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1.INTRODUCCI
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1.INTRODUCCION

La monitorizacién del crecimiento y del estado nutricional es un
aspecto fundamental en los cuidados de salud de cualquier nifio. Un
crecimiento normal es un indicador de salud y bienestar, mientras que si
éste es anormal puede indicar la presencia de una enfermedad,
alteraciones nutricionales o situaciones adversas en el entorno del nifio

(1,2).

Los pacientes con enfermedades neurolégicas severas con frecuencia
presentan trastornos de la nutricion y del crecimiento de origen
multifactorial, siendo estos mas evidentes a mayores grados de
afectaciéon motora (3,4). En este grupo de pacientes se incluye un amplio
espectro de enfermedades neuroldgicas con grave compromiso motor, y
frecuentemente con gran afectacién intelectual. Casi la mitad de estos
ninos presentan dificultades con Ila alimentacién y problemas
nutricionales, que en muchos casos estan infradiagnosticados o se
consideran de baja prioridad, siendo una importante fuente de estrés
para estos nifios y para sus cuidadores (3,5). En estos pacientes, la
desnutricidn y los trastornos del crecimiento pueden tener consecuencias
adversas, que llevan a un peor estado de salud y afectan de forma
negativa a la calidad de vida y al bienestar, tanto de los niflos como de sus
cuidadores o familiares (2,5). Por tanto, la atencion al estado nutricional

de estos ninos debe ser una parte indispensable de su atencidn integral

(3).
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Hace afios se aceptaba la desnutricién severa como algo intrinseco a
este tipo de patologias, que se manifestaba con afectacion del
crecimiento lineal y disminucidn de la masa corporal y de los depésitos de
grasa. Sin embargo, en las ultimas décadas, los avances en diferentes
campos y el seguimiento multidisciplinar adecuado -como las mejoras en
la evaluacion nutricional y en el tratamiento de los trastornos de la
alimentacion-, han hecho que mejore significativamente la evolucidn
nutricional de estos pacientes, conduciéndoles a una mejor calidad de
vida y a una disminucién de las tasas de hospitalizacién (6,7). Hoy en dia
sabemos que la desnutricion en estos nifios con frecuencia es corregible
(8). Todo esto hace que nos replanteemos el seguimiento de estos
pacientes e intentemos obtener los mejores resultados posibles a nivel de
estado nutricional, pues sabemos que ello repercutira positivamente en
otras dreas, mejorando la calidad de vida tanto del nifio como de sus

cuidadores.

1.1 Prevalencia de trastornos nutricionales en nifos con

afectacion neurolégica severa

La prevalencia exacta de desnutricion, fallo de crecimiento o
sobrepeso en nifios con afectaciéon neuroldgica es desconocida debido a
la heterogeneidad de las enfermedades neurolégicas (9). Las
estimaciones estan limitadas a trastornos concretos como paralisis
cerebral infantil (PCl), mielodisplasia o sindrome de Rett. Se estima que la
desnutriciéon puede afectar aproximadamente entre el 30 y el 50% de
estos enfermos, incrementdndose este porcentaje con la edad, presencia

de menor coeficiente intelectual y mayor severidad de la afectacién
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neurolégica (7,10,11). Aunque la mayor parte de estos nifios tienen
problemas de desnutricién, también se ha descrito que entre un 8 y un

14% pueden presentar sobrepeso (10,12,13).

Se estima que entre un 60 a un 90% de estos niflos pueden presentar
problemas de alimentacidn, seglin datos obtenidos de lo referido por los

padres, de la observacion o de estudios con videofluoroscopia (VF) (14).

1.2 Fisiopatologia de los trastornos nutricionales en ninos

con afectacion neurolégica grave

Las alteraciones en el crecimiento y en la composicidn corporal de
estos nifios son el resultado de una serie de causas, algunas de las cuales

pueden ser modificadas para mejorar el curso evolutivo (2).

Los mecanismos implicados en el desarrollo de trastornos nutricionales
en los nifios con enfermedad neuroldgica son multiples, incluyendo
factores nutricionales y factores no nutricionales (figura 1). Ambos
factores parecen actuar sinérgicamente afectando al crecimiento en
todas sus dimensiones, incluyendo el crecimiento lineal y la ganancia de
peso, y llevando a una composicién corporal alterada (disminucién de

masa muscular, masa grasa y densidad ésea) (2).
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Ingesta

Severld.a,d dela inapropiada de
afectac,|o.n nutrientes
neuroldgica . .

o Disfunciones
Factores genéticos orales motoras
Contracturas, Incremento de
escoliosis pérdidas
Disfunciones Metabolismo
endocrinas alterado
Etnia
Estado puberal
Sindromes
especificos

Figura 1. Factores que intervienen en el desarrollo de
trastornos nutricionales en nifios con enfermedad
neuroldgica

1.2.1 Factores no nutricionales

Algunos de los factores que influyen en la fisiopatologia de los

trastornos nutricionales en estos niflos son de caracter no nutricional.

La enfermedad neurolégica por si misma puede afectar al crecimiento,
pues se ha visto que el fallo del crecimiento lineal se correlaciona con la
severidad de la afectacidén neuroldgica, con la capacidad de deambulacidn

y con la afectacidon cognitiva que presentan (15).

Los z scores para la talla se afectan mas al avanzar la edad
independientemente del estado nutricional, sugiriendo el efecto de otros
factores con el paso del tiempo sobre este parametro, como las

contracturas o la escoliosis severa (16).
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Otros factores no nutricionales que pueden afectar al crecimiento
incluyen sindromes especificos, disfunciones endocrinas, influencia de la

etnia, potencial genético y estado puberal (15).

1.2.2 Factores nutricionales

Los factores nutricionales que influyen en la aparicién de trastornos de
este tipo en estos nifios incluyen la ingesta inapropiada de nutrientes,
disfunciones orales motoras que dificultan la deglucién, incremento de la

pérdida de nutrientes y/o requerimientos energéticos alterados (10).

1.2.2.1 Ingesta inapropiada de nutrientes

La ingesta inapropiada de nutrientes en relaciéon a las necesidades del
nino es la principal causa de desnutricion, fallo de crecimiento o

sobrepeso en nifios con afectacidn neurolégica.

Existen diferentes estudios que observan que el principal déficit
nutricional en estos nifos es energético, pues sélo en torno al 20% de
ellos presentan una ingesta regular del 100% de los requerimientos
energéticos estimados para su edad (17-21). Sin embargo, los
requerimientos nutricionales de los nifios con discapacidad neuroldgica
son dificiles de estimar, y las referencias estandares para nifios sanos
podrian ser inapropiadas para este grupo de nifios debido a su
heterogeneidad, alteraciones en su composicién corporal y menor
actividad fisica en la mayor parte de casos (7,17). A pesar de ello, aunque
existen otros factores no nutricionales, parece que en muchos casos una

ingesta energética subdptima contribuye a la apariciéon de trastornos

31



nutricionales en los nifios con discapacidad neuroldgica (17). Esto se debe
a que la tarea de alimentar a estos niflos puede ser complicada vy
consumir una gran cantidad de tiempo, por lo que la cantidad de
alimentos puede ser insuficiente para alcanzar las necesidades del nifio.
En estos casos, los padres o cuidadores pueden considerar la ingesta
suficiente por la duracion de la toma, cuando ésta ha sido insuficiente. En
otros casos, los cuidadores sobreestiman las necesidades del nifio y lo

sobrealimentan, lo que puede conducir a un sobrepeso.

En la infancia y la adolescencia, una ingesta proteica adecuada es
esencial para construir y reparar los tejidos y para el adecuado
crecimiento y desarrollo. En estudios realizados, se ha visto que la ingesta
proteica en este grupo de nifios es normal (17). Respecto al porcentaje
de carbohidratos y lipidos de la ingesta, algunos estudios muestran que
son apropiados (17,18), mientras que otros muestran ingesta de

carbohidratos por debajo de lo normal y de lipidos en exceso (22,23).

En relaciéon a la ingesta de micronutrientes, se ha descrito que
aproximadamente la mitad de los nifios con discapacidad severa
consumen menos del 81% de las ingestas recomendadas de cobre, hierro,
magnesio y zinc, lo que esta influenciado en gran parte por una dieta rica

en leche y productos lacteos (17).

En la tabla 1 se resumen los principales estudios sobre ingesta

dietética en estos pacientes.
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Tabla 1. Principales estudios sobre ingesta dietética en nifios con
afectacion neuroldgica

Sullivan PB et
al.

2000

Reino Unido

(5)

Hillesund E.
etal.

2007

Noruega

(19)

Kilpinen-Loisa
P.etal.

2009

Finlandia

(18)

Grammatikopoulou
MG. et al.

2009
Grecia

(20)

Nifios con PCI
(edad 4,2-13,1
afios)

N=271

Nifos con PCI
(edad 1,5-17
afios)

N=36

Nifos con
discapacidad
motora

(edad 5-15,5
afos).

N= 54

Nifios con PCI
(edad media

10,1+2,9) y sus

hermanos
sanos.

N=16

Cuestionario
incluyendo
problemas de
alimentacion y
gastrointestinales

Encuesta
dietética de 4
dias para
asesorar ingesta
de
micronutrientes.

Entrevista a los
padres para
asesorar
problemas de
alimentacion.
Encuesta
dietética
prospectiva de 3
dias para
asesorar ingesta.

Encuesta
dietética
prospectiva de 3
dias para
asesorar ingesta.
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56% presentan
atragantamientos con la
comida, 20% comidas
estresantes, 28%
comidas prolongadas.

Es comun la baja ingesta
de hierro, folato,
niacina, calcio, vitamina
E y vitamina D, incluso
en los que reciben
suplementos
nutricionales.

El 20% presenta
problemas de
alimentacion. Ingesta
energética baja en el
57%. Baja ingesta de
vitamina D en el 76%,
baja ingesta de hierro en
el 87%, pobre ingesta de
fibra (en general la
mitad de las
recomendaciones)

Baja ingesta energética
en nifios con PCl,
cubriendo el 74,6% de
sus requerimientos. No
diferencias en la
distribucion de los
macronutrientes entre
los nifios con PCly
sanos.

Nifios con PCl tienen



Calis EAC. et al.
2010

Holanda

(21)

Walker JI. et al.
2012

Australia

(24)

Lopes PAC. et
al. 2013

Brasil

(23)

Sangermano
M. et al.

2014
Italia

(22)

Nifos con PCI
y con
discapacidad
intelectual
(edad media
10 afios).

N=176

Nifos con PCI
(edad 1,5-4,3
afios),

N=73

Nifios con
desarrollo
normal

(edad 3-4,5
afios)

N=16

Nifos con PCI
(edad 2-12,8
afios).

N=90.

Nifios con
retraso del
desarrollo
psicomotor
(edad 2-15
afios).

N=30.

Encuesta
dietética de 7
dias para
asesorar ingesta.

Encuesta
dietética
prospectiva de 3
dias para
asesorar ingesta.

Entrevista a los
padres para
asesorar
problemas de
alimentacion.
Cuestionario de
recuerdo de 24 h
y de frecuencia
de alimentos.

Encuesta
dietética
prospectiva de 3
dias para
cuantificar
ingesta caldrica 'y
de nutrientes.
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ingestas mas bajas de
vitamina A, biotina,
folato, vitamina Ky
cobre.

Baja ingesta de energia
(62% de las
recomendaciones),
calcio, vitamina A,
vitamina D, vitamina B6
y folato.

No observan diferencias
en la ingesta energética
entre nifios sanos y con
PCI. En nifios con PCl, los
que no deambulan
presentan menor
ingesta energética.

La composicién de
macronutrientes de la
dieta fue similar en
todos los nifos. La
ingesta proteica se
encontraba por encima
de las recomendaciones.

Ingesta baja en
carbohidratos (52%),
adecuada en proteinas
(53%) y alta en grasas
(43%). Ingesta
energética por bajo de
las recomendaciones en
los niflos de 9 a 13 afos.

Baja ingesta caldrica en
el 43,3% de los casos,
con baja ingesta de
carbohidratos y alta en
grasas y proteinas.



Benfer KA. et Nifios con PCI Encuesta La ingesta energética de

al. 2015 (edad 18-36 dietética de 3 los nifos disminuye
Australia meses). dias para. conff)’rme empeora la
asesorar ingesta. funcién motora. Los
N=99. - L
(25) nifios con peor funcién

motora tienden a recibir
mayor proporcion de su
ingesta energética en
forma de liquidos.

1.2.2.2 Disfunciones orales motoras

Las disfunciones motoras orales ocurren con frecuencia en este tipo de
pacientes, y muchas veces estas dificultades de alimentacién preceden al
diagnéstico del problema neurolégico (26). Entre ellas destacan: succién
débil, dificultades en la lactancia, problemas en la introduccién de la
alimentacion sélida, dificultad para ingerir liquidos, tos o
atragantamientos con las comidas... La disfuncién oral motora es uno de
los factores principales en el desarrollo de la desnutricidn en estos nifos,
y normalmente se correlaciona con la severidad de la afectacidon

neuroldgica (27).

Muchos de estos nifios son totalmente dependientes de un cuidador
para alimentarse, y en muchas ocasiones el tiempo para alimentarlos es
superior en comparacién a los ninos sin afectacion neuroldgica. Los
padres o cuidadores con frecuencia perciben el momento de las comidas
como estresante, y como hemos comentado previamente, en algunos

casos es dificil que consigan que el ingreso caldrico sea el adecuado.
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1.2.2.3 Incremento de pérdidas

Una proporcién considerable de estos nifios presentan reflujo
gastroesofagico (RGE), asociando vémitos frecuentes y regurgitaciones, lo
que puede causar un aumento de las pérdidas caldricas. La esofagitis por
reflujo puede causar malestar y molestias que conduzcan a rechazar la

ingesta (15).

1.2.2.4 Requerimientos energéticos alterados

Los nifios con afectacion neurolégica con frecuencia presentan
requerimientos energéticos alterados, siendo esto un determinante
importante de su estado nutricional. Estos requerimientos son diferentes
de los de los nifios sanos debido a la influencia de multiples factores que
alteran su gasto energético, como su estado motor y capacidad de
deambulacién, la presencia de movimientos anormales y su tono

muscular (9).

Algunos de estos pacientes tienen requerimientos energéticos
aumentados por presentar hipertonia, movimientos atetoides,
convulsiones... por lo que pueden precisar un incremento de las calorias
(28). Esto también ocurre en los nifios con diplejia o hemiplejia moderada
capaces de deambular, que con frecuencia requieren mas calorias que los
ninos sin patologia para llevar a cabo las actividades diarias (15). La
participacién en actividades fisicas, como la asistencia a rehabilitacion,
puede incrementar los requerimientos energéticos de estos nifios y debe
considerarse a la hora de estimar sus necesidades energéticas (7,29). A
ello hay que sumar el incremento del gasto energético por episodios

repetidos de infecciones respiratorias.
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Otros ninos con problemas neurolégicos en algunas ocasiones tienen
menores requerimientos energéticos que los nifios de su misma edad sin
problemas, y estas diferencias aumentan a mayor severidad de la
afectacion motora (29,30). Esto ocurre en los nifios hipoténicos o con
escasa movilidad, pues tienen menor gasto metabdlico basal (en relacién
a su menor masa corporal y por la adaptacion a la desnutricién crénica) y
también menor actividad fisica (31,32). Se ha descrito que los
requerimientos energéticos de nifios y adolescentes con PCl severa que
utilizan silla de ruedas para movilizarse son entre un 60-70% de los

requerimientos de los nifios sanos (29,32).

1.3 Consecuencias de la desnutricion en nifios con

afectacion neurologica grave

Como hemos comentado, el papel de la nutricién es fundamental para
mejorar el estado de salud y de bienestar en los nifnos con patologia
neuroldgica. Los efectos nocivos de la desnutricidn sobre diferentes areas
son muy amplios, y pueden ser especialmente devastadores durante el
desarrollo temprano. Diferentes investigaciones han estudiado la relacion
de los trastornos del crecimiento y nutricién en estos nifios con la
utilizacion de los servicios de salud, la participacion en las actividades
sociales y educativas, la afectacién motora, la expectativa de vida y la

salud dsea (2).

1.3.1 Impacto sobre el bienestar y la salud en general

Una de las principales consecuencias de la desnutricion en la infancia

es la afectacion del crecimiento lineal.
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La desnutricion también conduce a una disminucidon de la fuerza
muscular, lo que produce mayor grado de afectacion motora y afecta al
sistema respiratorio, reduciendo la efectividad del reflejo de la tos y
predisponiendo a aspiraciones pulmonares y neumonias (33).

Otra de las consecuencias adversas es la alteracion del sistema
inmune, lo que incrementa la susceptibilidad a infecciones, que en estos
ninos sobre todo son a nivel respiratorio y del tracto urinario. La
desnutriciéon también produce retraso en la curaciéon de las heridas y
ulceras, (5) lo que es importante en estos pacientes que muchas veces
presentan Ulceras de decubito por la inmovilidad.

Las consecuencias a nivel neuroldgico incluyen disminucién del
crecimiento cerebral, aumento del retraso cognitivo y alteraciones
conductuales, con posible empeoramiento de su dafio neurolégico
existente (2). La desnutricidn crénica se ha asociado con un incremento
de la irritabilidad y un descenso de la motivacion y de la energia para
realizar actividades no esenciales como el juego o la rehabilitacion (11).
Cuando mejora el estado nutricional, se ha observado que el desarrollo
mejora significativamente, siendo mayores los beneficios si el tratamiento
nutricional se inicia de forma precoz (8).

También se ha observado que la desnutricién incrementa la
severidad del RGE vy aumenta el riesgo de complicaciones

postoperatorias tras cirugia (2).

1.3.2 Impacto en la utilizacion de los servicios de salud vy

participacion social

Existen diferentes investigaciones sobre el impacto del crecimiento y
el estado nutricional en diferentes ambitos, especialmente en la

38



utilizacidn de los servicios sanitarios y en la participacién en actividades
sociales.

Samson-Fang et al. (2002) evaluaron 235 nifios con PCl moderada-
severa, estudiando la relacion entre el estado nutricional, determinado
mediante medidas de composicidn corporal, y marcadores de salud
general, utilizacion de los servicios de salud y participacidon social.
Observaron una correlacidon entre el estado nutricional y el estado de
salud: los nifos con pliegue tricipital y perimetro braquial por debajo del
percentil 5 obtenian peores resultados globales en el cuestionario de
salud infantil. Ademas, el z score de pliegue tricipital se correlacionaba de
forma significativa con la utilizacién de los servicios de salud y con la
participacién de los nifios en las actividades habituales de forma que, a
menor pliegue, mayor uso de los servicios de salud y menor actividad.
También encontraron correlaciones similares con otros indicadores
nutricionales, como el perimetro braquial y el pliegue subescapular. Este
estudio fue el primero en documentar una relacién entre el estado
nutricional, catalogado mediante antropometria, y la utilizacion de los
servicios de salud y participacién social (34).

Stevenson et al. (2006) realizaron un estudio multicéntrico en el que
incluyeron 273 nifios con PCl con afectacién moderada o severa. Recogen
medidas antropométricas incluyendo peso, longitud de la tibia, longitud
del brazo, perimetro braquial y pliegues tricipital y subescapular. Con
estos datos desarrollaron unas curvas especificas para estos parametros
de crecimiento y mediante un analisis estadistico tipo cluster clasificaron
a los nifios en tres grupos basandose en los z scores de estos 6
parametros. Observaron que los nifios incluidos en el grupo con mejores
parametros de crecimiento utilizaron menos dias los servicios de salud y
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perdieron menos dias de sus actividades habituales que los clasificados en

el grupo con peores pardmetros de crecimiento (1).

1.3.3 Impacto en la salud 6sea

La salud 6sea es un aspecto fundamental del crecimiento de los nifios
con patologia neurolégica. Ademds de un pobre crecimiento lineal, los
ninos con afectacion moderada o severa con frecuencia presentan
fracturas patoldgicas debido a una pobre mineralizacion dsea (1). Se ha
observado que entre los factores que afectan a la densidad mineral ésea
(DMO) estén el peso, el estado nutricional (35—-37), el grado de afectacion
motora, asi como las fuerzas de carga de peso, la adecuada ingesta de
calcio y niveles adecuados de vitamina D. Otros factores que influyen en
este sentido son la edad y la presencia de disfuncién oral motora (que
produce dificultades en la alimentacion y por tanto contribuye a
empeorar el estado nutricional) (37).

Por tanto, optimizar el crecimiento dseo en estos nifios es un aspecto
importante dentro de los cuidados encaminados a mejorar su estado de

salud (2).

1.4 Problemas frecuentemente asociados en los ninos con

afectacion neuroloégica

1.4.1 Enfermedad por reflujo gastroesofagico

La enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE) ocurre cuando el
acido del estémago refluye con frecuencia en el eséfago, lo que suele

percibirse como sensacion de ardor a nivel retroesternal. Las
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consecuencias de esta exposicién anormal al acido, si no se tratan,
pueden ser importantes (38).

La ERGE afecta a una amplia proporcion de los pacientes con
enfermedad neuroldgica, aunque la prevalencia real es desconocida.
Factores que contribuyen a la presencia de ERGE en estos nifios son la
postura en supino prolongada, el incremento de la presidn
intraabdominal secundario a la espasticidad y la escoliosis y en algunos
casos la coexistencia de una hernia hiatal y de estrefiimiento pertinaz. Sin
embargo, la principal causa se piensa que puede ser la disfuncion del
sistema nervioso central de estos pacientes, siendo el RGE
probablemente una consecuencia de la dismotilidad generalizada del
tracto digestivo (7). También se puede observar en algunos casos retraso
en el vaciamiento gastrico (39).

Las dificultades que presentan estos pacientes para expresarse
dificultan su diagnéstico clinico, siendo necesario sospecharlo cuando los
cuidadores relaten irritabilidad injustificada, rechazo de la alimentacién,
hipersalivacion, distonias o hipertonias del cuello y cara. Otros signos
indirectos son las erosiones dentales, la anemia ferropénica o Ia
hipoproteinemia. También debemos sospecharlo en aquellos que
muestren desnutricién o complicaciones respiratorias como apnea, asma,
tos crdnica e infecciones respiratorias de repeticidon (40).

Las consecuencias de este problema son los vomitos frecuentes -que
aumentan las pérdidas de nutrientes-, la esofagitis por reflujo -que puede
llevar a su vez a rechazar la alimentacion-, y aspiraciones pulmonares de
contenido gastrico. La ERGE también puede producir hematemesis hasta

en un 10-20% de los pacientes (41).
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Para el diagndstico del RGE se requiere una pHmetria de 24 horas,
que nos permitird cuantificar no sélo la cantidad y severidad de los
episodios de reflujo, sino también establecer su relacidn temporal con
otros sintomas extradigestivos. Una de las principales limitaciones de la
pHmetria es su dificultad para reconocer los reflujos alcalinos, que en los
pacientes discapacitados -dada la alimentacién que reciben- puede llegar
hasta el 50-90%. En estos casos, la impedanciometria intraluminal
multicanal podria resolver este problema (40). En el caso de sospecha de
esofagitis, serd necesario realizar una endoscopia digestiva alta con
biopsias para evaluar la mucosa esofagica y la presencia de posibles
complicaciones (7).

