
ANALES de PEDIATRÍA

www.elsevier.es/anpediatr

1695-4033/$ - see front matter © 2009 Asociación Española de Pediatría. Publicado por Elsevier España, S.L. Todos los derechos reservados.

Publicación Oficial
de la Asociación Española
de Pediatría (A.E.P.)

http://www.elsevier.es/anpediatr

IS
S
N

 1
6
9
5
-4

0
3
3

AN
AL

ES
 d

e  P
ED

IA
TR

ÍA

A
N
A
LES

D
E
P
ED

IAT
R
ÍA

X CONGRESO NACIONAL 
DE FIBROSIS QUÍSTICA

Barcelona, 12-14 de noviembre de 2009

Volumen 71 • Especial Congreso

Noviembre 2009 

An Pediatr (Barc). 2009;71(Espec Congr):43-46

MESA 5

Intervención nutricional: adaptación al momento

J.M. Moreno Villares

Unidad de Nutrición Clínica Pediátrica, Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid, España

La esperanza de vida en los pacientes con fi brosis quística 
(FQ) ha mejorado de forma continua en las tres últimas 
décadas. La nutrición es un aspecto crítico en el tra-
tamiento de pacientes con esta enfermedad y se ha de-
mostrado fehacientemente una relación directa entre el 
estado nutricional, la función respiratoria y la supervi-
vencia 1,2.

Han pasado más de 20 años desde los primeros estudios 
observacionales que mostraban una diferencia de resulta-
dos, principalmente mortalidad, cuando se comparaban las 
poblaciones de pacientes con FQ seguidos en Boston y To-
ronto 3. Aquellos resultados supusieron pasar de recomendar 
una dieta hipograsa a una dieta con un contenido normal en 
lípidos y, por tanto, normo o hipercalórica. El grado de des-
nutrición se considera hoy un buen predictor de mortalidad 
con independencia de la función pulmonar y de la PaO2 y la 
PaCO2 

4.
Se entiende así el papel de los profesionales de la nutri-

ción (médicos, dietistas) a lo largo de la biografía del pa-
ciente: cuando niños garantizar un buen crecimiento, 
cuando adultos mantener un buen estado nutricional, gene-
ralmente cuando la enfermedad pulmonar está más avanza-
da y, además, cuando pueden encontrarse algunas de las 
complicaciones metabólicas —intolerancia a los hidratos de 
carbono— o hepáticas de la enfermedad. Tanto las guías 
europeas (2002) como las norteamericanas (1992) plasman 
esa preocupación 4,5.

¿Por qué aparecen los problemas nutricionales 
en el paciente con FQ?

Existen problemas nutricionales en dos órdenes distintas: 
défi cit energético-proteico global que puede condicionar 
desnutrición e hipocrecimiento, y défi cit específi cos de nu-
trientes, fundamentalmente vitaminas liposolubles, ácidos 

grasos esenciales y minerales 6. Cuando se comparan las me-
didas antropométricas de niños con FQ con sus compañeros 
sanos, tanto el peso como la talla se encuentran, por lo ge-
neral, por debajo de la media para la edad y sexo. La afec-
tación del estado nutricional es mayor en los niños que no 
han sido diagnosticados mediante el despistaje neonatal. El 
abordaje de estos problemas consiste en anticiparse a la 
aparición de los problemas y en enfrentarse a ellos con 
energía cuando se detectan.

Insufi ciencia pancreática

Ocurre en un 85-90 % de los pacientes en Europa Occidental 
y es la principal causa de la difi cultad para crecer en el lac-
tante, sobre antes de realizarse el diagnóstico. Aunque se 
inicie el tratamiento sustitutivo de forma correcta pueden 
tardarse hasta dos años hasta que se alcanza la trayectoria 
potencial de crecimiento. Puede ocurrir que un paciente 
inicialmente con sufi ciencia pancreática se haga insufi cien-
te en la evolución. Poe eso hay que evaluar la función pan-
creática periódicamente. La elastasa fecal es un buen 
marcador.

Diabetes mellitus asociada a FQ

Una pérdida rápida e inexplicable de peso o un deterioro 
brusco de la función respiratoria sin mediar exacerbación 
infecciosa puede ser la forma de presentación de una diabe-
tes. Ocurre hasta en un tercio de los pacientes adultos y su 
incidencia aumenta con la edad. Esta diabetes tiene unas 
características especiales, como por ejemplo, la ausencia 
de cetosis. La hemoglobina glicosilada no es útil para el 
diagnóstico pero pude servir para la monitorización del tra-
tamiento.
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Enfermedad hepática

No es infrecuente que al diagnóstico, sobre todo si existe 
desnutrición, exista un hígado graso que tiende a mejorar 
con la evolución y que no tiene nada que ver con la apari-
ción de una cirrosis biliar. Esta llega a afectar a un 10 % de 
pacientes. Cuando aparece lo hace en la primera década 
de la vida y nos aumenta la incidencia con la edad. La pre-
sencia de una cirrosis compromete de forma importante la 
situación nutricional. El trasplante hepático (solo o en 
combinación con un trasplante pulmonar) repercute tam-
bién de forma positiva sobre la situación nutricional.

