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RESUMEN

Introduccion: La Fibrosis Quistica una enfermedad de caracter hereditario, multisistémica y
cronica, que se caracteriza por afectar principalmente al sistema respiratorio y al sistema
digestivo. La desnutricidn en la Fibrosis Quistica tiene un papel fundamental en la evolucion
de la enfermedad y sus complicaciones.

Metodologia: Se trata de un estudio observacional, retrospectivo, transversal, descriptivo
realizado en el Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert mediante la revision de historias clinicas.
Fue utilizada su base de datos para recabar y analizar los casos reportados de Fibrosis Quistica
durante el periodo del 2014 hasta el 2022, donde se obtuvieron 82 historias clinicas que
cumplieron los criterios de inclusion y formaron parte del universo del trabajo investigativo.
Resultados: De los 82 pacientes del estudio 44 (53.7%) son de sexo masculino y 38 (46,3) son
de sexo femenino. EIl 48.8% de los pacientes fueron diagnosticados en el rango de 0 a 2 afios
de vida, el 22% entre los 3 y los 5 afios y el 29,3% después de los 6 afios. En cuanto a la
desnutricion 44 pacientes padecian desnutricién y 28 tenian menos de 2 afios. El 36.6%
padecian desnutricion grave, 9,8% desnutricion moderada, 7,3% desnutricion leve, 28%
normopeso, 7.3% sobrepeso y 11% obesidad. La insuficiencia pancreatica se presentd en un
62,7% de los pacientes. Conclusién: Los pacientes diagnosticados con fibrosis quistica entre 0
y 2 afios son mas propensos a tener desnutricion. Existe una relacion directa entre mejor estado
nutricional y mayor FEV1. El manejo multidisciplinario es la clave para aumentar la calidad de

vida de los pacientes con esta patologia.

Palabras claves: Fibrosis quistica, desnutricion, asociacion, complicaciones, insuficiencia

pancreatica.
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ABSTRACT

Introduction: Cystic Fibrosis a disease of hereditary character, multisystemic and chronic,
which is characterized by affecting mainly the respiratory system and the digestive system.
Malnutrition in Cystic Fibrosis plays a fundamental role in the evolution of the disease and its
complications. Methodology: This is an observational, retrospective, cross-sectional,
descriptive study carried out at the Dr. Roberto Gilbert Children Hospital by reviewing medical
records. This database was used to collect and analyze the reported cases of Cystic Fibrosis
during the period of 2014 to 2022, where 82 medical records were obtained that met the criteria.
Results: Of the 82 patients in the study, 44 (53.7%) were male and 38 (46.3%) were female.
Of the patients, 48.8% were diagnosed between 0 and 2 years of age, 22% between 3 and 5
years of age and 29.3% after 6 years of age. Regarding malnutrition 44 patients suffered from
it and 28 were less than 2 years old. 36.6% were severely malnourished, 9.8% were moderately
malnourished, 7.3% were mildly malnourished, 28% were normal weight, 7.3% were
overweight and 11% were obese. Pancreatic insufficiency was present in 62.7% of patients.
Conclusion: Patients diagnosed with cystic fibrosis between 0 and 2 years old are more prone
to malnutrition. There is a direct correlation between better nutrition and higher FEV1.
Multidisciplinary management is the key to increase the quality of life for patients with this

pathology.

Key words: Cystic fibrosis, malnutrition, association, complications, pancreatic insufficiency.
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INTRODUCCION

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad multisistémica de carécter hereditario, autosdmica
recesiva, causada por una mutacion en cromosoma 7 en el brazo largo, que se encarga de
codificar la proteina reguladora de conductancia transmembrana (CTFR). Esta proteina actla
como un canal de cloruro que al estar defectuosa va a provocar que exista un trastorno en la
produccion de moco en las glandulas exocrinas, afectando: pulmones, péancreas, tracto

gastrointestinal, higado y sistema reproductor.(1)

La primera descripcion de esta patologia fue realizada por Fanconi en el 1936 quien mencionaba
una enfermedad caracterizada por bronquiectasias e insuficiencia pancreatica. Luego en 1938
Dorothy Andersen reconoce a la FQ como una enfermedad y le da el nombre de Fibrosis
Quistica, en este afio publica un estudio de esta enfermedad asociandola con ileo meconial a
causa de deficiencia de vitamina A, en nifios del hospital Babies Hospital del Columbia-

Presbyterian Medical Center, en Nueva York.(2)

A nivel mundial se estima que la FQ afecta aproximadamente a 70.000 personas con mayor
prevalencia en la poblacion caucésica, en Latinoamérica la FQ ha sido pobremente estudiada,
en Ecuador la incidencia es de 1 por cada 1.252 recién nacidos, segun la Gltima Guia de Practica
Clinica y Manual de Procedimientos de FQ del Ministerio de Salud Publica, realizada en el

2013. (3)

Al ser una enfermedad crénica que afecta a varios sistemas, es de vital importancia que los
pacientes que la padezcan lleven un manejo nutricional adecuado y respaldado por un equipo
multidisciplinario, un estado nutricional correcto se asocia con una funcion pulmonar méas

conveniente y mayor sobrevivencia. (4)



La desnutricion es una de las manifestaciones mas importantes de esta enfermedad debido a
que es un factor de riesgo predictor de mortalidad de los pacientes con FQ, que esta dada por
tres mecanismos: disminucion de la ingesta, aumento de los requerimientos energéticos y
aumento de las pérdidas energéticas, las dos ultimas relacionadas a la insuficiencia pancreatica
exocrina que tienen la mayoria de los pacientes. Estas tres premisas van a hacer que exista
déficit de energia por ende pérdida de peso que va a terminar en: alteracion muscular,
alteraciones en el parénquima pulmonar y disfuncién inmune y estas a su vez van a contribuir

al deterioro de la funcion pulmonar, convirtiendose en un circulo vicioso. (4)

La prueba de sudor es considerada el Gold Standard para el diagndstico de la FQ, una prueba

positiva es aquella que tiene una concentracion de cloruro que supere los 60 mEg/L. (5)

En paises desarrollados en los ultimos afios se ha observado una mejoria considerable en la
supervivencia de los nifios con FQ debido a los constantes avances en el tratamiento y también

al diagnostico temprano en recién nacidos. (5)



CAPITULO |

1.1 PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
¢ Cudl es la asociacion entre Desnutricion y Fibrosis quistica en pacientes pediatricos del

Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022?