La ERGE debe ser tratada enérgicamente con inhibidores de la
bomba de protones (IBP) o bloqueantes de los receptores H2, siendo los
procinéticos utiles en algunas ocasiones. El baclofeno es un agonista del
receptor GABAB que administrado en pacientes discapacitados con ERGE
ha demostrado disminuir la frecuencia de los vomitos y el total de reflujos
acidos. Este farmaco puede ser muy util, ya que es utilizado con
frecuencia en este tipo de pacientes como relajante muscular (42).
Algunos casos severos que no responden al tratamiento médico pueden
ser susceptibles de tratamiento quirdrgico mediante una técnica
antirreflujo, siendo la técnica mas usada la funduplicatura de Nissen

(7,15).

1.4.2 Disfagia

La disfagia ocurre por la afectacion de una de las fases involucradas

en el proceso de la deglucidn: fase oral, faringea o esofagica (figura 2).
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Masticacion Formacién del bolo. Sello palato-gloso Propulsién lingual

Sello naso-palatino  Contraccién faringea. Cierre epiglotis Apertura esfinter esofagico

A. Fase oral B. Fase faringea C. Fase esofagica

Figura 2. Fases de la deglucién (43)

La disfagia orofaringea (DOF) incluye la afectacién de las fases oral y
faringea de la deglucién, siendo frecuente en pacientes con enfermedad
neuroldgica. Su prevalencia exacta en estos nifios es dificil de determinar,
variando segun la metodologia empleada para su diagndstico. Se ha visto
que puede afectar hasta a un 90% de los nifios con afectacién neuroldgica
severa, siendo uno de los principales factores que contribuyen a la
desnutricién, como se ha comentado previamente (9,26). En general, la
severidad de la DOF se suele correlacionar con la severidad de la
afectaciéon motora que presentan los pacientes, (44,45) aunque se puede
presentar en cualquier nivel de afectacion motora (46). Esto nos obliga a
una actitud proactiva en estos niflos para detectar a los pacientes que
presenten este trastorno, ya que tienen mayor riesgo de problemas de
alimentacion, de trastornos nutricionales y de compromiso respiratorio

(figura 3) (44).
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Introduccion

Mayor
deterioro
neurolégico

Mayor
Mayor incidencia de
incidencia de problemas de
desnutricion alimentacion -
deglucion

Figura 3. Interrelacién entre gravedad neuroldgica,
desnutricién y problemas de alimentacién

La DOF se puede manifestar como estrés durante las comidas
(incluyendo tos, atragantamientos y rechazo de la comida), problemas
respiratorios recurrentes relacionados con aspiraciones pulmonares vy

fallo de medro (tabla 2) (7).
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Tabla 2. Sintomas y signos que deben hacer sospechar DOF

-Tos/atragantamiento -Fatiga

-Degluciones -Estridor

fraccionadas/multiples e el

-Tomas prolongadas .
P & -Residuos orales

“" ” H
-“Gorgoteo” en la faringe L, .
& J -Sudoracion con las comidas

-Estornudos tras las tomas

-Tos cronica
-Sensacioén de “stop” en la .
-Nauseas
garganta
. . -Apneas
-Cambios en la tonalidad de la
VOz -Pérdida de peso progresiva
-Incoordinacién entre succién -Cambios de color facial con
y deglucién la comida

-Infecciones respiratorias
frecuentes

Para investigar la presencia de DOF debemos realizar una anamnesis
dirigida, siendo también util la observacion del nifio durante una comida
y la realizacion de determinadas exploraciones complementarias, como la
VF o la videoendoscopia de la deglucién (VED). La VF nos proporciona una
visualizacion dinamica de la fase oral, faringea y esofagica superior de la
deglucién. Mediante la VED podemos visualizar de forma directa algunos
aspectos de la fase faringea de la deglucion (47). En la figura 4 se

muestran los criterios para solicitar un estudio de la deglucidn.
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Riesgo de Sospecha de

aspiracion (por alteracion en la
historia clinica u fase faringea o
observacion de laringea:
la ingesta) cambios en la
voz (afonia,
ronquera, voz
gangosa)

Figura 4. Criterios para realizar una evaluacién de la deglucion
mediante VF o VED. Modificado de (47).

Respecto al tratamiento, el primer paso son las modificaciones de la
textura de los alimentos. Con frecuencia, los nifios con enfermedades
neuroldgicas presentan mas problemas con la ingesta de liquidos que con

los sdlidos, por lo que se puede recurrir al uso de productos espesantes

(7).

Existen algunos scores para clasificar la severidad de la DOF, que se
podrian utilizar de forma complementaria a la escala de afectacion
motora Gross Motor Function Classification System (GMFCS), ya que ésta
no siempre se correlaciona con la presencia de DOF y algunos pacientes
con bajo grado de afectacién motora ya pueden presentar signos de DOF.
Ponemos como ejemplo el EDACS (Eating and Drinking Ability
Classification System), que intenta clasificar la afectacién de la deglucion
de forma similar a la clasificacién de la afectacién motora por el GMFCS

(ver tabla 3) (46).
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Tabla 3. EDACS, sistema para clasificar la severidad del
trastorno de la deglucién. Modificado de (46).

Come y bebe con seguridad y eficiencia.

Come y bebe con seguridad, pero con algunas
limitaciones de eficiencia.

Come y bebe con algunas limitaciones de
seguridad; puede haber limitaciones de
eficiencia.

Come y bebe con limitaciones significativas de
seguridad.

Incapaz de comer o beber con seguridad, se
debe considerar alimentacién por sonda.

1.4.3 Aspiraciones pulmonares

Las aspiraciones pulmonares con frecuencia son la consecuencia de las
disfunciones de la deglucidn que se observan en muchos de estos nifios,
con aspiracién de saliva, de comida o de contenido gastrico en pacientes
gue presentan RGE. Esto origina sintomas respiratorios que en ocasiones
son dificiles de diferenciar de los sintomas producidos por procesos
infecciosos de las vias respiratorias (15). Estos procesos condicionan
ingresos de repeticion y multiples terapias antibidticas (figura 5), que
pueden deteriorar considerablemente el estado de nutricion. Cuando
estos procesos se hacen frecuentes hay que explorar siempre la
posibilidad de DOF y valorar la necesidad de implantacion de

gastrostomia.
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Figura 5. Neumonia por aspiracién en paciente con PCl

P

1.4.4 Estrenimiento

El estrefiimiento crénico es frecuente en los nifos con discapacidad
neuroldgica, siendo su prevalencia segun las series publicadas entre el 25
y mas del 50% (39).

Son multiples los factores que facilitan el estrefimiento en estos
pacientes. Uno de los mdas importantes son las alteraciones en la
motilidad intestinal asociadas a las lesiones neuroldgicas que afectan a
todo el colon. Diferentes estudios han demostrado una hipomotilidad del
colon proximal en pacientes discapacitados con estrefiimiento,
comparados con discapacitados no estrefidos y con nifios con
estreflimiento funcional no discapacitados (40). Otros factores que
influyen en el estrefiimiento de estos pacientes son la inmovilidad
prolongada, la ausencia de postura erecta para defecar, las alteraciones

dseas como la escoliosis, la hipotonia, factores dietéticos como la escasa
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ingesta de fibra o liquidos y el uso de farmacos como anticonvulsivos,
opioides y antihistaminicos (39,48).

Por todo ello, un numero significativo de nifios con afectacidon
neurolégica precisan medicacién laxante de forma crénica. En general, el
tratamiento del estrefiimiento no difiere del de los nifos sin discapacidad
salvo que hay que tomar precauciones a la hora de tratar estos pacientes:
por un lado hay que restringir el uso de aceites minerales tipo parafina, ya
gue se han descrito casos de neumonia lipoidea por aspiracion de dicha
sustancia, y por otra parte se debe limitar la limpieza intestinal con altas
dosis de polietilenglicol en los pacientes con RGE con pobre proteccién de
la via aérea, ya que la aspiracién de este contenido hiperténico al pulmén
puede ser fatal (39,40). En algunos casos extremos, cuando el tratamiento
médico falla, puede ser necesario recurrir a una técnica quirdrgica como
la apendicostomia continente y aplicacién de enemas anterégrados desde

el ciego (técnica descrita por Malone) (7,49).

1.4.5 Osteoporosis

La osteoporosis se caracteriza por una DMO baja y deterioro de la
microestructura désea, lo que incrementa la fragilidad dsea y predispone a
fracturas (50). Para el diagndstico de osteoporosis en nifios y
adolescentes nos basaremos en los criterios de la International Society
for Clinical Densitometry (ISCD), revisados en 2013, que contemplan dos
opciones:

a) Presencia de disminucién de DMO (z score menor o igual de -2
ajustado por edad y sexo) junto con el antecedente de una o mas

fracturas clinicamente significativas (definido como dos o mas

49



fracturas de huesos largos a la edad de 10 afios o 3 o mas fracturas
a cualquier edad), o bien

b)una o mas fracturas vertebrales en ausencia de traumatismo de
alta energia o enfermedad local, independientemente de la DMO
(51).

La salud dsea esta determinada tanto por factores intrinsecos como
por factores extrinsecos (figura 6). Entre los factores intrinsecos se
incluyen el sexo, la carga genética y las caracteristicas étnicas. Dentro de
los factores extrinsecos que pueden afectar a la salud ésea se incluyen el
peso corporal y las fuerzas de carga de peso, la adecuada ingesta de
calcio, niveles adecuados de vitamina D -que es fundamental para una
adecuada absorcion del calcio de la dieta (obtenida mediante la dieta o
mediante la sintesis enddgena a partir de metabolitos en presencia de luz
solar)- y la presencia de enfermedades crdnicas, cuyos efectos negativos
sobre la salud dsea se pueden ver aumentados por el efecto de una mala
nutriciéon, una disminucién de la actividad fisica y la ingesta de

medicaciones (52).

Sexo Dieta: calcio y
- vitamina D
Carga genética
- Enfermedades
Caracteristicas L
e cronicas
étnicas
Peso corporal y
soporte de
peso

Figura 6. Factores que influyen en la salud dsea. Modificado de (52).
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La acumulacién y el mantenimiento de la sustancia dsea son resultado
de un proceso continuo de formacién, fundamentalmente por
intervencion de los osteoblastos, y de resorcién, mediada por los
osteoclastos. Durante la infancia y la adolescencia, predomina el proceso
de formacion, lo que genera aumento neto de la masa y del tamafio éseo
(52), por lo que se suele alcanzar el pico de masa ésea sobre los 25 afios
de edad. Si existen factores que impiden que se alcance el pico de masa
Osea, esto puede asociarse con osteoporosis e incremento de fracturas de
forma posterior en la vida (53).

Por todo ello, los problemas dseos son frecuentes en los pacientes con
patologia neuroldgica, pues presentan diferentes factores que afectan
negativamente la DMO, como la inmovilizacién, desnutricidén, ingesta
insuficiente de calcio, escasa exposicién solar -y por tanto déficit de
vitamina D- y tratamiento con anticonvulsivantes —que aceleran el
catabolismo de la vitamina D-. Todo ello hace que sean frecuentes las
fracturas tras minimos traumatismos, siendo la localizacion mas frecuente
el fémur. Las fracturas repetidas producen una importante morbilidad y
afectan de forma negativa a la calidad de vida de estos nifios (37,50).

Debido a todos estos factores de riesgo, debemos considerar en estos
pacientes la evaluacion del estado de salud ésea, pues podremos
identificar los nifios que se podran beneficiar de intervenciones para
disminuir su elevado riesgo de fracturas (51). Dentro de los métodos
disponibles, la absorciometria por rayos X de doble energia (dual-energy
x-ray absorptiometry, DXA) es el método preferido. La tecnologia de la
DXA mide la transmisidn de rayos X de dos energias fotdnicas diferentes a
través del cuerpo. La atenuacidon de estas energias transmitidas depende
de la composicion de los tejidos a través de los cuales pasa el rayo. Un
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detector mide la energia que sale del cuerpo, y se informan los valores de
contenido mineral dseo (contenido de calcio de una regidn 6ésea
especifica medido en gramos de hidroxiapatita) y de DMO (contenido
mineral éseo por drea para una region dsea especifica, medido en gramos
de hidroxiapatita por cm’® de regién dsea) (52). Estos valores deben
compararse con los niveles de referencia para su edad y sexo (z-score). En

la figura 7 se muestra un ejemplo de exploracién de la DMO.

Columna AP en: 22/01/2015 11:03:27

L2-L4 Nifios Nrid Col.&P  NIRIO L2 HOMBRES ESPL-2  BLANCA
1.56 304

1.06

s
Z 056

20 40
sdad edad

Emparejado con Joven (%) 49.0
T-Score -4.23
Emparejado por Edad(%) 78.2
Z-Score -092

s |

Figura 7. Ejemplo de densitometria ésea en un paciente pediatrico

Respecto al tratamiento de la osteoporosis infantil, el principal
objetivo es la prevencién de las fracturas (50). Existen multiples medidas
gue han demostrado mejorar la salud ésea, como minimizar tratamientos
osteotoxicos, aumentar la exposicion solar y el ejercicio que soporta peso,
asi como una adecuada nutricién. La suplementacién con vitamina D vy
calcio ha sido propuesta como medida favorecedora del hueso, aunque
sus efectos e indicaciones no estan absolutamente claros (54). En algunos
ninos se han usado bifosfonatos con buenos resultados (15,55,56).

En el seguimiento de los pacientes con patologia neuroldgica,

debemos prevenir la aparicidon de osteoporosis eliminando o minimizando
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los factores de riesgo conocidos: evitar farmacos que afectan a la DMO o
minimizar la dosis, recomendar la exposicidon solar, asegurarse de una
adecuada ingesta de calcio y vitamina D en la dieta y recomendar la

actividad fisica regular (56).

1.5 Seguimiento nutricional de los ninos con afectacion

neurologica grave

La vigilancia nutricional debe formar parte del cuidado integral de
estos pacientes porque una intervencién adecuada, no sélo mejora el
estado de nutricién y desarrollo de estos nifos, sino que también va a
disminuir de forma considerable comorbilidades asociadas, como las
infecciones pulmonares graves que muchas veces comprometen
seriamente su evolucion clinica. Otros beneficios comprenden la mejora
del tono muscular y con ello, la mejor incorporacién a centros escolares
de atencidon especializada donde van a recibir un tratamiento integral
rehabilitador. Por tanto, esta atencién nutricional contribuye de forma
sustancial a mejorar la calidad de vida del nifio y de los que lo atienden
(8,15,57).

En los Ultimos 20 afios se ha observado un aumento de la expectativa
de vida en los nifios con discapacidad neuroldgica severa. Esta mejoria
puede ser debida a multiples factores, incluyendo el mejor soporte

nutricional (2).

1.5.1 Calculo de los requerimientos nutricionales

Antes de iniciar cualquier intervencion nutricional, debemos establecer

los requerimientos nutricionales (29). Como hemos visto previamente, las
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necesidades caldricas y de nutrientes especificos del nifio con
discapacidad neurolégica pueden diferir de las establecidas por las DRI
(Dietary Reference Intakes -Institute of Medicine-) y la OMS para el nifio
sano (14,58).

Todavia no existe un ‘gold standard’ para el manejo de la alimentacién,
crecimiento y nutricion de estos pacientes. Como se ha comentado en el
apartado de fisiopatologia de los trastornos nutricionales, la mayor parte
de nifios con patologia neuroldgica grave tienen menores requerimientos
de energia que los nifios sanos, con mayores diferencias cuanto mayor
grado de afectacion motora. Esto es debido a la influencia de diferentes
factores que alteran su gasto energético, como la ausencia de
deambulacién, las caracteristicas de la afectacién motora (tipo,
distribucién y severidad), la presencia de movimientos anormales
(coreoatetosis, distonia) y el tono muscular (hipertonia, hipotonia). Sin
embargo, algunos nifios con afectacién neuroldgica pueden presentar
requerimientos similares a los de nifios sanos o incluso aumentados,
debido a la presencia de movimientos involuntarios en reposo o a
hipertonias importantes (9)

Los requerimientos energéticos diarios basados en el gasto energético
total (GET) engloban el gasto energético basal o gasto metabdlico basal
(GMB), la actividad fisica, el efecto termogénico de los alimentos y el
crecimiento (figura 8). La actividad fisica es el componente mas variable

del GET (59).
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Supone un 35 % del GET durante los primeros 3
—> meses de vida, disminuyendo progresivamente
hastael 1 02 % hastala adolescencia.

Energia requerida para la ingestion y digestion
de los alimentos.

ACTIVIDAD FiSICA

GASTO METABOLICO
BASAL (GMB)

GASTO ENERGETICO TOTAL

Figura 8. Componentes del gasto energético total del nifio

La estimacién de los requerimientos energéticos es importante para
una adecuada intervencién nutricional, para poder calcular la ingesta
calérica dptima. En nifios sin discapacidad se han desarrollado ecuaciones
predictivas para estimar estos requerimientos (OMS, DRI, Schofield)
(60,61). Sin embargo, estas ecuaciones -que se basan en el sexo, la edad y
el peso- tienden a sobreestimar los requerimientos energéticos en nifios
con discapacidad neurolégica severa. Por ello, se han propuesto algunas
ecuaciones modificadas adaptadas a niflos con PCl que en algunos casos
podrian ser de utilidad. La primera ecuacion fue desarrollada por Krick et
al. en 1992 (28), y mas recientemente Rieken et al. (30) ha desarrollado
dos ecuaciones para aplicar en escolares con PCl severa no ambulantes.
Una de ellas requiere el calculo del gasto energético en reposo (GER)
mediante la ecuacion de Schofield (61) , y la otra ecuacién utiliza
multiples mediciones del agua corporal total. A partir de estas ecuaciones
basales, cada ecuacion estima el GET con correcciones para diferentes
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niveles de actividad fisica, grado de afectacion motora (GMFCS) y un

factor de correccion general para la existencia de PCI (30).

Sin embargo, por el momento no existe un método aceptado para

estimar los requerimientos de energia en este tipo de pacientes (62).

En las siguientes tablas (4 y 5) se resumen los cdlculos de las

necesidades energéticas seglin Schofield y segin DRI.

Tabla 4. Calculo de los requerimientos energéticos segun Schofield (61)

Varones

< 3 afios (0,0007 x P) + (6,349 x A) — 2,584
3-10 afios (0,082 x P) + (0,545 x A) x 1,736
11-18 afios (0,068 x P) + (0,574 x A) + 2,157

Mueres |
< 3 afios (0,068 x P) + (4,281 x A) — 1,730
3-10 afios (0,071 x P) + (0,677 x A) x 1,553
11-18afios (0,035 x P) + (1,9484 x A) + 0,837

P: peso, A: altura
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Tabla 5. Calculo de los requerimientos energéticos segun las DRI (63)

0-3 meses [89 x peso (kg) — 100] + 175 kcal

4-6 meses [89 x peso (kg) — 100] + 56 kcal

7-12 meses [89 x peso (kg) — 100] + 22 kcal

(efeld sy [89 x peso (kg) — 100] + 20 kcal

3-8 aios

Nifos:

88,5 — [61,9 x edad (a)] + CAF x [26,7 x peso (kg) + 903
talla (m)] + 20 kcal

Nifas:

135,3 — [30,8 x edad (a)] + CAF x [10,0 x peso (kg) + 934
talla (m)] + 20 kcal

Nifos:

88,5 — [61,9 x edad (a)] + CAF x [26,7 x peso (kg) + 903
talla (m)] + 25 kcal

Niias:

135,3 — [30,8 x edad (a)] + CAF x [10,0 x peso (kg) + 934
talla (m)] + 25 kcal

8-18 anos

En la tabla 6 se detalla el coeficiente de actividad fisica (CAF) 3- 18
afios segln nivel de actividad fisica para nifios normonutridos para el
calculo de las DRI. En la tabla 7 se exponen los cédlculos de Krick y Rieken

para nifios con afectacion neuroldgica.
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Tabla 6. Coeficiente de actividad fisica (CAF) 3- 18 afios segun nivel
de actividad fisica para nifios normonutridos para el calculo de las DRI

Sedentario 1,00 1,00
Poco activo 1,13 1,16
Activo 1,26 1,31
Muy activo 1,42 1,56

Tabla 7. Cdlculo de los requerimientos energéticos en niflos con
afectacion neuroldgica

Método de Krick (28)

Kcal/dia = (GMB x factor del tono muscular x factor de actividad) +
factor de crecimiento

-GMB (kcal/dia) = superficie corporal (m?) x tasa metabdlica
estandar (kcal/m?/h) x 24 h

-Factor del tono muscular: 0,9 si disminuido, 1,0 si normal, 1,1 si
incrementado

-Factor de actividad: 1,15 si encamado, 1,2 si dependiente, 1,25 si se
arrastra, 1,3 si deambula

-Factor de crecimiento: 5 kcal/g de ganancia de peso deseada

Método de Rieken (basado en ecuaciones de Schofield) (30)

Edad 3-9 afios

Nifios GMB = (0,095 - peso, en kg) + 2,110
Nifias GMB= (0,085 - peso, en kg) + 2,033
Edad 10-18 afios

Nifios GMB = (0,074 - peso, en kg) + 2,754
Nifias GMB = (0,056 - peso, en kg) + 2,898

Ecuacion del GET (kcal) 1.1-GMB - 238.8

Correcciones adicionales:

Correccién general - 280 kcal
Alto grado de movimiento + 222 kcal
GMEFCS nivel 4 + 431 kcal
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En la alimentacién de estos nifios, como en el resto de la poblacién
infantil sana, es necesario que exista un cierto equilibrio entre la energia
procedente de los tres macronutrientes principales. La proporciéon de
energia ingerida procedente de los hidratos de carbono debe superar el
50%, con un aporte suficiente de fibra. El aporte de energia en la dieta
deberia contener proteinas, lipidos e hidratos de carbono en una

proporcion de 10-15%, 25-30% y 50-60% (63).

Respecto a los requerimientos proteicos de los niflos con PCl, no existe
evidencia de que difieran de los requerimientos de los nifios con

desarrollo normal, por lo que se podrian aplicar éstos (29).

Tanto la estimacion de los requerimientos energéticos como los
proteicos deben ser sélo un punto de partida inicial, que iremos
modificando durante el seguimiento y valoracion nutricional continuado,
siendo la adecuada ganancia de peso y de talla los indicadores mas
sensibles de que el nifio esta recibiendo una adecuada ingesta energética

y de proteinas.

Respecto a los micronutrientes, en ausencia de recomendaciones
especificas para este tipo de pacientes, se deben utilizar las
recomendaciones estandar (DRI) sobre ingesta dietética adecuada de
vitaminas, minerales y elementos traza (29), tal y como se recoge en la

tabla 8.
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Tabla 8. Recomendaciones de vitaminas y minerales segin la Food and
Nutrition Board, Institute of Medicine (DRI) (63—68)

Varones Varones Mujeres Mujeres

9-13 afios 14-18 aios 9-13 afios 14-18 afios
Vitamina C (mg)
Vitamina E (mg) 11 15 11 15
Vitamina A (ug) 600 900 600 700
Vitamina D (ug) 15 15 15 15
Hierro (mg) 8 11 8 15
Calcio (mg) 1300 1300 1300 1300
Zinc (mg) 8 11 8 9
Fibra (mg) 31 38 26 26

1.5.2 Valoracion del estado nutricional en nifios con enfermedades

neuroldgicas

Para interpretar correctamente el estado de nutriciéon del nifio es
importante considerar que el niflo estd en continuo crecimiento por lo
que, ante una situacién aguda de desnutricién, inicialmente se detendra
la ganancia ponderal manteniendo la velocidad de crecimiento. Si el
proceso continua, perderd peso como consecuencia de la movilizacién de
sus reservas de energia (grasa) y de estructuras de funcién alternativa
(musculo), llegando a la consuncién o wasting. La evolucidon hacia la
cronicidad estard determinada por la detencién del crecimiento,
conduciendo al empequeiecimiento corporal o stunting (69). Estos

supuestos se pueden valorar analizando la relacién del peso y la talla
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mediante indices (ver epigrafe 1.5.2.2.2 Categorizacién del estado

nutricional) (70). Con ellos se pueden diferenciar los siguientes estados:

- Desnutricion aguda: peso para la estatura bajo pero talla para la

edad normal.

