
debe realizarse una evaluacion del riesgo nutricional que
presenta el paciente, independientemente de su estado

nutricional. En nuestra paciente, al tener un estado nutri-
cional basal normal, en lugar de realizar una valoracion
al diagnostico, se consulte a la Unidad de Nutricion en el
maomento que se detectaron los problemas. En esta valo-
racion se deben tener en cuenta diferentes aspectos. En
primer lugar, se debe realizar una valoracion nutricional
completa, que incluya somatometria, analitica basica,
estimacion de la ingesta y estimacion de las necesidades
de energia y macronutrientes®.

De forma simultanea, se debe clasificar la paciente
en funcion de su riesqo en alto o bajo riesgo de malnu-
tricion. Para ello, deberemos tener en cuenta el tipo de
tumor que tiene el paciente en cuestion. Se consideran
tumores de alto riesgo de malnutricion®: leucemias
linfoides agudas (LLA) de riesgo medio y alto, leucemia
mieloide aguda, leucemias en recaida, tumores solidos
en estadios Il y IV durante el tratamienta inicial, 0 en
recaida, tumores intracraneales que requieran multiples
tratamientos, tumores que requieran tratamiento con
radioterapia y/o cirugia que pudieran afectar al aparato
digestivo a cualquier nivel, histiocitosis con afectacion
visceral y aguellos que requieran trasplantes de médula
gsea.

Por el contrario, LLA de riesgo estandar, tumores
solidos en estadios | y Il, enfermedades que requieren
quimioterapia sin toxicidad digestiva o que incluyan
corticoides, granulomas eosinafilos y enfermedades
tumorales en remisidn, se consideran de bajo riesgo
nutricional.

Por Gltimo, LLA con irradiacion craneal, craneofa-
ringiomas, aquellos casos que requieran dosis alta y
prolongadas de esteroides o irradiacion corporal total,
abdominal o craneal, se consideran situaciones de alto
riesgo de adiposidad®.

Ademas del tipo y tratamiento del tumor, aquellos
pacientes que presentan una ingesta oral suboptima (por
debajo del 75% de las necesidades) o que presentan una
pérdida de peso igual o superior al 5% en el Ultimo mes
(0 mayor del 10% en pacientes con sobrepeso previo),
también seran considerados como de alto riesgo de
desnutricion. Finalmente, los paciente normonutridos
al diagnostico de cancer, cuya ingesta oral alcance al
menos el 75% de sus necesidades o que no hayan per-
dido peso en el dltimo mes, seran considerados de bajo
riesgo de desnutricion.

De acuerdo a lo anteriormente expuesto, vemas que
la paciente de nuestro caso era una paciente en alto
riesgo de desnutricion: se trataba de un tumor intra-



craneal, cuyo tratamiento incluia quimio y radioterapia,
que ademas presentaba unas ingestas orales casi nulas
y que desde el diagnastico habia perdido practicamente
un 13% de su peso corporal.

Una vez realizada la valoracion nutricional, debe
establecerse un plan de actuacion®. En general, siempre
que el aparato digestivo sea funcionante y se estime que
lo va a sequir estando en los 5 dias siguientes, se debe
iniciar una suplementacion de la dieta por via oral. Dicha
suplementacion puede realizarse mediante enrigueci-
miento de la dieta con productos caseros o mediante
suplementos nutricionales saborizados por via oral. Una
vez establecida esta suplementacion, el paciente debe
ser reevaluado precozmente, no mas tarde de 3 dias tras
elinicio de la suplementacian, para valorar si la situacion
ha mejorado y se puede mantener dicha pauta o si, por el
contrario, la situacion ha empeorado y se debe progresar
hacia soportes mas agresivos.

En ese punto, si no existe contraindicacion para
su uso, se debe iniciar alimentacion mediante SNG. En
nuestra paciente, el abordaje fue diferente. Se decidio
obviar el paso intermedio de la suplementacion oral por
la casi nula ingesta que presentaba la nina, asociada
ademas a una disgeusia evidente, lo que nos indicaba
la alta probabilidad de que no fuera capaz de ingerir los
suplementos por su propia voluntad.

La alteracion en la percepcion del gusto o disgeusia
es un sintoma frecuentemente observado en pacientes
pediatricos con cancer, llegando a observarse hasta
en el 60% de los casos”. Su aparicidn condiciona en
muchas acasiones que el nino rechace incluso aque-
llos alimentos que previamente eran sus favoritos. En
ocasiones, determinadas medidas higiénico-dietéticas
(higiene dental adecuada, evitar olores fuertes, servir
los alimentos a temperatura ambiente, uso de hierbas
aromaticas, etc.) permiten controlar el problema, pero
aveces, como en nuestro caso, condicionan una impor-
tante rechazo de la alimentacion oral.

Se decidid iniciar entonces una alimentacion mixta,
con NE a débito continuo nocturna y fraccionada inter-
mitente en bolos por el dia. No existe una pauta estricta
de nutricion que sea aplicable en todos los casos. En
general, se suele preferir una pauta mixta, que asegure
unas ingestas minimas por la noche y que permita que
los pacientes puedan ingerir pequenas cantidades por
via oral, que a su vez pueden ser completadas con bolos
através de la SNG si el paciente no consigue una ingesta
suficiente.

7 4

Tratamiento nutricional en el paciente oncoldgico

Otro punto importante a tener en cuenta es la
seleccion de la fermula apropiada. En general se suele
empezar la suplementacion con farmulas poliméri-
cas isocaldricas (entre 1y 1.2 kcal/ml) completas, que
contengan mezcla de fibras solubles e insolubles. En
casos que requieran restriccion de volumen o que no
se consigan los aportes adecuados, se usaran for-
mulas hipercaléricas (1,5 kcal/ml). Las férmulas oli-
gomeéricas o peptidicas pueden ser utilizadas como
paso previo en casos de nutricion parenteral total
previa prolongada o en casos de mala tolerancia a
las formulas poliméricas.

En aguellos casos que exista contraindicacion para
lainsercion de la SNG (existencia de mucositis de grado 2
0 superior, contaje de plaquetas inferior a 20.000 o exis-
tencia de alteraciones en la coagulacion), no se tolere
la formula de NE o si el intestina no es funcionante, se
debera recurrir a la nutricion parenteral.

EVOLUCION

La nina tolera bien la nutricién nocturna, y hace
ingestas escasas por via oral, por lo que precisa bolos
que le pasan en unos 40 minutos en desayuno, comida y
cena. Alas 3 semanas del inicio del soporte nutricional,
ha mejorado claramente y presenta una somatometria
cOmo sigue:

Peso: 18,9 kg (P5, -1,63DE) (Carrascosa et al. 2017),
talla: 19 cm (P11, -1,24DE) (Carrascosa et al. 2017), IMC:
13,35 kg/m? (P7, -1,50DE) (OMS 2006/2007), indices nutri-
cionales: indice de Waterlow (peso): 80,56%, indice de
Waterlow (talla): 94,75%.

A pesar de la buena recuperacion inicial, presenta
una cierta estabilizacion en el peso y se observa dificul-
tad en tolerar incrementos en las cantidades administra-
das. Impresiona de vaciamiento gastrico enlentecido y
se inicia tratamiento con azitromicina oral. A los 3 meses
de inicio del soporte nutricional con SNG se decide su
retirada y mantener soporte con suplementos orales
hipercalaricos con fibra. Toma dos al dia que tolera bien.

Alos 13 meses de su inicio, finaliza el tratamiento
antitumoral. La nina ya no precisa soporte nutricional y
presenta una somatometria con los siguientes resulta-
dos: peso: 22,3 kg (P9, -1,33DE) (Carrascosa et al. 2017),
talla: 122 cm (P4, -1,770E) (Carrascosa et al. 2017), IMC:
14,98 kg/m2 (P29, -0,56DE) (OMS 2006/2007), indices
nutricionales: indice de Waterlow (peso): 90,80 %, indice
de Waterlow (talla): 93,14%.
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En resumen, los pacientes pediatricos con cancer
presentan alto riesgo de malnutricion, no solo al diag-
nostico sino también a lo largo del tratamiento anti-
canceroso. Precisan una valoracion nutricional precoz,
idealmente al diagndstico de la enfermedad cancerosa y
un seguimiento adecuados para detectar los problemas
nutricionales e instaurar los cambios oportunos en el
tratamiento de forma lo mas precoz posible. El manejo
de estos pacientes en unidades especializadas con un
enfogue multidisciplinar es clave para mejorar la super-
vivencia y la calidad de vida de los mismos.
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RESUMEN

La nutricion es un pilar fundamental en el nino con
trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH). La
pérdida de peso durante la hospitalizacion, la obesidad
y el bajo peso previo al trasplante, se asocian a una
menoar supervivencia. Un soporte nutricional adecuado
puede evitar la malnutricion y mejorar el prongstico de
estos pacientes®.

La mayaria de pacientes, posterior al trasplante,
experimentaran mucaositis, absorcion intestinal limitada
y fallo intestinal, anorexia, nduseas, vomitos y diarreas
entre otros, que afectaran su ingesta dietética y su
estada nutricional®.

Esta descrito en la literatura la asociacion entre
mayores tasas de complicaciones cuanto peor es el
estado nutricional del paciente al finalizar el tras-
plantel?.

Por ello, cuando nos enfrentamos a un paciente
que ha recibido un trasplante de progenitores hema-
topoyéticos, la nutricion es un pilar fundamental, pero,
aun asl, encontramos diferencias y discrepancias en
las diferentes guias y recomendaciones internacionales.

En el ano 2009, importantes sociedades como la
Sociedad Americana de Nutricion Enteral y Parenteral
y la Sociedad Furopea realizaron unas guias acerca del
manejo nutricional indicado en estos pacientes 4,

Se recomienda la nutricion enteral (NE) como
primera opcion y de forma preferente en frente a la
nutricion parenteral (NP) dado el mayor riesgo de
efectos secundarios y complicaciones derivadas de
esta sequnda. Se recomienda Unicamente la nutricion
parenteral en casos de mucositis severa o fallo gas-
trointestinal®).

A continuacion, presentamos el caso de una paciente
de un ano de vida sometida a un trasplante de médula
6sea centrandonos en su manejo nutricional.

EVALUACION NUTRICIONAL

Se trata de una paciente, sexo femenino, de un ano
de vida derivada para sequimiento nutricional posterior
a TPH hace b meses por linfohistiocitosis hemofagocitica
primaria (HLH).

Antecedentes
Destacan como antecedentes familiares unos

padres consanguineos (primos hermanos)y un hermano

mayor de un ano sano.
Antecedentes personales a destacar:

» Diagnosticada de HLH primaria por debut en forma
de sindrome hemofagocitico. Inicig tratamiento
segun protocolo HLH-94 y recibié TPH de sangre de
cordon de donante no emparentado en julio de 2021.
Como complicaciones relevantes posteriores al

trasplante destacan:

»  Shock séptico sin aislamiento microbioldgico en dia
+4 que requirio de ingreso en Unidad de Cuidados
Intensivos Pediatricos (UCIP).

« Enfermedad veno-oclusiva en dia +9 que se trat6
con defibrotide y acido ursodesoxicalico.

« Mucositis grado IV y Ulcera gastrica (Forrest IIB)
durante ingreso en UCIP con hematemesis mode-
rada y melenas que no requirio de tratamiento
hemostatico.

« Enfermedad injerto contra huésped cutaneo grado
IIl, hepético grado IV e intestinal grado IV que recibid
tratamiento corticoideo a b mg/kg/dia, micofenolato
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mofetilo y ciclosporina con posterior buena evolu-
cion. Se inicio tratamiento con ruxolitinib.

» Reactivacion viral por adenovirus que recibid trata-
miento con cidofovir.