1.2 OBJETIVOS

1.2.1 OBJETIVO GENERAL

Determinar la asociacion entre Desnutricion y Fibrosis quistica en pacientes pediatricos del

Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022.

1.2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Evaluar el estado nutricional de la poblacion del estudio, por medio del indice de Masa
Corporal y tabla de percentiles de talla y peso segun la OMS.

2. Clasificar el tipo de desnutricidn que tienen los pacientes pediatricos con Fibrosis quistica
de acuerdo con la escala de la OMS.

3. Establecer la correlacion entre el peso en kg y el FEV1 en porcentaje

1.3 JUSTIFICACION

Los pacientes diagnosticados con fibrosis quistica tienen alto riesgo de tener alteraciones en el
estado nutricional debido al aumento de requerimientos energético asociado a la malabsorcion
y mal digestion. El objetivo de este estudio observacional en la poblacion de pacientes con
diagnostico de fibrosis quistica en el Hospital de Nifios Dr. Roberto Gilbert es conocer la

asociacion entre la desnutricion y la fibrosis quistica. (3).

Asi mismo, la importancia de una intervencion nutricional temprana permite brindar
oportunidades que puedan mejorar la calidad de vida y el prondstico de los pacientes. La talla
de acuerdo con la edad y el estado nutricional éptimo se relacionan con un mejor

funcionamiento pulmonar y a su vez mayor supervivencia. (3).
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CAPITULO 11

MARCO TEORICO
FIBROSIS QUISTICA
DEFINICION

La Fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética, multisistémica y cronica, que afecta
principalmente al sistema respiratorio y al sistema digestivo, siendo la afectacion a estos la
causa mas importante de morbimortalidad en los pacientes que la padecen. Se caracteriza por
la produccion excesiva de moco espeso, que obstruye los conductos de las glandulas mucosas

en pulmones, pancreas, higado, intestino delgado, glandulas exocrinas y glandulas sudoriparas.

1)

Se produce por una mutacion en un gen ubicado en el brazo largo del cromosoma 7 que es el
encargado de codificar a la proteina reguladora de conductancia transmembrana (CFTR). En
condiciones normales, la proteina CFTR va a actuar como un canal iénico permitiendo el paso
controlado de cloro y sodio, al no funcionar adecuadamente produce una alteracién en el
transporte de iones incrementando la absorcion de sodio y disminuyendo la secrecion de cloro,

lo que da como resultado la hiperviscosidad de las secreciones. (4)

EPIDEMIOLOGIA

En Latinoamérica la incidencia de la Fibrosis quistica es de 1: 6.000 RN, mientras que en
Ecuador es de 1: 1.252 RN. Se han registrado un aumento importante de nuevos casos
reportados en los Gltimos afios, tomando en consideracion que se estima que existe un 80% de

pacientes subdiagnosticados. (6)

El promedio de vida ha mejorado significativamente en las Ultimas décadas y varia dependiendo

de la region, atencion médica, calidad de servicios y recursos destinados al tratamiento. En



nuestro pais el promedio de vida es de 10 afios, a diferencia de pacientes de paises desarrollados

donde el promedio de vida oscila entre 30 y 50 afios. (3) (6)

PATOGENIA

La patogenia de la FQ esta relacionada con la presencia de mutaciones del gen que codifica a
la proteina CFTR, cuya disfuncionalidad ocasiona una serie de eventos que culminaran en la
lesion de varios tejidos y 6rganos. Desde que se describi0 esta patologia hasta la actualidad se
han encontrado mas de 2000 mutaciones del gen, no todas patogénicas y la mutacion patogénica

mas comun es la p.Phe508del (F508del). (7) (8)

Las mutaciones del gen CFTR se agrupan en seis clases, las de clase I, 11 y 111 son las de tipo
mas agresivo que se asocian a insuficiencia pancreética, a diferencia de las clases 1V, V, VI que
se relacionan a una enfermedad més leve con conservacion de la funcién pulmonar y mejor
estado nutricional. Se debe tomar en consideracion las mutaciones como guia en la terapia
inicial pero el tratamiento posterior debe ser orientando en base a los parametros de crecimiento,

estado nutricional y funcion pulmonar. (7) (8)

El CFTR se encuentra en las células epiteliales actuando como regulador la actividad de los
canales de cloruro y a su vez también puede regular la actividad de canales de cloruro accesorios
y canales de sodio. Al estar alterada su funcion va a imposibilitar el transporte correcto de iones
que tiene como resultado que las secreciones del tracto respiratorio, higado, vesicula biliar,
pancreas y glandulas mucosas del tracto gastrointestinal sean espesas y secas. La
hiperviscosidad de las secreciones va a obstruir los conductos de los 6rganos y tejidos
involucrados y la acumulacion del moco va a propiciar la colonizacion bacteriana, infeccion

crénica, dafio tisular progresivo y como consecuencia final disfuncidn tisular. (9) (10)



MANIFESTACIONES CLINICAS

La FQ es una enfermedad multisistémica, cuyas afectaciones clinicas puede variar de una
persona a otra, pero afecta con més frecuencia al sistema gastrointestinal y respiratorio. La
mayor parte de pacientes con FQ presentan la triada clasica: enfermedad pulmonar obstructiva
progresiva cronica, Insuficiencia pancreética exocrina y elevacion de los niveles de cloro en

sudor. (11) (12)