- Desnutriciéon crénica: relaciéon peso para la estatura conservada

siendo la talla para la edad baja.

- Desnutricidn crénica agudizada: peso para la estatura bajo asociando

talla para la edad baja.

A partir del uso de patrén internacional OMS 2006 y 2007 se propone
el indice de masa corporal (IMC) para clasificar el estado de nutricion
tanto por exceso como por defecto. Sin embargo, hay que tener en
cuenta que la validez de este indice en niflos con patologia neuroldgica es
dudosa, dadas las diferencias en la composicion corporal de estos

pacientes, con menor musculatura y masa dsea.

En los nifios con afectacidon neuroldgica el peso para la edad y la talla
para la edad son menores que los de la poblacion de referencia sin
patologia, y estas diferencias se acentian a mayor edad (1). Otros
indicadores del estado nutricional, como los pliegues cutaneos y el
perimetro braquial, también estan alterados. A estas dificultades en la
valoracién nutricional de estos nifos hay que afadir que las
enfermedades neuroldgicas pueden afectar al crecimiento incluso en
ausencia de desnutricidn, y en muchos casos presentan una alteracion en
la distribucién de la grasa corporal (10), existiendo también una
consuncién del musculo que ocurre incluso en ausencia de desnutricién

(11).

61



En resumen, la valoracion nutricional de estos nifios representa un
reto en muchas ocasiones por todas las dificultades expuestas. A pesar de
ello, la mejor forma de prevenir los trastornos nutricionales en estos
pacientes es la evaluacion periodica del estado de nutricion en el
contexto de un seguimiento multidisciplinar. Esta valoracién sistematica
incluye una anamnesis adecuada, una exploraciéon clinica vy
antropométrica y en ocasiones pruebas complementarias. En los
siguientes epigrafes se exponen estos puntos segun Martinez-Costa

(70,71).

1.5.2.1 Anamnesis

La anamnesis es fundamental para realizar una adecuada orientacién
diagndstica de un trastorno nutricional. Constituye un pilar fundamental
de la historia clinica pediatrica.

Entre los antecedentes familiares a considerar cabe interrogar por
enfermedades genéticas, consanguinidad, etc. y recabar informacion
acerca de la situacién econdmica y entorno social.

En lo referente a antecedentes personales se deben recoger los datos
acerca de todas las circunstancias ocurridas en la biografia del nifo,
incluyendo aspectos referentes a la gestacion, parto, perinatal, desarrollo
psicomotor y alimentacién en el primer afo de vida, incluyendo la
aparicion de intolerancias.

Deben resefiarse las enfermedades padecidas, tratamientos recibidos

e ingresos hospitalarios.
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A nivel neurolégico es importante resefiar el grado de afectacidon
motora, la presencia de hipertonia o espasticidad, movimientos
involuntarios, epilepsia...

Tienen especial importancia las manifestaciones sospechosas de
comorbilidades, sobre todo de tipo gastrointestinal (aparicion de
estreflimiento, diarrea, reflujo gastroesofagico, etc.). Desde el punto de
vista respiratorio, es interesante recoger las infecciones respiratorias
padecidas en los ultimos meses, asi como la presencia habitual de tos,
atragantamientos, necesidad de oxigenoterapia... Para valorar la salud
6sea se debe recoger el antecedente de fracturas o intervenciones
quirargicas de escoliosis (72).

Resulta muy util valorar el perfil de desarrollo, recogido
habitualmente en la cartilla de salud, para determinar el momento a
partir del cual el nifo ha comenzado a deteriorar su estado de nutricién.

Asimismo, se deben reflejar las medicaciones que pueden tener un
impacto a nivel nutricional, como farmacos antiepilépticos.

La anamnesis debe de incluir la encuesta dietética, que tendra como
finalidad la recogida de la informacion cualitativa y cuantitativa sobre la
ingesta de nutrientes, para conocer si es suficiente y se ajusta a los
aportes recomendados para la edad y sexo. La aproximacidn a la ingesta
habitual del nifio en relacién a sus necesidades orienta el origen primario
o secundario de un trastorno nutricional. Una encuesta detallada (registro
prospectivo de ingesta con pesada de alimentos durante 3 dias), consume
mucho tiempo y requiere informatizacién de los datos, por lo que es
dificil realizarla en centros donde no se dispone de dietistas. El programa
informatico Dietsource® (Nestlé) resulta asequible y facil de manejar,
pudiendo ser util para analizar los datos obtenidos. Cuando no se puede
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realizar una encuesta completa, al menos se debe conocer la historia
dietética, preguntando qué consume habitualmente en las principales
comidas del dia, cantidad aproximada y tipo de alimento, completandolo
con la frecuencia diaria o semanal de los principales grupos de alimentos.
Se incluiran, en caso de consumirlos, productos de nutricidn enteral, asi
como suplementos vitaminicos y minerales.

En el nifio con enfermedad neuroldgica es importante investigar la
presencia de posibles trastornos de la deglucion (tabla 9). Para ello es de
gran interés indagar sobre el tiempo que precisa en cada comida, pues se
ha visto que tiempos prolongados en alimentar a estos pacientes se
relacionan con mayor severidad de las dificultades de la alimentacién (5).
También debemos recoger datos sobre la presencia de accesos de tos y
atragantamientos frecuentes durante la comida, la postura que emplean
para alimentar al nifio y si precisa modificaciones de la textura de los
alimentos (62,72).

Tabla 9. Preguntas clave para asesorar problemas de alimentacion o
deglucién en nifios con patologia neuroldgica. Modificado de (3,47).

¢Cudnto tiempo te cuesta Mas de 30 minutos
alimentar a tu hijo?

¢Es el rato de las comidas Si, para uno o ambos
estresante para el nifio o los

padres?

¢Esta tu hijo ganando peso de Falta de ganancia de peso
forma adecuada? durante 2-3 meses, no sélo la

pérdida de peso

¢Hay signos de problemas Congestion facial, voz “gangosa”,
respiratorios durante las tos o atragantamientos
comidas?
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Por ultimo, conviene recoger aspectos referentes a los habitos y
actividad fisica del niflo, en este caso si realiza algin tipo de

rehabilitacién o fisioterapia y el tiempo que permanece al aire libre.

1.5.2.2 Exploracion clinica y antropométrica

En la exploracidn clinica se valorara el aspecto general del paciente,
estado mental, capacidad motora, deformidades y presencia de escoliosis
o contracturas (72). Desde el punto de vista nutricional, una exploracidn
correcta se debe realizar con el paciente desnudo o en ropa interior para
valorar la constitucion y si hay signos de algun trastorno nutricional, la
presencia de anomalias fenotipicas y/o signos de organicidad. La
desnutricion se mostrara como adelgazamiento de extremidades vy
gluteos y la piel laxa, con sefial de fusidon del paniculo adiposo y masa

muscular.

La exploracidn antropomeétrica se ocupa de medir las dimensiones y
proporciones corporales de forma objetiva, permitiendo confrontar los
valores con los patrones de referencia, clasificar en grados el estado de
nutricién y realizar un control evolutivo del mismo y de la respuesta al

tratamiento (70,72).

La sistematica antropométrica consiste, en primer lugar, en obtener las
medidas bdsicas con el instrumental y la técnica apropiados para
conseguir la maxima precision y reproductibilidad, y en segundo lugar, en

el empleo de estandares de referencia adecuados para interpretar las
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medidas con calculos referidos a la mediana de la poblaciéon (percentiles,

puntuaciones z) (71,73,74).

Las medidas basicas incluyen peso, talla, perimetro craneal, perimetro

pliegue tricipital y pliegue subescapular. En la tabla 10 se

braquial,

exponen los detalles de la medida y de su interpretacion.

Tabla 10. Medidas antropométricas bdsicas (71)

1. Peso

Medir desnudo (nifios
mayores, en ropa interior)

Material: Pesabebés (precision
10 g); bascula clinica (precision

100 g)

2. Talla

-Longitud en decubito (hasta
los 2 afios)

-Estatura en bipedestacion.

Material: Tablero horizontal en

< 2 afios; talla vertical o
estadiémetro (precision 0,1
cm).

3. Perimetro craneal
Medir hasta 2-3 afios.
Material: Cinta métrica
(precision 0,1 cm).

4. Perimetro braquial

Se mide en el brazo izquierdo
o no dominante (en el punto
medio).

-Valora la masa corporal (estado de
nutricion actual).

-Inespecifico (varia con alimentos,
excretas, estado de hidratacion,
organomegalias, etc.)

-Valora la dimensidn longitudinal.

-Se altera junto con el peso, en la
malnutricidn crénica.

-Permite calcular el incremento de talla
por unidad de tiempo (velocidad de
crecimiento en cm/afio). Muy sensible
para detectar fallos de crecimiento en
nifios de riesgo.

-Valora indirectamente el desarrollo del
sistema nervioso central. Se altera en la
malnutricidn intrauterina, y en
anomalias fenotipicas.

-Muy util para valorar la composicién
corporal (grasa y masa muscular);
informa del estado de nutricion actual.

-Requiere entrenamiento
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Material: Cinta métrica
(precision 0,1 cm).

5. Pliegue tricipital

Se mide en el brazo izquierdo -Valoran la composicién corporal (grasa)
(en el punto medio, ensucara ¢ jrforman del estado de nutricion
posterior). Sctual

Material: Calibrador del -Requiere entrenamiento

pliegue cutdneo, modelo
Holtain (precision 0,2 mm).

6. Pliegue subescapular

Se mide por debajo y por -Valoran la composicién corporal
f:lent.ro de la escapula (grasa) e informan del estado de
izquierda. nutricién actual.

Material: Calibrador del _Requiere entrenamiento

pliegue cutdaneo, modelo
Holtain (precision 0,2 mm).

La medida de los pliegues cutdneos tiene por objeto medir la cantidad
de grasa subcutanea, la cual se estima que constituye el 50% de la grasa
corporal. El pliegue del triceps mide la grasa periférica y el pliegue
subescapular mide la grasa troncular o central. Dado que los pacientes
con afectacién neurolégica severa tienden a almacenar mds grasa de
forma central, hay que tener en cuenta que las mediciones de pliegues en

ellos pueden infravalorar sus depdsitos grasos.

La obtencion de la talla en estos nifios puede resultar muy dificil a
causa de la escoliosis, las contracturas musculares o la escasa
colaboracién. En estos casos, se recomienda la medida de segmentos
corporales, como la longitud del brazo o de la tibia, como un método

valido para obtener la talla estimada mediante el uso de ecuaciones
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validadas (75-77). Estas medidas se ha visto que son reproducibles y
utiles en la clinica, existiendo graficas publicadas que nos pueden servir
para monitorizar el crecimiento lineal (77). Debe tenerse en cuenta al
utilizar estos métodos que cada ecuacién esta validada para una edad,
género o diagndstico, y que incluyen un margen de error, que afectan a la
posibilidad de utilizar la talla estimada por estos métodos para
determinados usos. Por ejemplo, la talla estimada mediante estas
ecuaciones no debe ser utilizada para calcular el IMC, pues el error que

arrastramos se magnifica al ser elevada al cuadrado (62).

1.5.2.2.1 Comparacidn con patrones de referencia

Los patrones de referencia representan la distribucion de una medida
antropométrica en una poblacién y reflejan su estado de nutricién. Son
muy Utiles para el seguimiento longitudinal de nifios y permiten detectar

individuos y/o grupos de riesgo nutricional (78).

En relacidn a los patrones de referencia, los patrones locales resultan
muy Utiles para conocer el nivel de salud de una poblacidn pero tienen el
inconveniente de que, si derivan de poblaciones sobre o desnutridas, al
comparar una medida, su interpretacién estard sesgada (70). Ademas, no
permiten la comparacion con nifios de otros paises. En el nuestro pais,
entre otros, se han difundido las de Orbegozo (79), y mds recientemente,
se ha publicado un estudio muy amplio (Carrascosa y cols, 2008) (80) que
pone en evidencia la grave tendencia hacia la obesidad de los ninos
espafioles; su informaciéon es muy valiosa, pero al ser una poblacion

sobrenutrida, no parece recomendable utilizarlos para realizar
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comparaciones como patron de referencia. El uso de patrones
internacionales, siempre que estén bien elaborados, permite unificar
criterios siempre que se considere la maduracion puberal variable (70).
Como patrén internacional, se dispone de las tablas de la OMS que
incluyen las medidas de peso, longitud/estatura, perimetro craneal,
perimetro del brazo y pliegues tricipital y subescapular y los célculos de la
relacion peso/talla y del IMC. Incluyen datos de nifios de 0-5 afios
procedentes de Brasil, India, Ghana, Noruega, Oman y Estados Unidos. En
el desarrollo de estos patrones imperd el objetivo de producir un
estandar de modo que la referencia describiera “cémo deberian crecer
los niflos”. En este sentido establecieron como criterios de inclusién en el
estudio, entre otros, que la familia perteneciese a un estatus
socioecondmico que asegurara una alimentacion y unos cuidados
higiénicos que permitieran el adecuado crecimiento y que las madres
estuvieran dispuestas a seguir unas determinadas recomendaciones
alimentarias (lactancia materna de modo exclusivo hasta los 4 meses,
etc.) (81). Los datos se presentan en tablas o en graficos tanto de

percentiles como de puntuaciones z.

Estan accesibles en http://www.who.int/childgrowth/en/ y disponen
de software para su calculo automatico. Para el resto de edades (5-19
afnos) la OMS ha creado unas nuevas tablas tomando como base los datos
del NCHS (National Center for Healths Statistics) de 1979 en las que la
obesidad era muy poco prevalente y en las que se conoce que se ha
alcanzado la talla maxima por el fendmeno de la aceleracién secular del
crecimiento (debido a las mejoras nutricionales y el medio ambiente).

Incluyen peso, talla e IMC (OMS, 2007) (70,82).
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Por la dificultad que entraia la comparacion de pacientes afectos de
enfermedad crénica con unos estandares de normalidad, algunos trabajos
han propuesto patrones de referencia especificos para nifios afectos de
determinadas enfermedades, como es el caso de la distrofia muscular de
Duchenne (83), la PCI (84,85) o determinadas enfermedades genéticas
como el sindrome de Down (86,87), sindrome de Turner (88) o sindrome
de Prader-Willi (89). En la tabla 11 se han recopilado los estudios de
asesoramiento nutricional mas importantes con desarrollo de curvas

especificas para pacientes con PCI.

Sin embargo, aunque los nifios con PCl son mas pequefos que los
nifios sin patologia de base, no existe suficiente evidencia que soporte el
uso de estas curvas especificas, que describen “lo que es” y no el
crecimiento ideal. Tampoco existen curvas especificas para nifios con
otros trastornos genéticos o con trastornos metabdlicos. Lo mas
importante en estos casos es el seguimiento evolutivo de cada nifio,

asegurandose de que sigue su propia curva de crecimiento (3,72).

Por tanto, consideramos que se debe aplicar el patrén de referencia
para la poblacién normal de la OMS, prestando atencion en el
seguimiento de cada paciente a que siga su propia curva de crecimiento
(62,72). Hay que tener en cuenta que el objetivo no es alcanzar un peso
normal, sino “suficiente”. Por tanto, lo adecuado seria un peso para la

talla normal (90).
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Tabla 11. Diferentes estudios de asesoramiento nutricional
con desarrollo de curvas especificas para pacientes con PCl

Krick et al,
1996
(91)

Stevenson
et al, 2006
(1)

Day et al,
2007

(85)

Brooks et
al, 2011
(84)

Una vez recogidas las medidas del paciente, para contrastarlas con los

patrones de referencia, puede hacerse mediante percentiles o calculando

Peso y talla

Peso, altura de
rodilla, longitud
del brazo,
perimetro
braquial,
pliegues tricipital
y subescapular.

Peso y talla

Peso

puntuaciones z (78,92,93).

- Percentiles (P) o escala ordinal. Usados generalmente en versiéon
grafica, indican qué tanto por ciento de la poblacién de la misma edad y
sexo se halla por arriba o debajo de la medicién efectuada. Son aplicables
a dimensiones que no siguen una distribucién totalmente normal, por lo

gue el Psq corresponderd a la mediana. Habitualmente se representan los

360

273

24.920

25.545
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Curvas de crecimiento con
percentiles 10, 50 y 90.

Curvas especificas para las
medidas recogidas. Observan
mejores resultados en salud
general y participacion social en
aquellos con mejores
pardmetros de crecimiento.

Curvas de peso y talla para
diferentes niveles de afectacion
motora.

Curvas de peso para diferentes
niveles de afectacién motora.



siguientes: P, (Ps), Pio, Pas, Pso, P75, Pog, (Pgs), Pog. En la mayoria de
distribuciones, se considera normal un percentil entre el 2 y 98, aunque
mas importante que ello es mantenerse en un valor similar en Ia
evolucién longitudinal con la edad. Este sistema presenta dos
desventajas: no es Util para detectar cambios en los extremos de la

distribucién y no permite aplicar procedimientos estadisticos.

-Z score: Expresa las unidades de desviacién estandar (DE) que una
determinada medida se separa de la mediana. Se obtiene un valor
absoluto que permite un seguimiento mas preciso, y es el Unico medio
para hacer comparaciones entre nifios de diferente edad y sexo. La mayor
ventaja de este sistema radica en que pueden aplicarse procedimientos
estadisticos a una muestra de nifos, pues manejamos un valor numérico

para cada uno de ellos. En la tabla 12 se incluye el cdlculo de la misma.

Tabla 12. Calculo del z score (70)

Calculo del z score:

Valor antropométrico real — Mediana poblacién de referencia(Psg)
Desviacidn estandar poblacién de referencia

Desviacidn estandar: Se obtiene a partir de las tablas originales o a
partir de los percentiles (para valores superiores a
Pso se calcula dividiendo el valor de la distancia
Pos.Pso por 2; y para los inferiores a P, dividiendo
la distancia Psq.P, por 2).

Eguivalencias: ng = +2, P95 = +1,65, Pso = 0, P5 = ‘1,65, PZ =-2
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Introduccion

1.5.2.2.2 Categorizacion del estado nutricional

En los nifilos con patologia neuroldgica, la valoracion del crecimiento y

de su estado nutricional supone todo un reto, dadas las dificultades que

nos podemos encontrar. Aunque existen diferentes exploraciones que

podemos realizar para ello, en la practica clinica diaria nos interesa poder

determinar este estado nutricional mediante los hallazgos obtenidos

mediante la antropometria.

En la poblacién pediatrica, la OMS recomienda el uso del z score del

IMC para clasificar la desnutriciéon, estimando que es moderada por

debajo de 2 DE y grave por debajo de 3 DE. Los criterios establecidos por

la OMS se resumen en la tabla 13.

Tabla 13. Categorizacion del estado nutricional en nifos y
adolescentes segin la OMS (ICD-11 modificado) (94)

Estado nutricional

Edad:
Nacimiento a 60 meses

Indicadores y puntos de corte

Edad:
61 meses a 19 afios
Indicadores y puntos de corte

z-score IMC (o peso/talla) >3

IMC para la edad >2 DE

Obeso DE (2 DE corresponde a IMC 30
kg/m2 a los 19 afios)
IMC para la edad >1 a 2 DE
Sobrepeso e IL4E (0 pesejiElz) =2 e (1 DE corresponde a IMC 25

3 DE

kg/m’ a los 19 afios)

Posible riesgo de
sobrepeso

z-score IMC (o peso/talla) >1 a
2 DE

No aplicable

Desnutricién aguda
moderada

z-score IMC <-2 a -3 DE

z-score IMC <-2 a -3 DE
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Desnutricidn aguda

z-score IMC <-3 DE z-score IMC <-3 DE
grave
Desnutricion
, . z-score Talla <=2 a -3 DE z-score Talla <=2 a -3 DE
cronica moderada
Desnutricion z-score Talla <—3 DE z-score Talla <—3 DE

cronica grave

Sin embargo, la validez de estos indices en nifios con patologia
neurolégica es dudosa, dadas las diferencias en la composiciéon corporal
de estos pacientes, con menor musculatura y masa dsea (62). Las
alteraciones en la composiciéon corporal de ninos desnutridos con PCl
incluyen incremento del agua total corporal, deplecién de los depdsitos

de grasa y musculo, estatura corta y densidad ésea disminuida (95).

La medicién de los pliegues cutaneos es un método que se puede
emplear para valorar los depdsitos de grasa (como un indicador del
estado nutricional). Hay que tener en cuenta que, como se ha comentado
previamente, este método en estos nifios puede infraestimar los
depdsitos grasos, ya que tienden a almacenar la grasa de forma mas
central (62). Debido a esta tendencia a almacenar la grasa centralmente,
la obtencién de mediciones de pliegues reducidos no necesariamente
significa que los depdsitos grasos sean bajos. En nifios con PCl, se han
desarrollado ecuaciones para calcular el porcentaje de grasa corporal a
partir de la medicién de varios pliegues cutaneos, cuya validez esta siendo
evaluada, ya que las clasicas de Slaughter (96) estan definidas para nifos
sanos y se ha visto que en nifios con PCl infraestiman el porcentaje de
grasa corporal (95). El uso de estas ecuaciones podria hacer que se
valoren mejor los depdsitos de grasa total del cuerpo a partir de la
medicion de los pliegues (62).
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1.5.2.3 Exploraciones complementarias

Existen diferentes exploraciones que, junto con la exploracién clinica y
antropométrica, nos pueden ayudar a evaluar el estado nutricional de

estos nifios.

1.5.2.3.1 Analisis de laboratorio

En el hemograma podemos encontrar con frecuencia alteraciones en
los indices eritrocitarios por el efecto de algunos farmacos (por ejemplo,

elevacién del volumen corpuscular medio por efecto del fenobarbital).

Los analisis de sangre no son un buen indicador del estado nutricional
por si solos, no existe ningin marcador que por si mismo pueda
identificar un estado de malnutricion calérico-proteica con una buena
sensibilidad y especificidad (9). Por ejemplo, a pesar del compromiso
calérico nutricional que con frecuencia sufren estos pacientes, los niveles
de albumina y de prealbimina generalmente son normales (97). A pesar
de ello, su normalidad no debe ser interpretada como un indicador de
buen estado nutricional, y si los valores son bajos, puede deberse tanto a
causas nutricionales (ingesta baja de proteinas de forma crénica) como a
causas no nutricionales (pérdidas proteicas por orina o heces,

enfermedad hepatica...) (62).

