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Estado nutricional en pacientes pediatricos con fibrosis quistica
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RESUMEN

Introduccién y objetivos. La importancia de un éptimo
estado nutricional en la fibrosis quistica es bien conocida,
ya que incide en la mortalidad y en la funcién pulmonar de
estos pacientes. Nuestro objetivo fue evaluar el estado nutri-
cional de una muestra de pacientes pediatricos con fibrosis
quistica.

Pacientes y métodos. Estudio multicéntrico descriptivo
y transversal, se recluté en cinco hospitales universitarios
nacionales, 109 pacientes con fibrosis quistica sin agudiza-
cién respiratoria, con edades entre 5 y 18 afios. Se clasifi-
caron segtn el indice de masa corporal en: desnutridos, nor-
males y sobrepeso. Anélisis estadistico: ANOVA de un fac-
tor. Pruebas post-hoc de Bonferroni.

Resultados. La edad media fue de 12,65 + 3,21 afios, el
47% eran varones. Catorce pacientes (13%) estaban desnu-
tridos, 89 (82%) tenian un estado nutricional normal y 6
pacientes (5%) presentaban sobrepeso. Su edad, distribu-
cién sexual, base genética son similares en todos los grupos;
aunque la proporcion de suficientes pancredticos (3/6; 50%)
fue superior (p = 0,003) en los pacientes con sobrepeso. Los
valores medios de peso, talla e indice de masa corporal
expresados como puntuacién Z fueron: -0,62 + 0,78; -0,20
+1,18y-0,32 + 0,84 DS, respectivamente. Si analizamos los
distintos datos antropométricos segtin el sexo y edad de los
pacientes no encontramos diferencias estadisticamente sig-
nificativas entre los mismos.

Conclusiones. A pesar de los avances en el tratamiento,
un porcentaje no desdefiable de pacientes con fibrosis quis-
tica presentan desnutricién. Por otra parte, las pautas de
estilo de vida actuales y el soporte nutricional agresivo,
podrian suponer en un pequefo porcentaje de casos la apa-
ricion de problemas nutricionales por exceso.

Palabras clave: Desnutricion; Estado nutricional; Fibro-
sis quistica; Sobrepeso.

ABSTRACT

Introduction and objectives. The importance of an
adequate nutritional state in cystic fibrosis is well known
and it is also known that it has an effect on the mortality
and lung function of these patients. Our aim was to know
nutritional status of a sample of pediatric cystic fibrosis
patients.

Patients and methods. Descriptive cross-sectional study.
109 patients without pulmonary exacerbation, aged between
5 and 18, were recruited in five national cystic fibrosis units.
Were divided into 3 groups according body mass index: mal-
nourished, normal and overweight. Statistical analysis: one-
way ANOVA, Bonferroni Post-hoc tests.

Results. The mean age was 12.65 + 3.21 years, 47% were
male. Fourteen patients (13%) were malnourished, 89 (82%)
had normal nutritional status, and 6 patients (5%) were
overweight. All groups had similar distribution by age, sex
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and CFTR mutation, although proportion of pancreatic suf-
ficient (3/6, 50%) was higher in overweight patients (p=
0.003). Mean weight, height and body mass index
(expressed as Z score) were: -0.62 + 0.78; -0.20 + 1.18 and -
0.32 £ 0.84 DS respectively. We don't find differences in
anthropometric data when we analyze by sex and age of
the patients.

Conclusions. Despite advances in treatment, a signifi-
cant percentage of cystic fibrosis patients are malnourished.
Moreover, current lifestyle and nutritional support, could
lead in a small percentage of patients the appearance of over-
nutrition problems.

Key words: Malnutrition; Nutritional status; Cystic fibro-
sis; Overweight.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética cau-
sada por la alteracion de un tinico gen localizado en el brazo
largo del cromosoma 7 (gen RTFQ, regulador de la con-
ductancia transmembrana de la fibrosis quistica). Es la enfer-
medad potencialmente letal, de herencia mendeliana rece-
siva, mds frecuente en la poblacién caucdsica. Se estima una
prevalencia en esta poblacién de 1 cada 2.500 individuos,
siendo la frecuencia de portadores de 1 cada 25. En Espafia,
se ha estimado una frecuencia que oscila entre uno de cada
2.810 y uno de cada 3.743 recién nacidos®.