MANIFESTACIONES PULMONARES

La afectacion pulmonar es la causa principal de morbimortalidad en pacientes con FQ, los
sintomas respiratorios pueden aparecer en cualquier edad y guardan estrecha relacion con el
genotipo CFTR del paciente. En etapas tempranas las manifestaciones pulmonares van desde
tos persistente y productiva hasta enfermedad obstructiva, con el paso del tiempo y desarrollo
de la enfermedad los pacientes pueden presentar bronquitis cronica, infecciones a repeticion y

enfermedad pulmonar con patron mixto (obstructivo y restrictivo). (7) (11)

Los pacientes con FQ tienen secreciones bronquiales deshidratadas y espesas lo que complica
la eliminacion por el sistema mucociliar, al estar retenidas en la via area los patdgenos
oportunistas colonizan estas secreciones y se genera un proceso inflamatorio en donde se
secretan varias enzimas que alteran la pared de los bronquios, destruyen el cartilago bronquial
que tiene como resultado bronquiectasias, insuficiencia respiratoria y muerte. (5,10). Los
patogenos mas frecuentes aislados en las secreciones respiratorias son: Staphylococcus aureus,
Pseudomonas aureginosa, Haemophilus influenzae no tipificable , Burkhoderia
cepacia,Stenotrophomonas maltophilia , Achromobacter xylosoxidans,Mycobacterium avium,

Mycobacterium abscessus y el hongo Aspergillus fumigatus . (12) (13)

La sinusitis cronica y los polipos nasales constituyen sintomas de afectacion de las vias areas

superiores y son resultado de la obstruccion de los orificios nasales por la presencia de moco.



Se puede presentar como un hallazgo asintomatico al examen fisico o presentar sintomas como:

cefalea cronica, apnea obstructiva del suefio, presion facial, anosmia. (7) (12)

Entre las complicaciones mas comunes a nivel pulmonar se encuentran: exacerbaciones,
hemoptisis, neumotdrax. Las exacerbaciones pulmonares que se definen como un aumento o
empeoramiento de los sintomas respiratorios y disminucion de la funcién pulmonar ademas de
cansancio y pérdida de peso. La hemoptisis se presenta en las exacerbaciones y en enfermedad
pulmonar grave, aun se desconoce su patogenia, pero se relaciona con la inflamacién croénica
que produce aumento de la presion dentro de las arterias y capilares. EI neumotdrax se presenta
como una complicacion en etapas avanzadas de la enfermedad, y debuta como dolor en térax y

dificultad para respirar. (7)

MANIFESTACIONES GASTROINTESTINALES

A diferencia de las manifestaciones pulmonares que se pueden presentar de manera tardia, las
manifestaciones gastrointestinales se pueden aparecer desde los primeros dias 0 meses de vida.
Las afectaciones mas comunes son: ileo meconial, sindrome de obstruccion intestinal distal,

reflujo gastroesoféagico y estrefiimiento cronico. (7) (1)

El ileo meconial puede ser la primera manifestacidn de los pacientes con FQ, se presenta en un
15-20% durante las primeras 48 horas de vida a causa de una obstruccién en el intestino delgado

por meconio excesivamente espeso ubicado a nivel del ileon terminal. (14) (15)

Los recién nacidos van a presentar distension abdominal, retraso de la eliminacion del meconio
0 ausencia de este y vomitos biliosos. El tratamiento puede ser quirdrgico o no quirdrgico, se
puede tratar administrando enema hiperosmolar con la condicion de que el paciente este
correctamente hidratado y tenga colocada una via intravenosa. Mientras que el tratamiento
quirdrgico se trata de una enterostomia doble y/o reseccion del intestino con ileostomia de

derivacion. (1)



El sindrome de obstruccion intestinal distal o “DIOS”, es una obstruccion total o parcial del
intestino delgado causado por la presencia de heces espesas. Se presenta en 10-40% en
pacientes con FQ. Se debe sospechar de DIOS cuando el paciente presenta la triada clésica de:
dolor y distension abdominal, masa en cuadrante inferior derecho y radiografia simple de
abdomen donde se observe aglomeracion de heces en colon derecho y parte distal de ID. El
tratamiento debe ser enfocado en base a la gravedad del cuadro, se puede manejar con: lavados
intestinales por via oral o por sonda nasogastrica 0 enemas hiperosmolares. Si el paciente no
responde al tratamiento conservador necesitara manejo quirdrgico con enterostomia o

colostomia. (1)

Los pacientes con FQ son mas propensos a tener enfermedad por reflujo gastroesofagico y

constipacion, se van a presentar en un 20-45% de los pacientes.

AFECTACION PANCREATICA

La afectacion pancreatica es una de las manifestaciones mas comunes en la FQ, la mutacion del
gen CFTR afecta a la produccion y secrecion de las enzimas pancreaticas, generando
malabsorcion de las grasas y de nutrientes esenciales como las proteinas y las vitaminas

liposolubles. El resultado sera desnutricién y crecimiento deficiente. (11)

El bloqueo de la secrecion de enzimas pancreaticas por el moco caracteristico de la FQ es el
motivo de la insuficiencia pancreética exocrina 'y a su vez lleva también a la destruccion de los
islotes del pancreas que estd estrechamente relacionado con la intolerancia a la glucosa y

diabetes mellitus en FQ. (1)

La pancreatitis se observa en un menor porcentaje en pacientes que padecen insuficiencia
pancreatica, mientras que es mas probable su aparicion en pacientes sin insuficiencia

pancreatica con una mutacion de los genotipos del gen CFTR 1V, V, V. Es importante tener en



cuenta que luego de la pancreatitis el 20% de los pacientes presentara posteriormente

insuficiencia pancreética. (1)