Todos estos factores actúan simultáneamente causando 
un aumento de las necesidades. En la mayoría de pacientes 
existe un aumento del gasto energético en reposo (GER), de 
entre un 7 y un 35 %, que parece estar correlacionado con la 
función pulmonar y el daño en el parénquima pulmonar. Sin 
embargo, este aumento en el GER no signifi ca un aumento 
en el gasto energético total, pues parece compensarse con 
una disminución en la actividad física. En el aumento en el 
GER también infl uyen la infl amación crónica y las exacerba-
ciones de las infecciones respiratorias, pero disminuye tras 
un tratamiento antibiótico efi caz.

En el otro lado de la balanza, la ingesta energética es 
demasiado baja para compensar el aumento de las deman-
das y de las pérdidas.

Además otras variables pueden infl uir negativamente en 
el apetito: tos, náusea, refl ujo gastroesofágico, dolor abdo-
minal, trastornos de la conducta alimentaria y síntomas de-
presivos.

Defi ciencia de nutrientes específi cos

Las defi ciencias más frecuentes ocurren en las vitaminas li-
posolubles y en los ácidos grasos esenciales.
El défi cit de vitamina A se asocia a peores resultados clínicos 
y a deterioro de la función pulmonar. Además su precursor, 
el b-caroteno, tiene propiedades antioxidantes. La vitamina 
E es también un potente antioxidante. Los valores de vita-
mina E están bajos incluso en etapas muy precoces de la 
vida. La consecuencia de esa defi ciencia en vitamina E es la 
peroxidación lipídica de las membranas celulares, al no po-
der neutralizarse los radicales de oxígeno libres.

La defi ciencia de vitamina K no sólo está involucrada en la 
síntesis de la protrombina, sino que también es un cofactor 
en la carboxilación de la osteocalcina necesaria para la for-
mación de hueso. NO es infrecuente encontrar défi cit de 
hierro y de zinc.

Aunque se desconoce su signifi cado, es frecuente encon-
trar hipertrigliceridemia aislada mientras que los valores de 
colesterol son, por lo general, bajos. La hipertrigliceridemia 
puede estar en relación con un cierto grado de infl amación 
crónica o con un desbalance de macronutrientes, con un 
exceso de absorción de hidratos de carbono en relación con 
las grasas 7. Nos detendremos un poco más en la defi ciencia 
de ácidos grasos esenciales (AGE). Lo más común es encon-
trar unos niveles disminuidos de ácido linoleico y ácido do-
cosahexaenoico (DHA), con niveles elevados de ácido 
eicosatrienoico. Ese défi cit de AGE no se debe sólo a la alte-
ración en la absorción de lípidos en casos de insufi ciencia 
pancreática, ya que también se encuentra en pacientes con 
buen estado nutricional y sufi ciencia pancreática. Los nive-
les disminuidos de DHA se asocian a niveles elevados de áci-
do araquidónico en los fosfolípidos de las membranas de 
pulmón, íleon y páncreas. La causa puede ser, por tanto, un 
metabolismo anormal de los ácidos grasos, entre otros una 
producción aumentada de eicosanoides.

Además hay que considerar no solo las defi ciencias nutri-
cionales sino las barreras ambientales y de la conducta que se 
plantean en el niño y el adolescente sujeto a un tratamiento 
dietético de forma crónica. El consejo dietético también va-
ría según los centros: la disponibilidad de dietista, el número 
de visitas, etc. Con frecuencia esto se traduce en la aparición 
de problemas relacionados con la comida en una frecuencia 
superior a la de otros compañeros de su misma edad 8,9.

Tratamiento

Todos los pacientes con FQ deben ser evaluados periódica-
mente desde el punto de vista nutricional. Esto nos permiti-
rá un abordaje individualizado, imprescindible en estos 
pacientes. El consenso norteamericano de 1992 establece 
unas categorías de recomendaciones que siguen siendo vi-
gentes (tabla I).

Los dos objetivos principales del tratamiento nutricio-
nal son: mantener o mejorar el estado nutricional (que 

Tabla I Categorías para el tratamiento nutricional de pacientes con fi brosis quística

Categoría Grupo diana Objetivos

Manejo rutinario Todos los pacientes Educación nutricional, consejo dietético, 

tto. enzimático, suplementos vitamínicos

Guía anticipatoria Pacientes con riesgo Monitorización de la ingesta; aumento 

de la densidad calórica de la dieta; 

consejo sobre conducta

Intervención de soporte Peso para talla > 90 % ideal Todo lo previo y suplementos orales

Cuidado de rehabilitación Pacientes con velocidad de crecimiento 

disminuida y/o índice peso/talla < 90 %

Todo lo anterior más nutrición enteral 

nocturna

Terapia intensiva de 

rehabilitación nutricional

Pacientes con peso/talla > 85 %

Peso para talla < 75 % o fracaso nutricional 

progresivo

Todo lo anterior más nutrición parenteral 

(en ocasiones)
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implica crecimiento en los niños) y prevenir los défi cits 
nutricionales específi cos. No existe ninguna estrategia 
preventiva para evitar la aparición de diabetes; el ácido 
ursodeoxicólico parece prevenir la aparición de enferme-
dad hepática.