Los niveles séricos de minerales no reflejan de forma correcta la
ingesta. Por ejemplo, los niveles séricos de calcio suelen ser normales a
pesar de una ingesta baja de calcio de forma crénica, ya que éste es

movilizado de los depdsitos 6seos para mantener el equilibrio sérico.
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Respecto a la vitamina D, el nivel sérico de 25-hidroxi-vitamina D es el
mejor indicador de su estado, resultante tanto de la ingesta nutricional
como de la sintesis cutdanea (98). En los pacientes con enfermedad
neurolégica con frecuencia encontramos niveles bajos de vitamina D
(medida como 25-hidroxi-vitamina D) y de depdsitos de hierro (medidos
como ferritina sérica, descartando proceso inflamatorio intercurrente que
la eleva como reactante de fase aguda). Es importante que normalicemos
los niveles de vitamina D, dados los multiples factores de riesgo para la
salud ésea que presentan estos nifos. Si la ferritina es baja, debemos
tener en cuenta que la ferropenia puede ser el reflejo de una esofagitis o

gastritis cronica no diagnosticada (62).

1.5.2.3.2 Técnicas de analisis de composicion corporal

Las modificaciones en el peso corporal no reflejan con precision el
estado nutricional de un paciente determinado. Por lo tanto, el peso
corporal no puede valorar por si solo de manera precisa el estado
nutricional inicial del paciente, asi como tampoco su seguimiento a lo
largo de su evolucidn clinica puede valorar los cambios en los diferentes
componentes del cuerpo. El término composicion corporal hace
referencia a la distribucidn y tamafio de los diferentes componentes que

conforman el peso corporal total.

Los métodos para determinar la composicién corporal mas sencillos
utilizan un modelo que divide al cuerpo en dos componentes: masa grasa
y masa libre de grasa. Este modelo se conoce como bicompartimental o

modelo de dos compartimentos. Ademas de la medicién de pliegues
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cutaneos, que se ha comentado previamente, existen diferentes métodos

gue nos pueden ayudar a determinar la composicion corporal.
a) Bioimpedancia eléctrica (BIA):

La BIA es un método que se basa en la conduccién de una corriente
eléctrica a través de tejidos bioldgicos. La BIA de cuerpo total de una sola
frecuencia consiste en la aplicacién de una pequefia corriente eléctrica
alternante al cuerpo de un sujeto a una frecuencia de 50 kHz, midiendo la
oposicion diferencial (impedancia) de los distintos tejidos del cuerpo al
flujo de esa corriente eléctrica. Los tejidos con poca agua y electrolitos,
como grasa y hueso, son peores conductores eléctricos y ofrecen mayor
resistencia al paso de la corriente. Otros tejidos, como sangre, musculos y
visceras son buenos conductores eléctricos. Por lo tanto, a mayor

contenido de tejido adiposo, mayor es la impedancia.

Existen diferentes ecuaciones de BIA que han sido propuestas y
validadas para utilizar en nifos, adolescentes y adultos para la prediccidon
de los diferentes componentes corporales. Sin embargo, en los nifos con
enfermedades neuroldgicas puede ser complicado obtener un buen
registro, y las ecuaciones validadas para nifios no han demostrado su

validez en esta poblacion (62).
b) Absorciometria de rayos X de doble energia (DXA)

Los fundamentos de esta técnica han sido comentados en el apartado
de evaluacién de la DMO. Otra de sus aplicaciones es la evaluacién de la

composicion corporal.

77



1.6 Tratamiento nutricional en ninos con afectacion

neurolégica grave

Cuando a lo largo del seguimiento evolutivo de estos nifios se detecta
que comienzan a deteriorar su estado de nutricidn, se debe planificar un
soporte nutricional progresivo (72). Esto incluye desde recomendaciones
dietéticas para modificar la textura de los alimentos y enriquecerlos
energética y nutricionalmente, hasta el empleo de nutricién enteral (NE)

oral o invasiva.
De forma escalonada, seguiremos los siguientes pasos:

1.6.1 Recomendaciones generales y para enriquecer los alimentos

El primer paso incluye una serie de recomendaciones generales para la
alimentacion, como adoptar una postura adecuada, utilizacién de
cubiertos y utensilios adaptados, espesar liquidos y modificar texturas de
los alimentos, evitar duracién de las comidas superior a 30 minutos... Se

debe realizar siempre higiene bucal tras las comidas (72).

Debemos asesorar a los padres y/o cuidadores sobre como
incrementar el aporte energético de los alimentos. Algunas sugerencias
incluyen afiadir a los triturados aceite de oliva, frutos secos, quesitos... ;
elaborar batidos conteniendo frutas naturales, frutos secos, galletas y
yogur; afadir a la pasta frutos secos en polvo, salsa bechamel, queso
rallado, etc.; rebozar con huevo y pan rallado las carnes y pescados;
croquetas de elaboracién casera; tortillas de atun, salmén, queso, etc.

(72). Algunos ejemplos se recogen en la tabla 14.
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Introduccion

Tabla 14. Ejemplos de cémo incrementar contenido
energético y proteico de los alimentos (99)

Plato Modificaciones Energiay
principal proteinas
habitual EREGIGEN
Desayuno 1 cuenco + 30 ml de nata 104 kcal
PEQUENO 35 ¢ de 180 kcal
(110 g) de
almendra
leche con . 708
molida ,
cereales de proteinas
avena
Comida 1 plato + 30 ml de nata 104 kcal
mediano +100 g de 98 kcal
(200 g) de . .
alubias cocidas
sopa de . 7,2g
trituradas ,
verduras proteinas
Merienda Leche (240  + mezclar un 190 kcal
ml) aguacaﬂte 19g
pequeno proteinas
Cena Puré de + 30 ml de nata 104 kcal
patata y' + medio huevo 44 kcal
zanahoria
duro chafado
(200 g) 388
proteinas
+ 30 g queso 125 kcal
rallado 768
proteinas

1.6.2 Nutricion enteral oral

Si las medidas anteriores no son suficientes y no se aprecia mejoria

durante un periodo determinado, se planteard la suplementacién de la
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alimentacion habitual con productos de NE. Estos productos se elegirdn
atendiendo a la edad del nifio y a su capacidad de ingesta de liquidos (72).
Un ejemplo seria la adicion de mddulos (tabla 15) a la alimentacidn
habitual. Por via oral se pueden incrementar los aportes mediante
féormulas poliméricas normo o hipercaldricas (preferentemente con fibra)

llegando a suponer mas del 50% del aporte energético.

Tabla 15. Moddulos que se pueden utilizar para

incrementar la densidad energética de las comidas (72)

Hidratos de carbono

3,8-3,9 kcal/ml

Lipidos
MCT: 8-8,2 kcal/ml

Mixto

(hidratos de carbono
+

lipidos)
4,9-5,3 kcal/g

Proteinas

4 kcal/g
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Resource Dextrine
Maltose®

Fantomalt®
Vitajoule®
Oligosacaridos CN®
Aceite MCT SHS®
Aceite MCT NM®

Supracal® (100% LCT, el
producto aporta 4,5 kcal/ml)

Duocal®

Duocal MCT®
Energivit®
Kcalip®

PDF-1® y PDF-2°®

Fresubin protein
powder®

Proteina NM®
Protifar®

Resource instant
protein®

Vegenat-med protein®



Introduccion

Cuando las formulas se
ingieren por boca.

Alimentacion

Nutricién por sonda
enteral (NE) nasogastrica o
nasoyeyunal

i NE por son
Consiste en el por sonda

aporte de férmulas Alimentacion
de composicion Cuando las férmulas se por gastrostomia
definida a través perfunden distalmente a la o enterostomia
de la via digestiva. cavidad oral a través de
catéteres o estomas.
Contempla también la
provision de nutrientes en
forma de alimentos
naturales.

Figura 9. Definicion y tipos de nutricion enteral. Modificado de
(58)

1.6.3 Nutricion enteral invasiva

Cuando con las medidas anteriores no se consigue la recuperacidon
nutricional, persiste la detencién de la curva ponderal, el tiempo para la
alimentacion es muy prolongado, asocian problemas de deglucién o DOF
y/o el deterioro clinico es progresivo, se debe plantear la NE invasiva por
sonda. En la tabla 16 se detallan las indicaciones de soporte nutricional

(100).
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Tabla 16. Indicaciones de soporte nutricional (100)

Ingesta oral insuficiente:

-Incapacidad para alcanzar el 60-80% de los requerimientos
durante 10 dias

-En niflos mayores de 1 afio, el soporte nutricional debe iniciarse
al 52 dia, y en menores de 1 afio el 3er dia de la ausencia de
ingesta oral

-Tiempo total de las comidas > 4-6 horas al dia en un nifio
discapacitado

Consuncién y empequenecimiento:

-Crecimiento o ganancia ponderal inadecuados durante > 1 mes
en nifos menores de 2 anos

-Pérdida de peso o no ganancia ponderal durante un periodo
mayor de 3 meses en un nifio mayor de 2 afios

-Descenso de 2 percentiles del peso para la edad en las curvas de
desarrollo

-Pliegue tricipital consistentemente inferior al percentil 5 para la
edad

-Caida en la velocidad de crecimiento > 0.3 DE/afio

-Disminucién de la velocidad de crecimiento >2 cm/afio respecto
al afo anterior durante la pubertad precoz/media

Debido a que en estos pacientes la NE por sonda es esperable que se

prolongue durante mucho tiempo, lo mas eficaz y menos molesto para el
nifno es plantear la implantacidon de una gastrostomia (72). Esta es la via

de acceso de eleccidon cuando se plantea una NE prolongada. El soporte

nutricional mediante gastrostomia es efectivo para revertir
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desnutricién y para mantener un estado nutricional adecuado (101). El
procedimiento de eleccién es la gastrostomia percutdnea endoscdpica
(PEG), por ser menos invasivo que la modalidad quirurgica, aunque debe
haber un equipo quirdrgico disponible por si se presentan
complicaciones. Esta técnica debe ser realizada por un equipo que tenga
experiencia con nifos. La implantacién de una PEG no condiciona per se
RGE, aun asi, dado que la mayor parte de nifios a los que se realiza este
procedimiento son de riesgo por su patologia de base, se deben tomar
precauciones para minimizar los riesgos de RGE postoperatorio en estos
pacientes con alto riesgo de aspiracion. En pacientes con reflujo
preexistente severo deberiamos considerar realizar una técnica anti-
reflujo quirudrgica, realizando en la misma intervencién la gastrostomia

(101).

La decisidn de implantar una PEG debe tomarse después de tener en
cuenta multiples factores, incluyendo aspectos éticos, psicoldgicos y de
calidad de vida (101). Una vez realizada la técnica endoscépica (figura 10),
la sonda instaurada se sustituye en un segundo tiempo por un botdn de
gastrostomia (tras un tiempo prudencial que permita la cicatrizacién del
estoma para realizar el recambio con seguridad), mucho mas cémodo de

utilizar por parte del paciente o sus cuidadores (figura 11).
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a) Visualizacidn de la cdmara gastrica mediante
endoscopia, insuflacion de aire y localizacion de
un punto en la curvatura mayor, comprobando
por la imagen obtenida en el monitor que la
presion en la piel abdominal corresponde con
una impronta en la zona elegida.

b) Puncidn de la pared abdominal y el estdmago
en el punto elegido.

c) Se introduce un hilo guia que se prende con el
asa endoscdpica y se exterioriza el conjunto
endoscopio-hilo guia por la boca.

d) Se une el extremo de la sonda con el hilo guia
y se tira de él desde la pared abdominal. La
sonda recorre el eséfago y la cdmara géstrica. Se
realiza una incision de 3-4 mm en el punto de
salida para facilitar la extraccion de la sonda.

e) Se secciona la sonda exterior a la longitud
deseada y se fija el dispositivo.

Figura 10. Colocacidon de gastrostomia via percutdnea guiada por
endoscopia mediante técnica de traccion (“pull-trough”) (102)
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Figura 11. Botdn de gastrostomia

Hay que tener en cuenta que en el manejo de la NE domiciliaria, es
muy importante la formacién adecuada de los padres y/o cuidadores del
nino para asegurar la eficacia del soporte nutricional y evitar
complicaciones (72). En este sentido, la Sociedad Espafiola de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricion Pediatrica ha editado unas
guias dirigidas a los padres, referentes tanto al manejo de la nutricién
enteral por sonda como a la nutricidn mediante gastrostomia. Son de
gran utilidad, y se pueden descargar de forma gratuita de la pagina web
de la sociedad: www.gastroinf.com (figura 12).

En la figura 13 se representa el algoritmo de intervencion nutricional.
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Introduccion

Guias para la administracion de soporte nutricional por sonday
por gastrostomia (SEGHNP)

Guifa para la odmmlsfracxon y,los cvidados

dela NUTRICION ENTERAL

Guiaiparallaiadministracioniylos cbidadost

|
NASOG) r,-&;ms;s

= 0 © B

https:, //www gastromf es/sites/default/files/files/guia-gastrostomiaboton%20vs%202013%2012%2016.pdf

Figura 12. Guias para el manejo de las sondas nasogastricas y de las
gastrostomias (103,104)
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<4-6 semanas/\ >4-6 semanas

Ny

Sy

Figura 13. Algoritmo de intervencién nutricional
NA, nutricion artificial, NE, nutricién enteral, NP, nutricién parenteral.
Modificado de (58,100).
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Con estos antecedentes, resulta evidente la necesidad de una
monitorizacion periddica del estado de nutricién de estos niflos por un
equipo multidisciplinar. Con una correcta evaluacién nutricional es
posible orientar la presencia o el riesgo de padecer desnutricién de un
nino enfermo. Su exploracién es indispensable ante cualquier
enfermedad y es la vigilancia nutricional la que permitira aplicar
estrategias preventivas y terapéuticas para poder revertir esta situacion

(69).

Por tanto, hacer un seguimiento de los nifios con afectacidn
neurolégica para detectar aparicion de comorbilidad nutricional es una
parte integral de sus cuidados de salud, que es esencial para prevenir
efectos adversos asociados con dificultades de la alimentacién y mal
estado nutricional (10). Es necesaria una mayor sensibilizacién de los
profesionales sanitarios para que estos pacientes y sus familias reciban

una atencion precoz y adecuada.

1.7 Aspectos psicosociales

1.7.1 Aspectos psicosociales en el entorno familiar

La presencia de un nifio/a con afectacion neuroldgica severa altera, en
mayor o menor medida, la vida familiar en funcién del grado de
dependencia (105,106). Son nifios que precisan de frecuentes visitas
médicas y periodos de hospitalizacion, tanto por enfermedades
intercurrentes como por intervenciones quirdrgicas. Aunque cuidar de los

hijos forma parte de la funcién normal de ser padres, proporcionar el alto
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nivel de cuidados que requieren estos nifios con limitaciones funcionales
cronicas puede ser complicado para algunos padres, pudiendo repercutir
en la salud —tanto a nivel fisico como psicolégico- del cuidador (107). El
tiempo con la familia, que se divide habitualmente en tiempo de cuidado,
trabajo y ocio/suefio, queda sustituido casi completamente por el tiempo
dedicado al cuidado. La madre/cuidadora ha de pasar necesariamente
mas tiempo con su hijo, lo que limita sus oportunidades para desarrollar
actividades personales, profesionales y sociales. Su papel se restringe al
de cuidador en la familia y en la sociedad (108). Pero, ademads, la
presencia de un nifio con una discapacidad severa, como ocurre con estos
nifos, supone una quiebra en el proyecto vital compartido por la familia,
no sélo por el desgaste fisico causado por su cuidado, sino también por
las repercusiones psicoldgicas y sociales que implica enfrentarse a una
realidad diferente a las expectativas iniciales (109). Los cambios
adaptativos a esta situacién dependeran de las caracteristicas de la propia
enfermedad, de los recursos de la familia y las caracteristicas del propio
nifio.

Respecto a la propia enfermedad, el caracter estresante de la misma

dependerd de varios factores intrinsecos a ella:

a) La duracién crénica

b) La forma de aparicidn (progresiva, repentina o insidiosa)
c¢) La intensidad y gravedad de los sintomas y sus secuelas
d) Las etapas en el proceso de la enfermedad

e) La edad de aparicién

f) El tratamiento vy las hospitalizaciones

g) Las necesidad de intervenciones agresivas y doloras
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h) El nivel de asistencia que requiere

Respecto a la familia, las reacciones y adaptacion de la familia a la
discapacidad de sus hijos dependen de numerosos factores como nivel
socio-econdmico, nivel de conocimientos, experiencias previas en
situaciones de crisis y problemas médicos, calidad de los servicios
sanitarios y sistemas de apoyo... (110,111). Para la familia, la enfermedad
en el niflo es un desajuste para las relaciones internas normales y una
desorganizacion del sistema establecido. Cambia la dinamica familiar y
pueden variar los roles habituales, tanto internos como sociales, de cada
componente. Esta desorganizacidon dependerd de las siguientes variables

(figura 14):

1. Las caracteristicas del nifio y del tipo de enfermedad: forma de
aparicion, gravedad, evolucién, tratamiento y hospitalizaciones, etc.

2. La dindmica familiar y las caracteristicas del cuidador: la mayor o
menor capacidad de adaptacidon de la familia, la cohesidon familiar para
adaptarse a la situaciéon (impacto emocional y econdmico, nuevos
horarios, nuevas dietas, cambios en las relaciones sociales, etc.)

3. Los factores sociales, econdmicos y culturales de la familia: la
capacidad organizativa de la familia para resolver las nuevas
competencias familiares (cuidados, tratamientos, acompafiamientos) que
se han presentado. Los problemas econédmicos derivados directamente

de la enfermedad.
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Caracteristicas
del

cuidador

Factores
economicos

Salud
del

cuidador

Relacion
Factores entre
culturales cuidadory
nifio

Factores
sociales

Figura 14: Factores que influyen en la salud y en la aparicion
de estrés en el cuidador

Respecto al nifio/a, la repercusion de la enfermedad sobre el nifio
dependerd de su edad, su desarrollo psicolégico, la comprensiéon de
enfermedad segln su capacidad cognitiva, su discapacidad, la amenaza
para su integridad fisica (dafio, dolor, sintomas molestos...), la pérdida de
autonomia y control, las necesidades de adaptarse a un nuevo entorno
fisico y social (hospitalizaciones, profesionales sanitarios, toma de
decisiones en situaciones estresantes), los sintomas secundarios senso-
perceptivos (problemas auditivos, agnosias, estrabismo...), cognitivos
(retraso mental), neuroldgicos (crisis epilépticas, apraxias...), otros
(alternaciones de la conducta, dificultades atencionales, falta de

crecimiento, enuresis nocturna y/o diurna, dificultades de deglucion,
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dificultades en la comunicacidn, contracturas musculares y dislocaciones),
entre otras (112).

Por tanto, las repercusiones tanto psicoldgicas como sociales de la
enfermedad neuroldgica severa infantil afectan a todas las personas que
conforman el sistema familiar y diferentes dambitos (tabla 17). La familia,
de forma acorde con su formacién, su estado emotivo y de cohesidn
interna y a la informacion recibida, dard un sentido a la enfermedad vy
evaluara la magnitud del problema. Segun la valoracién familiar sobre la
repercusion de la enfermedad, se desarrollara una respuesta
determinada. Tener un hijo con afectacién neurolégica severa pone a
prueba la dinamica familiar: si los componentes del grupo tienen recursos
suficientes y un adecuado sostén emocional, se reorganizard de nuevo

afrontando el problema de forma adecuada.

Tabla 17. Repercusiones psicolégicas y sociales de la
enfermedad neuroldgica severa infantil

Elevado coste econdmico Hospitalizaciones y
L - cuidados sanitarios
Dinamica familiar alterada
frecuentes

Responsabilidad de los

cuidados y atencién del menor Sentimientos de diferencia

con otros nifos
Contacto con multiples

profesionales sanitarios Interferencia en su vida

, . familiar y escolarizacion
Estrés y ansiedad ante la

incertidumbre de la gravedad Dependencia

y prondstico )
Mayor riesgo de

Cambios en el estilo de vida y alteraciones conductuales y
en sus relaciones sociales psicopatoldgicas

Mayor riesgo de alteraciones
psicoldgicas
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1.7.2 Aspectos psicosociales en el cuidador principal

Existen muchos estudios que encuentran relacion entre el cuidado de
hijos con discapacidad y la aparicién de efectos adversos sobre la salud
del cuidador, como mayor tasa de depresidn y estrés que los padres de
nifios sanos (113), y pensamientos pesimistas sobre el futuro (114).
Muchos de estos estudios se han centrado en las madres de nifios con

discapacidad, que suelen ser las cuidadoras principales (115).

La madre y/o padre suelen ser los primeros en detectar que hay una
anomalia en el curso del desarrollo de su hijo/a. El momento mas dificil
para la familia abarca desde que surge la sospecha de que algo va mal
hasta la comunicacién del diagndstico; nadie estd preparado para tener
un hijo/a con una afectaciéon neuroldgica severa (116). El futuro del
nifio/a dependerad en gran medida de la forma en que la familia mas

cercana perciba y afronte la discapacidad.

Los cuidadores de pacientes que precisan tecnologia en el domicilio
(como NE domiciliaria, oxigenoterapia o ventilacion mecanica) tienen un
riesgo particularmente alto de desérdenes emocionales (117). Se ha
descrito en estudios previos que en torno a un 50% de las madres
presentan alto riesgo de padecer sintomas de ansiedad o depresion (115).
Esto se debe en parte a que estos pacientes necesitan cuidados vy
supervision de forma continua, lo que condiciona importantes costes
econdmicos a la familia, y con frecuencia los padres tienen que modificar
su horario laboral o renunciar a trabajar para poder atender a su hijo

(118).
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Todo este incremento de la carga emocional y psicoldgica de los
padres puede repercutir negativamente sobre la salud y la nutricién de su
hijo, incrementando el nimero de complicaciones y hospitalizaciones
(108).

Los nifios con afectacion neuroldgica severa pueden requerir cuidados
que pueden ser muy intensos y extenderse a lo largo del dia. La madre es
quien suele ocuparse, casi exclusivamente, de atender al nifio/a, aunque
los demas miembros de la familia pueden colaborar en determinados
momentos. Entre las consecuencias que puede sufrir el cuidador principal
en la atencion del nifio/a dependiente, destacan:

e La interdependencia emocional, que se manifiesta por una
necesidad constante de estar juntos para evitar peligros y por la
imposibilidad del cuidador para desconectar de la situacién incluso
cuando se encuentra en momentos de ocio. En nifios/as con grave
dependencia, los cuidados pueden ser tan absorbentes que la madre
relegue a un segundo plano los demas aspectos de su vida; pudiendo
afectar a su trabajo, a sus relaciones sociales y al cuidado de si misma,
entre otras (116). Desde el punto de vista emocional, la interdependencia
se manifiesta por sentimientos de angustia y depresion, sentimientos de
culpa cuando participa en alguna actividad o evento al margen de las
tareas de cuidado, etc. (119).

e El sindrome del cuidador quemado “burnout” puede aparecer como
consecuencia de la interdependencia. Tiene lugar cuando la madre,
cuidadora principal, llega al agotamiento y desgaste fisico y psicolégico
debido a la dedicacidn intensa a la atencidon de su hijo. Es el efecto de una

situacion de estrés continuada y crénica que desemboca en una serie de
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sintomas fisicos y psicoldgicos producidos por la sensacion de falta de

control de la situacién (tabla 18).