« Hipertension aguda multifactorial.

Previo a la realizacion del trasplante, la paciente se
encuentra con nutricion enteral con lactancia mixta de
forma oral y un estado nutricional correcto. El dia +2 de
TPH inicia clinica de mucositis por lo que se coloca SNG
para asequrar correcta NE. Inicialmente realiza alimen-
tacion con lactancia mixta hasta el dia +9 del TPH en
el que dada la complicacion de shock séptico los dias
previos, la pragresion a mucositis grave y episodios de
hematemesis aislados, requiere de inicio de NPy sus-
pension de la NE.

Se realizan varios intentos posteriores de inicio de
NE que, dada la nueva complicacian con shock sép-
tico, EICH intestinal y hepatico, fracasan. Finalmente,
el dia +40 del TPH se inicia NE de forma progresiva con
formula elemental lactante mediante SNG. Escasa tole-
rancia al mismo con regurgitaciones, vomitos y diarreas
frecuentes, por lo que requiere de dilucion de formula
elemental al 10% e inicio de triturados con patata y
zanahoria para mejorar tolerancia. Finalmente, el dia
+40 y tras mejoria de la tolerancia enteral mediante
SNG, se suspende la NPT. Durante todo este procesa, la
paciente realiza un trastorno de conducta alimentaria
en forma de rechazo de la ingesta por boca que obliga
a mantener SNG.

Se mantiene con NE con formula elemental y tritura-
dos hasta el dia +65 post-TPH que ante mejoria de la tole-
rancia se realiza cambio de formula elemental lactante
a formula extensamente hidrolizada semielemental. La
paciente es dada de alta a domicilio en dia +98 post-TPH
con alimentacion con férmula extensamente hidrolizada
mediante SNG y oral con tomas discontinuas durante el
dia y gastroclisis discontinua durante la noche.

Primera visita b meses posteriores al trasplante.
La paciente se encuentra estable con un EICH cutaneo
activo grado Il con dependencia de corticoterapia, pero
en fase de retirada y ruxolitinib. La paciente refiere en
consulta estabilidad sin clinica de vomitos, con buena
tolerancia enteral y con diarreas de consistencia pastosa
sin productos patoldgicos.

Ha sido valorada por logopedia sin objetivar disfagia.

Dieta actual en la valoracidn en la consulta:

« Desayuno alas 9 h: triturado de fruta por boca (100).
- Media manana (12 h): farmula hipercaldrica
polimérica lactante (1 kcal/ml) 150 cc por SNG.

«  Comida(14 h). triturado de pollo + patata + zanahoria

(150 kcal).

«  Merienda (17 h): formula hipercalérica polimérica lac-
tante (1 kcal/ml) 150 cc junto con cereales por SNG.
«  Cena(21h): triturado de pescado + pollo+ zanaharia

por boca (150).

» Gastraclisis nocturna por SNG: 300 ml de férmula

hipercalérica polimérica lactante (1kcal/ml) de 0 h

a 6 am con cereales sin gluten.

Aportacion oral: 600 kcal de formula hipercaldrica
polimérica lactante (1,7 g/kg proteina) + 400 kcal de
nutricion por boca. Total de 1000 kcal/dia.

Estimacion de requerimientos energéticas segun
Guia de nutricion pedidtrica™: 100 kcal/kg: 815 kcal/dia.

Antropometria (OMS 2006/2007):

«  Peso: 8,150 kg (p20, -0,84 DE).

« Talla: 64,5 cm (<P1,-3,83 DE).

«  PC:43cm (P7,-1,47 DE).

«IMC:19,59 kg/m2 (P98, 2,01 DE).

« SC: 0,36 (Férmula de Du Bois).

- Indices nutricionales: Waterlow (peso): 116,31%;
Waterlow (talla): 86,64%; indice nutricional (Shukla):
104,20%.

Exploracion fisica: fenotipo cushingoide con obesi-
dad troncular y cara de luna llena. Buen estado general.
Normocoloreada y normohidratada. Paniculo adiposo de
predominio troncular. Auscultacion cardiorrespiratoria
sin alteraciones. Abdomen blando y depresible, no dolo-
roso, sin masas o megalias.

Dado la situacien actual de la paciente de Cushing
iatrogenico y sobrepeso con estancamiento ponderal,
se decide retirar las tomas del dia por SNG y fomentar
la ingesta de triturados.

REFLEXION

Como vemos en este caso, la paciente inicialmente
se encuentra con un estado nutricional correcto.

Para la valoracion nutricional del paciente oncold-
gico, no existen indicadores que individualmente identi-
fiquen de forma fidedigna el estado nutricional en ninos
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oncoldgicos, sino que deben emplearse varios metodos
de forma conjunta como la antropometria, métodos para
estudiar la composicion corporal (impedancia bioeléc-
trica, absorciometria con rayos X de doble energia,
métodos de dilucion de solutos isotopicos), calculo del
gasto energetico semanal 0 mensualmente, calorimetria
indirecta y/o marcadores analiticos (proteinas, preal-
bimina, albimina, proteina transportadora del retinal,
transtiretina y transferrina)®.

Tras iniciar la fase de acondicionamiento y poste-
rior a recibir el TPH, inicia sintomatologia de mucositis
que obliga a la colocacion de una SNG para asegurar un
aporte caldrico correcto. No hay un consenso basado
en la evidencia sobre qué parametros definen mejor la
indicacion de soporte nutricional. Para estimar el riesgo
de malnutricion y considerar, por tanto, la necesidad de
sequimiento nutricional mas estrecho se han disenado
algunas herramientas como el Nutrition Screening Tool
for Childhood Cancer (SCAN). Sin embargo, la mayoria de
los autores en la literatura actual recomiendan apoyo
nutricional cuando hay una disminucion de la ingesta
oral durante el procesa®.

Varios estudios han demostrado que la desnutricion
es un factor de riesgo independiente para el desarrollo
de EICH mas temprana®.

Por tanto, la NE esta indicada en los pacientes con
TPH con tracto Gl funcionante que no sean capaces de
mantener una ingesta oral de nutrientes adecuada.

Posteriormente y debido a un empeoramiento de la
mucositis y fallo intestinal por complicaciones (infeccio-
nesy EICH), la paciente requiere de nutricion parenteral.
En cuanto a la eleccion en estos pacientes entre NE vs
NPT, cabe destacar dos revisiones sistematicas’™l en
las que se revisan numerosas estudios de comparacion
entre ambos aportes nutricionales. La revision de litera-
tura también demuestra mejores resultados clinicos en
el grupo de NE respecto a variables como supervivencia
global, injerto de neutrdfilos mas temprano y enferme-
dad de injerto contra huesped.

En la practica clinica, la NPT a menudo se prefiere a
la NE debido al dificil manejo de los sintomas gastroin-
testinales en estos pacientes, el grado de malabsorcion
descanocido y problemas con la SNG, pero la propia NPT
esta asociada con efectos secundarios importantes,
principalmente infecciones de catéter, por lo que antes
de indicarla cabe hacer un andlisis detallado del ries-
go-beneficio. Cabe destacar que, por tanto, la indicacion
profilactica de la NPT no esta indicada.

La adherencia a la alimentacion por sonda naso-
gastrica en estos pacientes se ha demastrado que se
logra hasta en el 90%.

Por tanto, podemas concluir que tan rapido como
sea pasible y nos permita nuestro paciente, y tal y como
vemos en nuestro caso expuesto anteriormente, la NE
siempre resulta de eleccion y habra que mantenerla
siempre que sea posible.

Ala hora de la mejor eleccion en cuanto a nutricion
enteral, sera necesario valorar el tipo de dieta y suple-
mentacion con férmula mas adecuada para el paciente.

El ajuste de los requerimientos caltricos y nutri-
cionales debe realizarse por calorimetria indirecta o
mediante la formula de Schofield. Hay que recordar evi-
tar la sobrenutricion que acentuara el hipercatabolismo.

En los Ultimos anas, existe controversia sobre el
riesgo de infecciones asociadas a ciertos alimentos y
que ha llevado al concepto de la dieta neutropénica o
de baja carga bacteriana(aquella que excluye productos
crudos, no pasteurizados y germinados). El alto coste de
estas dietas y la dificultad para la implementacion de
las mismas en la vida del paciente hace que se generen
dudas de su necesidad.

En el estudio de Trifilio et al” no se encontraron
efectos negativos tras la introduccion de frutas crudas
y verduras en cuanto a aumento de infecciones o mor-
talidad, pero ademas, si se reportaron tasas mayores de
infeccion en aquellos pacientes que realizaban una dieta
neutropénica. Estos resultados y en combinacion con
observaciones en estudios previos, plantea la necesidad
estricta de este tipo de dieta para estos pacientes.

Por lo tanto, y de cara a las recomendaciones para
las familias, hay que centrarse en consejos sobre prac-
ticas sequras de manipulacion de alimentos y restric-
ciones de carne, pescado o productos lacteos crudos,
pero se podria permitir frutas y verduras crudas si se ha
realizado un adecuado lavado y/o pelado previo.

En cuanto a la suplementacion con prebidticos y
probicticos, existen pre-estudios examinando el efecto
de estos en el microbioma de los pacientes con TPH,
pero hasta el momento no pueden ser recomendados.

En caso de ser necesaria, la eleccion entre las
distintas formulas que dispanemos en el mercado se
deberd realizar de forma individualizada y atendiendo
a las necesidades de cada paciente.

En el caso de que nuestro paciente muestre sig-
nos de fallo intestinal can mala tolerancia, deberemos
decantarnos por férmulas hidrolizadas o bien incluso
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elementales hasta la mejoria de tolerancia que nos
permita plantear formulas poliméricas ya sean normo
0 hipercaldricas.

EVOLUCION

Durante los meses posteriores, la paciente presenta
ganancia ponderal estable aun y la retirada de tomas
por SNG diurnas (+ 150 g en 5 semanas), mostrando una
mejoria de la tolerancia de triturados orales durante
el dia y GCC nocturna, por lo que se mantiene con la
misma pauta de alimentacidn. Al cabo de dos semanas,
y en relacion al aumento de molestias abdominales, la
paciente pierde 400 gramas en 2 semanas, por lo que
se decide reiniciar suplementacion con tomas diurnas
mediante SNG. Se mantiene sin cambios durante dos
meses con buena ganancia ponderal y estando estable.

Nueva visita 6 meses posteriores al TPH donde
persiste paciente estable y con buen estado general,
ademas de mejorfa de la tolerancia oral y buena ganan-
cia ponderal (+ 700 g en 6 meses, equivalente a un P10,
-1,50 DE y talla 70 cm, con +5 cm en 6 meses equivalente
a un P1, 3,84 DE). Retirada de la SNG 10 dias antes y
resuelta por completo la aversion a biberdn presente
anteriormente. Se decide mantener alimentacion con
tres triturados al dia (dos de verdura y proteina y uno
de fruta) junto con dos-tres tomas durante el dia de
formula hipercaldrica polimérica 150-200 cc con buena
evolucion posterior.
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RESUMEN

La FQ es una enfermedad genética autosémica rece-
siva que conlleva un defecto en una proteina transmem-
brana responsable del transporte de cloro a traves de la
membrana celular (CFTR). El descenso en este transporte
de cloro conlleva un aumento en espesor y viscosidad
de las secreciones favoreciendo la obstruccion, coloni-
zacion y fallo de multiples 6rganos y sistemas.