MANIFESTACIONES GENITOURINARIAS

El 95% de hombres con FQ son infértiles a causa del fallo en el desarrollo o ausencia del
conducto de Wolff. Mientras que la infertilidad en las mujeres se da a causa de produccién de
moco cervical espeso, sin embargo, las mujeres con FQ pueden quedar embarazadas y es

necesario informar sobre la anticoncepcion y la maternidad. (11)

DIAGNOSTICO

Los criterios diagndsticos para la FQ son: sintomas y signos clinicos caracteristicos de FQ o
tener historia familiar de un hermano con FQ y dos pruebas de sudor positivas, identificacion

de dos mutaciones en la proteina CFTR, NPD anormal. (16) (11)

El test de sudor es el Gold standard para establecer el diagnostico de FQ, es necesario dos
pruebas de sudor tomadas en dias diferentes con concentracion de cloruro igual o mayor a 60
mmol/L. Se podra realizar bajo dos condiciones: a partir de las dos semanas de vida y con un

peso mayor a 2 kg. (16)

El diagndstico molecular debe mostrar dos mutaciones de CFTR, se puede confirmar el
diagnostico de FQ con dos mutaciones mas una prueba de sudor intermedia o positiva. En caso
de gue no se obtengan las dos mutaciones en el estudio de segregacion del ADN, se vuelve a

realizar la prueba de sudor. (16)

Hay pruebas adicionales para pacientes que tienen resultados no concluyentes de FQ, como lo
es la prueba de la diferencia del potencial nasal NPD que se utiliza para demostrar la alteracion
del CFTR cuando las pruebas moleculares y test de sudor son inciertas. La prueba NPD tiene

como objetivo comprobar las propiedades del CFTR y del sodio epitelial. (16) (17)
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TRATAMIENTO

Los avances en el tratamiento de la FQ gracias al progresivo estudio sobre su etiopatogenia y
fisiopatologia han permitido en la actualidad que los pacientes tengan un mayor promedio de
vida, incluso de hasta 50 afios en paises desarrollados. Los pilares fundamentales del manejo
de la FQ son: diagnostico precoz, via area libre de secrecion e infeccion, estado nutricional

adecuado y manejo multisistémico. (10)

El tratamiento antibidtico oral es uno de los manejos méas importantes en la FQ, debido a las
complicaciones por fallo respiratorio constituyen la segunda causa de muerte en esta patologia.
Los antibidticos méas usados son las fluoroguinolonas (levofloxacino y ciprofloxacino) y otros
antibidticos como la tobramicina y amikacina que se utilizan con mas frecuencia en las

exacerbaciones pulmonares causadas por P. aureginosa. (18)

Los broncodilatadores B2 agonistas son utilizados para mantener la hidratacién 6ptima en las
vias aéreas, los méas usados son el salbutamol y el bromuro de ipratropio, segun estudios se ha
demostrado que tienen mayor eficacia cuando se los usa al mismo tiempo que el paciente hace

ejercicios y en pacientes con sibilancias. (18)

En cuanto al tratamiento enfocado en las afecciones del aparato gastrointestinal se utilizan
laxantes osmaticos y enemas para las obstrucciones incompletas y completas, respectivamente.
La insuficiencia pancreatica es tratada con enzimas pancreaticas de remplazo. Y se recomienda
dietas hipercaldricas y suplementos vitaminicos (A, D, E y K), por la relacion de esta patologia

con el bajo peso y desnutricion. (18)
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DESNUTRICION

DEFINICION

La desnutricion es el estado en el que el cuerpo no recibe todos los nutrientes esenciales

necesario para un buen funcionamiento; esta puede estar dada por una ingesta insuficiente de

alimento, tanto en cantidad como en calidad, falta de atencion adecuada (falta de agua y

atencion sanitaria) o la incapacidad del cuerpo para absorber de manera correcta los nutrientes

que aportan los alimentos consumidos, como lo vemos en la Fibrosis Quistica. (19)

La manera mas directa de identificar nifios que no poseen un buen indice de nutricion es la

observacidn, pero también existen estandares de referencia para obtener este indice, los cuales

utilizan la talla, el peso y el perimetro del brazo mas la edad del nifio. (19)

TIPOS DE DESNUTRICION

1)

2)

3)

Desnutricion cronica: también conocida como retraso en el crecimiento. Se da a lo largo
de tiempo y es causada por una falta de ingesta de nutrientes necesarios que incluso
puede comenzar cuando el nifio adn esta en el Utero de su madre. Para denominar que
es una desnutricion crénica se hace una comparacién de la talla con el estandar
recomendado para su edad el cual debe estar debajo de la media (menos dos
desviaciones estandar). EIl retraso del crecimiento puede provocar deficiencia en el
desarrollo fisico e intelectual. (19)

Desnutricion aguda moderada: en este tipo de desnutricion se debe actuar de manera
inmediata para prevenir que avance hasta un desnutricion grave o severa. Se da cuando
el perimetro del brazo esta por debajo del estandar referencial, ademas, el peso del nifio
es menor con relacion a su altura (entre menos dos y menos tres desviaciones estandar).
(19)

Desnutricion aguda grave o severa: requiere una atencion medica urgente, ya que altera
todos los procesos vitales del nifio creando un alto riesgo de mortalidad. En este tipo de
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4)

desnutricion en nifio esta muy por debajo del estandar normal en relacion de peso para
su altura (por debajo de tres desviaciones estandar). (19)

Carencia de vitaminas y minerales: una buena alimentacion tiene que incluir vitaminas
y minerales esenciales para el buen funcionamiento del organismo, el desarrollo y
crecimiento adecuado. Dentro de los més importantes tenemos a la vitamina A, su
déficit hace al nifio mas propenso a desarrollar infecciones, el hierro su deficiencia causa
anemia reduciendo la capacidad de crecimiento, aprendizaje y desarrollo motor, el acido
félico que fortalece al sistema inmunoldgico y previene malformaciones congeénitas, de
ahi su importancia en darle a las mujeres durante su embarazo, y el yodo para un buen

funcionamiento del metabolismo. (19)