Tabla 18. Repercusiones psicosociales en el cuidador principal

Cansancio Malestar Reduccién de las
Enfermedad psicoldgico relaciones sociales
Depresion Deterioro de las
Ingesta de P laci
s relaciones
polifdrmacos Sobrecarga -
familiares y de
Dejadez Tensiones pareja
Sentimiento de Limitaciones de la
culpa actividades
Irritabilidad laborales
Ansiedad Problemas
econdmicos

A esto se afade que la necesidad de cuidados y apoyos especiales de
las personas con afectacidn neuroldgica severa implica un desembolso
econémico importante, no sélo porque tengan que recibir tratamientos
especificos o acudir a servicios que no siempre estdn dentro del sistema
publico social y sanitario, sino también porque los cuidados que precisa el
niflo son tan intensos que, con frecuencia, la madre abandona su puesto

de trabajo para ocuparse del hijo (120).
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1.7.2.1 Impacto psicosocial de la gastrostomia en el paciente y sus
cuidadores

Un apartado especial es el impacto psicosocial de la gastrostomia en el
entorno familiar. Una gran proporcion de nifios con enfermedad
neuroldgica presentan problemas de deglucion y de alimentacién, con
implicaciones en su nutricién, crecimiento y salud en general (121). Esto
hace que sus cuidadores, principalmente sus madres, dediquen gran
cantidad de tiempo del dia a las comidas, lo que puede ser percibido
como estresante. Las madres de nifios con discapacidad pueden llegar a
emplear 3,5 horas al dia de media en alimentar a sus hijos, en
comparacion con las 0,8 horas de media de las madres de nifios sin
discapacidad. A pesar de ello, con frecuencia las comidas prolongadas no
pueden compensar la severidad de la afectacion de estos nifios, que van
empeorando su estado nutricional (5).

Cuando llegamos a este punto, llega el momento de plantearse la
instauracién de una gastrostomia. Existen numerosos estudios que
describen los beneficios sobre la salud y el estado nutricional de la
instauraciéon de la nutricion mediante gastrostomia (4,122), asi como una
disminucion del estrés vivido por los cuidadores (123). A pesar de estos
beneficios conocidos, plantear la decisidon de instaurar una gastrostomia
puede generar inicialmente oposicién en algunas familias, pues pueden
vivir esta opcién como un fracaso en su labor de alimentar a sus hijos. El
retraso en la aceptacion de este procedimiento puede relacionarse con el
hecho de que los padres interpretan la instauracion de una gastrostomia
como un escaldn final en la evolucién de su hijo, siendo dificil para ellos
percibir este procedimiento como una forma de mejorar el estado clinico
del nifo y el bienestar familiar (4).
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Los padres tienen unas creencias sobre la alimentacion por boca y la
gastrostomia que son importantes conocer (124). En la mayoria de los ca-
sos, mas de una de estas percepciones coexisten simultaneamente en
diversos grados (125) y estdn en el origen del estrés y los problemas de
decisidn a la hora de colocar la gastrostomia. En la tabla 19 se reflejan los
principales aspectos negativos y positivos percibidos por los padres en

relacion con la gastrostomia.

Tabla 19. Aspectos negativos y positivos de la gastrostomia
percibidos por los padres

Perciben la alimentacion por gastrostomia como antinatural
y con menor valor nutricional.

Creen que la gastrostomia impide el placer del nifio al comer
y disminuye su tiempo de socializacién.

Temen que pierda sus habilidades para alimentarse por
boca.

Consideran la gastrostomia como una discapacidad adicional
gue aumenta la dependencia de los nifos.

Creen que la gastrostomia va a estigmatizar mas a sus hijos.
Creen que los nifios van a asociar la hora de comer como
algo negativo.

Consideran la gastrostomia como una pérdida de Ia
experiencia materna de nutrir, lo que genera sentimientos
de culpa.

Es percibida como un objeto extrafio permanente
introducido en su hijo.

Muchas madres sienten verglienza al alimentar a su hijo a
través de la gastrostomia en publico.

97



La gastrostomia no es visible, a diferencia de la SNG, que es
mas estigmatizante.

Ayuda a mejorar el peso.

Reduce las complicaciones respiratorias y las
hospitalizaciones.

Algunos padres consideran la gastrostomia como una
liberacion y el “final de una lucha”.

Disminuye el tiempo de alimentacidn, por lo que permite
disponer de mas tiempo para el ocio y la educacién del nifio,
y no sdlo para su alimentacion.

Permite administrar la cantidad exacta de medicacion.

Da una mayor estabilidad y previsibilidad a la familia,
disminuyendo la presidn para alimentar a su hijo, cuya
supervivencia y estado nutricional antes dependia
fundamentalmente de la madre.

El conocimiento de las opiniones de los padres permite realizar
acciones para disminuir el estrés y eliminar creencias erréneas. En este
sentido, los profesionales pueden proporcionar una informacion
completa acerca de los problemas de alimentacién y sus causas, y con ello
tranquilizarlos explicdndoles que no son el resultado de su falta de
habilidad con la alimentacién o un signo de que son malos padres
(126,127) asi como ensefiar estrategias de afrontamiento (128). Las
estrategias de afrontamiento consisten en los mecanismos que los padres
ponen en marcha para adaptarse a la enfermedad de su hijo. La mayor
parte de los padres aceptarian de forma mas precoz la instauracion de
una gastrostomia si fueran bien informados acerca de sus ventajas y
beneficios (4). En este sentido, resulta muy util poner en contacto a los

padres de pacientes candidatos a instaurar una gastrostomia con padres
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de otros niflos que son portadores de gastrostomia (4). En la tabla 20 se
resumen algunas sugerencias para dar apoyo a las familias que tienen que

tomar la decisién de implantar una gastrostomia.

Tabla 20. Sugerencias para apoyar a las familias (129)

Diagndstico precoz de las dificultades en la alimentacion
junto con la informacion sobre todas las opciones para la
gestidn de la alimentacidn a corto y largo plazo.

Protocolos para la comunicacion de un nuevo diagndstico.
Apoyo a las familias que estan valorando la gastrostomia.

Analizar con las familias las expectativas, esperanzas y
limitaciones del procedimiento antes de la cirugia.

Contacto con otras familias con experiencia en la
alimentacién por sonda.

Protocolos que vinculen a la comunidad y a los servicios
especializados.

Informacidn sobre todos los aspectos de la alimentacion
por sonda, tanto socioemocional como practico.

Adecuado seguimiento postoperatorio y apoyo.

En resumen, las familias deben recibir soporte y apoyo, debemos
preguntar acerca de sus expectativas, involucrarles e identificar los
objetivos que son importantes para ellos, dedicar tiempo a resolver dudas
y miedos acerca del procedimiento y de los cuidados médicos que va a
requerir el nifilo y poner a los padres en contacto con otras familias con

experiencia en la alimentacién por gastrostomia (121).
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1.7.3 Aspectos psicosociales en el nifio/a

La afectacidén neuroldgica severa puede cursar con afectacion cognitiva
y problemas de comportamiento, lo que implica una significativa
afectaciéon de la calidad de vida (130-133). La prevalencia de problemas
emocionales y conductuales en los nifios con afectacién neuroldgica

severa se sitla entre un 25% y 60% (132,134).

Se estima que uno de cada cuatro niflos con afectacidon neuroldgica
severa tienen dificultades de comportamiento en comparaciéon con uno
de cada diez nifios con un desarrollo normal (135,136). Este incremento
del riesgo puede explicarse por el vinculo entre cerebro vy
comportamiento (136), pero también por experiencias sociales negativas,
como por ejemplo sentirse excluido, que contribuirian a desarrollar un
déficit en el ajuste emocional y el comportamiento (137,138). Los nifos
con afectacidon neuroldgica severa carecen de menos oportunidades para
participar en actividades sociales y necesitan mas oportunidades para su

inclusion (119).

Estudios recientes han encontrado que los nifios con afectaciéon
neurolégica severa que presentan alteraciones motoras graves tienen
importantes restricciones en la participacién social (139). Ademas de la
funciéon motora, los déficits en la capacidad de aprendizaje (111,120) y la
presencia de crisis comiciales y problemas de lenguaje (120) estan
relacionados con restricciones en la participacidn en nifos con afectacién

neuroldgica severa.

La afectacion neurolégica severa reduce la calidad de vida de las

personas que la sufren respecto a la poblacién general (140-143). Los
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nifos con déficit del neurodesarrollo y déficits cognitivos tienen un mayor
riesgo de tener algun tipo de dificultad en el dmbito social (144). El
proyecto SPARCLE, financiado en el 2002 por la Comisién Europea, nacié
con el objetivo de investigar la influencia del entorno sobre la
participacién y la calidad de vida en nifios con PCl (145). Los nifios con PCI
presentaban puntuaciones similares a los niflos de la poblacion general,
sin embargo, se observd que el dolor se asociaba a una baja calidad de
vida (146). Existen determinados factores -como el estrés de los
progenitores, ciertos problemas psicolégicos y el dolor- que tienen mas
prevalencia en los nifios con PCl en comparacién con la poblacién general
(132,147). La continuacién del proyecto SPARCLE, realizado con
adolescentes con PCl, encontrd que el nivel de calidad de vida de estos
adolescentes no es mas bajo que el encontrado en adolescentes de Ia
poblacién normal (excepto en el apoyo social y en la relacién con sus

compaiieros) (148).

Asimismo, autores como Chong y colaboradores encontraron que no
existia relacion entre la edad, la capacidad funcional y la percepcién de
satisfaccidn en nifios con afectacién neuroldgica severa, tal y como podria
pensarse. Los nifios del estudio estaban satisfechos con sus vidas, al igual
qgue el grupo control, a pesar del impacto emocional y la preocupacion
por la salud por su enfermedad (149). Otros estudios han hallado que el
dolor y el deterioro de las funciones son las que explicarian las bajas
puntuaciones en el bienestar y la salud autopercibida, mas que Ia
enfermedad en si misma (150). La satisfacciéon de vida en nifios con
afectacidn neuroldgica severa esta fuertemente asociada a la percepcidn
gue estos nifios tienen de su enfermedad, sin embargo, en estos estudios

no se ha encontrado asociacion entre esta y la habilidad funcional para
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caminar (149). Investigaciones recientes han encontrado que dos tercios
de los nifios con afectacidn neuroldgica severa tenian una afectacion de la
calidad de vida entre moderada y grave (151). Los dominios motores y
sociales mostraron una mayor afectacién en comparacion a los dominios

cognitivos, la carga econdmica y los aspectos escolares (119).

En la figura 15 se muestran las diferentes dimensiones que

comprenden la calidad de vida.

e Percepcion de e Percepcion de ® Percepcion de
la persona de la persona de la persona
su estado su estado sobre sus
fisico cognitivo y relaciones
afectivo sociales y sus
roles

Figura 15. Dimensiones de la calidad de vida

Por todo ello, los profesionales de la salud debemos comprender las
dificultades que atraviesan estos padres para poder proporcionar el
soporte necesario a estas familias, lo que repercutird positivamente sobre
el crecimiento y desarrollo de nuestros pacientes. Por tanto, nuestras
futuras intervenciones no se deben centrar Unicamente en el nifio
enfermo, sino también sobre su familia y su integracién social. Para ello,
las instituciones sanitarias y los profesionales debemos colaborar
estrechamente, siendo muy recomendables los grupos de apoyo y las

iniciativas que parten de los padres (152).
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2. HIPOTES
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Hipotesis
2. HIPOTESIS

La hipdtesis principal de nuestro estudio se fundamenta en que los

pacientes con enfermedades neuroldgicas crénicas experimentan un
deterioro clinico y de nutricién paralelo a la gravedad de la afectacidn
motora, lo que conduce a peor calidad de vida y a una sobrecarga
psicolégica de los cuidadores. La atencidon nutricional especifica debe
mejorar la evolucidn clinica y nutricional, repercutiendo positivamente en

la calidad de vida del paciente y de sus cuidadores.
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Hipotesis
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3. OBJETIVOS

3.1 Objetivo principal

Analizar de forma longitudinal el estado de nutricion desde el punto
de vista clinico, antropométrico y de pruebas complementarias, y el
estado psicosocial de nifios con enfermedad neuroldgica severa para
establecer y aplicar un protocolo de seguimiento que permita optimizar el

manejo de estos pacientes.

3.2 Objetivos secundarios

3.2.1 Describir las caracteristicas clinicas y antropométricas de la
muestra de pacientes estudiados y su evolucién longitudinal.

3.2.2 Analizar cuantitativa y cualitativamente la ingesta dietética de
estos pacientes, incluyendo los aportes con nutricion enteral.

3.2.3 Describir datos sugestivos de alteraciones de la deglucidn,
determinando la prevalencia de disfagia orofaringea en nuestros
pacientes.

3.2.4 Analizar las pruebas complementarias de los pacientes
estudiados, con especial énfasis en el estudio de los micronutrientes, para
determinar las mas eficaces para el control nutricional, incluyendo
estudios que permitan conocer el estado de su masa dsea.

3.2.5 Analizar la situacién sociodemografica de las familias de los
pacientes pediatricos de la muestra.

3.2.6 Analizar las caracteristicas psicolégicas y las estrategias de
afrontamiento de los cuidadores principales de nifios con patologia

neuroldgica severa.
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Objetivos

3.2.7 Analizar la sobrecarga y el impacto familiar de la enfermedad en
el contexto familiar.

3.2.8 Desarrollar una herramienta informadtica especifica para la
atencion integral de estos pacientes, tanto en la consulta de atencién

primaria como especializada.
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4. METODOLOGIA

4.1 Diseiio del estudio

Estudio longitudinal prospectivo de los pacientes pediatricos con
afectacién neuroldgica severa atendidos en dos centros terciarios y dos
secundarios: Hospital Clinico Universitario de Valencia, Hospital General
de Castellon, Hospital Universitario de La Plana (Villarreal, Castellon) y

Hospital Lluis Ancanyis (Xativa).

Se incluyeron todos los pacientes pedidtricos con afectacion
neuroldgica severa controlados en la seccion de Gastroenterologia y
Nutricién Pediatrica de los centros participantes cuyos padres/tutores
accedieron participar en el estudio. A todos los pacientes incluidos se les
realizd un seguimiento clinico, y antropométrico durante un afo. Tras la
visita inicial se planificaron visitas periddicas cada 3-6 meses, segun la
edad del paciente: cada 3 meses los menores de 2 afios y cada 6 meses
los mayores de esta edad. Al ingreso en el estudio se les realizd una serie
de pruebas complementarias. A un subgrupo de ninos se les realizo el
estudio de las variables psicosociales. En el anexo 1 se muestra el

diagrama de flujo del estudio.

Se calculd que el tamafio muestral ajustado a las pérdidas seria de 42

pacientes con un nivel de confianza (1- a) = 95%.

Este estudio ha sido aprobado por el Comité Etico del Hospital Clinico

Universitario de Valencia.
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Los padres o tutores de los nifios firmaron un consentimiento

informado previo al estudio.

4.2 Sujetos de estudio

Se incluyeron todos los pacientes menores de 16 afios con afectaciéon
neurolégica severa controlados en las secciones de Gastroenterologia y

Nutricidn de los centros participantes.

4.2.1 Criterios de inclusion

Pacientes controlados en las secciones de Gastroenterologia vy
Nutricion Pediatrica con afectacion neurolégica que presentaban un
grado de afectacién motora lll, IV o V clasificado segun la escala GMFCS.
Los pacientes se reclutaron en los controles en consultas externas de

Gastroenterologia y Nutricién Pediatrica y/o Neurologia infantil.

4.2.2 Criterios de exclusion

Negativa de los padres o tutores a participar en el estudio

4.3 Material

4.3.1 Encuesta dietética

La valoracion se realizd mediante una encuesta de tres dias (anexo 2).
El analisis de los datos recogidos se efectud con el programa para calculo

de dietas, Dietsource junior® (Nestlé).
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4.3.2 Instrumental para valoracidon antropomeétrica

¢ Pesabebés modelo Seca® (modelo 755/334): se empled para pesar a

los lactantes y los nifios de menos de 10 kg. Precisién de 1 gramo.

e Bascula clinica electrénica Seca®: se empled para pesar niflos que pu-
dieran mantenerse de pie o nifios mayores que pudieran pesarse al brazo

de sus padres. Precision de 100 gramos.

e Estadidmetro Holtain® (modelo Harpenden): se empled para medir la

altura. Precision 1 mm.

e Antropdmetro o tablero de medicion horizontal Holtain®: se empled

para medir la longitud. Precision 1 mm.

e Cinta métrica inextensible (precisién de 1 mm): se empleé para

medir perimetros y longitud del brazo y de la tibia.

e Calibrador del pliegue cutdneo Holtain® (precisién 0,2 mm): ): se

empled para medir los pliegues cutaneos.

e WHO Anthro Software (versién 3.2.2, Junio 2010): se utilizd para el
calculo de los z-score (peso/edad, talla/edad, IMC/edad y peso/talla) en

nifios menores de 5 afios.

e WHO Anthro Plus Software (version 3.2.2, Junio 2010): se utilizé para
el calculo de los Z-score (peso/edad hasta los 10 afios, talla/edad e IMC/

edad) en nifos mayores de 5 afios.
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Metodologia

4.3.3 Sistema de clasificacion de la funcion motora del paciente

GMFCS: Es un sistema de clasificacién en 5 niveles que describe la
funcion motora gruesa de nifos y jovenes con PCl, sobre la base del
movimiento que es capaz de iniciar voluntariamente, con énfasis
especifico en la sedestacién (control del tronco) y la deambulacion (ver
tabla 21). El GMFCS evalua la severidad del disturbio de movimiento en
ninos con pardlisis cerebral. Esa clasificacién permite medir las
habilidades y las limitaciones, dando énfasis a las funciones de sentarse y
caminar, graduando la paralisis cerebral en 5 niveles, siendo el nivel | el

mas ligero y el V el mas grave (153). Este sistema se ha demostrado vélido

y fiable en multiples estudios (153-155).

Tabla 21. Clasificacién de la funcién motora segun el GMFCS

NIVELES

<2 afios

4-6 afos

6-12 anos

GMFCS
El bebé El nifio se El nifio se sube, El nifio camina
cambia de sienta en el se bajay se sin limitaciones
posicidn suelo con sienta en una en espacios
NIVEL I mientras esta ambas manos silla sin interiores y
sentado. libres para necesidad de exteriores y
manipular los apoyarse con sube escaleras.
Gatea con las ) 2 .
objetos. las manos. Se
manos y las Muestra
. levanta del
rodillas. Se Se puede destreza en
sueloo de la .
agarra de algo sentar y parar silla sin Ia funciones
para pararse y sin ayuda de avuda de motoras
da pasos un adulto. El y. gruesas tales
B} , objetos que lo
apoyandose método como correry
. sostengan.
en los favorito de Camina en saltar pero la
muebles. movilidad del . velocidad, el
. o espacios ey
Camina entre nifio es S equilibrio, y la
. . interiores y .
los 18 mesesy  caminar sin coordinacion
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Metodologia

NIVEL II

NIVEL Ill

los 2 afios de
edad sin
necesidad de
utilizar ninguin
aparato que le
ayude a
movilizarse.

El bebé
permanece
sentado en el
suelo pero
puede
necesitar las
manos para
mantener el
equilibrio.

Se arrastra
con el
abdomen o
gatea con las
manos y las
rodillas.

Se puede aga-
rrar de algo
para pararse y
da pasos
apoyandose
enlos
muebles.

El bebé se
mantiene
sentado en el
suelo cuando
tiene apoyo en
la region
lumbar. Puede
darse la vuelta
y arrastrarse
hacia adelante
con el
abdomen.

necesidad de
aparatos.

El nifio se
sienta en el
suelo pero
puede tener
dificultad con
su equilibrio si
usa las manos
para
manipular los
objetos.

Se puede parar
y sentar sin
ayuda de un
adulto.

Gatea con las
manos y las
rodillas y se
desplaza
apoyandose
de los
muebles.

El nifio se man-
tiene sentado
en el sueloy
adopta
frecuentemente
una posicién en
“W” (sentado
con las caderas
en rotacion
internay
rodillas
flexionadas).

Como principal

exteriores y
sube las
escaleras.

Se hace
evidente la
habilidad para
correry para
saltar.

El nifio se
sienta en una
silla con ambas
manos libres
para manipular
los objetos. Se
levanta del
suelo y se pone
de pie. Se
sienta en una
sillay se pone
de pie pero
generalmente
requiere una
superficie
estable para
empujarse con
los brazos.

El nifio se
sienta en una
silla comun y
corriente pero
puede
necesitar
soporte de la
pelvis o del
tronco para ha-
cer mas
eficiente el uso
de las manos.
Se sientay
separa de la

son reducidas.

El nifio camina
en espacios
interiores y
exteriores, y
sube las
escaleras
sosteniéndose
del pasamanos
pero muestra
limitaciones
cuando camina
en superficies
irregulares.

El nifio tiene
solamente ha-
bilidad minima
para funciones
motoras
gruesas como
correr y saltar.

El nifio camina
en espacios
interiores y
exteriores en
superficies
niveladas con
ayuda de un
aparato para
movilizarse.

Puede subir
escaleras sos-
teniéndose del
pasamanos.
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Metodologia

NIVEL IV

NIVEL V

El bebé tiene
control
cefalico pero
requiere
apoyo del
tronco para
sentarse en el
suelo. Puede
darse la vuelta
boca abajo o
boca arriba.

Los impedi-
mentos fisicos
limitan el
control
voluntario de
movimiento.

El bebé no es
capaz de man-
tener la
postura de la
cabezay el
tronco,
mientras esta

método de
movilidad se
arrastra sobre
su abdomen o
gatea con las
manos y las
rodillas.

El nifio tiene
que ser
sentado en el
sueloy no es
capaz de
mantener la
alineacion ni el
equilibrio sin
apoyarse en
las manos.

Su capacidad
de movimiento
propio en
distancias
cortas lo hace
dando vueltas
en el suelo,
arrastrandose
con su
abdomen o
gateando con
las manos y las
rodillas.

Todas las areas
de las
funciones
motoras estan
limitadas.
Algunos nifios
logran su
movilidad
propia usando
una silla de
ruedas eléctri-
ca con grandes

modificaciones.

silla
apoyandose en
una superficie
estable y se
empuja con los
brazos.

El nifio se
sienta en una
silla pero
necesita
soporte
apropiado para
el control del
tronco y para
el uso eficiente
de las manos.
Necesita de la
ayuda de un
adulto para
sentarse o le-
vantarse de
unasilla, o de
una superficie
estable
ayudandose
con sus brazos
para subirse o
bajarse.

Todas las dreas
de la funcion
motora estdn
limitadas.

El nifio no tiene
medios propios
para moverse de
forma
independiente y
tiene que ser
transportado.

Puede hacer
rodar la silla de
ruedas
manualmente
dependiendo
de la habilidad
de movimiento
de los brazos.

El nifio puede
conservar los
niveles de
funcio-
namiento que
haya adquirido
antes de los 6
afios o
depender mas
de la silla de
ruedas cuando
se encuentra
en el hogar, en
la escuelay en
la comunidad.

Puede lograr
movilidad por
si mismo
cuando usa
una silla de
ruedas
eléctrica.

El nifio no tiene
medios propios
para moverse de
forma
independiente y
tiene que ser
transportado.
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acostado boca
abajo o
sentado.

Necesita la
ayuda de un
adulto para
voltearse.

4.3.4 Cuestionarios para valorar la calidad de vida y aspectos

psicolégicos

El apartado de aspectos psicosociales y de calidad de vida se valord

mediante la utilizacidén de los siguientes cuestionarios:
4.3.4.1 Cuestionario sociodemografico.