El principal abjetivo de la intervencion nutricional en
la FO consiste en promover el crecimiento y desarrollo
normal para la edad. Para conseguir el estado nutricional
optimo debemas combatir los tres factores etiologicos
de la desnutricion en FQ: la disminucion de la ingesta,
el incremento de las pérdidas y el aumento del gasto
metabalico. La disminucion de la ingesta es multifacto-
rial. Es habitual la disminucidn del apetito secundaria a
infecciones, farmacos, aspectos psicosociales, diabetes
o trastornos digestivos como el reflujo, la esofagitis o el
estrenimiento. A nivel pancredtico se produce una obs-
truccion de los conductillos pancreaticos y un descenso
en la liberacion de bicarbonato luminal, que conducen
a la destruccion glandular y como consecuencia se
establece una insuficiencia pancreatica exocrina (IPE).
La IPE se une a otras complicaciones a nivel digestivo
(sobrecrecimiento bacteriano e inflamacion intestinal) y
conlleva un incremento de pérdidas caldricas par maldi-
gestion y malabsorcion de nutrientes. Asi mismo, cuando
los trastornas a nivel digestivo se asocian a trastornos
metabdlicos, como la diabetis o la alteracion hepatica,
se incrementaran las pérdidas. Por Ultimo, existe un
aumento en el gasto metabalico secundario al aumento

del trabajo respiratorio y a la respuesta inflamatoria
sistémica secundaria a inflamacion pulmonar cronica
y a infecciones respiratorias.

La situacion nutricional de los pacientes con F() esta
directamente relacionada con la funcién pulmonar y la
supervivencia, como quedo demostrado en el estudio
clasico que compara dos centros de Norte América,
Toronto y Boston durante 1971-1982. Las recomenda-
ciones nutricionales actuales para pacientes con FQ se
basan en el estudio publicado por Stallings en 2008,
quien demostrd que una situacion nutricional dptima
en la infancia se asociaba a una mejor funcion pulmo-
nar de adulto. Basandose en este estudio las guias de
manejo de pacientes con F( recomiendan un peso para
la talla o un percentil de IMC de 50. Estudios posteriores
reafirman estas recomendaciones nutricionales y hallan
mejor funcign pulmonar a la edad de 6-18 anos en los
pacientes con un percentil de peso para la edad a los 4
anos >10%. Los pacientes con percentil de peso para
la edad >50% a la edad de 4 anos presentan a la larga
menos exacerbaciones respiratorias, menos dias de
ingreso hospitalario, menor diabetes o intolerancia a la
glucosa, mejor crecimiento y mayor supervivencia. Los
estudios mencionados concluyen que la desnutricion
en la infancia de pacientes con F( predispone a adultos
con menor calidad de vida, menor supervivencia y un
mayor riesgo de diabetes relacionada con F0, afectacion
hepética y osteopenia u osteoporosist.

Tras la implementacion del cribado neonatal hemos
observado un gran cambio en la situacion nutricional de
nuestros pacientes, ya que los pacientes diagnostica-
dos por cribado permiten una intervencion nutricional
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FIGURA 1. Radiografia de abdomen: dilatacion de asas intes-
tinales.

precoz y esto conlleva mejores resultados nutricionales.
Previa implementacion del cribaje la mayoria de pacien-
tes retrasaba el diagndstico hasta la aparicion de una
situacion de malnutricign, y una gran parte mantenian
el fallo de medro y los déficits nutricionales persistian
en el tiempa®.

EVALUACION NUTRICIONAL

Historia clinica

Paciente que ingresa en nuestro centro a los 30
dias de vida con diagnéstico tardio de fibrasis guistica.

Corresponde a sequnda gestacion. No presenta
antecedentes familiares de interés ni consanguinidad.
Gestacion bien controlada. Ecografia prenatal a las 38
semanas donde se objetiva hiperrefringencia intestinal
y dilatacion de asas por probable obstruccion. Cesarea
urgente alas 39 semanas por sufrimiento fetal con test
de Apgar 6/9. Peso al nacimiento adecuado a la edad
gestacional de 2.900 g (P26,-0,6 DE), talla 49 cm (p43,
-0,17DE). Ingresa directamente en la Unidad de Cuida-
dos Intensivos Neonatales por cuadro de obstruccion
intestinal compatible con ileo meconial. A las 24 horas
se realiza intervencion quirdrgica donde se objetiva vol-
vulacidn ileal y necrosis extensa de asas intestinales

FIGURA 2. Enema opaco: cambio de calibre entre Gltimas
asas de ileon y valvula ileacecal, coincidiendo con zona de
anastomosis previa.

que precisa reseccion de 55 cm de intestino delgado
e ileostomia. Reanastomosis yeyuno-ileal a los 28 dias
de vida. Presenta mala ganancia ponderal atribuida a
ostomia de alto débito. A los 30 dias de vida avisan por
despistaje positivo para fibrosis quistica en la prueba
de diagndstico precoz con mutacion delta F508 homo-
cigota, por lo que se deriva a centro de referencia para
tratamiento y seguimiento.

A su llegada con 30 dias de vida, presenta distension
abdominal con vomitos y tolerancia parcial de las tomas.
Presenta un aspecto desnutrido con peso 3.120 g (<P1,
-2,89 DE), longitud 51 cm (-2 DE) e IMC 119(-2,5 DE)(segun
graficas OMS). Se realiza radiografia de abdomen (Figura 1)
que muestra dilatacion de asas intestinales y enema opaco
(Figura 2) que objetiva cambio de calibre entre Ultimas
asas de fleon y valvula ileocecal, coincidiendo con zona de
anastomosis previa. Ante sospecha de estenosis anasto-
matica, se realiza laparotomia exploradora con reseccion
de tramo estenatico y reanastomosis yeyuno-calica tér-
mino-terminal. Tras la intervencion presenta una buena
evolucion postquirrgica y se reinicia nutricion enteral
oral progresiva con lactancia materna suplementada
con aceite MCT 2% v cloruro sédico (2 mg/kg/dia) junto
a tratamiento sustitutivo con pancreatina y vitaminas
liposolubles. A nivel clinico presenta evolucion ponderal
ascendente y correcto control de la esteatorrea, aungue



7 4

Tratamiento nutricional en el paciente con fibrosis quistica: neonato con ileo meconial y proctocalitis alérgica

P97

P50

P3

0 1 2 3 4 65 6 7 8 9 1010

Edad (meses)

FIGURA 3. Curva ponderal.

requiere un elevado aporte de pancreatina(10.000-12.000
Ul/kg/dia)junto a inhibidor de la bomba de protones.

Alos 3 meses de edad, en contexto de introduccion
de suplemento con férmula de inicio, presenta depo-
siciones con restos hematicos que ceden al retirar la
misma. Se introduce suplemento con férmula extensa-
mente hidrolizada junto con exclusion en dieta materna
de proteina de leche de vaca y soja, con reaparicion de
la clinica. Ante prueba de exclusion y provocacion posi-
tiva, refractaria a formula extensamente hidrolizada y
prick-test a proteina de leche de vaca y soja negativos,
se etiqueta de alergia no Igk mediada tipo proctocolitis
alérgica y se inicia formula elemental.

12

13 7 18 19 2021 22 23 2

EVOLUCION

Ante paciente con alergia a proteina de leche de
vaca no Igk mediada refractaria a formula extensa-
mente hidrolizada, se decide iniciar suplementacion de
la lactancia materna con una férmula elemental rica
en triglicéridos de cadena media (MCT)y probidticos.
La formula elemental permite la resolucion de la proc-
tocolitis. El alto contenido en MCT junto con el manejo
enzimatico, vitaminico y nutricional de la paciente per-
mite una Optima ganancia ponderal con normalizacion
de percentiles, obteniendo un IMC de 17 (P55) a los 6
meses de edad (Figura 3).
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REFLEXION

Elleo meconial (IM) es la complicacion méas precoz
en fibrosis quistica. Afecta a recién nacidos que pre-
sentan una obstruccion intestinal severa causada por
actmulo de mecanio anormalmente viscoso en la luz de
intestino delgado medio o distal. Se presenta en casi el
20% de los pacientes con fibrosis quistica e insuficien-
cia pancreatica. Aungue los estudios han demostrado
gue genes moduladores no-CFTR contribuyen a la sus-
ceptibilidad a presentar IM, el papel del genotipo de CFTR
es determinante ya que solo las mutaciones mas severas
asociadas a insuficiencia pancreatica lo presentan®. £l
IM no es una entidad exclusiva de F0, existen otras enti-
dades o factores de riesgo que asocian su presentacion,
como prematuridad, bajo peso para la edad gestacional,
uso de sulfato de magnesio, cesarea o diabetes materna;
a pesar de ello, ante un caso de IM debemos pensar y
descartar siempre en primer lugar la FQ®.

Ante un neonato con sangrado rectal tras descartar
infecciones o enteracolitis necrotizante debemos plan-
tear el diagndstico diferencial de proctocolitis alérgica,
que es una colitis inflamatoria benigna resultante de
una reaccion inmunoldgica no Igk mediada a protei-
nas ingeridas, principalmente a la PLV. Esta entidad se
caracteriza por cambios inflamatorios en colon distal
que se presentan en forma de sangre con moco en las
heces de un lactante de aspecto sano y con una curva
pondero-estatural conservada. Se presenta durante los
primeros meses de vida y resuelve habitualmente entre
los 8-12 meses.

La literatura acerca de la coexistencia de alergia
alimentaria y fibrosis quistica es muy escasa. Lucarelli
describe 20 pacientes con diagndstico de fibrosis quis-
tica tratados con suplementacion enzimatica y soporte
nutricional, que presentaban persistencia de sintomas
gastrointestinales o no mejoria en el estado nutricional,
quienes tras realizar dieta de exclusion a la proteina de
leche de vaca y a la proteina de huevo durante cuatro a
seis semanas tuvieron mejoria clinica; tras la reintroduc-
cion de los alérgenos reaparecian los sintomas®®. Pos-
teriormente, Goralski publicé un reporte de tres casos
de pacientes con diagnastico de fibrosis quistica con
insuficiencia pancredtica y sintomas digestivos persis-
tentes, en los que se realizo una gastroscopia con biopsia
esofagica que confirmo el diagnastico de esofagitis eosi-
nofilica?. Daza reparto la coexistencia de fibrosis quistica
y alergia alimentaria con una prevalencia del 14,8 %©.

La alergia alimentaria y la fibrosis quistica son pato-
logias que pueden coexistir, probablemente el trastorno
de permeabilidad intestinal que presentan los pacientes
con fibrosis quistica puede contribuir a la sensibilizacion
antigenica en nuestro paciente causante de la procto-
colitis alérgica. EI CFTR es esencial en la homeostasis
gastrointestinal, su disfuncion en la FQ produce acidi-
ficacion del pH intestinal, aumento de la viscosidad de
las secreciones, alteracion de la permeabilidad intestinal
al alterar las tight junctions y trastornos en la propia
matilidad intestinal.

El abordaje nutricional de los pacientes con FQ que
han debutado en su forma mas severa, con ileo meco-
nial, malabsorcion y estancamiento ponderal, debe ser
intensivo y basarse en los siguientes pilares:

» Fomento de la lactancia materna con suplemen-
tacion enteral para consequir un aporte caldrico
minimo del 150% del VCT requerido para su edad:;

« Uso de una formula con elevado aporte lipidico en
forma de triglicéridos de cadena media (MCT) que
permite una mejor absorcidn de grasas al no reque-
rir la hidrolisis por parte de la lipasa pancreatica
para su absorcion®)y

» Optimizacion del aporte de pancreatina, sobrepa-
sando en muchas ocasiones la dosis maxima tedrica
recomendada de 10.000 Ul/kg/dia.

En nuestro caso, el desarrollo de una proctocolitis
alérgica dificulté nuestro manejo nutricional optando
por mantener la lactancia materna junto a una suple-
mentacion con formula elemental con MCT y probioti-
c0s, consiguiendo en nuestra paciente una accion triple:
correccion de la proctocalitis, mejoria de la malabsorcion
al incrementar el aporte de MCT y mejorar la inflama-
cion-disbiosis intestinal que presentan estos pacientes
con el uso de probidticos.