MECANISMO DE LA DESNUTRICION EN LA FIBROSIS QUISTICA

La desnutricién en la fibrosis quistica se debe a que existe una mutacién de gen CFTR el cual

es el encargado de formar canales de cloro que regulen su flujo y la disfuncion del agua a través

de las membranas celulares. Como resultado de esta mutacion los lumenes de los 6rganos se

obstruyen ya que el organismo produce moco y secreciones anormales en los pulmones, el

tracto gastrointestinal, el pancreas y el sistema hepatobiliar, lo que lleva a varios problemas

como:(1) (20)

1)

2)

Mala absorcion: la produccion insuficiente de enzimas pancreaticas, debido a que el
moco espeso y pegajoso dificulta la digestion y absorcién de grasas, proteinas y
vitaminas liposolubles (A, D, E Y K). dando como resultado, que lo pacientes con
fibrosis quistica no puedan aprovechar completamente los nutrientes de los alimentos
gue consumen. (20)

Pérdida del apetito: La obstruccion del pancreas también puede llevar a una reduccion
en el apetito y la sensacion de saciedad temprana después de comer, lo que puede

disminuir la ingesta de alimentos y nutrientes; también las personas con fibrosis quistica
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pueden ser susceptibles a excesivo crecimiento bacteriano en el intestino, debido a la
disminucion de la motilidad, lo que contribuye a la falta de apetito. (20)

3) Deterioro del sistema digestivo: la constante acumulacién de moco que afecta la
capacidad de absorcién intestinal, provocando inflamacion y dafio tisular por lo que
aproximadamente en un 10 por ciento de los pacientes con fibrosis quistica se requiere
intervencion quirurgica, pudiendo llegar hasta la reseccion de porciones significativas
del intestino. (1) (20)

4) Aumento de las necesidades caldricas: debido a la constante inflamacion y esfuerzo
respiratorio, los pacientes con fibrosis quistica requieren mas calorias para mantener el

peso adecuado Y la energia necesaria.

Todos estos factores contribuyen a que los pacientes con FQ presenten desnutricion, la cual
puede llevar al debilitamiento del sistema inmunoldgico, deterioro del crecimiento y desarrollo,

asi como a un mayor riesgo de complicaciones y una calidad de vida reducida.

IMPACTO DE LA DESNUTRICION EN LA FIBROSIS QUISTICA

El impacto en la parte nutricional es significativo en los pacientes con FQ ya que empeora la

enfermedad y sobre todo afecta en la calidad de vida de los nifios que la padecen.

El deterioro del crecimiento y desarrollo, la debilidad y fatiga, la mayor susceptibilidad a
infecciones y mayor riesgo de complicaciones son algunas de las complicaciones nutricionales
gue podemos evidenciar. Por este motivo una deteccion temprana y tratamiento intensivo para
combatir la desnutricion puede minimizar los efectos y su vez brindar mejor calidad de vida.

(20)
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EVALUACION Y SEGUIMIENTO DE LA NUTRICION

Un seguimiento adecuado es decisivo para el buen tratamiento en pacientes con Fibrosis
Quistica, ya que como sabemos la nutricion esté asociada a la calidad de vida y supervivencia

de los pacientes.

Hacer un diagnostico inicial temprano que incluyan datos como la talla, el peso, el indice de
masa corporal (IMC), nos ayuda a evidenciar el percentil en que se encuentran los nifios;
ademas del historial de alimentacion y educacién nutricional, valoracion clinica de la
esteatorrea (nUmero y aspecto de las deposiciones). Los lactantes deben llevar un control
mensual y el primer afio de vida se sugiere controles cada dos meses. A partir de los 8- 10 afios
se sugiere realizar la valoracion de masa 6sea y un Screening de diabetes relacionada con la FQ

(DRFQ) (20) (21)

Las curvas estandares proporcionadas por los Centros para el Control y Prevencion de
Enfermedades de los Estados Unidos y las curvas de la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) para nifios menores de dos afios, ayudan al monitoreo del crecimiento. El rango objetivo
de IMC para nifios con diagnostico de fibrosis quistica esta por encima del percentil 50. Los
nifios cuyo IMC este entre el percentil 10 y el percentil 50 se consideran en riesgo nutricional,
probablemente la ingesta caldrica no cumpla con los objetivos necesarios; y aquellos que
necesitan rehabilitacion nutricional urgente son los que se encuentren por debajo del percentil

10. (20)
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APOYO NUTRICIONAL

El régimen nutricional de cada paciente debe ser adaptado de acuerdo con sus necesidades para
que cumplan con el objetivo de tener un IMC que se encuentre entre los percentiles 50 y 85
para su edad. Es importante saber que, durante las exacerbaciones infecciosas sucesivas,
muchos pacientes pueden tener un adecuado estado nutricional el cual se puede ir deteriorando

de forma silenciosa por los periodos deficientes de ingesta caldricas en corto plazo. (20)

La lactancia materna debe ser fomentada, pero si el lactante tiene escasa ganancia se debera
suplementar con moédulos caldricos. La alimentacion complementaria debe iniciar segun
recomendaciones médicas habituales; las dietas deben ser hipercaloricas, ricas en grasas

(evitando grasas saturadas) y sobre todo variadas. (20) (21)

REQUERIMIENTO NUTRICIONAL

En los nifios sanos la distribucion de macronutrientes supone 50-60% de hidratos de carbono,
las proteinas un 10- 15% y las recomendaciones de grasas en nifios de 2 a 3 afios es de 30-35%
y un 25- 35% en nifios mayores, mientras que en nifios con fibrosis quistica la distribucion es
de 35-40% de grasa (limite de 50% en menores de 6 meses), 20% proteinas, 40-45% hidratos
de carbono. El aporte de proteinas es superior a los de los nifios sanos debido a las
consecuencias de la FQ como distrés respiratorio, inflamacion crénica o malabsorcion por

déficit de enzimas. (21) (22)

VITAMINAS

Se deben administrar vitaminas liposolubles (A,D,E,K), también deberan consumir enzimas

pancreaticas.