La insuficiencia pancreatica exocrina con malabsorcién
cronica, las infecciones respiratorias recurrentes (predomi-
nantemente pulmonares y de senos paranasales), la infla-
macion cronica y el gasto de energia incrementado en com-
binacion con la ingesta suboptima, son importantes facto-
res determinantes de la desnutricién en pacientes con FQ®.
De esta forma, clasicamente se consideraba que “la FQ se
asocia a malnutricién” debido a que practicamente siempre
estaba presente en el momento del diagnéstico y a que la
gran mayoria de los pacientes sufria un deterioro de su esta-
do nutricional en el curso de la enfermedad y fallecian muy
desnutridos.

Sin embargo, la utilizacién de un soporte nutricional
agresivo basado en el incremento del aporte calérico (entre
el 120-150% en situacion de estabilidad clinica hasta el 200%
en las fases de infeccién broncopulmonar), la administra-
cién de enzimas pancreaticas con cubierta entérica y de
suplementos vitaminicos y minerales®¥, asi como el diag-
nostico precoz mediante screening neonatal® y los avances
en el tratamiento para mantener la funcion pulmonar®, estan
contribuyendo a que los patrones de crecimiento y desa-
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rrollo de estos pacientes hayan mejorado y se estén apro-
ximando a los de la poblacién general®.

Se plantea un estudio transversal de un grupo de pacien-
tes pediatricos con FQ controlados en varios hospitales nacio-
nales, con el objetivo de describir los problemas nutricio-
nales de estos pacientes basdandonos en las guias actuales.

MATERIAL Y METODOS

Estudio multicéntrico descriptivo y transversal; desde
2007 a 2010, se reclutd de forma retrospectiva, en cinco hos-
pitales universitarios nacionales, un grupo de 109 pacien-
tes con FQ, con edades entre 5 y 18 afios. Se aceptaron tini-
camente aquellos que hubiesen permanecido libres de agu-
dizacion respiratoria (ausencia de tos, fiebre, hemoptisis).

Cada paciente se identificé con un cédigo asignado al
hospital y al caso, registrandose su fecha de nacimiento,
sexo, edad de debut de la enfermedad, forma clinica y estu-
dio genético del gen CFTR.

Los investigadores obtuvieron directamente de cada
paciente, descalzo y en ropa interior, el peso y talla matu-
tinos mediante instrumentos con exactitud de 50 g y 0,5 cm,
respectivamente, calculando el indice de masa corporal
(IMC). Todos los datos somatométricos fueron tipificados
(puntuacién Z) segtin las referencias de la Fundacion Orbe-
gozo®.

El estado nutricional de cada paciente se clasificé en des-
nutrido, normal o con sobrepeso, segtin los criterios con-
sensuados por las sociedades Norteamericana y Europea de
FQB4 y segtin los puntos de corte de Cole y cols. para defi-
nir el sobrepeso®. Asi, se consideraron desnutridos los pacien-
tes con IMC inferior al percentil 10 para su edad y sexo, y
con sobrepeso o en riesgo de obesidad aquellos cuyo IMC
era superior al punto de corte equivalente a un IMC de 25
a los 18 afos de edad (International Obesity Task Force).

La funcién pancredtica se estudié midiendo la Elastasa-
1 (E-1) fecal. Se consideraron insuficientes pancreaticos a
aquellos con concentracién menor de 200 pg/g@0.