El aporte de probidticos en los pacientes con fibrosis
quistica es relevante, ya que estos pacientes presen-
tan inflamacion cronica intestinal, sobrecrecimiento
bacteriano, multiples antibioterapias sistémicas y, en
ocasiones, uso mantenido de inhibidor de bomba de
protones. Estudios recientes sugieren que el uso de
probicticos en pacientes con fibrosis quistica mejora
la inflamacidn a nivel intestinal, disminuye la permea-
bilidad intestinal e incluso tiene un papel a nivel de la
microbiota respiratoria, pudiendo reducir la incidencia
de exacerbaciones respiratorias y confirmando la exis-
tencia del eje intestino-pulmon en fibrosis quisticat™. A
pesar de esos hallazgos la evidencia cientifica actual no
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permite la implementacion generalizada de los probicti-
cos de farma mantenida en fibrosis quistica, aunque s
debe plantearse ante antibioterapia, sobrecrecimiento
bacteriano o dolor abdominal tras optimizacion de pan-
creatina.

+ Lapresencia de ileo meconial nos obliga a realizar
de forma precoz el despistaje de fibrosis quistica.

» Los pacientes con fibrosis quistica y malnutricion
asociada a insuficiencia pancreatica y reseccion
intestinal y/o hepatopatia, tienen indicacion de suple-
mentacion de la lactancia materna can madulo de
MCT o formula hidrolizada con elevado aporte de MCT.

« Son excepcionales los casos que precisan una
formula elemental, siendo la proctocolitis alérgica
refractaria a formula extensamente hidrolizada y/o
asociada a fallo de medro, su principal indicacion.

» Elalto contenido en MCT permite una mejor absor-
cion de grasas en pacientes afectos de fibrosis
quistica con insuficiencia pancreatica exacrina al
no requerir la hidralisis por parte de la lipasa pan-
creatica para su absorcion.

» Lasuplementacidn con probidticos en los pacientes
con fibrosis quistica debe plantearse ante antibio-
terapia, clinica de sobrecrecimiento bacteriano o
dolor abdominal tras optimizacion de pancreatina,
ya que estos pacientes tienen alterado su micro-
bioma al presentar inflamacion intestinal cronica,
multiples antibioterapias sistémicas y, en ocasiones,
uso mantenido de inhibidor de bomba de protones.
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Tratamiento nutric
ente con neumopatia severa

Dac

RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente adolescente
con un cuadro de neumopatia intersticial de mal pro-
nostico y se resalta la importancia de la valoracion
nutricional, la intervencion, el consejo dietético y la
suplementacion oral con una farmula de nutricion
enteral disenada especificamente para pacientes con
patologia respiratoria.

EVALUACION NUTRICIONAL

Anamnesis

Paciente mujer de 14 anos recién diagnosticada
de neumopatia cronica, que se nas intercansulta en
planta de Hospitalizacion para valoracion y abordaje
nutricional. Se trata de una adolescente mujer de 14
anas, con antecedentes personales de sibilancias recu-
rrentes hasta los 4 anas y de sibilancias inducidas por
el gjercicio hasta los 8 anos, sin otros antecedentes
personales o familiares de interés, que se diagnastica
hace unas semanas de neumopatia intersticial no espe-
cifica. La historia respiratoria comienza 6 meses antes,
en forma de tos seca y perdida progresiva de peso de
hasta b kg. Seis semanas antes de la interconsulta,
ingresa en planta de hospitalizacion por fiebre y tos
seca que evoluciona a un cuadro de disnea progresiva,
a pesar de realizar un ciclo con tratamiento antibidtico.
No existian desencadenantes ambientales evidentes ni
antecedentes familiares de relevancia. Desde el punto
de vista clinico, ademas de la disnea, lo mas relevante
era la hipoxemia mantenida, con necesidad de oxige-
noterapia continua en gafas nasales. En relacion a las
pruebas complementarias realizadas, la radiografia de
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FIGURA 1. Radiografia de torax: patron intersticial bilateral.

térax mostraba un patron intersticial bilateral (Figura
1)y la TC de torax un patron bilateral en vidrio esme-
rilado (Figura 2). El estudio analitico solo mostré una
elevacion llamativa de marcadores inflamatorios y un
déficit moderado de vitamina D. Se realiz6 broncoscopia,
lavado broncoalveolar y biopsia transbronquial que no
permitio alcanzar el diagndstico. Tras estos procedi-
mientos presentd un franco deterioro respiratorio que
mativé su ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos
pediatricos, precisando ventilacion mecanica y 6xido
nitrico inhalado. Con esta evolucidn, y tras garantizar
la ausencia de infeccion, se decide iniciar tratamiento
esteraideo intravenoso a dosis altas, presentando una
aceptable respuesta inicial. Tras conseguir la extuba-
cien, se puso en evidencia la imposibilidad de retirar
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FIGURA 2. TC de torax: patron bilateral en vidrio esmerilado.

la oxigenoterapia, que era necesaria de forma intermi-
tente alo largo de todo el dia. Se amplig estudio con una
espirometria (que mostraba un patron restrictivo grave,
sin respuesta a broncodilatador, Figura 3), un estudio
cardioldgico (normal), un panel analitico de neumonitis

por hipersensibilidad, de neumopatfa intersticial, de
inmunodeficiencias y un panel genético (todo negativo)
asi como una biopsia pulmonar por toracoscapia que
sugeria el diagndstico de una neumopatfa intersticial no
especifica con datos histologicos de fibrosis pulmanar
leve. Se inicia tratamiento con azitromicina y pulsos de
esteroides, con aceptable evolucidn posterior.

Dieta actual

Men( estandar de 1.800 kcal (consume aproxima-
damente la mitad: dieta escasa en fruta y verdura con
elevado consumo de productos procesados) + 10 2
batidos isocaldricos normoproteicos segun apetencia
(consume uno al dia).

Exploracion fisica

«  Antropometria: peso: 40 kg (P5, -1,62DE) talla: 152 cm
(P2, -1,97DE), IMC: 17,31 kg/m2 (P13, -1,13DE) (Carras-
cosa et al. 2017). Pliegues: Tricipital (PCT): 9 mm (P5,
-1,67DE), Subescapular (PCSE): 7 mm (P5, -1,61DE),
Suprailiaco (PCSI): 5 mm (P3, -1,89DE) [ Serra Majem
et al. 2002 (enKid)]. Perimetro braquial: 20 cm [P3,
-191DE) (Serra Majem et al. 2002 (enkKid)].

Pre-BD LI Post-BD
 ESPIROMETRIA Real Tedrico %Tedrico LIN Real %Tedrico %Cambio
FVC(L) 127 3.80 35 30 1.36 35 +]
FEVI(L) 120 3.28 6 262 12 36 +
FEVI/FVC (%) 9% 85 m 75 89 104 -6
FEF 25% (L/sec) 373 8.25 4 3.67 4k -1
FEF 75% (L/sec) 1.02 37 27 112 30 +J
FEF 25-75% (L/sec) 2.23 357 62 222 242 67 +8
FEF Max (L/sec) 392 6.80 57 485 378 hh -3
FIVC (L) 120 131 +J
FIF Max (L/sec) 2.36 214 -9
PEF (L/min) 235.0 226.7 -3
FEF 50%/FIF50% (%) 249 90-100 208 -16
Back Extrap Vol (L) 0.04 0.04 -4

FvC Fve

107 Volumen (L)
8], _

= 2 ‘g’ 2 ‘

S o s

S U234 U f/
* 10 1 2 3 4 5
10 Tiempo (seg)

[ - Tedrico Pre — Post ] \ Pre — Post |

FIGURA 3. Espirometria: patron restrictiva sin respuesta a test de broncodilatacion.
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«  Composicion corporal: Densidad corporal: 1,05; Por-
centaje de grasa corporal: 21,43 % (Férmula de Siri);
Masa grasa: 8,57 kg; Masa libre de grasa: 31,43 kg.

- Gasto energético: Factor de actividad: (PAL: actividad
fisica ligera).

- OMS: GEB1.234,00 kcal/24 h GET 1.851,00 keal/24 h.
- Schofield (PyT): GEB1.242,31 kcal/24 h GET 1.863 47
kcal/24 h.

»  Escoliosis dorsal. FC: 78 Ipm; FR 22 rpm; T2 36,7°C;
TAT0/60 mmhg; Sat0, 83-90% aire ambiente, >92%
con 0, en gafas nasales. Piel: acrocianosis; sin hipo-
cratismo digital. Cardiovascular: no soplos ni rui-
dos sobreagregados. Respiratorio: tdrax simétrico,
murmullo vesicular disminuido en ambos campos
pulmonares. No ruidos sobreagregados. No uso de
musculatura accesaria. Abdomen sin hallazgos. RHA
presentes. Sistema nervioso: sin hallazgos.

Ademas de las referidas en la anamnesis:

+ Hemograma: normalidad de serie blanca y plaquetar.
Eritrocitos: 5,59 M/ul. Hemoglobina 16,0 g/dl. VCM,
HCM, CHCM, RDW normales.

+  Gasometria venosa: normal.

» Estudio de coagulacion: normal.

» lonograma normal. PCR: 14 mg/dl. VSG: 31 mm/h.

«  Ferritina normal.

»  Albdmina: 4,5 g/dL, Prealbdmina: 14 mg/dI. Proteina
ligada al retinol: 1,5 mg/dl.

» Vitamina A, E, vitamina B12, &cido félico: normales.
Vitamina D: 18 ng/dl.

REFLEXION

La fibrosis pulmanar (FP) en el paciente peditrico
es una condicion poco descrita, presente en algunas
formas especificas de la enfermedad pulmonar inters-
ticial infantil o sindrome CHILD (CHILD, children’s inters-
titial lung disease). El sindrome CHILD adna un grupo
de enfermedades raras que afectan a los alveolos y a
los tejidos perialveolares que originan alteraciones del
intercambio gaseoso. Constituyen un grupo numeroso
de enfermedades raras, con mas de 200 entidades y
con una prevalencia inferior 1/100.000. Para facilitar
su diagnostico, ademas de descartar otras causas fre-
cuentes de enfermedad pulmonar (fibrosis quistica,
inmunodeficiencias, cardiopatia congénita, infeccion
pulmonar, displasia broncopulmonar, discinesia ciliar

primaria o sindrome aspirativo recurrente), se requieren

tres condiciones de entre las cuatro siguientes?:

1. Sintomas respiratorios: tos, dificultad respiratoria
y mala tolerancia al gjercicio.

2. Signos clinicos: taquipnea en reposo, estertores a
la auscultacion, tiraje, acropaquias, retraso en el
crecimiento o insuficiencia respiratoria.

3. Hipoxemia con el gjercicio y/o en reposo.

4. Infiltrados difusos en la radiografia o la tomografia
computarizada (TC) de térax.

La neumopatia intersticial no especifica (NINE o
NSIP, nanspecific interstitial pneumonia) es uno de los
cuadros que forman parte del sindrome chlLD, que puede
asociarse a FP. Desde un punto de vista diagnostico, los
hallazgos en la TC suelen ser opacidades en vidrio des-
lustrado y un patran intersticial reticular sin gradiente
de afectacion apico-basal (la presencia de gradiente
se presenta en estadios avanzados de la enfermedad).
Histologicamente, la NINE se caracteriza por la ausencia
de una afectacion parenquimatosa evidente, por un res-
peto relativa del lecho capilar, por la presencia de unas
paredes alveolares engrosadas, por el reclutamiento de
células inflamatorias, por una leve a moderada activa-
cion fibroblastica y por la presencia leve a moderada de
depositos colagenoss).