Vitamina A: esta se encuentra en alimentos como zanahorias, vegetales de hojas verdes, etc.

Entre el 10-40% de nifios presentan déficit de esta vitamina, los sintomas y manifestaciones
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incluyen dafio en la piel, boca, estomago y riesgo de ceguera; las excarcelaciones pulmonares

pueden agravar los sintomas pulmonares. (19) (21)

Vitamina D: Juega un papel fundamental en la parte de inmunomoduladores, funcion muscular,
prevencion enfermedades cardiovascular y diabetes; su déficit se da en un gran porcentaje de
nifios casi en el 90%. El sol es la mayor fuente de esta vitamina. La ingesta recomendada en
menores 1 afio es de 400 a 500 Ul diarias, los nifios de 1 a 10 afios 800 a 1000 Ul y para mayores

10 afios se recomienda 800 a 2000 UlI. (20) (21)

Vitamina E: actia como antioxidante y previene el dafio de la membrana, su déficit puede
producir degeneracion neuroldgica, alteraciones en la retina y anemia hemolitica. En el 12% de
lactantes y 14% en nifios con FQ con malabsorcion se produce este déficit. La dosis
recomendada depende de los afios en menores de 1 afio 40-50 Ul, 1-3 afios se recomienda 80-
150 Ul, en nifios de 4-8 afios dosis de 100- 200 Ul y para mayores de 8 afios 200- 400 UI. (20)

(21)

Vitamina K: su deficiencia puede causar problemas de coagulacion y enfermedades 6seas. El
75% de los pacientes tiene déficit debido a la malabsorcion de grasa y las alteraciones en la
flora intestinal o uso frecuente de antibidtico. La dosis recomendada es de 0,3-1 mg diario en

nifios y de 1-10 mg diarios en jovenes y adultos. (20) (21)

ELECTROLITOS Y MINERALES

Se necesita dar altas cantidades de sodio, calcio, hierro, zinc y selenio, ya que la sudoracion
excesiva, la malabsorcidon intestinal y la inflamacion crénica hace que los pacientes con FQ

tengan grandes pérdidas. (21)

El sodio se recomienda un aporte diario de 2mEq/kg en lactantes, mientras que en nifios 4

mEq/kg diarios 0 mas sobre todo en periodos de alza térmica, diarrea, calor o sudoracion. La
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ingesta diaria de calcio varia segun la edad en pacientes de 0-11 meses la recomendacion es de
200 mg/dia, de 1 a 3 afios es de 450 mg/dia, de 4 a 10 afios es de 800 mg/diay de 11 a 17 afios
de 1150 mg/dia. EI zinc se recomienda aportes de 1 mg/kg dia en lactantes, en mayores de dos
afios 15 mg/kg/dia durante al menos seis meses, su déficit puede causar aumento de infecciones.
La dosis de hierro recomendada en lactantes y nifios es de 2-4 mg/ kg/dia en forma de sulfato
ferroso, y en adolescentes 80-100 mg, su deficiencia es frecuente y causa anemia y anorexia.

(20) (21)

INTERVENCION Y SOPORTE NUTRICIONAL
SUPLEMENTOS ORALES

Las comidas no deben ser sustituidos por los suplementos orales, son un complemento al
principio de las comidas, al finalizar o antes de dormir. Los estimulantes de apetitos son Utiles
para superar la anorexia aguda y temporal, pero efectos secundarios hacen que no sean buenos
a largo plazo; el uso de hormona del crecimiento ayuda a mejorar la altura, peso y aumento de

masa magra. (20) (21)

SUPLEMENTOS ENTERALES Y PARENTERALES

Si fallan los suplementos orales, se tendra que evaluar la alimentacion a través de sonda
nasogastrica o por gastrostomia. se recomienda que la administracién de alimentos por bolos
sea en infusiones lentas durante la noche para no alterar la alimentacion durante el dia. La
nutricion parenteral (NPT) solo se indica cuando el nifio tiene un fallo intestinal el cual no le
permite nutrirse por via enteral. Las soluciones por via parenteral deben contener un equilibrio
de aminoéacidos, dextrosa, lipidos, vitaminas y oligoelementos para proporcionar una nutricion

adecuada. (20) (21)
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CAPITULO Il

METODOLOGIA Y ANALISIS DE RESULTADOS

TIPO DE INVESTIGACION

Observacional, retrospectivo, transversal, descriptivo.

METODO DE RECOLECCION DE DATOS

Revision de historias clinicas registradas en la base de datos de los Hospitales de Nifios Dr.
Roberto Gilbert.

POBLACION Y MUESTRA DE ESTUDIO

La poblacién incluy6 a los pacientes pediatricos con Fibrosis quistica atendidos en el Hospital
de Nifios Dr. Roberto Gilbert en el periodo transcurrido desde el afio 2014 hasta el 2022. Se

utiliz6 toda la poblacion para el estudio.

CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION

Criterios de inclusion:

e Pacientes menores de 18 afios
e Pacientes con historias clinicas completas registradas en el sistema
e Pacientes registrados en el sistema bajo la Clasificacion Internacional de Enfermedades

CIE 10: Fibrosis quistica con manifestaciones pulmonares (E84.0)

Criterios de exclusion:

e Pacientes con desnutricion por bajo nivel socioeconémico

e Pacientes con otras causas de desnutricion como trastornos alimentarios
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OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES

Nombre Variables Definicion de la Tipo Resultado
variable
Variables de caracterizacion
Peso Peso Cuantitativa Peso en kg
continua
Talla Talla Cuantitativa Tallaen cm
continua
IMC IMC Cuantitativa Peso en kg/altura en
continua m>.
Percentil peso Percentil Categorica ordinalMalnutricion grave:
politomica <5
Malnutricion
moderada: 5-10
Malnutricion  leve:
10-15
Peso normal: 10.85
Sobrepeso: 85-95
Obesidad: >95
Género Género Categorica Masculino
nominal )
dicotémica Femenino

Edad de diagndstico

Grupo etario

Categorica ordinal
politomica

Lactante (0 dias- 2
afios)

Preescolar (3-5 afios)

Escolares
adolescentes
afios)

(6-13

Espirometria

Reporte de|

Espirometria

Si tienen

No tienen

FEV 1

FEV 1

Categorica ordinal
politomica

>80%: Normal
Leve: 80-65%
Moderada: 64-50%
Severa: 49-35%
Muy severa: <35%

Complicaciones
gastrointestinales

RGE

Estrefiimiento
Esteatosis hepatica
Enfermedad celiaca
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Insuficiencia
pancreatica

Variable de interés

Desnutricion yPacientes pediatricosCategorica Fibrosis quistica |
Fibrosis quistica con Fibrosis quisticanominal.
y desnutridos dicotémica desnutricion

Fibrosis quistica sin

desnutricion

ANALISIS ESTADISTICO

Posterior a la recoleccién de los datos obtenidos en base a las historias clinicas en Excel, la base
de datos fue analizada por medio del software IBM SPSS Stadistic VV25.0 y se realizd el andlisis

descriptivo de la poblacion de estudio.

RESULTADOS

De los 82 pacientes tabulados dentro del estudio, se evidencia que 44 pacientes diagnosticados
con fibrosis quistica son masculinos, lo que equivale al 53.7% de la poblacion, mientras que 38
fueron femeninos (46.3%), dando como resultado que la poblacion masculina se ve afectada

con mayor proporcion.
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{lustracion 1. Sexo de pacientes con diagnostico de fibrosis quitisca en el Hospital de nifios Dr.

Roberto Gilbert del 2014 al 2022

SEXO

FEMENINO m MASCULNO

Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

Desde el afio 2014 al 2022 el 48.8% de los pacientes que fueron diagnosticado con fibrosis

quistica estan en una edad de 0 a 2 afios, le sigue con 29.3% nifios de 6 a 19 afios y por ultimo

ninos de 3 a 5 afios con un 22%
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llustracion 2: Edades de pacientes con diagnostico de fibrosis quitica en el Hospital de nifios

Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022

6-19afios

EDAD

0-2 afios

0.0 100 20.0 30.0 40.0 50.0 60.0

Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

El indice de masa corporal y las tablas de percentiles de talla y peso de la OMS nos ayudaron a
establecer el estado nutricional de los pacientes dando como resultado que el 36.6% de la
poblacion se encuentra en el percentil <5, lo que indicaria una malnutricién grave, el 9.8% se
encuentra dentro de los percentiles 5 a 10, valorada como una malnutricion moderada, el 7.3 %
se encuentra en malnutricion leve (percentil 10-15) , y el 28% se encuentra dentro del percentil
15-85, lo cual corresponde a un peso normal; por otro lado el 7.3% se encuentran con sobrepeso

(percentil 85-95) y el 11% se encuentra con obesidad ya que esta por encima del percentil 95.
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Tabla 1: Estado nutricional representado en percentiles de talla y peso segun la OMS en

pacientes con diagnostico de fibrosis quistica en el en Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert

Variable Codificacion Frecuencia  Porcentaje
Percentil <5 Malnutricion grave 30 36.6
Percentil 5 -10 Malnutricion moderada 8 9.8
Percentil 10-15 Malnutricion leve 6 7.3
Percentil 15-85 Peso normal 23 28.0
Percentil 85-95 Sobrepeso 6 7.3
Percentil >95 Obesidad 9 11.0
82 100.0

Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

Con los resultados obtenidos dividimos nuestra poblacion en dos grupos los menores de 2 afios

con diagnostico de fibrosis quistica y los mayores de 2 afios con diagndéstico de fibrosis quistica,

y pudimos evidenciar que 44 pacientes sufren desnutricion, de los cuales 28 son menores de 2

afios y 16 son mayores de 2 afios, por lo que los menores de 2 afios tienen mas probabilidad de

tener fibrosis quistica.
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Tabla 2: Relacion de la edad y desnutricion en pacientes con diagnostico de fibrosis quistica

en el en Hospital de niiios Dr. Roberto Gilbert

Edad
Menores de 2 Mayores de 2
afos anos Total
Desnuticién  Si 28 16 44
No 12 26 38
Total 40 42 82

Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

Para evaluar las condiciones pulmonares y tener un mejor diagndstico y manejo de la
enfermedad se utiliza la espirometria en la cual dentro de nuestro estudio podemos evidenciar
que al 65.9% de los pacientes no se le realizo dicha prueba, ya que como vemos anteriormente

el mayor porcentaje de pacientes son mejores de 2 afios.
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llustracion 3: Espirometria realizada a pacientes con diagnostico de fibrosis quistica en el

Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022

ESPIROMETRIA

ESi mNo

Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

Al 34.1% de la poblacion que, si se le realizo la espirometria, se tomo en cuenta el valor del
volumen espirado forzado en un segundo (FEV1) y su relacion con el peso de los pacientes lo
cual nos indica que existe una relacion que es directamente proporcional, dando como resultado

una tendencia positiva.
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llustracion 4: Relacion del peso y el FEV1 en pacientes con diagnostico de fibrosis quistica

en el Hospital de niiios Dr. Roberto Gilbert
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Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