Cuestionario que nos ayudod a caracterizar la muestra incluyendo datos
sociodemograficos del nifio y de la familia (edad del cuidador principal,
lugar de residencia, nivel de estudios alcanzados y ocupacién actual de los
padres, numero de hermanos, tipos de escuela y curso escolar). Con el
nivel de estudios alcanzado y la ocupacién actual de los padres se obtuvo
el nivel socioecondmico familiar mediante la escala de Ocupacién de
Hollingshead (156). Siguiendo las instrucciones de este instrumento
(“Four factor index of social status”) el nivel de estudios alcanzados por
los padres fue dividido en siete categorias, desde la educacién obligatoria
no concluida a estudios superiores y el empleo fue dividido en una escala
de 8 niveles, desde el desempleo/ama de casa a ejecutivo. La
ponderacion mediante férmula matematica de la educacién con la
profesion de los padres permite interpretar la posicion que ocupa la

familia en un rango social que va desde 8 a 66 puntos. Estos valores
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pueden agruparse en 5 categorias: alto (66-55), medio-alto (54-40),
medio (39-30), medio-bajo (29-20) y bajo (19-8) (156).

4.3.4.2 Cuestionarios de valoracion psicoldgica

Se llevé a cabo un cribado psicopatoldgico del cuidador principal con
los tres clusteres de sintomas mas frecuentes en la practica clinica
(ansiedad, depresién y somatizacidén), una evaluacién de la carga
personal, familiar y social de los cuidadores/as principales y una

evaluacién de la calidad de vida. Los cuestionarios empleados han sido:
a) Situacion del nifo

eImpact of Childhood Neurologic Disability Scale -ICND- (157). EI ICND
es una escala con cuatro mddulos: el comportamiento, la cognicidn, la
discapacidad neuroldgica y la epilepsia. Cada mdédulo tiene 11 preguntas
aplicables a los ultimos 3 meses de vida del nifio y se evalda en un rango
de 0 (nada) a 3 (mucho). La puntuaciéon maxima de cada mdodulo es de 33
y para la escala global es de 132; las puntuaciones mas altas indican una
mayor discapacidad. El ICND incluye una escala numérica de calidad de

vida general del nifio (Qol) que va desde 1 (mala) a 6 (excelente).
b) Cuidador principal

e Cuestionario Brief Symptom Inventory -BSI-18- (158). El BSI-18 es un
cuestionario de dieciocho items con cinco respuestas graduadas segun
una escala de Likert (0= nada, 1= un poco, 2= moderadamente, 3=
bastante y 4= mucho) que evaluan el grado de afectacion psicosocial
causado por ciertos problemas en los ultimos siete dias. El BSI-18 mide

tres escalas (depresion, ansiedad y somatizacidn) y un indice (gravedad
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global). El BSI-18 presenta una buena consistencia interna (Alfa de

Cronbach de 0,92).

eScale for Caregiving Self-Efficacy -SCSE- (159). EI SCSE es un
cuestionario de 15 items basado en la teoria del aprendizaje social, evalta
la creencia subjetiva que tiene una persona sobre su capacidad de llevar a
cabo ciertos comportamientos. El cuestionario proporciona tres factores
(autoeficacia para la obtencién de ayuda, respuesta al comportamiento
disruptivo del paciente, y control de pensamientos perturbadores sobre
la prestacion de cuidados). El SCSE presenta una buena consistencia

interna (Alfa de Cronbach de 0,80).
c) Contexto familiar

e Parenting Stress Index-Short Form -PSI-SF- (160). El PSI-SF es un
auto-informe que evalla el nivel de estrés que presentan los padres.
Consta de 15 afirmaciones y los padres responden a cada afirmacion
utilizando una escala de 5 puntos para indicar el grado en que esa
afirmacion describe su situacién. El PSI-SF presenta una buena

consistencia interna (Alfa de Cronbach de 0,84).

e Impact-on-Family Scale -10FS- (161,162). El IOFS es una escala de 24
preguntas con 4 respuestas graduadas tipo Likert que van desde
fuertemente de acuerdo a fuertemente en desacuerdo. El IOFS evalla

cuatro dimensiones:

-La sobrecarga financiera (cuatro items), que hace referencia a las

consecuencias econdmicas para la familia.
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-El impacto familiar y social (9 items), que hace referencia a los problemas

de interaccién social que puedan tener.

-La sobrecarga personal (6 items), que evalia la experiencia de

sobrecarga psicoldgica en el cuidador principal.

-El dominio (5 items), que hace referencia a las estrategias de

afrontamiento utilizadas por la familia.

El IOSF presenta una buena consistencia interna (Alfa de Cronbach de

0,72).

4.4 Métodos

Se realizd seguimiento longitudinal de los pacientes durante un ano
con una visita inicial y posteriormente visitas periddicas cada 3-6 meses,
segun la edad del paciente: cada 3 meses los menores de 2 afios y cada 6
meses los mayores de esta edad. En este estudio se han evaluado

diferentes areas que se detallan a continuacién:

4.4.1 Anamnesis y evaluacion clinica

En la primera visita se obtuvo la anamnesis completa con antecedentes
perinatales y otros antecedentes previos con especial atencién a la
patologia asociada, nivel de afectaciéon motora y grado de hipertonia,
presencia de movimientos anormales, enfermedades digestivas y

respiratorias  (por ejemplo  estrefiimiento, vomitos, reflujo
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gastroesofagico...) y medicacion que puede tener un impacto en el estado

de nutricién (por ejemplo medicacion antiepiléptica).

También se recogieron datos sobre tratamiento nutricional y si el
paciente era portador de gastrostomia o sondas de alimentacién y desde

cuando.

El retraso intelectual se clasificé siguiendo los criterios diagndsticos del
DSM-IV-TR (tabla 22), clasificando a los nifios con o sin retraso mental

profundo (163).

-Edad de inicio anterior a los 18 afios.

-Capacidad intelectual significativamente inferior al
promedio: un coeficiente de inteligencia (Cl)
aproximadamente de 25 o inferior en un test de CI
administrado individualmente. En nifios pequefios
puede utilizarse el juicio clinico.

-Déficit o alteraciones presentes en la actividad
adaptativa actual (eficacia de la persona para satisfacer
las exigencias planteadas para su edad y su grupo cul-
tural), en por lo menos dos de las areas siguientes:
comunicacidon personal, vida domeéstica, habilidades
sociales-interpersonales, utilizacidon de recursos comuni-
tarios, autocontrol, habilidades académicas funcionales,
trabajo, ocio, salud y seguridad.

Tras la anamnesis se procedidé a la exploracién clinica general vy
pormenorizada, haciendo especial hincapié en la presencia de signos de

desnutricion como adelgazamiento de extremidades y escasez y/o
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ausencia de paniculo adiposo. Igualmente, se realiz6 la exploracién

sistematica buscando signos carenciales especificos.

4.4.2 Valoracion dietética

La ingesta dietética se valoré6 mediante la recogida por escrito de
forma prospectiva de todos los alimentos y bebidas consumidas por el
paciente durante tres dias consecutivos. Se recogieron también los
productos de nutricién enteral consumidos y los suplementos vitaminicos
y minerales. Los datos recogidos fueron introducidos en el programa
Dietsource junior® (Nestlé) por dos nutricionistas, obteniendo el
promedio del consumo de macro y micronutrientes de los tres dias.
Posteriormente, para poder comparar nifios de diferentes edades y sexo,
se compararon los resultados de la ingesta de cada uno de ellos con las
recomendaciones (DRI) teniendo en consideracion el nivel de actividad,
tanto a nivel de ingesta energética como de los principales

micronutrientes (63—65,67).

Posteriormente se realizé el célculo de los requerimientos energéticos
estimados para cada uno de los nifios segun la férmula de Rieken (30),

comparando los resultados con los obtenidos en nuestra muestra.

Cuando los pacientes llevaban soporte nutricional, se considerd
alimentacion con alimentos naturales y/o mixta cuando el total del aporte
calérico suministrado con dichos alimentos era mayor del 60% del total

(115) y alimentacién con férmulas de NE el resto de casos.
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4.4.3 Valoracion antropométrica

Se realizd una evaluacion antropométrica de los pacientes en las visitas
previstas. Los pacientes se desnudaron por completo para ser valorados.
Si llevaban pafial se comprobd que éste estaba seco y se descontd

posteriormente del peso. Se evaluaron los siguientes pardmetros:
4.4.3.1 Peso

En el caso de neonatos y lactantes los nifios fueron colocados
desnudos en el centro de la bascula pesabebés, registrandose el peso en
el momento de encontrarse tranquilos. Los nifios capaces de mantenerse
en bipedestacion de modo estable se pesaron en una bascula clinica
electrdénica. Cuando por su tamano corporal y discapacidad no fue posible
realizarse de este modo se pesaron al brazo del cuidador descontando

después el peso de éste (2,10,70,72).
4.4.3.2 Talla

Los lactantes, ninos menores de 2 afos y aquellos incapaces de
mantener la bipedestacidon se midieron con tablero de mediciéon
horizontal colocado sobre una superficie plana. El nifo se situé en
decubito supino sobre la parte horizontal del tablero. La cabeza del nifio
se mantuvo en contacto firme con la cabecera del tablero, con los ojos de
éste mirando verticalmente. El explorador mantuvo las rodillas del nifio
extendidas y colocd los pies en angulo recto en relacion con las
pantorrillas, moviendo la pieza deslizante del tablero hasta tomar

contacto firme con los talones (92).
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Dado que ningun nifo era capaz de mantenerse de pie, no se midieron

en el estadiometro en bipedestacion.

En niflos mayores de 2 aifos que no mantenian la bipedestacién, se
midié la longitud en decubito supino mediante antropémetro o tablero
de medicién horizontal Holtain. En aquellos pacientes en que no se pudo
recoger la longitud por tener importantes contracturas, espasticidad o
escoliosis severas, la medida de la talla se obtuvo a partir de la medida de
la longitud de la tibia mediante la ecuacién de Stevenson validada para

este fin (75) (ver tabla 23).

Tabla 23. Ecuaciones para predecir la talla en nifios con PCl de
0-12 afios (75)

Longitud del T=(4.35x LB) + 21.8 1.7
brazo (LB)

Longitud de T=(3.26 x LT) + 30.8 1.4
la tibia (LT)

Alturadela T=(2.69 x AR) + 24.2 1.1
rodilla (AR)

4.4.3.3 indice de masa corporal (IMC)
Con los datos del peso y talla se calculé el IMC segun la formula
siguiente:

IMC (kg/m?) = Peso (kg) / Talla? (m?)
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Este cdlculo no se realizd en los nifios en los que la talla se habia
obtenido mediante la férmula de Stevenson, ya que al estar elevada al

cuadrado se puede magnificar el posible error.
4.4.3.4 Perimetro cefalico

Se mididé con una cinta métrica alrededor de la cabeza cruzando a nivel
frontal por la gabela y arcos superciliares y en la parte posterior hasta la

parte mas prominente del occipucio (92).
4.4.3.5 Perimetro braquial (PB)

Sobre el brazo izquierdo en angulo recto, se sefiald el punto medio
entre acromion y olécranon. A ese nivel y con el brazo extendido se roded
con la cinta métrica sin comprimir los tejidos (figura 16) (92). En estos
pacientes en la mayor parte de los casos se realizd la medicidn con el nifio

sentado al no mantener la bipedestacion.

Perimetro braquial

Medir en el brazo no

dominante, punto medio.

Figura 16. Técnica de medicién del PB
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4.4.3.6 Pliegues cutaneos

Se utilizé un calibrador que ejercia una presidon constante sobre las 2
ramas del aparato que se apoyaban a ambos lados de un “pellizco” de la

piel (ver figura 17).

-Pliegue tricipital, en el brazo izquierdo y a nivel de triceps en la cara
posterior del brazo, se pellizcé la grasa subcutanea 1 cm por encima de la
marca efectuada para el perimetro braquial, y se aplicé el calibrador de
forma horizontal durante 3 segundos. La medicién se efectud 3 veces,

obteniendo la media cuantificada en mm (92).

-Pliegue subescapular se tomé paralelo del angulo inferior de la
escapula, realizandose 3 mediciones y obteniendo la media cuantificada

en mm.

Pliegue tricipital Pliegue subescapular

Medir en el brazo no Medir en el lado no
dominante, punto medio dominante, en el punto
entre acromion y localizado por debajoy por
olécranonen la parte dentro de la escapula
posterior del brazo. izquierda.

Figura 17. Técnica de medicién de pliegues tricipital y subescapular
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4.4.3.7.Medicidn de segmentos corporales

En todos los pacientes se obtuvieron las medidas de la longitud del
brazo y de la tibia del siguiente modo:

-Longitud del brazo (LB)

Se midié la distancia desde el acromion a la cabeza del radio. La
medicion se obtuvo con el nifio incorporado (sentado) con el codo

flexionado a 909 (figura 18) (164).

Figura 18. Medicion de la LB

-Longitud de la tibia (LT)
Se midid desde el borde superior y medial de la tibia hasta el borde

inferior del maléolo medial con el paciente en posicidon supina con su
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pierna izquierda levantada de forma que pudiéramos ver la parte medial
de la pierna (figura 19). Primero se realizaron las marcas de las

estructuras en la piel, para posteriormente realizar la medicién (164).

Figura 19. Medicién de la LT

Por convencidn, todas las medidas antropométricas se recogieron del
lado izquierdo del cuerpo y por duplicado, realizando la media de ambas
mediciones. En el caso de nifios con algun tipo de asimetria, las medidas

se han obtenido del lado del cuerpo menos afecto.
4.4.3.8 Interpretacion de las medidas antropométricas

Para interpretar las medidas obtenidas se calcularon las puntuaciones
z 0 z-score de cada medida antropométrica. Esto permitié expresar las

unidades de desviaciones estandar que una determinada medida se
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separaba de la mediana. Con ello se pudieron establecer comparaciones

entre niflos de diferente edad y sexo (92).

Este calculo se realizé de manera automatica empleando el Software
de la OMS. Para menores de 5 afios se calcularon las puntuaciones z
peso/edad, z talla/edad, z IMC/edad, z perimetro braquial/edad, z pliegue
tricipital/edad y z pliegue subescapular/edad, aplicando el software WHO
2006 [Anthro Software (versién 3.2.2, de junio de 2010 para los nifios)].
Para mayores de 5 afios se calcularon las puntuaciones z peso/edad, z
talla/edad, z IMC/edad, aplicando el software WHO 2007 [Anthro Plus
Software (versidn 3.2.2, de junio de 2010)]. Los z score para PB y pliegues
se calcularon en este caso segun los patrones de referencia de Frisancho

(165).

4.4.4 Evaluacion hematoldgica y bioquimica

En la evaluacién inicial de cada paciente se realizd analisis
hematoldgico y bioquimico. La evaluacidon bioquimica incluyd albimina,
prealbumina, calcio, fésforo, magnesio, fosfatasas alcalinas (FA), 250H
vitamina D, PTH, vitamina B12 y folato, metabolismo del hierro y zinc. Se
establecieron los niveles de normalidad segun los reflejados en el Tratado
de Pediatria Nelson (166), teniendo en cuenta los valores que cambian
con la edad o el sexo. El zinc se considerd por debajo de lo normal cuando
los niveles eran inferiores a 70 pg/dl (167,168). La concentracion de 25-
OH-D menor de 30 ng/mL se considerd insuficiente, considerando

deficiencia severa si los niveles estaban por debajo de 20 ng/mL.

131



4.4.5 Evaluacion de la densidad mineral 6sea

La DMO se evalud a nivel de la columna lumbar (L2-L4) mediante la
técnica DXA (densitdémetro Norland DEXA), que utiliza la absorciometria
fotonica de doble energia para estimar DMO de manera no invasiva. Las
mediciones obtenidas (g/cm?) se convirtieron en z scores normalizados

para su edad y sexo segun los datos publicados previamente (169).

4.4.6 Desarrollo de una aplicacion informatica especifica

Con el fin de facilitar y sistematizar la atencién a los pacientes con
enfermedad neuroldgica, se disefié una aplicacion informatica que se
pudiera utilizar tanto en el ambito de atencidn primaria como en atencién
especializada. Esta especialmente enfocada al seguimiento nutricional,
recogiendo todos los aspectos de la anamnesis, seguimiento
antropométrico, exploraciones complementarias realizadas vy soporte

nutricional y tratamiento.

El programa ha sido desarrollado utilizando una aplicaciéon web Java de
desarrollo propio basada en Spring Framework, jQuery, Bootstrap 3 vy
MySQL como gestor de base de datos, a la cual se puede acceder desde
cualquier lugar a través de un navegador web. Para los calculos de los
diferentes z score y percentiles nos hemos basado en una
implementacién en jQuery y JavaScript del método que recomienda la
OMS para el calculo computacional de los mismos a partir de los Patrones

de Crecimiento infantil de la propia OMS.
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4.4.7 Analisis estadistico

Se realizd un andlisis descriptivo de las variables en estudio. Con las
variables nominales y ordinales se utilizaron los estadisticos frecuencia y
porcentajes. Con variables continuas se analizaron las medidas de
tendencia central (media y mediana) y de dispersién (desviacion estandar,

DE).

La prueba U de Mann-Whitney se aplicé para la comparar los pacientes

con y sin gastrostomia respecto a las variables antropométricas.

La prueba estadistica F de Fisher-Snedecor se aplicéd para analizar si
existian diferencias entre variables cuantitativas. Previo al analisis se
comprobaron los dos supuestos fundamentales: normalidad vy
homocedasticidad. Es decir, que la variable dependiente se distribuyera
normalmente (normalidad) y que se comprobara la igualdad de varianzas
(homocedasticidad) con la prueba de Levene. El andlisis de Bonferroni se
utilizé en los contrastes a posteriori, asumiendo varianzas iguales, y el
contraste T2 de Tamhane si no se asumian varianzas iguales. En los casos
en los que no se cumplia la homogeneidad de varianzas se aplicaron las

pruebas no paramétricas: H de Kruskal-Wallis.

Las tablas de contingencia (x-cuadrado) propuestas por Pearson se

utilizaron para analizar el grado de relacion entre variables cualitativas.

Para el estudio antropométrico se realizé un andlisis de varianza
(ANOVA) de medidas repetidas para analizar los efectos principales (intra
e intergrupo) y de interaccion en la ganancia de peso (z IMC/edad al
inicio, a los 6 y 12 meses) y el crecimiento en longitud (z talla/edad al

inicio, a los 6 y a los 12 meses), en funcion de las variables objeto de
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estudio. Para los andlisis post hoc se utilizé el procedimiento de
Bonferroni y el contraste Tamhane’s T2. Para el calculo del tamafio del
efecto se aplicd el estadistico eta cuadrado parcial, resultantes de
comparar las diferencias entre pretratamiento-postratamiento. Para el
estudio del supuesto de normalidad y homocedasticidad de varianzas se
utilizo el Test de Mauchly de esfericidad y el Test de Levene de igualdad
de varianzas, respectivamente. Para el andlisis estadistico se utilizd
Statistical Package for the Social Sciences (SPSS), versién 22.0. El nivel de
significacion empleado en todos los analisis bivariantes fue del 5%

(a=0.05).

4.4.8 Aspectos éticos / proteccion de los sujetos

4.4.8.1 Consideraciones generales

Se ha obtenido el consentimiento informado por escrito de los
padres/tutores de los pacientes para su inclusion en el estudio. Este se ha
llevado a cabo segun los requerimientos expresados en las normas
internacionales relativas a la realizacion de estudios epidemioldgicos,
recogidas en las International Guidelines for Ethical Review of
Epidemiological Studies (Council for the International Organizations of
Medical Sciences —CIOMS-, Ginebra, 1991), asi como la Declaracién de
Helsinki (revisién de Seul, Octubre de 2008). Esta define los principios que
deben ser respetados escrupulosamente por todas las personas
implicadas en la investigacion. El tratamiento, la comunicacion y la cesion

de los datos de cardcter personal de todos las participantes se ha
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ajustado a lo dispuesto en la Ley Organica 15/1999, de 13 de diciembre,

de proteccién de datos de cardcter personal.

4.4.8.2 Hoja de informacion y formulario de consentimiento

A cada paciente que se le propuso participar en el estudio, se le
entregd un documento escrito denominado “Hoja de informaciéon a los
padres de los pacientes”, que contenia la informacidon relevante y
necesaria (anexo 3). El investigador responsable del estudio informé al
paciente y sus progenitores, contestd a sus dudas y preguntas, y de
acuerdo con la normativa vigente, obtuvo el consentimiento informado

por escrito (anexo 4).

Los progenitores/tutores de los pacientes participantes en el estudio
pudieron revocar en cualquier momento su consentimiento para la
utilizacidon de sus datos en el analisis, sin justificar su decisidn, y sin que

por ello se derivara responsabilidad ni perjuicio alguno.

4.4.8.3 Gestion de la base de datos: almacenamiento y custodia de

los datos

Todos los datos recogidos han estado sometidos a los procedimientos
de trabajo oportunos para cumplir con la ley de proteccién de datos, y
por consiguiente garantizan la confidencialidad, seguridad y autenticidad
de los mismos. Dicha norma marca las reglas para el uso de los datos
electrénicos y define los requerimientos de todos los sistemas para la

recogida, almacenamiento, mantenimiento y seguridad de los mismos.
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El cuaderno de recogida de datos no incluyd en ningln caso
informacién confidencial de los pacientes (nimero de historia clinica, el
nombre, o cualquier otro pardmetro que permita su identificacion
personal de cualquier forma). Las correcciones en los cuadernos de
recogida de datos, se efectuaron, cuando fue necesario, por los propios
investigadores. Los datos finalmente registrados en la base de datos

central han sido analizados por el investigador principal del estudio.
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5. RESULTAD
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Resultados

5. RESULTADOS

5.1 Caracteristicas generales de la muestra

Se incluyen un total de 68 pacientes, reclutados en el periodo
comprendido entre septiembre de 2014 y septiembre de 2016. El 65%
procedian del Hospital Clinico Universitario de Valencia (n= 44), siendo el
35% procedentes de otros centros hospitalarios: Hospital La Plana (n=
14), Hospital Lluis Alcanyis (n= 6) y Hospital General de Castellon (n= 4).
En la siguiente figura se muestra el total de pacientes reclutado por

hospital y afio.

30 -

20 - m 2014

15 - 2015

2016

H. Clinico Otros centros

Figura 20. Distribucion del numero de pacientes por hospital y
afo
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Resultados

Del total de pacientes, el 62% eran varones (n=42) y el 38% mujeres
(n= 26). La edad media £ DE en el momento de la primera valoracion fue
9,6 * 4 afios (rango 1,9-16,5), mediana 9,6. En la figura 21 se muestra la

distribucién de los pacientes incluidos segun la edad.