En lo que respecta a la afectacion nutricional de este
tipo de cuadros, la oxigenacion esta comprometida de
forma variable, y esto conduce a problemas en el uso de
nutrientes, en la generacion de energia y en la utilizacion
de esta por los distintos tejidos y drganos. Particular-
mente, las neumopatias intersticiales incrementan de
manera sustancial las necesidades energética y pro-
teica, provocanda, en muchas ocasiones, una pérdida
de peso y una reduccion de la masa magra. Ademas, las
complicaciones de la enfermedad o sus tratamientos
pueden dificultar aun mas la ingesta de nutrientes y el
rendimiento nutricional de estos. Varios factores pueden
tener un impacto negativo en el estado nutricional, como
una mayor carga de los musculos respiratorios, una libe-
racion aumentada de mediadores de la inflamacion, la
hipoxemia cronica y una inactividad fisica mas o menos
permanentet.

Una parte fundamental de la atencion de este tipo
de pacientes es la evaluacion nutricional, la interven-
cion y el consejo especializado. Desgraciadamente, y
a diferencia de otras enfermedades respiratorias, no
hay recomendaciones nutricionales especificas, mas
alla de las recomendaciones de expertos y a excep-
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cion de las recomendaciones dietéticas, para reducir
los efectos secundarios de ciertos tratamientos. Por
tanto, las recomendaciones que se plantean se suelen
extrapolar de las recomendaciones para otras enfer-
medades respiratorias y de las recomendaciones dadas
para el paciente adulto, especialmente en el caso de
los pacientes adolescentest®. Al igual que se realiza en
otras enfermedades pulmonares cranicas, el estado
nutricional puede evaluarse considerando la ingesta de
nutrientes, el gasto energético, la composicien corporal,
los datos de laboratorio y ciertas funciones corporales.
El objetivo fundamental del tratamiento nutricional es
prevenir y tratar la desnutricion en todas sus formas,
adaptando la dieta oral a los requerimientos y a las
caracteristicas clinicas de cada paciente. Cuando las
recomendaciones de dieta oral no resultan suficientes,
los suplementos nutricionales orales pueden contribuir a
que el paciente alcance sus requerimientos. La nutricion
enteral por sonda nasoentérica se utilizara en pacien-
tes con desnutricion o riesgo nutricional en los que el
tratamiento con dieta oral o suplementos nutricionales
orales no alcance los requerimientos, o bien exista una
alteracion grave de la sequridad de la deglucion.

Con respecto a la antropometria, en este grupo de
pacientes y especialmente en los adolescentes, al igual
que sucede con el paciente adulto, puede esperarse una
mayor proporcion de pacientes con sobrepeso u obesi-
dad?. Estos pacientes suelen tener mejor prondstico en
fases iniciales de la enfermedad que los pacientes con
un IMC bajo o que presenten pérdida de peso (situacion
muy frecuente). Sin embargo, la presencia de sobrepeso
u obesidad puede tener un gran impacto en etapas mas
avanzadas. Por otro lado, en relacidn a la valoracion de la
composicion corporal, hay estudios que demuestran la
existencia de una masa libre de grasa baja en individuos
con indice de masa corporal normal o incluso alto, lo que
sugiere un estado de subnutricidn en estos pacientes.
Aungue no hay estudios, ni siquiera en adultos, que
hayan puesto de evidencia la mayor presencia de sarco-
penia en este grupo de enfermedades utilizando criterios
internacionales como los propuestos por la ESPEN®), es
importante resaltar que la presencia de sarcopenia es
un predictor negativo de supervivencia en pacientes
con patologia respiratoria cronica®.

En lineas generales, a pacientes desnutridos y con
una masa libre de grasa baja, se recomienda gue la dieta
sea hiperproteica e hipercalorica. Un objetivo racional
para instaurar terapia nutricional en pacientes con

patologia respiratoria de este tipo, es calcular el gasto
energético basal e incrementar un 30% adicional al
gasto calculado. Una distribucion de macronutrientes
que se podria considerar adecuada en estas circuns-
tancias deberia incluir un contenido total de en torno a
un 15-20% de proteinas, fundamentalmente a partir de
alimentos de alto valor biolégico (alimentos que con-
tienen todos los aminodacidos esenciales y nitrégeno en
cantidad suficiente para poder producir los aminoacidos
no esenciales). El aporte hipercaldrico se consequiria
aumentando la ingesta de grasas, pudiendo alcanzar el
40-50% de los aportes (preferentemente acidos grasos
poliinsaturados omega-3, PUFA). Por Gltimo, se reducirian
los aportes de hidratos de carbono de absorcion rapida,
evitando superar el 30% del aporte calorico. La reduc-
cion debe ser a expensas de hidratos de carbano de alto
indice glucémico, manteniendo una ingesta adecuada de
frutas y verduras (bajo indice glucémico). En pacientes
con sobrepeso/abesidad, el abordaje nutricional debe
ajustarse de forma que se consiga un adecuado balance
entre aportes nutricionalmente adecuados y redistribu-
cion de la composicion corporal, incluyenda en el plan
nutricional, si se puede, un régimen de actividad fisica
que potencie la reduccion del porcentaje de masa grasa
a favor del porcentaje de masa libre de grasal.

Enrelacion al estado vitaminico, un estudio reciente
en adultos demostrd que los pacientes con fibrosis pul-
manar tenian concentraciones séricas bajas de vitamina
D, y dicha deficiencia se correlaciond con un aumento en
la morbimortalidad por todas las causas, lo que sugiere
el papel de la vitamina D como factor pronastico y obje-
tivo terapéutico. Aunque todavia no se conoce bien su
papel en la enfermedad, estudios in vitro en entidades
similares han demostrado que esta involucrada en la
inflamacion y remodelado de las vias aéreas, y que
parece tener un papel protector en el desarrollo de la
funcion pulmonar y las infecciones respiratoriaso.

No existen guias sobre el sequimiento nutricional
en pacientes con neumopatias que cursen con fibrosis
pulmonar. En este sentido, el estado nutricional debe-
ria ser reevaluado a intervalos requlares, valorando los
cambios en la situacion clinica y los prablemas nutricio-
nales que puedan presentarse, considerando la ingesta
dietética, los signos y sintomas fisicas relacionados con
la nutricion, los cambios en la composicion corporal, la
estimacion del gasto energético, las pruebas de labora-
torio especificamente dirigidas, las pruebas funcionales
y el nivel de actividad fisical®).
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EVOLUCION

Tras la valoracion del estado nutricional, la eva-
luacian de la dieta actual y tras considerar la opinion
de paciente y familia, se plantea el siguiente abordaje
nutricional:

1. Dieta de 2.300-2.400 kcal, con una distribucion de
macronutrientes de un 15% de proteinas (de alto
valor bioldgico), 50% de grasas (resaltando la impor-
tancia del consumo de una elevada proporcion de
acidos grasos poliinsaturados omega-3)y un 35% de
hidratos de carbono (preferiblemente de bajo indice
glucémico), tal y como se ha indicado previamente.

2. Para cubrir las necesidades estimadas, acordamos
que la ingesta de dieta prescrita se acompane de
algun suplemento enteral por via oral. Tras valorar
las opciones disponibles en el mercado, se apta por
una formula hipercaldrica normaprateica con alto
contenido en grasa y rica en acidos grasos monoin-
saturados (16,5% proteinas, 28% carbohidratos y
55,5% grasas, con una relacion omega-3/omega-6
de 3,9/1y una densidad caldrica de 1,51 kcal/ml).
Objetivo de ingesta, 500 ml/dia, 750 kcal/dia en
forma de suplemento oral.

3. Se complementa el abordaje nutricional prescrito
con la administracion de colecalciferol, 600 Ul/dia,
de forma ininterrumpida, a la par que se insta a la
paciente y a la familia a consumir alimentos ricos
en vitamina D (salman, sardinas en aceite, atln en
aceite...).

Se revisa al mes de iniciar el plan nutricional, tras
ser alta domiciliaria y coincidiendo con la visita al hospi-
tal de dia para la administracion i.v. de esteroides. Reco-
noce una muy buena adherencia a las recomendaciones
dadas, se muestra muy motivada e ingiere sin dificultad
la formula de nutricion enteral que se le ofrece. Desde
el punto de vista respiratario, continta con necesidad
intermitente de oxigenoterapia y continda el tratamiento
prescrito por la Unidad de Neumologia. Se muestran los
datos referentes a la antropometria en ese momento,
con una clara mejoria.

Peso: 42,7 kg (P11, -1,24DE), Talla: 152 cm (P2, -1,970E),
IMC: 18,48 kg/m2 (P28, -0,60DE) (Carrascosa et al. 2017).
Pliegues: Tricipital (PCT): 10 mm (P8, -1,39DE); Subes-
capular (PCSE): 8 mm (P11, -1,22DE); Bicipital (PCB): 6

mm (P13, -112DE); Suprailiaco (PCSI): 7 mm (P11, -1,23DE).
Perimetro braquial: 21 cm (P7, -1.47DE) [(Serra Majem et
al. 2002 (enKid)].

Composicion corporal: Densidad corporal (DC): 105;
Porcentaje de grasa corporal: 21,43% (Formula de Siri).
Masa grasa: 9,15 kg; Masa libre de grasa: 33,55 kg.
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de una nina diagnos-
ticada de la metabolopatia mas frecuente en Espana
(fenilcetonuria) en la época neonatal por el cribado
metabdlico.

Hasta los 3 anos de vida llevd una dieta restric-
tiva en fenilalanina con buen cumplimiento y evolu-
cion neuroldgica correcta. Tras abandonar la dieta al
necesitar volver a su pais con la familia, presentd gran
empeoramiento a nivel de desarrollo psicomotor y de
conducta.

Se enfatiza la necesidad de sequir una dieta con-
trolada en proteinas y fenilalanina a lo largo de la vida
para lograr un prondstico excelente.

EVALUACION NUTRICIONAL

Nina de 6 anos de edad, controlada en la consulta de
Nutricion y Metabolopatias por fenilcetonuria detectada
por cribado neonatal.

Antecedentes personales fisiologicos

Embarazo controlado. Edad gestacional 39 sema-
nas. No hipertension, albuminuria ni edemas. Primeros
movimientos fetales 4 meses.

Parto hospitalario. Apgar 9/10. Al nacimiento: Peso:
3,410 kg (P57 -0,33DE). Longitud: 50 cm (P33 -0,43DE). PC:
35 cm (P4 -0,07DE). IMC: 13,64 kg/m2 (Py 0,51DE). SC:

{0
]
cetonuria
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fen

0,21 m2. Estandares empleados: Fernandez et al. 2011,
OMS 2006/2007.

Antecedentes familiares

Padres de origen caucasico (rumanos) primos her-
manos. Un hermano de 6 anos sano.

No retraso psicomator ni convulsiones en ningun
miembro de la familia.

Diagnostico de fenilcetonuria

« Muestra de cribado neonatal: Phe: 1.629 uM (271
mg/dl) (punto de corte: 96 uM). Ratio Phe/Tyr: 13,53
(punto de corte: 1,7).

- Pterinasy pteridinas en orina. La excrecion de pte-
rinas descarta un defecto en la sintesis y regene-
racion del cofactor BHA. No se detecta la excrecion
de primapterina.

« Actividad dihidropterina reductasa (sangre papel): 1,3
mmoles Ferri C red/min/disco SP. Dentro del rango
normal. Control intraensayo 1,1.

« Mutaciones gen fenilalanina hidroxilasa (PHA):
portadora de dos mutaciones severas en el gen
PHA.c.842C>T/c.1222C>T.