Como es una enfermedad multisistémica, podemos evidenciar que del total de la poblacion
estudiada el 62,20% pacientes tienen complicaciones gastrointestinales, de los cuales 32
pacientes sufren de insuficiencia pancreatica, siendo la complicacién con mayor porcentaje de
pacientes afectados, el reflujo gastroesofagico se presentd en 10 pacientes, el estrefiimiento en
5 pacientes, la esteatosis hepética en 3 pacientes y por ultimo solo 1 paciente fue reportado con
enfermedad celiaca. Es importante mencionar que el 66% de los pacientes consumen
suplementos vitaminicos, y esto se debe a que la Asociacion Espafiola de Pediatria en sus

diversas publicaciones sobre fibrosis quistica recomienda el uso de estos.
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llustracion 5: Complicaciones gastrointestinales en pacientes con diagnostico de fibrosis

quistica en el Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022

COMPLICACIONES GASTROINTESTINALES
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Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

Tabla 3: Complicaciones gastrointestinales mas frecuentes en pacientes con diagnostico de

fibrosis quistica en el en Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert

FRECUENCIA PORCENTAJE

COMPLICACIONES
GASTROINTESTINALES

10 19.6
Reflujo gastroesofagico

5 9.8
Estreriimiento

32 62.7
Insuficiencia pancredtica

3 5.9
Esteatosis hepatica

1 1.9
Enfermedad celiaca

82 100.0
TOTAL

Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela
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{lustracion 6: Uso de suplementos vitaminicos en pacientes con diagnostico de fibrosis quistica

en el Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
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Fuente: Base de datos institucional, Hospital de nifios Dr. Roberto Gilbert del 2014 al 2022
Elaborado por: Moreira Castillo Melannie Dayireth y Palma Galarza Arianna Gabriela

DISCUSION

Aunque la afectacion principal de la Fibrosis Quistica sea el sistema respiratorio hay que tener
en cuenta que la afectacion del tracto gastrointestinal condiciona la malabsorcion de nutrientes
que tiene como fin un deterioro del estado nutricional.

En el 2020, Hidalgo Mufiiz en su estudio “Evaluacion Nutricional de pacientes fibroquisticos”,
muestra resultados en base a la edad de diagnostico de los pacientes con fibrosis quistica
similares a los de nuestro estudio, el predominio de edad de diagnostico se encuentra en los
menores de 2 afios con un porcentaje del 59,09% que corresponde a 13 pacientes de los 22
pacientes del estudio. (23)

En el 2014, Renddn Pefia et al, en su estudio “Evaluacion antropométrica de pacientes con
fibrosis quistica asociada a mutaciones genéticas” reportd lo siguiente: segin percentiles de

peso para la edad, el 73,7 % (14 pacientes) se ubicaban entre el percentil 10 y 90, con un peso
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adecuado para la edad, mientras 26,3 % (5 pacientes) se situé en menos de 10 percentil, es decir
peso bajo para la edad. Mientras que en este estudio se observé un mayor porcentaje de
pacientes con bajo peso para la edad (53.7%), clasificados es desnutricién leve, moderada y
severa. (24)

En los pacientes desnutridos se observa una mayor afectacion de la funcion pulmonar, que
concuerda con los estudios de otros investigadores. Socarras Suarez et al en su estudio
“Valoracion del estado nutricional y sus complicaciones en pacientes adultos con fibrosis
quistica” realizado en el 2005, afirma que observd una relacion directa entre el estado
nutricional y la FEV 1, lo que corroboramos en nuestro estudio debido a que, en base a nuestros
resultados a mejor estado nutricional, mejor FEV1.

También se incluyeron las complicaciones digestivas en los pacientes con fibrosis quistica
donde la més frecuente era la insuficiencia pancreética, seguido del reflujo gastroesofagico que

es mas evidente en lactantes. (25)
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CAPITULO IV

CONCLUSIONES

Si bien la fibrosis quistica en Ecuador se presenta en 1 por cada 1.252 recién nacidos, segun el
Ministerio de Salud Pablica en el 2013, es fundamental estar alerta a los signos y sintomas que
se pueden presentar como tos y expectoracion, disnea y sobre todo enfocarnos en el bajo peso
y desnutricion. Como es una patologia que afecta varios drganos se requiere una atencion

medica multidisciplinaria.

Hemos podido evidenciar que el mayor porcentaje de pacientes con diagndstico de fibrosis
quistica desde el afio 2014 al 2022 son de sexo masculino; sin embargo, no existen datos

bibliograficos que la incidencia de la enfermedad este asociado al sexo.

Durante el periodo de estudio se pudo evidenciar que 48.8% de los pacientes con diagnostico

estan en una edad de 0 a 2 afios, y que estos son mas propensos a desarrollar desnutricion.

Otro dato obtenido es la relacidon que tiene el peso de los pacientes con la FEV1, la cual nos
indica que, a mayor peso del paciente, mejor es el valor del volumen espirado forzado en un
segundo, dando como resultado un mejor flujo aéreo, evitando asi recaidas lo que ocasiona un

aumento de las necesidades caléricas.

Dentro del estudio se evaluaron las complicaciones gastrointestinales de las cuales la
insuficiencia pancreatica es la que mayor porcentaje abarca, por lo que es necesario el
seguimiento oportuno de los pacientes. El aporte de vitaminico por medio de suplementos es
necesario sin importar si existe 0 no complicaciones, ya que la desnutricion puede llevar al
debilitamiento del sistema inmunoldgico, deterioro del crecimiento y desarrollo, reduciendo la

calidad de vida.
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RECOMENDACIONES

La atencion de seguimiento es una parte clave del tratamiento para nifios que padezcan fibrosis
quistica. Un cribaje prenatal oportuno cuando se sospeche de tener descendencia de la

enfermedad, asi como un diagnostico y tratamiento precoz al momento del nacimiento.

La colaboracion de todo un equipo de especialistas en nutricion y de dietistas es fundamental,
ofrecer alimentos altos en acidos grasos esenciales que aporten triglicéridos de cadena larga,
aumentando la cantidad de calorias y el sabor de las comidas haciendo que los nifios tengan

apetito y disfruten sus alimentos.

De la misma manera se debe empezar con fisioterapia respiratoria de manera precoz ya que

ayuda a limpiar las vias aéreas y mejora los parametros pulmonares.
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