16,0 A

14,0 -

12,0 ~

10,0 ~
%

4,0 -

2,0 A

2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16
Edad (afios)

Figura 21. Distribucién de pacientes segun la edad

Los diagndsticos de los pacientes participantes en el estudio se
muestran en la tabla 24, siendo el principal diagndstico recogido la PCI

(69%).
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Tabla 24. Diagndstico de los pacientes incluidos en el estudio

Diagnosticos N %

Paralisis cerebral infantil 47 69%

Enfermedades neuromusculares 4 5,9%

H

Encefalopatias epilépticas 5,9%

[y
o

Anomalias genéticas 14,7%
Sindrome de Rett
Sindrome de Patau
Sindrome de Aicardi
Sindrome genitopatelar
Sindrome Adams-Oliver
Sindrome CRASH
Duplicacion MECP2

Monosomia parcial cromosoma 18

Deleccién 14q 32.2

N = T T T = S = A S SO N

Enfermedades metabdlicas 1,5%
Leucodistrofia metacromatica

Retraso psicomotor no filiado 1 1,5%

Dariio cerebral adquirido 1 1,5%

TCE

Respecto a la afectacion motora (ver figura 22), la mayor parte
presentaban afectacion de grado muy severo (9% grado Il de la

clasificaciéon GMFCS, 31% grado IV y 60% grado V).
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Grado lll
6
9%

Grado IV
21
31%

Grado V
41
60%

Figura 22. Grado de afectacion motora de los pacientes
del estudio

En cuanto a otras caracteristicas clinicas (ver tabla 25), la mayor parte
de los pacientes llevaban tratamiento antiepiléptico (66%) en el momento
de recogida de los datos. Mas de la mitad (56%) precisaba tratamiento
antirreflujo, el 16% tenian algun antecedente de fractura 6seay 4 de cada

5 pacientes presentaban retraso mental profundo.

142



Tabla 25. Principales caracteristicas clinicas

Ingesta de medicacion antiepiléptica N (%)
Nunca 19 (28%)
Si actualmente 45 (66%)
No, si anteriormente 4 (6%)

Ingesta de medicacion antirreflujo

Nunca 26 (38%)
Si actualmente 38 (56%)
No, si anteriormente 4 (6%)

Antecedente de fractura dsea
No 57 (84%)
Si 11 (16%)
Retraso mental profundo
No 12 (17,5%)
Si 56 (82,5%)

5.2 Caracteristicas antropomeétricas

5.2.1 Valoracion inicial

En la valoracién inicial (ver tabla 26), la media del z score de peso de
todos los pacientes de la muestra fue -2,52 + 1,54, para la talla -2,45 +
1,62 y para el IMC -1,27 + 1,80. La talla no fue posible obtenerla de forma
directa en 21 nifios, por lo que en estos pacientes se calculd la talla

estimada a partir de la LT, pero no se ha calculado el IMC para no
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aumentar el posible error. Respecto al PB y los pliegues cutdneos, la
media de los z score para los mismos fue de -0,85 + 1,24 para el PB, -0,27
+ 1,06 para el pliegue tricipital y 0,08 £ 0,72 para el pliegue subescapular.
Como puede apreciarse, el peso y la talla fueron los pardmetros mas
alterados, mientras que el IMC y el resto de mediciones se encontraban
menos afectados, sugiriendo un estado antropométrico de desnutricidn
crénica. En la figura 23 se muestra la distribucién de los z score de datos

antropométricos graficamente.

Tabla 26. Antropometria en la valoracién inicial de los pacientes

Peso 68 -5,30 1,05 -2,52 1,54 -2.51
Talla 65 -5,38 1,23 -2,45 1,62 -2.51
IMC 47 -5,35 2,15 -1,27 1,80 -1.05
PB 60 -5,20 2,14 -0,85 1,24 -0.92
TRI 59 -2,30 3,50 -0,27 1,06 -0.59
SE 49 -1,36 2,07 0,08 0,72 -0.70

Valores expresados en z score segun el patrén de referencia de la OMS 2006 y
2007; y de Frisancho para PB, pliegue tricipital (TRI) y pliegue subescapular

(SE) en > 5 afios.
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Figura 23. Distribucion de z score inicial para peso, talla, IMC, PB,
pliegue tricipital y pliegue subescapular al inicio

5.2.1.1 Comparacion de las caracteristicas antropométricas de los
pacientes segun sean portadores o no de gastrostomia

En la tabla 27 se muestran las caracteristicas antropométricas de los
pacientes divididos en dos grupos, segun eran portadores o no de
gastrostomia para su alimentacion. Se hallaron diferencias significativas
entre ambos grupos en el z score de talla (U= 282,00, p= 0,025) a favor de
los pacientes sin gastrostomia. En el resto de parametros no encontramos

diferencias significativas.
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Tabla 27. Comparacion de las caracteristicas antropométricas
segun los pacientes eran portadores o no de gastrostomia

Pacientes sin  Pacientes con

Caracteristicas

antropomeétricas gastrostomia  gastrostomia
(n=47) (n=21)

z score Media * DE Media * DE

Peso -2.,57 0,22 -2,50+0,38 0,911

Talla -2,20+0,24 -3,04 £0,32 0,025*
IMC -1,44 £0,31 -0,89 £ 0,49 0,404
PB -0,86 £ 0,16 -0,85+0,41 0,694
TRI -0,35+ 0,15 0,06 £ 0,32 0,658
SE 0,11+0,12 0,01+0,22 0,946

! prueba U de Mann-Whitney

5.2.1.2 Comparacion de las caracteristicas antropométricas de los

pacientes segun el GMFCS

También se realizd comparacién de las medidas antropométricas
segun el grado de afectacion motora (tabla 28), encontrando diferencias

en el pesoy en el PB.
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Tabla 28. Medidas antropométricas segun el GMFCS

GMEFCS Il GMEFCS IV GMFCS V
z score (n=6) (n=21) (n=41) p!
Media+t DE Media* DE Media + DE
Peso  -1,40%0,76 -1,86+111 -2,49+160 0,024*
Talla  -098+160 -2,42+157 -2,37+1,76 0,079
IMC -1,22+1,25 -049+1,38 -1,54+152 0,141
PB -0,73+0,56 -0,12+1,04 -0,72+1,07 0,038*
TRI -090+0,26 -0,06+1,09 -0,70+0,60 0,314
SE -0,10+0,52 0,13+0,84 0,21+0,78 0,959

1Prueba de Kruskall-Wallis

5.2.2 Evolucidn antropométrica a lo largo del seguimiento

Para evaluar la evolucién antropométrica a lo largo del seguimiento,

cada nifio ha sido pesado y medido en tres ocasiones (visita inicial, a los 3-

6 meses y a los 12 meses). Cuarenta y cuatro pacientes tuvieron todas las

medidas en los tres momentos. Los datos descriptivos se muestran en la

tabla 29.
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Tabla 29. Descriptivo de la evolucién antropométrica en los
tres momentos

Caracteristicas 12 visita 22 visita 32 visita

antropométricas (n=44) (n = 44) (n = 44)
(z score) Mediat DE Media + DE Media + DE

‘Peso  2,71+1,47 -2,72+1,48  -2,66+1,47

Talla -2,36+1,80 -2,06+1,59 -2,29+1,44
IMC -1,17+1,77 -1,20+1,86 -0,84 + 1,45
PB -0,93+0,97 -1,01+0,80 -1,14+0,74
TRI -0,57 £ 0,80 0,51+0,74 0,54 + 0,59
SE 0,06+0,79 0,12+065  0,23+0,66

Globalmente, en la evaluacion longitudinal antropométrica se observa
una ligera tendencia a la mejora sobre todo en los z score de IMC y
pliegues tricipital y subescapular, sin embargo, esta mejora no alcanza la

significacion estadistica (ver tablas 29 y 30, figuras 24 y 25).
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Tabla 30. Resultados de la evolucién antropométrica

Caracteristicas Comparacion Diferencia p
antropomeétricas entre Media
(z score) momentos
Peso 0,269 0,607 NS NS NS
Talla 0,239 0,627 NS NS NS
IMC 2,558 0,136 NS NS NS
PB 3,376 0,075 NS NS NS
TRI 0,044 0,834 NS NS NS
SE 1,155 0,293 NS NS NS
0
1 2 3
-0,5
1 /
>
-1,5
2 .//.\.
-2,5
C o '
-3
=@==7 score peso para la edad ==@=12 score talla para la edad
==@==Z7 score IMC para la edad

Figura 24. Datos de la evolucion antropométrica en z peso, z

tallay z IMC
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1,5

0,5

-0,5

-1,5

Z score perimetro braquial Z score pliegue tricipital

Z score pliegue subescapular

Figura 25. Datos de la evolucidon antropométrica en z PB, z
pliegue tricipital y z pliegue subescapular

Respecto a los segmentos corporales medidos, LT y LB, en las
siguientes figuras se puede observar como evolucionan a lo largo del
seguimiento por el crecimiento longitudinal de los pacientes (figuras 26,
27, 28 y 29). En las figuras 26 y 28 en el eje horizontal se muestran las
diferentes visitas de seguimiento, y en el eje vertical la media en cm de

las mediciones realizadas.
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29,2

29
28,8
28,6
28,4
28,2

28
27,8
27,6
27,4
27,2

Longitud tibia 1 Longitud tibia 2 Longitud tibia 3

Figura 26. LT en los tres momentos, existiendo diferencias
significativas (F= 10,107, p = 0,03)
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20
15
10

Longitud tibia 1 Longitud tibia 2 Longitud tibia 3

Figura 27. Evolucién de todas las mediciones de LT de los
diferentes pacientes
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29

28,5

28

27,5

27

26,5

26
Longitud brazo 1 Longitud brazo 2 Longitud brazo 3

Figura 28. LB en los tres momentos, existiendo diferencias muy
significativas (F= 14,329, p < 0,001)
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Longitud brazo 1 Longitud brazo 2 Longitud brazo 3

Figura 29. Evolucion de todas las mediciones de LB de los
diferentes pacientes
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5.3 Descripcion del soporte nutricional

Del total de la muestra, 21 pacientes (31%) eran alimentados mediante
sonda/botdn de gastrostomia (figura 30). En ningun caso la alimentacién
se recibia por sonda nasogastrica. De los pacientes alimentados por
gastrostomia, todos tenian afectaciéon motora del grado mas severo
(GMFCS IV-V). La edad media de instauracién de la gastrostomia fue de
6,7 afos, y el 57% de estos pacientes recibian alimentacién mediante
féormulas poliméricas completas, combinadas o no con alimentos
naturales triturados (sobre todo con purés de fruta). En todos los casos la
alimentacion se administraba en bolos, no habiendo ningln paciente que

precisara infusion de nutricidon enteral de forma continua.

Alimentos
naturales /

alimentacion
Gastrostomia mixta

(9)
(21)

. Férmulas
Tipo de poliméricas
alimentacion (12)

Via oral Alimentos

(47) naturales

Figura 30. Tipo de alimentacién
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Del resto de pacientes que recibian alimentacién via oral, todos
recibian alimentos naturales, y 24 de ellos (51%) recibian algun tipo de
suplemento en forma de férmula polimérica completa. Quince nifios

recibian suplemento oral con vitamina D en el momento del estudio.

En la figura 31 se puede observar la presencia o no de gastrostomia
segln el diagnédstico. La mayor parte de las gastrostomias (50%) son de
pacientes con PCI, por la mayor frecuencia de este diagndstico. Destaca la
mayor proporcidon de gastrostomias en los pacientes con enfermedad

neuromuscular (3 pacientes de un total de 4).
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Figura 31. Presencia de gastrostomia segun el diagndstico
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5.4 Analisis de la deglucion

En la anamnesis realizada en la primera visita se recogieron aspectos
relativos a la deglucidn, que se presentan a continuacién. Se excluyeron

de este andlisis los pacientes alimentados mediante gastrostomia.

Respecto al tiempo que empleaban en alimentar al nifio, el 20% del
total consumian 30 minutos o mds en cada comida. Se aprecia tendencia
a emplear tiempos mas prolongados en la alimentacién en los grados mas
severos de GMFCS, pero sin llegar a ser significativo. Un tercio de los
padres experimentaban el tiempo de las comidas como estresante, sin
qgue hubiera diferencias significativas segun el grado de afectacion
motora. En relacion a la ganancia de peso adecuada, un 56% de padres la
consideraban correcta, sin diferencias significativas entre los diferentes
grupos de afectacién motora. Respecto a la presencia de problemas
respiratorios durante las comidas, un 32,6% de los pacientes los
presentaban, siendo mas frecuentes a mayor grado de afectacién motora
(p= 0,026). La mitad de los pacientes presentaba problemas con la
deglucién de los liquidos, precisando modificaciones de la textura de los
mismos. Esto era mas evidente en los grados de mayor afectacion
motora, siendo la diferencia estadisticamente significativa (p= 0,033). Un
27% de los pacientes habia precisado ingreso hospitalario en alguna
ocasion con motivo de pérdida de peso o deshidratacion, sin encontrar
diferencias en este sentido en relacidon a la afectacién motora. En la tabla

31 se muestran los estadisticos del andlisis de la anamnesis sobre
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problemas de deglucién. Los mismos datos se muestran de forma grafica

en la figura 32.

Tabla 31. Preguntas para asesorar problemas de deglucién

Preguntas

éCuanto tiempo emplean en alimentar al
nifio?
Menos de 30 minutos 5 11 21 0,219 0,896 0,422
(10)  (23) (44)
Igual o mayor a 30 1 3 7
minutos (2) (6) (14)
¢Es el rato de las comidas estresante para el
nifo o los padres?
Si 2 1 12 5555 0,062 0,123
4 (2 (25
No 4 13 16
8 (27)  (33)

¢éEsta el nifio ganando peso de forma

adecuada?
Si 4 8 15 2,036 0,361 0,121
(8)  (16)  (31)
No 1 5 16

(2) (100 (33)
éHay signos de problemas respiratorios
cuando come? (tos, atragantamiento,

cambios en la voz...)

Si 1 2 14 5795 0,055 0,026*
2 (4 (28
No 5 12 15

(100 (24) (31)
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éTiene dificultades para deglutir liquidos?
¢éPrecisa de modificaciones de la textura de

los alimentos?

Si 1 6 17 4,238 0,120 0,033*
2)  (12)  (35)
No 5 8 11

(100  (17)  (23)
éHa estado alguna vez ingresado por pérdida

de peso o deshidratacion?

Si 1 2 10 2,800 0,247 0,110
2 (@4 (21
No 5 12 17

(11)  (25)  (36)

Los nimeros muestran el nimero de pacientes (N) y entre paréntesis el
porcentaje (respecto al total de contestaciones)

70 1 Tiempo mayor 30

minutos

= Comidas estresantes

= No ganancia adecuada
de peso

M Problemas respiratorios
al comer

m Dificultades al tragar
liquidos

M Ingresos previos por
GMFCS Il GMFCSIV  GMFCS V pérdida de peso

Figura 32. Andlisis de los problemas de deglucidon segin el

GMPFCS. En el eje Y se muestra el % de pacientes que presentan afectacion
respecto al total de su categoria.
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5.5 Analisis de la ingesta de nutrientes

Se han recogido un total de 39 encuestas dietéticas, cuyos resultados

pasamos a analizar.

Respecto a la ingesta energética total, vemos que sélo en la mitad de
los casos fue similar a las recomendaciones energéticas de nifios
normales (DRI), encontrando que el 30,8% consumia mas energia de la

recomendada y un 20,5% ingresaba menos energia (tabla 32).

Tabla 32. Ingesta energética de los pacientes del estudio
en relacion a las DRI

Similar a DRI 19 48,7
Por encima de DRI 12 30,8
Por debajo de DRI 8 20,5
Total 39 100,0

En la tabla 34 se muestran los datos obtenidos en el total de la
muestra respecto a la ingesta media de nutrientes procedentes de los
alimentos, tanto a nivel de energia (Kcal totales al dia y kcal por kg y dia),
como el porcentaje de distribucidon de los macronutrientes en la dieta
(figura 33) y los datos obtenidos respecto a los principales
micronutrientes. Se analiza también el nimero de pacientes que presenta
baja ingesta para los parametros analizados segun los requerimientos

para su edad y sexo.
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De los niflos que completaron la encuesta dietética, 12 tomaban
suplemento de vitamina D, 6 tomaban calcio, 3 llevaban tratamiento con
hierro y uno un polivitaminico. Si tenemos en cuenta los suplementos
vitaminicos y minerales que estaban tomando, las medias de ingesta para
estos pardmetros se modificaban ligeramente: calcio 960 + 389, vitamina
D 9,7 + 8,8 y hierro 16,3 + 18,5. A pesar de estos suplementos, el
porcentaje de nifilos que presentaban baja ingesta para sus
requerimientos se mantenia similar, excepto en el calcio, que bajaba de
69% a 67%.

Como se aprecia en los datos expuestos, la ingesta energética es muy
heterogénea entre diferentes pacientes, oscilando en un rango entre 23 y

163 kcal/kg.

Proteinas Grasas Carbohidratos
17,6% 31,2% 51,3%

Figura 33. Media de la distribucién de la racién caldrica
en macronutrientes

Cuando comparamos la ingesta energética con los datos
antropométricos (tabla 33), encontramos que los nifios que presentan
ingesta energética por debajo de las DRI tienen mayor z de peso (media -
1,3 + 1,8) que los que presentan ingesta adecuada a las DRI (-2,2 + 1,3),

siendo los nifios que presentan una ingesta energética por encima de las
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DRI los que presentan un menor z score de peso (media -3,2 + 1,5). Esta
tendencia se repite para otros pardmetros antropomeétricos, como la
talla, el IMC, el PB y los pliegues tricipital y subescapular, siendo
estadisticamente significativa la diferencia para el peso, PB y pliegue

tricipital. Estos datos se muestran graficamente en las figuras 34, 35 y 36.

Tabla 33. Comparacién de z score de datos antropométricos

con la ingesta energética

Ingesta Ingesta Ingesta
z score inferiora  adecuadaa  superiora p!
DRI DRI DRI
(n) (n) (n)
Mediat DE MediatDE Media + DE

Peso (7) (18) (12)
-1,30+1,78 -2,18+1,32 -3,24+1,47 0,023*

Talla (7) (18) (12)
-1,74 42,28 -2,06+1,70 -2,41+1,51 0,778

IMC (6) (14) (8)
-045+160 -1,05+1,70 -2,25+1,83 0,181

PB (7) (17) (12)
-0,23+1,27 -0,62+0,95 -1,67+1,32 0,007*

TRI (6) (16) (12)
0,48+1,44 -0,30+095 -0,67+0,84 0,041*

SE (5) (13) (10)
0,21+046 -0,29+096 -0,16+0,75 0,173

'H de Kruskal-Wallis
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Figura 34. Media de z score de peso segun la ingesta energética

2,004
57
o]
00
m
o 200 =
N -
-4,00
35
+*
-6,00
T T T
Adecuado Exceso Defecto

Ingesta energética comparada con DRIs

Figura 35. Media de z score de PB segln la ingesta energética
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Figura 36. Media de z score de pliegue tricipital segun la ingesta
energética
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Energia / nutriente Minimo Maéximo Media Mediana  Baja ingesta segun DRI
N (%)

Energia (Kcal) 39 634 2868 1369 423 1375 8 (22%)
Kcal/kg 39 23 163 71 33 66 8 (22%)
% proteinas 39 9 29 17,5 51 17 2 (5%)

% lipidos 39 14 43 31,2 7,4 32 6 (15%)
% hidratos carbono 39 37 66 51,5 7,3 51 13 (36%)
Ca (mg) 39 388 2518 881 378 794 27 (69%)
P (mg) 39 440 2347 1005 360 1035 11 (28%)
Mg (mg) 39 37 527 204 73 206 12 (31%)
Vit D (ug) 39 0 38 6,2 7,2 4 36 (92%)
Hierro (mg) 39 2 37 11,7 5,9 10 8 (21%)
Zn (mg) 39 1 27 10,4 5,1 9 5(13%)

Tabla 34. Valores de ingesta energética, macronutrientes y principales micronutrientes
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5.5.1 Comparacién de la ingesta entre pacientes con/sin gastrostomia

y segun el grado de afectacion motora

Cuando comparamos los datos dividiendo los pacientes en dos grupos,
segln sean portadores o no de gastrostomia, no hemos encontrado
diferencias entre la ingesta excepto en dos aspectos: el porcentaje de
hidratos de carbono (p= 0,018), que fue mayor en el grupo que se
alimentaba por gastrostomia, y la cantidad de ingesta de fésforo (p=
0,037), que fue mayor en los pacientes que se alimentaban por via oral

(tabla 35).

En la tabla 36 se muestran los mismos datos, comparando la ingesta
seglin el grado de afectacién motora. Observamos que la ingesta
energética total es menor a mayor afectacion motora, pero no ha
resultado estadisticamente significativa. Se ha observado diferencia
significativa respecto a la ingesta de calcio (p= 0,014) y magnesio
(p=0,042), que son mayores en los pacientes con menor afectacion

motora (GMFCS lll) respecto a los otros grupos.
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Tabla 35. Comparacion de los datos de la ingesta de
pacientes portadores de gastrostomia y pacientes
alimentados via oral

Caracteristicas Pacientes sin Pacientes con

de la ingesta gastrostomia gastrostomia

dietética (n=26) (n=13)
Media + DE Media + DE

Energia 1415 + 471 1277 £ 303 0,582
(kcal/dia)
Energia 71,7 £32,5 70+ 34,6 0,882
(kcal/kg)
% de proteinas 18+5 16,4+5,4 0,410
% de lipidos 32,7+7,2 28,1+6,9 0,054
% de hidratos 49,4 +6,7 55,7 +6,8 0,018*
de carbono
P (mg) 1088 + 368,5 840+286,9 0,037*
Mg (mg) 205 + 85 201,8+41,7 0,893
Ca (mg) 931 + 445 779 £ 147 0,561
Vitamina D (pg) 59+7,8 6,7%5,9 0,300
Hierro (mg) 11,7+6,9 11,7+3,1 0,402
Zinc (mg) 9,6+4,9 11,9+5,3 0,135

'H de Kruskal-Wallis
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Tabla 36. Ingesta dietética segun el grado de afectacién motora

Caracteristicas GMFCS 1l GMFCS IV GMFCS V

de la ingesta (n=5) (n=11) (n=23)

dietética

Energia 1690 +£704 1450+ 226 1260+ 396 0,137
(kcal/dia)
Energia 84 +23 70+23 69 + 39 0,265
(kcal/kg)
% de 16+3,2 168+3,6 18,1+6 0,641
proteinas

% de lipidos 34,6 +5,1 31,9+6,7 30,1+79 0,441

% de hidratos 49,6 £5,6 51,6+7 51,8+8 0,818
de carbono

P (mg) 1308 + 663 1053 £+ 205 916 + 307 0,469
Mg (mg) 261+ 152 226+31 18155 0,042*
Ca (mg) 1437 + 628 850+204 775+192 0,014*

Vitamina D (pug) 11+15,6 54+5,3 55+5,1 0,937

Hierro (mg) 16,2+11,9 11,6 +4,7 10,7+4,3 0,626

Zinc (mg) 11,2+6,8 10,6 +4,3 10,1+5,3 0,933

'H de Kruskal-Wallis
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5.5.2 Comparacion de la ingesta de nuestros pacientes y los

requerimientos energéticos calculados segun la formula de Rieken

Nos planteamos evaluar si en nuestros pacientes la estimacién de los
requerimientos energéticos para nifios con PCl segun la férmula de
Rieken (30), adaptada a partir de las ecuaciones de Schofield para nifios
sanos (61), concordaba con la ingesta energética real segun los datos

recogidos en el registro dietético realizado.