Con estos datos se diagnostica de fenilcetonuria
clasica.

En la base de datos biopku (http://www.biopku.org/
biopku/) se comprueba que de los 92 casos reportados
el 100% corresponden a fenilcetonuria (PKU) clasica,
no respondedores a BH4 y pertenecientes en el 67.5%
a Europa del Este.

89
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EVOLUCION

Durante el sequimiento en la consulta externa desde
el nacimiento a los 3 anos de vida, en que deja de venir
por trasladarse con su familia a su pais de origen, pre-
senta los siguientes tipos de controles:

1. Valores de fenilalanina en sangre

La determinacion de fenilalanina en sangre se rea-
liza cada 1-2 meses en el propio hospital en el primer
ano de vida y después, ademas, cada mes de forma
ambulatoria mediante prueba de sangre en papel. En
todos los casos, y tras las dos primeras determinaciones
después del diagnastico, las cifras han oscilado entre 2,1
y 45 mg/dl (valores normales de 2 a 6 mg/dl).

2. Sequimiento de la dieta prescrita

Durante los primeros meses de vida tamg lactancia
artificial mediante dos formulas (una formula completa
exenta en fenilalanina y otra férmula de inicio) para con-
sequir los apartes recomendados de fenilalanina, para lo
que se empleaba la aplicacion on-fine http://www.nutricia-
profesionales.es/tools/calculadorametabolica/pku.php.

Tras los primeros 6 meses de vida, se inicio |a
diversificacion alimentaria mediante la introduccion
de cereales sin gluten, frutas y verduras de forma pro-
gresiva. Para consequir saber el aporte recomendado
de fenilalanina, proteinas, calorias y micronutrientes se
recurrio a la herramienta dietética de un organizador
dietético metabdlico (http://www.odimet.es)2.

El cumplimiento de la dieta recomendada ha sido
siempre correcto por parte de los padres.

3. Sequimiento del desarrollo fisico

El crecimiento fisico ha sido adecuado. Asi el peso
ha oscilado entre +10y +1.8 z scare DS; Ia longitud entre
+1,3y +1,6 z score DS y el perimetro cefalico entre 1.2
y 1.8z score DS.

4. Seguimiento del desarrollo psicomotor

Los hitos del desarrollo psicomotor se han alcanzado
a las edades habituales. Asi presenta sonrisa social a
los 1,5 meses, sostiene la cabeza a los 3 meses, inicia
sedestacion a los 6 meses y empieza a caminar a los
14 meses. Su lenguaje es adecuado a los 3 anos y se
relaciona bien con otros ninos de su edad en el colegio.

De los 3 a los 6 anos de vida regresa a su pais de
origen (Rumania) por problemas laborales familiares.
Durante ese tiempo afirman no haber ido al hospital de
referencia para controles analiticos ni de dieta. Durante
ese tiempo, la nina es escolarizada y en el colegio pre-
senta problemas de comportamiento, agitacion e hipe-
ractividad.

Tras ponerse en contacto de nuevo con nuestra
Unidad, se realiza a los 6 anos de vida un nuevo control
de fenilalanina en sangre cuyo valor es de 36 mg/dI.

Al tratar de entender la situacion vivida en su
pais, los padres afirman que habian abandonado la
dieta por rechazo de la enfermedad por parte de la
familia (sobre todo de los abuelos)y porque realmente
vefan que su hija era una nina normal. Por ello, la nina
tomaba una dieta normal diversificada con proteinas
de alto valor biolagico (comia carne, pescado, huevos,
legumbres, lacteos y cereales y harinas normales)y no
tomaba ninguna formula especial.

Tras convencer a los padres, se vuelve a retomar
|a dieta tras ser consciente de que los problemas de su
hija son debidos a los niveles elevados de fenilalanina en
sangre. Se les insiste que deben acudir a los controles y
realizar la dieta ya que los valores de fenilalanina estan
muy por encima de la normalidad. Se propone llevar una
dieta controlada en proteinas basada en frutas, verduras
y cereales y harinas hipoproteicas, asi como productos
con proteinas sintéticas sin fenilalanina para disminuir
los niveles de fenilalanina en sangre y asi mejorar el
deterioro cognitivo.

Se realiza un cuestionario dietética retrospectivo del
consumo de alimentos. Destaca el consuma de alimentos
procesados como bolleria y alimentos con alto contenido
en azdcar como zumas, chocolates y gominolas. También
consume de forma habitual carne y procesados carnicos
como hamburguesas, longanizas y fiambre. Consume
pescado, pero muy ocasionalmente. También toma
huevos en tortilla y fritos, y destaca la poca frecuencia
de consumo de fruta y verdura (alimentos que deberfan
ser la base de su alimentacion). La familia no tiene muy
claro los alimentos que debe comer.

Se explica la dieta que debe sequir baja en proteinas
y se les proparcionan unos ejemplos de mends. Debe
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Proteinas de la dieta

Catabolismo de las proteinas
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Fenilalanina

Acido fenilpiravico

Acido fenilacético
\ ?

Efectos sobre la funcion y el desarrollo

fomentar el consumo de fruta y verdura como base de
su alimentacion (una racion de verduras en comida y
otra en cena)y frutas repartidas entre comidas y como
postre de eleccion.

También puede acompanar las comidas y las cenas
con pasta hipoproteica (40 g en crudo por racion) o
pan elaborado con harina baja en proteinas. Se le pro-
porcionan recetas de platos elaborados con alimentos
bajos en proteinas. Se hace hincapié en la importancia
de tomar su formula especial, repartida a lo largo del
dia.

Quedan totalmente prohibidos los alimentos que
contengan proteinas de alto valor proteico, como son
los huevos, las carnes y derivados, pescados y derivados,
y los lacteos y sus derivados. Asimismo, los alimentos de
valor proteico medio coma las legumbres y frutos secos,
son también prohibidos.

Evaluacion y seguimiento

Se cita a la paciente cada 2 meses, comprobando
una mejorfa progresiva de los valores de fenilalanina en
sangre, un mejor cumplimiento de la dieta y una mejoria
en el comportamiento, aunque su nivel de desarrollo
psicomotor es menor que el de los ninos de su edad,
presentando una discapacidad intelectual moderada (C!
45-50)y un trastorno de déficit de atencion. En el cole-
gio los profesores destacan una falta de concentracion
e hiperactividad que mejoran progresivamente en los
ultimos 6 meses.

Fenilalanina hidroxilasa (PAH)

l

Tirosina

L-Dopa

FIGURA 1. Mecanismos de
produccion de dano neuro-
logico en la fenilcetonuria.

REFLEXION

Concepto

La hiperfenilalaninemia (HFA) se refiere a la pre-
sencia de niveles de fenilalanina (Phe) en sangre supe-
riores a 120 pmol/L (2 mg/dl) de forma persistente. La
Phe aumenta cuando hay una alteracion en alguna de
las reacciones enzimaticas necesarias para su hidroxi-
lacian. EI defecto de PAH se denomina fenilcetonuria
(PKU)(OMIM # 261600). Afecta a 1/10.000 nacidos vivos en
Espana. El déficit de PAH es una enfermedad autosomica
recesiva. Hay méas de 500 mutaciones descritas.

Fisiopatologia
El déficit funcional de PAH produce un actmulo de
Phe en sangre y tejidos con su efecto mas deletéreo en
el sistema nervioso central (SNC) por:
» Neurotoxicidad directa de Phe y sus metabolitas
(fenilpiruvato, fenilcetonas y otros).
« Defecto de sintesis de neurotransmisares.
« Sintesis andmala de proteinas a nivel cerebral.
« Aumento de estrés oxidativo.
Se ha descrito una severa reduccion en la cantidad
de mielina que seria la respansable del déficit intelectual
y la neurodegeneracion.

Sintomatologia
Se distinguen basicamente dos tipos de déficit enzi-
matico: grave y leve.
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TABLA 1. Cantidad diaria sugerida de Phe tras el periodo de lavado (van Calcar, 2015)

Concentracion de Phe al diagndstico (pmol/L)
<600
600-1.200
1.200-2.400
>2.400

Déficit grave

» Produce PKU y niveles plasmaticos de Phe > 360
pmol/L (habitualmente > 600 e incluso >1.200
umol/L). La actividad enzimética puede ser menor
del 1 % en algunos casos.

» Tradicionalmente, los pacientes PKU se han clasi-
ficado como:

- Fenilcetonuria suave: niveles de Phe al diagnos-
tico entre 360-1.200 pmol/L (6-20 mg/dl). Tienen
mayor tolerancia a proteinas naturales.

- Fenilcetonuria clasica: niveles de Phe al diagnastico
>1.200 pmol/L (>20 mg/dl). Tienen una tolerancia
a proteinas naturales muy baja y pocos responden
a BH4. Es el caso clinico descrito en el que el valor
del cribado neonatal era de 1.629 pmol/L.

» Estos pacientes tienen un desarrollo normal inicial
hasta que a los 8-12 meses de vida se empieza a evi-
denciar un retraso psicomotor progresivo de grado
variable que puede llegar a ser muy profundo, con
0 sin convulsiones y automutilaciones. En los ninos
mayores, hay una tendencia a la hiperexcitacion y se
han descrito sintomas compatibles con esquizofrenia.

» Sieltratamiento se inicia al nacer, el prondstico es
muy buena. Pero si se inicia tras los primeros meses
de vida la clinica neuroldgica puede mejorar, pero
siempre persistirdn algunas secuelas.

+ Porotro lado, los individuos tratados precozmente
que abandonan total o parcialmente el tratamiento,
como en el caso presentado, pueden sufrir dificulta-
des para la concentracion, irritabilidad, depresion,
ansiedad y mayor riesgo de demencia precoz o
parkinsonismo.

Déficit leve

« Produce hiperfenilalaninemia leve (HFA) y niveles
plasmaticos de Phe de 120 a 360 umol/L. La activi-
dad enzimatica suele ser de un 10 a 35%.

Cantidad de Phe prescrita tras el “periodo de lavado” (mg/kg/dia)

70
55
4h
35

« No necesitan tratamiento y su prondstico es, en
general, excelente.

» No necesitan una restriccion dietética, pero si un
control clinico (especialmente en las mujeres, en
relacion con una posible gestacion) salvo en pacien-
tes que se encuentran en el limite acansejado como
normal para las concentraciones de Phe.

Diagnostico

El diagnostico de PKU se realiza mediante cribado
neonatal en toda Espana desde hace mas de 35 anos.
Actualmente, con la tecnologia del tandem masas, el diag-
nostico se realiza en las primeras 24-48 horas de vida.

Tratamiento nutricional

Tanto la guia de consenso europea como la ameri-
cana recomiendan tratar a todos los recién nacidos con
niveles plasmaticos de Phe > 360 umol/L. El tratamiento
de la PKU es nutricional y durante toda la vida. Se basa
en la restriccion de alimentos con mayor cantidad de
Phe, y la administracion de una farmula especial libre
en Phe que contiene los demas aminoacidos y micronu-
trientes, junto con otros alimentas hipoproteicos.

Para lograr resultados excelentes se necesita®:
» Diagnastico precoz.
- Tratamiento y sequimiento durante toda la vida.
« Control riguroso durante el embarazo de madres

fenilcetondricas.

La concentracion ideal de Phe en sangre es 120-
360 pmol/l hasta los 12 anos y 120-600 pmol/! a partir
de dicha edad.