Se recomienda que las evaluaciones nutricionales básicas 
tengan lugar cada tres meses y una más completa anual-
mente (tabla II). El IMC percentilado es un buen indicador 
de estado nutricional y buena señal para iniciar la interven-
ción: así, los pacientes con IMC < p25 son pacientes de ries-
go nutricional, mientras que si el IMC es < p10 está indicada 
la intervención.

Si el diagnóstico se realiza a través del cribado neonatal o 
en el periodo de lactante se aconseja continuar con la lactan-
cia materna. Si no es posible, con el uso correcto de  enzimas, 
pueden usarse las fórmulas para lactantes habituales.

Terapia enzimática sustitutiva

Se emplean presentaciones recubiertas o en microesferas 
que resistan la acción del ácido gástrico. Para facilitar la 
absorción puede ser necesario asociarlos a un inhibidor de la 
bomba de protones. Monitorizar la idoneidad de las dosis no 
siempre es sencillo. Lo más objetivo es basarse en el resul-
tado de un balance de grasas en heces de 3 días. La dosis 
máxima de enzimas no debe superar 10.000 U/kg/día de li-
pasa y suele comenzarse con un tercio o una cuarta parte de 
esa cantidad.

Suplementos orales

Cuando los consejos dietéticos no son sufi cientes dispone-
mos de un amplio abanico de posibilidades en forma de su-
plementos dietéticos. Los más utilizados son las dietas 
hipercalóricas normoproteicas. El mayor inconveniente lo 
constituye el cumplimiento terapéutico.

Nutrición enteral

Es el siguiente paso en la intervención nutricional. Puede 
ser necesario su empleo durante un periodo de tiempo 
corto, por ejemplo, durante una exacerbación respirato-
ria, o de forma prolongada o indefi nida. En la primera si-
tuación la mejor opción es una sonda nasogástrica. En la 
segunda es endoscópica 10. La existencia de un refl ujo gas-
troesofágico no contraindica el empleo de una nutrición 
enteral. Lo habitual es la administración nocturna que 
proporcione entre el 40 y el 50 % de los aportes totales 
diarios.

La efi cacia de las fórmulas estándar, cuando se adminis-
tran con enzimas pancreáticos, es similar a las fórmulas ele-
mentales. La administración de las enzimas se realizará al 
inicio de la NE y otras dosis, si el paciente se despierta, a 
media noche o bien al despertarse por la mañana.

Lamentablemente no existen estudios aleatorizados 
que permitan demostrar el efecto de la NE a largo plazo 
sobre la frecuencia de exacerbaciones respiratorias 11.

Nutrición parenteral

Es efi caz en la mejoría del estado nutricional de pacientes 
con FQ malnutridos. Su empleo debe, sin embargo, restrin-
girse a aquellos pacientes en los que haya fracasado la NE.

Otros tratamientos

En la tabla III se encuentran las recomendaciones del 
 Consenso Europeo sobre suplementos de vitaminas y mi-
nerales.

Tabla II Valoración nutricional en la consulta de fi brosis 

quística

Antropometría

Talla

Peso

Perímetro cefálico en lactantes

IMC

Perímetro del brazo y pliegue tricipital

Dietético

Encuesta dietética

Laboratorio

Vitaminas A, E

Vitamina D

Calcio, hierro

Pruebas de función hepática

Colesterol, lípidos

Sobrecarga oral de glucosa

HbA1c

DEXA

Balance de grasas en heces de 3 días

Tabla III Suplementos vitamínicos

Vitamina Pacientes que necesitan suplementación Dosis de comienzo

A Insuf. pancreática 400-10.000 UI/d

D Insuf. pancreática 400-800 UI/d

E Todos 100-400 UI/d

K Insuf. pancreática, colestasis 1 mg/d-10 mg/semana

B12 Tras resección ileal 100 mg IM/mes

Otras vitaminas hidrosolubles Ninguno si ingesta normal  
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Se han utilizado de forma ocasional otros tratamientos 
como la hormona de crecimiento u otros agentes anaboli-
zantes. Algunos ensayos clínicos en niños prepúberes han 
mostrado la efi cacia de la GH administrada durante un año 
en el crecimiento y en la composición corporal de estos pa-
cientes 12. Asimismo, hay alguna experiencia en el uso de un 
análogo de progesterona, el megestrol, como estimulante 
del apetito.

Las últimas líneas de investigación en el tratamiento 
nutricional hacen referencia al empleo de probióticos 
para restaurar una fl ora intestinal previamente alterada, 
y al empleo de suplementos de ácidos grasos de la serie 
n-3 (eicosapentaenoico y DHA) con resultados promete-
dores 13.
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