Los datos recogidos fueron exportados a un programa
estadistico de manejo de datos (SPSS version 15.0). Se apli-
caron técnicas estadisticas basicas del analisis descriptivo
para el estudio. Para la comparacion de medias se aplica-
ron pruebas de ANOVA de un factor y pruebas post-hoc de
Bonferroni. En el caso de que algunas de las variables incum-
plieran alguno de los requisitos de normalidad, fueron apli-
cadas pruebas no paramétricas. Las diferencias se consi-
deraron estadisticamente significativas cuando sus niveles
de significacién presenten valores de p < 0,05.
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TABLA L.

PRINCIPALES CARACTERISTICAS Y DATOS

ANTROPOMETRICOS DE LOS 109 PACIENTES ANALIZADOS.

ftem

Valor

Sexo
Edad (Media + DS (Rango))
Grupos edad

53% F; 47% M
12,65 +£3,21 (5,2 a 17,8) afos

-1,50

- Escolares (6-11 afios) 31 (28%)
- Preptber (11-14 afos) 36 (33%)
- Paber (14-18 anos) 42 (39%)
Edad al diagnéstico 1,05 + 1,72 (0-9) anos
(Media + DS (Rango))
Forma clinica al diagnéstico
- Digestiva 31 (29%)
- Respiratoria 23 (21%)
- Nutricional 31 (29%)
- Mixta 20 (18%)
- Screening 3(3%)
Mutacion CFRT
- Homocigoto Delta F 45 (41%)
- Heterocigoto Delta F 51 (47%)
- Otras mutaciones 13 (12%)
Suficientes pancredticos 15%
Diabetes relacionada con FQ 7%
Somatometria (Media +
DS (Rango))
- Peso DS -0,62 +0,78 (-2,36 a 1,42)
- Talla DS -0,20 + 1,18 (-2,46 a 3,05)
-IMC DS -0,32£0,84 (-2,23a2,02)
RESULTADOS

Se reuni6 un grupo de 109 pacientes con FQ de entre 5
y 18 afos de edad (media: 12,65 + 3,21 afios), el 47% de ellos
eran varones. La Tabla I muestra sus datos descriptivos.

Los valores medios de peso, talla e IMC se resumen en
la tabla I. Si analizamos los distintos datos antropométricos
segln el sexo, la edad (Fig. 1) y los distintos grupos eta-
rios no encontramos diferencias estadisticamente significa-
tivas entre los mismos (Tabla II).

No se encontraron diferencias entre la edad media de
los 3 grupos: desnutricion 11,2 + 3,7 afios; estado nutricio-
nal normal 12,8 + 3,2 afios y sobrepeso 13,7 + 2,1 aflos
(p=0,160) .Se observo una correlacion de caracter positivo
estadisticamente significativa entre la edad y el IMC :
(r=0,195 p=0,042).

Catorce pacientes (13%) estaban desnutridos, la nutri-
cion de 89 (82%) era normal y 6 pacientes (5%) presentaban
sobrepeso. Los 14 pacientes desnutridos tenfan unas eda-
des comprendidas entre los 5 y 17 aflos con una media de
11,22 + 3,74 afos. E1 36% eran varones y el 64% mujeres. La
mayoria de ellos, un 93% (13/14) eran insuficientes pan-
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Figura 1. Valor medio de IMC de los pacientes segtin su edad
actual.

TABLA II. DATOS ANTROPOMETRICOS DE LOS PACIENTES
CLASIFICADOS SEGUN SU GRUPO DE EDAD Y SEXO.

Varén Mujer P
Peso (DS) -0,60 + 0,75 -0,64 + 0,80 0,828
Talla (DS) -0,04 +1,29 -0,33 £ 1,08 0,204
IMC(DS) -0,25+0,79 -0,39 + 0,88 0,391

Escolar Preptiber Piber
(6-11 afios)  (11-14 anos) (14-18 afos) P

Peso (DS) -081+074 -053+0,84 -054+074 0,286
Talla(DS) -023+1,11 -027+1,09 -0,18+134 0946
IMC(DS) -058+0,71 -028+086 -022+088 0,177

credticos. 12/14 eran portadores de la mutacion Delta F508
(5 homocigotos).