Tratamiento nutricional en los primeros dias

Puesto que Phe es un aminoacido esencial, reque-
rido para un crecimiento y desarrollo normales, despues
de los dias necesarios de una formula exenta de Phe
("periodo de lavado”) se debe afiadir leche materna o
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TABLA 2. Contenido en fenilalanina, tirosina, proteinas y energia de la formula infantil y la leche materna (en 100 ml)

Componente Formula infantil (al 15%) Leche materna (madura)
Fenilalanina 60 mg 46 mg
Tirosina 58 mg 53 mg
Proteinas 124 1054
Energia 68 kcal 70 keal

TABLA 3. Ingesta energética, de fenilalanina y de tirosina para pacientes con PKU (Blau,2014)

Proteinas
Edad (g/kg/dia)
0-3 meses 23-21
412 meses 21-20
1-2 anos 17
2-3 anos 17
4-6 anos 16
7-9 anos 14
10-12 afos 11
13-15 anos 10
Adolescentes/adultos 09

formula infantil para mantener unos niveles plasmaticos
dentro de un rango seguro. La cantidad necesaria de
Phe varia entre 35y 70 mg/kg sequn la cifra diagndstica
inicial (Tabla 1). Asi pues, para lograr esta cantidad de Phe
se recurre al empleo de lactancia materna o artificial
como fuente de Phe, que se combina con una formula
exenta de Phe. El contenido habitual de la lactancia
materna y artificial en Phe, tirosina, proteinas y energia
se indica en la tabla 214,

Manejo nutricional en el periodo infantil y el adulto

La alimentacion complementaria se introduce a la
misma edad que el resto de lactantes. Las necesidades
caldricas que aportan los macronutrientes deben ser
las apropiadas para cada edad, aunque las necesidades
de proteinas se estiman mayores de las del nino sano
debido a la menor biodisponibilidad de las mezclas de
aminoacidos (Tabla 3.

Tolerancia fenilalanina Aminoacidos sin Phe

(mg/dia) (g/dia)
130-400 3-10
130-400 3-10
130-400 20-50
200-400 20-50
200-400 20-50
200-400 20-50
350-800 50-90
350-800 50-90
450-1.000 60-150

La distribucion de principios inmediatos debe ser
similar a la de ninos y adultos sanos. La Phe es un nutriente
esencial por lo que, aunque se reduce su aporte nunca se
elimina por completo. Es imprescindible mantener estos
aportes de Phe en la dieta, dependiendo del grado de tole-
rancia individual (Tabla 3), que se define como aquella
cantidad de Phe que el paciente puede ingerir sin que
sus niveles en sangre aumenten por encima de los valores
recomendados para su edad. Esta cantidad depende de
la capacidad residual enzimatica de PAH.

Aspectos practicos de la dieta en el paciente con PKU
En la dieta del paciente con PKU se distinguen los
alimentos permitidos, restringidos o prohibidos de la
dieta en funcion del contenido proteico (Tabla 467,
Los alimentos con contenido proteico de alto valor
biologico contienen mayares concentraciones de
Phe junto a otros aminoacidos esenciales, con-
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TABLA 4. Alimentos permitidos, restringidos y no permitidos en la fenilcetonuria en funcion del contenido proteico

Alimentos permitidos

Alimentos restringidos

Alimentos no permitidos

Grupo alimentos mg Phe/100 g Grupo alimentos mg Phe/100 g Grupo alimentos mg Phe/100 g

Fruta fresca 1-232 Cereales 225-1802  Carnesy derivados 363-1.162

Verduras y hortalizas 15-183 Legumbres 200-1.230  Pescadosy mariscos ~ 650-2.450

Tubérculos 99-230 Papillas infantiles 600-850 Huevos y 681-910

ovoproductos

Zumos de frutas 7-2 Pasteleria y bolleria 90-480 Frutos secos 670-1.246
en general

Almidones 8-43 Algas 100-300

Bebidas de avena, arroz 20-148 Horchata chufa™ 182

y almendra**

Aceites vegetales 0 Lacteos™™* 46-1.743

Grasas animales 0-180

Productos especificos 7-383

controlados en proteinas

Azlcar, miel y 0-M

mermeladas*

*Salvo indicacién médico-dietética; **Leer siempre las etiquetas; ***Valoracién individual.

teniendo del orden de unas 50 mg Phe/gramo de
proteinas®®. Estos alimentos son:

- Carnesy derivados.

- Pescados y mariscos.

- Huevos y ovoproductos.

- Leche y derivados lacteos.

» Los alimentos con proteinas de mediano valor biolo-
gico y menor cantidad de Phe, cuyo consumo debe
ser también controlado, son:

- Frutos secaos.
- Legumbres.
- Cereales y derivados (pan, pasta...).

» Losalimentos con proteinas de bajo valor biologicoy
menor concentracion de Phe, por lo que su consumo
es practicamente libre, son:

- Verduras.

- Hortalizas.

- Frutas.

Algunos lacteas pueden considerarse como restrin-
gidos o permitidos en funcion del grado de tolerancia
del paciente.

Por otra parte, la industria comercializa productos
con aminoacidos sin Phe enriquecidos en tirosina y
con un aporte de acidos grasos esenciales, oligoele-
mentos y vitaminast¥ seqln la edad. En Espana estas
productos estan financiados por la Seguridad Social.
Segun el protocolo de la Asociacion Espanola de Errores
Congénitos del Metabolismo, la cantidad recomendada
debe ser aquella que, teniendo en cuenta su tolerancia
a proteinas naturales, permita al paciente alcanzar un
aporte proteico y calorico normal para su edad. Se debe
administrar un 20-30% més de la cantidad proteica
calculada, para asegurar su biodisponibilidad. Estos
productos compiten con el transportador de Phe tanto
anivel intestinal como en la barrera hematoencefdlica,
por o que si se administran en varias tomas (6-8 tomas
en lactantes y 3-5 al dia en otras edades) aumentan la
tolerancia a proteinas naturales y reducen la fluctuacion
en los niveles de Phe.

Finalmente, hay productos especiales hipoprotei-
cos(<1% de proteinas), como sucedaneos de alimentos
normales que los pacientes pueden consumir sin res-
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tricciones. Se trata de harinas, galletas, pasta, cereales,
arroces, etc.0.

Con los alimentos indicados se puede hacer una
dieta variada con variadas preparaciones culinarias.
Como la pauta dietética debe ser de por vida, debe
fomentarse la busqueda de nuevas recetas y evitar la
monotania en la dieta.

Debe recordarse el papel del aspartamo, edulcorante
usado en muchos alimentos light, asi como medicamen-
tos, que por hidrdlisis en el intestino libera Phe.
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Aspectos eticos del soporte
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INTRODUCCION

Las dificultades para la alimentacion oral son fre-
cuentes en ninas con paralisis cerebral, en especial en
las formas graves (tetraparética, hipotdnica o disténica,
Gross Motor Function Classification System, GMFCS niveles
IVy V)yllevan, con frecuencia, a ocasionar desnutricion
que influye negativamente en su salud y en su capacidad
de desempeno. Errdneamente durante mucho tiempo
se consideraba que esa desnutricion era una condicion
inexorablemente unida a la situacion clinica y, por tanto,
irremediable. Con el uso creciente del soporte nutricio-
nal enteral se ha demastrado que la desnutricion esta
causada por una ingesta insuficiente para cubrir los
requerimientos nutricionales y, en este caso, prevenible
o corregible si ya es manifiestal.

EVALUACION NUTRICIONAL

Marta es una nina de 3 anos que durante un ingreso
alos 3 meses de edad por una gastroenteritis aguda con
deshidratacion sufrio una trombosis del seno longitudi-
nal superior que le ocasiond un grave dano neurologico.
Como consecuencia presenta una tetraparesia espastica
severa(GMFCS V)(Figura 1), con gran espasticidad y una
movilidad muy limitada. El deterioro neuroldgico es tan
grave que le impide realizar cualquier actividad por si
misma y relacionarse con el entorno; su nivel cognitivo
es como el de una nina de tres meses. Aunque su estado
de salud es aceptable y no tiene historia de neumonias de
repeticion, su crecimiento esta comenzando a separarse

cional enteral en el n
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llamativamente de las curvas de crecimiento usadas
comUnmente. Sus cuidadores habituales tienen cada vez
mas dificultad para darle de comer, y notan que tiene epi-
sodios de tos cuando bebe liquidos. El procesamiento de
los alimentas que recibe por la baca es minimo, par lo que
casi la totalidad de lo que come es en purés, que comple-
menta con biberones. Los padres comentan que disfruta
comiendo, pero le dedican alrededor de 4 horas/dia en
conseguir que coma una cantidad que ellos consideran
aceptable. Toma una media de cuatro biberones diarios
de leche entera, de unos 250 ml/toma, ademas de algin
yogury los triturados de frutas y verduras. Habitualmente
es estrenida, aungue no precisa ninguna medicacion de
forma habitual para facilitar la defecacion.

En la exploracion fisica Marta parece muy delgada,
pero con aparente buen estado de salud. No presenta
lesiones en la piel ni en las faneras. Por lo demas, salvo
los datos de la exploracion neuroldgica, el resto de la
exploracian fisica no muestra hallazgos relevantes. En
la observacion de una comida se constatan las dificul-
tades de los padres para darle de comer y la duracion
prolongada de cada comida.

Los datos antropométricos son los siguientes (apli-
cacion nutricional de la SEGHNP, https://www.seghnp.
org/nutricional/):

«  Peso: 10 kg (<P1,-2,76DE) (OMS 2006/2007).

«  Talla: 84 cm (<P1, -3,04DE) (OMS 2006/2007).

« PC: 44 cm (<P1, -3,25DE) (OMS 2006/2007).

o IMC: 14,17 kg/m2 (P16, -0,98DE) (OMS 2006/2007).

La medida del pliegue tricipital es de 5 mm(-20S)
y la circunferencia media del brazo de 13,5 cm (-2 DS).

97
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FIGURA 1. Clasificacion del grado de afectacian motora. Gradacian Grass Motor Function Classification System, GMFCS.

indices nutricionales:

- Indice de Waterlow (peso): 91,52%.
- Indice de Waterlow (talla): 87.76%.
- Indice nutricional (Shukla): 81,21%.

Relacion Peso/Longitud-Talla: 0,12 (P14, -107DE)(OMS
2006/2007).

Cuando los valores se llevaron a las curvas especifi-
cas de paralisis cerebral, los datos fueran los siguientes.

Graficas sequn Gross Motor Function (GMFCS):

«  Peso: 10 kg (P33)[Funcion motora gruesa: GMFCS

V- NT (sin sonda/gastrostomia)].

« Longitud: 84 cm (P54) [Funcién motora gruesa:

GMFCS V - NT (sin sonda/gastrostomia)].

« IMC: 1417 kg/m2 (P27) [Funcién motora gruesa:

GMFCS V - NT (sin sonda/gastrostomia)].

El peso para la talla estaba por encima del percentil
20, por encima del limite a partir del cual se observa un
aumento de la morbi-mortalidad a causa de su estado
nutricional (Figura 2)

Se derivo a otro hospital para realizar una videafluo-
roscopia, evidenciandose paso de contenido alimenticio
a la via aérea, e indicandose en dicho hospital y en la
consulta a la que acude de modo habitual la colocacion
de una sonda nasogastrica (SNG), o la realizacion de una
gastrostomia para la alimentacion, que fue rechazada
por los padres. En dicho informe se senala como posi-

bilidad a valorar en el momento de realizar la gastros-
tomia, la realizacion de una cirugia antirreflujo. Con la
colocacion de la SNG o de la gastrostomia endoscopica
percutanea (PEG) se espera disminuir significativamente
el riesgo de ingresar por cuadros respiratorios secunda-
rios a aspiraciones y la mejoria de su estado nutricional.

Los padres estan dispuestos a comentar sobre las
posibilidades de mejorar su alimentacion y su estado
nutricional, pero no estan dispuestas a renunciar a la
alimentacion oral. Los argumentos que esgrime la madre
para su negativa son expresados mediante frases como:
“no quiero que mi hija esté conectada a una maquina’,
“no quiero verla como una muneca’, 0 “no estoy pre-
parada para verla asi". £l padre parece mas favorable
a la colocacion de una SNG, pero ante la negativa de
su esposa, reafirma su negativa a que se realice. A la
colocacion de la gastrostomia se niega porque nadie
le da una sequridad al 100% de que su hija no fallezca
durante la intervencion.

REFLEXION

Desde el punto de vista legal, el planteamiento de
partida es claro: para el tratamiento de menores con
incapacidad, son los padres o los tutores legales quie-
nes tienen la palabra. Esa decision debera adoptarse
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2 to 20 years: Girls NAME
Cerebral palsy RECORD #
GMFCS V, feeds orally

Weight-for-age percentiles

Mother's Stature: Father's Stature:
Date Age Weight | Stature BMI 230;;105
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SOURCE: Life Expectancy Project (2011)
Based on data from the California Department of Developmental Services and California Bureau of Vital Statistics
http://www.LifeExpectancy.org/Articles/NewGrowthCharts.shtml

FIGURA 2. Grafica de crecimiento de 2 a 20 afios de los pacientes con afectacion severa (GMFCS-V, sin sonda).
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TABLA 1. Objetivos de la rehabilitacion nutricional (modificado de 1)

Nutrientes .

Los requerimientas de proteinas y micronutrientes son similares a los de sus pares. Los

requerimientos de energia son generalmente inferiores a los de los ninos de su edad

Pliegue tricipital » 10-25 percentil para la edad

Peso « Monitorizar la ganancia de peso en 2-4 semanas
Velocidad de ganancia  4-Tg/dia en>Tano

ponderal

Peso para la edad « Alcanzar un peso > p20 en la tabla de GMFSC

atendiendo siempre al mejor beneficio para la vida o
la salud del menor.

La gravedad de la enfermedad y la presencia e inten-
sidad de la desnutricion afectan de forma importante
a la calidad de vida de un nino con dano neuroldgico.
Sin embargo, no solo hay que considerar la calidad de
vida del nino percibida por los padres, sino también la
de los propios padres o cuidadores. Por esta razon las
gufas recientes de la Sociedad Europea de Gastroen-
terologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica (ESPGHAN)
recomendaban que los padres o cuidadores participen
activamente en la toma de decisiones en lo relacionado
con el uso de una sonda u ostomia para alimentacion'?.

Los ninos can paralisis cerebral grave u otras alte-
raciones neuraldgicas que ocasionen un dano similar,
tienen grandes dificultades para la succion y para la
deglucion, que les impide consumir una cantidad sufi-
ciente de alimento. Ademas, esas dificultades se asocian
a un riesgo aumentado de aspiracion de alimento a la
via aérea. Los padres deben dedicar mucho tiempo -a
veces hasta 6 u 8 horas al dia- para darles de comer
y, con frecuencia la hora de la comida se convierte en
un momento estresante tanto para el nino como para
sus cuidadores.

Por esta razon, en situaciones semejantes se indica
la colocacion de una SNG, una gastrostomia o una yeyu-
nostomia para alimentarles. Hay suficientes datos en
la literatura en los que se demuestra que estas inter-
venciones facilitan darles de comer e incluso mejoran
su estado nutricional. Sin embargo, muchos padres
encuentran emocionalmente dificil aceptar la inter-
vencion quirtrgical®). Ademas, en este tipo de pacien-
tes el riesgo de complicaciones es elevado. En otras
ocasiones sus sentimientos son ambivalentes, por una
parte, lamentan la pérdida de la “normalidad”, y por otra

reconocen su impacto positivo sobre su alimentacion
y bienestar general. Un aspecto crucial es entender el
valor especial que los padres dan a la comida por via
oral de su hijos: disfrutar de la comida, participacion
de la vida social alrededor de la comida, las comidas
como una manifestacion del cuidado, “nurturing” vs. la
“discapacidad” que significa alimentarse a través de una
gastrostomia.

El desarrollo de guias que ayuden en la toma de
decisiones es una de las formas de proporcionar una
informacion coherente entre todos los profesionales
implicados en la toma de decisiones. Son indicaciones
para la realizacion de una gastrostomia las siguientes:
una deglucion insequra (riesgo de aspiracion)y la pre-
sencia de desnutricion secundaria a una alteracion de
la succion-deglucion.

El primer paso es transmitir a la familia la magnitud
del problemay la necesidad de establecer un plan nutri-
cional. La escasa 0 nula ganancia de peso, la deplecion
de los depositos grasos, asi como las dificultades y el
riesgo de la alimentacion oral exclusiva son los datos
mas relevantes. En ese plan de intervencion nutricional
deben contemplarse las mejoras en todos los aspectos
de la alimentacion oral, las preferencias de la familia,
asi como establecer el marco temporal en el que valorar
la eficacia de las intervenciones (Tabla 1).

El plan de rehabilitacion nutricional incluye aumen-
tar la ingesta de energfa y nutrientes y mejorar todo el
proceso de alimentacion (la postura al comer, la textura
de los alimentos, el ritmo de alimentacidn, el uso de
elementos adaptativos, etc.). Si el resultado de estas
medidas es ineficiente, ha de valorarse la colocacion de
una sonda de alimentacion o de una sonda de gastrosto-
mia (Tabla 2). En esas medidas se incluye la posibilidad
de utilizar como suplementos por via oral cualquiera
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TABLA 2. Factores a considerar para indicar la

colocacion de una gastrostomia

Y 4

TABLA 3. Pasos que deben guiar al médico cuando se
plantea la colocacion de una gastrostomia

1. Que la duracion de las comidas impidan que el nifo
participe en otras actividades como pueden ser el
colegio 0 el juego.

2. Que las comidas constituyan una situacion de gran
estreés para el nino y/o los padres

3. Que se presenten aspiraciones frecuentes can las
comidas.

4. Que a pesar de optimizar la ingesta oral continte la
escasa ganancia de peso y persista la desnutricion.

de los productos de nutricion enteral disponibles en
el mercada®. Puede ser de interés el uso de dietas
hipercaltricas hiperproteicas o alguna con viscosidad
aumentada. También el empleo de espesantes para los
alimentos liguidas es bienvenido'®).

Los padres de ninos con una sonda nasogastrica
0 una gastrostomia describen su experiencia como
un viaje o recorrido, asi como la importancia de crear
y aceptar la nueva normalidad para manejar bien los
cambios que supone. Puede ser interesante abordar la
necesidad de la colocacion de una gastrostomia cuando
se realiza un plan anticipado de cuidados para un nino
afecto de un dano neuroldgico severa.

Existen varias estrategias que puedan ayudar a ven-
cer la resistencia que pueden presentar los padres a la
hora de colocar una sonda, por ejemplo garantizando a
los padres gue continuara con alimentacion oral aunque
se le realice una gastrostomia o la posibilidad de conocer
a otras familias que hayan pasado por una situacion
similar. En ningun caso se debe presionar a los padres
a tomar una decisign contraria a sus deseos.

Enla tabla 3 se senalan los aspectos que los médicos
deben tener en cuenta cuando se valora la colocacion de
una gastrostomia. En esa valoracion se incluyen aspec-
tos relacionados con el nino, con sus padres y el resto
de miembraos de la familia (Figura 3)®.

En la mayoria de ocasiones, sin embargo, tras su
colocacion los padres experimentan un alto grado de
satisfaccion y aprecian la mejoria en los marcadores
nutricionales y de salud de sus hijos.

La colocacion de una gastrostomia no significa el
final del recorrido. Aungue en la mayoria de ocasiones,
el uso de dietas enterales por sonda adecuadas para las
necesidades del nifio (generalmente una dieta normo-
caldrica normoproteica) es la norma, en ocasiones los

1. Establecer una alianza con la familia en la toma de
decisiones.

2. Dar tiempo a las familias para “trabajar” su decision.

3. Aclarar los objetivos de la colocacion de la
gastrostomia.

4. Hablar con claridad de los riesgos y beneficios, pero
siempre con positividad.

5. Atender a los valores y las preferencias de las
familias.

6. Poner ejemplos concretos de como puede afectar
a un nino y a su familia la colocacion de una
gastrostomia.

7. Ponerles en contacto con otras familias que han
pasado por una experiencia similar.

8. Sideciden no colocar una gastromia, garantizar el
seguimiento.

padres optan por administrar dietas trituradas prepa-
radas en casa¥. Sin embargo, su uso debe entenderse
dentro de un adecuado seguimiento por parte de un
equipo de soporte nutricional, con el fin de evitar defi-
ciencias en la dieta™. Una solucion practica puede ser
el empleo de dietas enterales listas par usar a través
de la gastrostomia y permitir la alimentacion triturada
o facilmente masticable en la alimentacidn oral.

EVOLUCION

En la visita inicial se informo a los padres sobre el
plan de mejora de sus aportes nutricionales, mediante
el uso de espesantes y de suplementos orales hiperca-
6ricos. Se recomendd también reducir el tamano de
cada comida, pero aumentar hasta seis el nimero de las
mismas. También se comentd la posibilidad de que aca-
bara precisando una gastrostomia si no se conseguian
los objetivos y se les puso en contacto con la familia de
un nino de edad similar a quien se habia colocado hacia
unos meses un botan de gastrostomia. Se les aclarg
también que su colocacion no excluia la posibilidad de
mantener una alimentacion oral mas agradecida para
el nino y sin tanta presion para los padres. Un mes
después en consulta na se aprecio ninguna mejora ni
en el estado nutricional ni en las dificultades con las
comidas. Sin embargo, los padres pidieron mantener
unos meses més el plan establecido antes de hacer la
gastrostomia, aunque reconocieron que, tras hablar con
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Temas del paciente

« Beneficios y
complicaciones posibles

« Plan de alimentacion o
rehabilitacion oral

« Plan de socializacion

Temas de los padres

« Elsignificado de la
comida

« Logistica

« Las “grandes
preocupaciones”
(supervivencia, objetivos
del tratamiento)

los padres de Carlos, el nino a quien se habia colocado
el boton, estaban mucho mas tranquilos. En la revision
tres meses despueés, a la vista del escaso avance en
este tiempo optaron por realizar la gastrostomia. El plan
inicial consistio en alimentacion oral ad libitum por la
boca, aungue los liquidos se administraban por la gas-
trostomia y un débito continuo nocturno con una formula
polimérica normoproteica normocaldrica para sonda. A
las dos semanas de iniciar este plan habia recuperado 1
kg y, aunque la ingesta oral habia descendido, los padres
apreciaban que los tiempos de comida eran mucho mas
relajados.

RESUMEN

No se debe asumir que la desnutricion es un hecho
indesligable de padecer una paralisis cerebral en sus
formas mas severas. En la mayor parte de ocasiones
es fruto de una ingesta insuficiente. Cada paciente
merece un plan de rehabilitacion nutricional, en el que
|a valoracion de los padres y/o cuidadores debe ocupar
un lugar importante. Cuando la rehabilitacion nutricional
por via oral es insuficiente se plantea la necesidad de
colocar una sonda de gastrostomia. Con mucha frecuen-
cia, la decision estéa asociada a una gran incertidumbre

Temas de la familia

« Impacto en los
hermanos

« Reaccion anticipada de
la red de soporte
familiar y social

FIGURA 3. Aspectos sobre la gastrosto-
mia para discutir con la familia (modi-
ficado de 9).

-cuando no temor- para las familias. Y, aunque no es
la panacea de todos los problemas nutricionales, en la
mayoria de ocasiones revierte la desnutricion y mejora
|a calidad de vida del nino y de sus familiares.
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