El grupo con sobrepeso, con representacion sexual pari-
taria, inclufa 4 portadores de la mutacién Delta F508 (2
homocigotos) tenia en ese momento entre 12 y 17 afios
(media de 14,5 + 1,98); todo ello en semejante proporcion
a los otros dos grupos. Sin embargo, la proporcién de enfer-
mos con suficiencia pancredtica exocrina (3 de los 6; 50%)
era superior al resto (p = 0,003).

DISCUSION

La prevalencia de desnutricién en la FQ es elevada, si
bien presenta unos rangos muy variables de entre el 10 y el
50% (o incluso mayores) dependiendo de numerosos fac-
tores como son:



- Laedad al diagnéstico y la implementacién del cribado
neonatal. La prevalencia es mayor si la FQ se diagnos-
tica en la infancia ya que condiciona fenotipos més seve-
ros de la enfermedad. Los pacientes diagnosticados
mediante cribado neonatal presentan mejor estado nutri-
cional durante la infancia y adolescencia frente a los
de diagnéstico convencional y, lo que es atin més impor-
tante, mejoria de la funcién pulmonar, de las compli-
caciones, de los costes y, en algunos casos, de la morta-
lidad®. En nuestros pacientes la edad media al diag-
nostico fue en torno al afio de vida, debido a que sola-
mente en el 3% de los casos el diagnéstico se realizo
mediante screening neonatal.

- El criterio empleado para su definicion: nosotros utili-
zamos el IMC como aboga el Consenso Europeo y Ame-
ricano de FQ en nifos mayores de 2 afios®%.

- Elgrado de afectacion de los diversos érganos y del feno-
tipo. A mayor gravedad, mayor prevalencia de desnu-
tricién. El nimero de mutaciones severas, alteraciones
del metabolismo hidrocarbonado o proporcién de sufi-
cientes pancreaticos de nuestra serie no difiere del de
otras de pacientes pediatricos con FQ publicadas?.
Anivel nacional, Mora y cols.®™ en un hospital que forma

parte de nuestro actual estudio, describié hace 15 afios, el
estado nutricional de una serie de 20 pacientes pediatricos
y adultos jévenes con FQ no diagnosticados mediante cri-
bado neonatal. Utilizando el indice nutricional, encontrd
que hasta un 35% de los pacientes estaban desnutridos, una
cifra muy superior al 13% de nuestro estudio, teniendo en
cuenta ademads, que la utilizacién del indice nutricional y el
indice de waterlow para el peso pueden infraestimar la des-
nutricién en pacientes de baja estatura (talla <P25) como
ocurre en los pacientes con FQ y sobrestimar la severidad
de la desnutricion en pacientes de alta estatura (talla
>P75)121, Por otra parte, mediante una encuesta dietética
observaron como solamente el 47% de los pacientes alcan-
zaban un aporte calérico superior al 120% de las RDAS, cifra
actualmente recomendada segtin los tiltimos consensos sobre
el tratamiento nutricional de estos pacientes®.

Si comparamos nuestros datos con los registros inter-
nacionales de pacientes observamos como son bastantes
similares. Asi, en el registro Australiano® la prevalencia de
desnutricién en nifios menores de 18 afios definida como
IMC < P10 era del 10%, mientras que en el norteamericano?”
observaron cémo los pacientes entre 2 y 20 afios, habian
incrementado en las dltimas dos décadas su IMC entre 10 y
20 percentiles y presentaban un IMC medio cercano al per-
centil 50. Nuestros datos siguen la misma linea, con un valor
medio de IMC (-0,32 DS) que equivaldria en torno al per-
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centil 40, ademds nuestro porcentaje de desnutricién no difie-
re de los 2 registros internacionales mas importantes. Todos
estos datos ponen de manifiesto que los avances en la suple-
mentacién enzimética y la utilizacién de un soporte nutri-
cional mas agresivo basado en dietas hipercaloricas, han
contribuido en las tltimas décadas a la mejoria del estado
nutricional con todos los beneficios que esto supone para
estos pacientes, desde el punto de vista de la superviven-
cia®® y funcién pulmonar”9).

Por otra parte, la obesidad y el sobrepeso en la edad
infantil se han convertido en una auténtica epidemia en los
paises desarrollados. En nuestro pafs, la prevalencia de obe-
sidad en nifios y adolescentes practicamente se ha dupli-
cado en los ultimos 20 anos, hasta alcanzar cifras del 30%
para el sobrepeso y del 10% para la obesidad en nifios y
adolescentes comprendidos entre los 6 y 12 afios de edad®.
Las causas de este fendmeno se centran en el aumento de
las calorias ingeridas y la disminucion de la actividad fisi-
ca. Esta tendencia en el estilo de vida no es exclusiva de
la poblacion sana, afectando a los pacientes con enferme-
dades crénicas, como la FQ, probablemente con mayor
intensidad.

No existen datos relevantes sobre la verdadera preva-
lencia de este problema en la FQ, los tinicos estudios publi-
cados en el Reino Unido indican una prevalencia de sobre-
peso del 10% y 20%, en nifios y adultos respectivamente, y
de obesidad en torno al 1%®2), Nuestros datos, en torno al
5% con sobrepeso, son ligeramente inferiores.

Aunque no encontramos diferencias de edad entre los 3
grupos analizados segtin su estado nutricional, observamos
una tendencia lineal positiva entre la edad y el IMC. Esta
circunstancia difiere de los registros internacionales de
pacientes comentados anteriormente, en ellos a mayor edad
menor IMCU), Este hecho se explica porque a mayor gra-
vedad, mayor prevalencia de desnutricion, y en la FQ en
general a mayor edad, mayor gravedad o enfermedad mas
evolucionada. Debemos ser cautos a la hora de extraer con-
clusiones de estos datos dado el escaso tamano muestral,
sin embargo, teniendo en cuenta que el soporte nutricio-
nal que reciben no difiere excesivamente del de los pacien-
tes de los registros, otros factores relacionados con el estilo
de vida como el sedentarismo pudieran estar implicados en
este fendmeno.

En nuestra serie, que tinicamente recoge pacientes infan-
tojuveniles en situacion estable, los que tienen sobrepeso no
se diferencian en edad, sexo ni en la base genética de su pro-
ceso, de los otros grupos. Sin embargo, hay mayor propor-
cion de individuos con suficiencia pancretica, sin esteato-
rrea (50%), por lo que, aunque el grupo es pequeio, es una
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informacion considerable y se debe tener en cuenta a la hora
de planificar el soporte nutricional de estos pacientes.

Consideramos que el soporte nutricional debe ser indi-
vidualizado, la presencia de sobrepeso y obesidad no deja
de ser un problema nutricional. Aunque, a diferencia de la
poblacién general, en los pacientes fibréticos con sobrepe-
so y obesidad el IMC se correlaciona positivamente con la
funcién pulmonar(”!¥, desconocemos los efectos a largo
plazo a nivel cardiovascular en estos pacientes. El incre-
mento de la actividad fisica es una buena medida y proba-
blemente deberiamos replantearnos la utilizaciéon de un
soporte nutricional agresivo en estos pacientes y ajustar sus
requerimientos caléricos a aquellos que garanticen un cre-
cimiento y estado nutricional adecuado (IMC en percentil
50)?. Por otra parte, es indispensable realizar un seguimiento
periddico para comprobar si las medidas adoptadas tie-
nen el efecto deseado.

En resumen, el soporte nutricional en los pacientes con
FQ es un pilar muy importante dentro del manejo multidis-
ciplinar de estos pacientes y debe ser individualizado. A
pesar de las mejoras y los avances en el tratamiento, todavia
un porcentaje no desdefiable de pacientes estan desnutridos,
con las connotaciones que esto supone. Por otra parte, las
pautas de estilo de vida actuales y el soporte nutricional agre-
sivo podrian suponer, en un pequefio porcentaje de casos, la
aparicion de problemas nutricionales por exceso, en una
poblacion histéricamente carente de este tipo de problemas.
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