Para ello, de los 39 pacientes que disponian de encuesta dietética
realizada, desestimamos 5 para el cdlculo que tenian GMFCS grado llI,
dado que dicha férmula se contempla para los grados IV y V. Esto nos dio
un total de 34 pacientes en los que se realizd el cdlculo aplicando la
formula segun su edad, sexo y grado de GMFCS. En la tabla 37 se
muestran los datos descriptivos de forma comparativa entre el GET
calculado y la ingesta real que tenian nuestros pacientes. Al realizar el
analisis estadistico mediante un t-test, observamos que existe una
diferencia estadisticamente significativa entre ambos resultados
(d=381,49, p<0,001). En el anexo 6 se muestran los datos pormenorizados

de todos los pacientes.
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Tabla 37. Comparacién entre el GET calculado por Rieken y
la ingesta energética real

GET estimado por Ingesta
Rieken energética real
(kcal) (Kcal)
Media 949 1322
DE 271 358
Mediana 924 1359
Minimo 446 634
Mdximo 1561 2365

La figura 37 representa de forma grafica mediante puntos la ingesta
caldrica que realizaba cada uno de los 34 casos estudiados. La linea verde
representa la media del GET calculado por Rieken, las lineas marrones
representan el intervalo entre + 1 DE (que tendria que comprender el
68,3% de los casos, 679-1249 kcal), y las lineas rojas el intervalo + 2 DE
(deberia comprender el 95,4% de los casos, 409-1489 Kcal). Pudimos
observar que muchos de los pacientes quedaron fuera del intervalo que

comprendia 2 DE, sobre todo los que presentaban alta ingesta energética.
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Figura 37. Ingesta energética de los casos estudiados y
comparacion con el GET estimado por Rieken

5.6 Resultados hematoldgicos y bioquimicos

A nivel hematolégico, encontramos anemia en 13 pacientes, lo que
corresponde a un 20% del total (n=65). El VCM estaba disminuido en 4 de
estos casos, correspondiendo a anemia microcitica, siendo el resto de
casos normocitica. Siete de los pacientes con anemia tenian edad mayor a
10 aiios, por lo que estaban en edad prepuberal o puberal. El ancho de
distribucién de hematies se encontraba aumentado en 5 casos.

El estudio bioquimico demostrd que es infrecuente encontrar
alteraciones de los niveles de electrolitos sanguineos. El calcio fue normal
en todos los casos excepto en uno que estaba aumentado (11,5 mg/dl),

que se correspondia con un paciente con niveles altos de vitamina D (77
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ng/ml), a pesar de no llevar suplementacién. Los niveles de fésforo fueron
normales excepto en dos casos con cifras de 3 y 2,7 mg/dl. El magnesio
fue normal en todos los casos. Las fosfatasas alcalinas estaban
disminuidas para la edad y sexo en 8 casos (n=59, 13,5%), mientras que el
folato y la vitamina B12 fueron normales en todos los casos. El hierro
estaba bajo en 3 pacientes (que correspondian a 3 casos de anemia
microcitica) y la ferritina estaba disminuida en 5 casos.

Un 43% de los nifios eran deficitarios en vitamina D (31% déficit
moderado y 12% severo). La albumina estaba discretamente disminuida
en 3 pacientes, con cifras de 3,2, 3,3 y 3,4 g/dl, mientras que la
prealbumina estaba disminuida en 9 pacientes (n=29, 31%). Los niveles de
zinc se encontraban disminuidos en un 17% de los pacientes.

En la tablas 38 y 39 se muestran los datos descriptivos de los
resultados analiticos, los pardmetros que varian con la edad o sexo se han

desglosado en grupos por edad y/o sexo.
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Tabla 38. Valores :
hematolégicos Minimo Maximo Media Mediana Valores alterados

n (% del total)

Hemoglobina (g/dl)
2-9 afios 34 9,9 14,2 12,7 1,12 13,1 6 (9,2%)
10-17 afos
Nifos 20 10,8 16,5 13 1,4 12,7 5(7,7%)
Nifias 11 9,6 14,7 12,9 1,5 13,3 2 (3%)
Hematocrito (%)
2-9 anos 34 31 43 37,9 2,9 38 6 (9,2%)
10-17 afos
Nifios 20 32,9 49 38,7 4,2 37 5(7,7%)
Nifias 11 32 44 38,9 4,6 40 2 (3%)
VCM (f1)
2-9 afos 34 57 101 84 8 84,5 0
10-17 afios
Nifios 20 73 100 85,7 5,6 85 2 (3%)
Nifias 11 59 89 83,2 8,6 86 2 (3%)
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Tabla 39.
Analisis bioquimico
Albumina (g/dl)

Prealbumina (mg/dl)
1-5 afios
6-9 afios
10-13 afios
14-19 aiios
Calcio (mg/dl)
Fésforo (mg/dl)
Magnesio (mmol/l)
Fosfatasas alcalinas (Ul/1)
1-9 afos
10-11 afios
>12 afos
Folato (ng/ml)

Vitamina B12 (pg/ml)
Hierro (pg/dl)
Ferritina (ng/ml)

Zinc (mg)

Vitamina D (ng/ml)

30

20
36

48
54
61
47
61

Minimo

3,2

10,8
14
16

17,9
8,9
2,7

0,81

105
123
133

2,9
54
18

43
8,7

Valores alterados

Maximo n (% del total)
5,1 4,3 0,4 4,4 3 (5,5%)
21 16,2 3,7 16.8 2 (6,9%)
29 19,3 4,8 18 1(3,4%)
23 20,1 2,3 20 3 (10,3%)

27,5 23,1 3,9 23.3 3(10,3%)
11,6 9,7 0,5 10 1(1,5%)
6,3 4,5 0,7 4,5 2 (3,1%)
2,7 1,7 0,6 2 0
285 180 51 172 5 (8,5%)
298 187 61 166 2 (3,4%)
316 205 56 194 1(1,7%)
418 23,4 68 11 0
2000 957 504 890 0
159 75,2 34,3 76,5 3 (5,5%)
302 44,2 44,7 33 5 (8,2%)
271 86,2 34,9 77 8 (17%)
77 35,8 14,4 34 26 (43%)
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5.7 Analisis de la densidad mineral dsea

El 16% de los pacientes incluidos tenian antecedente de alguna
fractura dsea. En un total de 52 pacientes se realizd una densitometria
6sea de columna lumbar. El 50% de los nifios presentaron z score de DMO
menor de -2 (-1,73 + 1,25) y se observa una tendencia a presentar menor
DMO cuando la afectacion motora es mds severa, aproximandose a la

significacion estadistica, aunque sin alcanzarla (p= 0,056) (ver tabla 40).

Tabla 40. Relacion entre el grado de afectacion motora
y el z score de DMO

y Zoo] (] GMFCS GMFCS
DMO ]| \Y
[\ 5 15 32

Media -0.61 -1.64 -1.95
DE 1.37 1.32 1.14
Mediana -1.29 -1.61 -2.27
Minimo -1.76 -4.09 -3.60
Maximo 1.60 0.87 0.45

Cuando comparamos DMO con el antecedente de fracturas (tabla 41),
observamos que es menor en los pacientes con algin antecedente de

fractura, pero sin ser estadisticamente significativo (p=0,277).
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Tabla 41. Relacion entre el antecedente de
fracturas y el z score de DMO

Z score DMO Fracturas: si  Fracturas: no

N

DE
Mediana
Minimo

Maximo

Se aplicd la correlacién de Pearson, para estudiar la asociacién entre z
score de DMO y otros factores descritos en la literatura (edad, afectacion
motora, estado nutricional reflejado por z score de peso, niveles de
vitamina D). Se observd correlacion entre DMO y mayor afectacion
nutricional (expresada como menor z score de peso, r= 0,418, p= 0,002) y
entre DMO y mayor afectacion motora (r=-0,324, p=0,013). No hemos
observado relacidn entre la afectacion ésea y los niveles de vitamina D o

la edad (tabla 42).
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Tabla 42. Correlacién de Pearson entre z score de DMO y otros

factores
z score GMFCS Z score Vitamina Edad
DMO peso D (ng/ml)
Z score 1,000
DMO
GMFCS -,324%* 1,000
Z score ,418** -,371** 1,000
peso
Vitamina D ,198 ,065 ,057 1,000
(ng/ml)
Edad -,103 ,278%* -,554** -,191 1,000
*La correlacion es significativa en el nivel 0,05 (2 colas)
**La correlacion es significativa en el nivel 0,01 (2 colas)

Segun estos resultados, el z score de DMO es explicado en un 15,7%

por el z score de peso (F= 9,539, p= 0,003) (ver tabla 43).

Tabla 43. Analisis de regresidn lineal para determinar la relacién
entre el z score de DMO vy las variables analizadas: R corregida (R2),
coeficiente no estandarizado (B), estandar error, coeficiente beta
estandarizado (B); analisis de la varianza y nivel de significacién

Coeficientes no Coef. Sig. 95% intervalo de
estandarizados estanda confianza para B
-rizados
Error Limite Limite
estandar inferior  superior
Constante -,748 ,345 -2,169 ,035 -1,443 -,054
Z peso ,353 ,114 ,418 3,088 ,003 ,123 ,584
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5.8 Caracteristicas psicosociales

Para conocer los aspectos psicoldgicos y sociales de las familias, se ha
aplicado una bateria de pruebas a un subgrupo de la muestra total.
Contestaron los cuestionarios 38 cuidadores, pero finalmente se
analizaron 35 (51% del total), que eran los que disponian de todos los

items contestados.

5.8.1 Caracteristicas sociodemograficas

5.8.1.1 Edad y género del cuidador que cumplimenté el cuestionario.

Los cuestionarios fueron rellenados en el 83% (n= 29) por las madres
de los nifios, y el 17% (n= 6) por el padre. Los cuidadores tenian una edad
media de 41,8 afios (DE 3,5, rango 35-49 aios) (ver figura 38). De ellos, las
madres tenian una edad media de 41,4 afios (DE 3,1) y los padres una
edad media de 43,8 (DE 4,3), sin que existieran diferencias significativas

entre ambos (t= 1,651, p=0,108).

= Madre

I Padre

Figura 38. Cuidador principal que contesté los cuestionarios
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5.8.1.2 Numero de hijos

El 8,6% (n=3) de las familias encuestadas tenian un hijo. El 74,3%

(n=26) 2 hijos, el 11,4% (n=4) 3 hijos y el 5,7% (n=2) 4 hijos (figura 39).
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1 hijo 2 hijos 3 hijos 4 hijos

Figura 39. Numero de hijos de las familias encuestadas

5.8.1.3 Formacion académica de los cuidadores

Los padres tenian una formaciéon académica correspondiente a
estudios primarios en un 43% (n=15), seguido de estudios secundarios en
un 20% (n=7) y estudios de licenciatura en un 37% (n=13). Las madres
tenian estudios primarios en un 37% (n=13), estudios secundarios en un

29% (n=10) y universitarios en un 34% (n=12) (figura 40).
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= Madres
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primarios secundarios universitarios

Figura 40. Nivel de estudios de los padres

5.8.1.4 Ocupacion laboral de los cuidadores

Los padres tenian principalmente trabajos de tipo cualificado en un
20% (n=7) o tipo técnico profesional en un 20% (n=7). Las madres estaban
principalmente desempleadas en un 46% (n=16) o tenian un trabajo

técnico profesional en un 20% (n=7) (ver figura 41).

10 - = Madre

0 I Padre

Figura 41. Ocupacion laboral de los cuidadores
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5.8.1.5 Nivel socioeconémico (NSE) familiar

Con la formacion académica y la ocupaciéon laboral actual de los
cuidadores se calculd el NSE familiar (156). EI NSE familiar medio fue de

33,5 (DE=13), rango de 9 a 54 (figura 42).

25

20
15
10
5
0 T T T T

Bajo Medio-bajo Medio Medio-alto Alto

Figura 42. Nivel socioecondmico familiar

5.8.2 Caracteristicas de los hijos de los cuidadores encuestados

5.8.2.1 Valoracion de la funcion motora mediante el sistema de

clasificacion Gross Motor Function Classification System (GMFCS)

El 8,6 % (n = 3) presentaban un nivel lll, el 31,4% (n = 4) nivel IV, y el
60% (n=21) nivel V (figura 43).
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Figura 43. Clasificacion Gross Motor Function Classification
System (GMFCS)

5.8.2.2 Portadores de gastrostomia

De los 35 pacientes estudiados, el 74,3% (n =26) no eran portadores

de gastrostomiay el 25,7% (n = 9) si.
5.8.2.3 Retraso mental severo
El 86% de los nifios (n =30) presentaban un retraso mental profundo.
5.8.2.4 Hospitalizaciones

Los nifios habian sido hospitalizaciones en el ultimo afio un promedio
de 2 veces, con una estancia media de 16 dias (DE= 32), rango 1 dia a 150

dias.
5.8.2.5 Discapacidad del paciente

Se aplicé el Impact of Childhood Neurologic Disability Scale —ICND-
(157). El factor con una puntacion mas alta fue la discapacidad
neurolégica con una media de 14,0 (DE= 7,9, rango 0 a 33), seguido de la
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conducta (M= 12,0, DE= 30,8, rango 0 a 33), la cogniciéon (M= 11,2, DE=
9,5) y la epilepsia (M= 10,3, DE= 9,5, rango de 0 a 33). La puntuacién
media global fue de 47,9 (DE= 30,8, rango de 0 a 132), lo que indica que la

calidad de vida de estos pacientes fue moderada (figura 44).

16

14

12

10
8
W ICND
6
4
2
O T T T

Discapacidad Conducta Cognicion Epilepsia
neurolégcia

Figura 44. Puntuaciones en el Impact of Childhood Neurologic
Disability Scale

5.8.3 Cuidador principal

5.8.3.1 Brief Symptom Inventory -BSI-18-

Se aplicé el cuestionario Brief Symptom Inventory -BSI-18- (158). Los
cuidadores presentaron puntuaciones mas altas en la escala de ansiedad
(M= 65,4, DE= 11, rango 50 a 80) y depresién (M= 64,6, DE= 11,0, rango
50 a 90), ambas puntuaciones en rango clinico. En la escala de malestar
psicoldgico se obtuvo una media de 63,9 (DE= 9,0, rango 50 a 80), lo que

nos indicaria que los padres suelen ser personas estresadas (figura 45).
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Figura 45. Puntuaciones en el Brief Symptom Inventory BSI-18

5.8.3.2 Scale for Caregiving Self-Efficacy —SCSE-

Con este test (159), los cuidadores mostraron mas eficacia en la
capacidad de controlar pensamientos negativos sobre la prestacién de
cuidados (M= 70,0, DE= 25,0 rango de 8 a 100), seguido de la capacidad
para controlar el comportamiento disruptivo de su hijo (M= 60,4, DE=
16,1, rango de 26 a 92), y capacidad para obtener ayuda (M= 49,5, DE=
26,4, rango de 0 a 100 (figura 46).
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Figura 46. Puntuaciones en la Scale for Caregiving Self-Efficacy
—SCSE-

5.8.4 Contexto familiar

5.8.4.1 Parenting Stress Index-Short Form -PSI-SF-

El PSI-SF evalua el nivel de estrés que presentan los padres, con el hijo
y en la interaccion (160). Los cuidadores presentaron un nivel de estrés
moderado-alto (M= 69,7, EE= 19,1, rango de 36 a 100), seguido de estrés
por el nifio (M= 60,2, DE= 14,0, rango 35 a 86), y en la interaccion (M=
55,8, DE= 12,7, rango de 40 a 88) (figura 47).
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Figura 47. Puntuaciones en el Parenting Stress Index

5.8.4.2 Impact-on-Family Scale -10FS-

En sus cuatro dimensiones (161,162), los cuidadores indicaron que la
enfermedad de su hijo tenia un notable impacto familiar (M= 68,1, DE=
16,3, rango de 45 a 100), seguido de personal (M= 61,8, DE= 17,1, rango
de 33 a 95), econdmico (M= 59,2, DE= 15,6, rango 37 a 100) y social (M=
48,8, DE= 14,3, rango 35 a 95) (figura 48).
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Figura 48. Puntuaciones en el Impact on Family Scale IOFS

5.9 Aplicacion informatica

Se ha desarrollado una aplicacion web multicentro que permita el
seguimiento nutricional de pacientes con afectacion neurolégica en edad
pedidtrica. Sélo se puede acceder tras obtener una clave de acceso, que
solo se brinda a profesionales que llevan seguimiento de estos pacientes.

El link de acceso es http://nutricia.mainserver.iprocuratio.com/nutricia/.

Existe un perfil basico, en el cual se puede acceder a los datos propios,
un perfil de administrador de cada centro, y un perfil de administrador de

toda la informacion.

185


http://nutricia.mainserver.iprocuratio.com/nutricia/

5.9.1 Desarrollo funcional

5.9.1.1 Busqueda / creacidén de pacientes

Tras la pantalla de login, la aplicacidon se presenta con un campo de
busqueda de pacientes (figura 49). En este cuadro de busqueda nos
permite seleccionar un paciente por alguno de los 2 campos
identificativos de que disponemos: por cédigo de centro o por cddigo de

identificacion del paciente.

Una vez seleccionado el paciente, pasamos a ver sus datos. Tras
seleccionar un paciente tenemos 2 secciones, una primera con datos
generales y datos al alta (capturados en la primera visita) y una segunda
seccion con los datos recogidos en las visitas sucesivas y una serie de
graficas evolutivas. Ademas de seleccionar un paciente ya registrado,

podemos incluir un paciente nuevo haciendo click en “Nuevo paciente”.

F C @ nu s ® b8 :

t procuratio.com .
j.r NutrEN Informes - Buscar paciente  Nuevo paciente Rivy

Listar Pacientes

(-3 | APDF | AXIS  ACSV

© Primer apellido Segundo apeliido Nombre Fecha de nacimiento

-l

Figura 49. Campo de busqueda de pacientes
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5.9.1.2 Datos generales

Tras iniciar el registro de un paciente nuevo se accede a una pantalla

con los datos generales del paciente (figura 50).

M Butren noevayession=s XY ¥ Bienvendos Notrcia X

€ C | ® nuriciamainserveriprocuratio.com , LA B BN -

)‘( N utréN Informes Buscar paciente  Nuevo paciente ecrenua &

~ Crear nuevo Paclente

Médico Elena Crehua

Centro Hospial Cinico Universtario de Valencia - Seccion de Gastroenterologia y Nutricion Pediatnica

Primer apellido

Segundo apeliido

Nombre

Numero de histona clinica

Fecha de nacimiento

Figura 50. Pantalla de datos generales de creacién de nuevo
paciente

En esta pantalla se deben registrar los datos del paciente, como el
nombre, nimero de historia clinica, fecha de nacimiento, domicilio, etc.
Tras incluir estos datos, podemos acceder a realizar la primera visita. En la
figura 51 podemos observar la pantalla que aparece tras registrar los
datos generales del paciente, y en la que se observa una pestafia en la

gue acceder a registrar la primera visita.
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Ret

Médico:
Centro:

Figura 51. Pantalla que aparece tras registrar los datos generales

5.9.1.3 Registro de visitas

Una vez accedemos a iniciar la primera visita, debemos poner la fecha
(el sistema por defecto registra la del dia en que se incluyen los datos), y
el programa calcula de forma automatica la edad del paciente. En esta
primera visita existen diferentes pestafias para registrar los antecedentes
del paciente: antecedentes personales fisioldgicos, antecedentes
personales patoldgicos y antecedentes familiares. Existe ademas una
pestafia desplegable para reflejar el motivo de remision del paciente y

otra para seleccionar el diagndstico principal.

Posteriormente, existen diferentes pestafias para realizar |la
anamnesis, con datos que sirven para asesorar el estado neuroldgico,
estado esquelético, presencia de problemas pulmonares y digestivos y
preguntas para asesorar problemas de alimentacién o deglucion (figura

52).
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o
) NULrEN  Paciente (pruesat PRUEBAT, Pruebat) - Informes - Buscar pacienle  Nuevo paciente ecrenua

Edad del paciente: 1 aflo(s)y 0 meses

Motivo de remision:

Otros (indican)

Diagnéstico Principal

Diagnésticos (Seleccion miltiple
manteniendo puisado Ctrl) :

Figura 52. Pantalla inicial de la primera visita

Cuando guardamos los datos de la anamnesis, accedemos a otra
pantalla con la exploracidn antropométrica. En ella existen diferentes
recuadros donde registrar los datos antropométricos del nifio. El sistema
calcula de forma automatica los percentiles y los z scores de los datos

registrados segun los estandares de la OMS (figura 53).
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o
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Tafla - Z-score Talla - Percentil

IMC - Z-score IMC - Percentil

Perimetro craneal - Z- Perimetro craneal -
score Percentil

Perimetro braquial - Z-score

Figura 53. Registro de datos antropométricos

Existe otra pestafia donde poder registrar datos de la exploracién

clinica del paciente con texto libre, y otra en la que consta el tratamiento

nutricional.

Una vez finalizamos la primera visita, tras guardar y cerrar el registro
de datos, podemos acceder a editar de nuevo el paciente, obtener un
informe en pdf de la visita o acceder a gréficas del paciente (figura 54)

sobre los datos antropométricos (en el caso de tener varias visitas

diferentes registradas aparecen todos los datos).
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Grafica 2-score Peso

Edad (meses)

Figura 54. Graficas que muestra el programa
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6. DISCUSION

Las enfermedades neuroldgicas comprenden un grupo heterogéneo de
desérdenes que afectan de forma primaria al sistema nervioso central,
afectando al lenguaje, habilidades motoras, vision, memoria y capacidad
de aprendizaje (170). Son una causa importante de discapacidad en
Pediatria. Debido a su repercusién a nivel de diferentes areas,
condicionan un riesgo importante de desnutricion y problemas de
alimentacion. Por tanto, monitorizar el seguimiento nutricional de estos
nifios debe formar parte de su cuidado integral (10), lo que va a permitir

mejorar su evolucidn y por tanto su salud y calidad de vida.

Con este fundamento disefiamos este estudio prospectivo
observacional, cuyo objetivo principal consistia en analizar de forma
longitudinal el estado nutricional y el crecimiento de estos pacientes, con
el fin de optimizar el manejo de estos nifios en nuestra practica clinica
diaria. Ademds nos propusimos disefiar una herramienta informatica

especifica para facilitar esta tarea.

6.1 Caracteristicas generales de la muestra

De los 68 pacientes reclutados para el estudio, la mayor parte se han
incluido durante el afo 2015, y el total en un periodo corto de tiempo
(2014-2016) por lo que cabe destacar que los criterios para su manejo

han sido uniformes, y todos han sido seguidos de forma prospectiva.
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De las caracteristicas generales de la muestra destaca el predominio
de varones (62%) de forma similar a otras series publicadas, que también
muestran una mayor proporcién de sexo masculino frente al femenino
(1,84,85). Si observamos la distribucion por edades, existe un porcentaje
importante de pacientes sobre los 6 afos de edad, y posteriormente la
mayor parte se agrupan en el periodo entre los 11-16 aifos. Esto
probablemente sea debido a que en este periodo de preadolescencia y
adolescencia es cuando muchos de estos nifnos desarrollan disfagia y
otras complicaciones, deteriorando su estado nutricional y siendo

remitidos para seguimiento a nuestras unidades.

Respecto a los diagndsticos, hemos reclutado todas las enfermedades
de origen neuroldgico, incluidos los pacientes con problemas de origen
genético. Hay que tener en cuenta que estas enfermedades pueden tener
alteraciones del crecimiento intrinsecas a su patologia de base, pero las
hemos incluido porque nuestro objetivo no era crear un estandar de
crecimiento, sino observar la evolucidn de estos pacientes. El diagndstico
mas frecuente en nuestra serie ha sido la PCl, debido a la mayor
frecuencia de este trastorno. La PCl se define como un desorden del
desarrollo del movimiento y de la postura, que causa limitacién de la
actividad, que se atribuye a trastornos no progresivos que ocurren
durante el desarrollo cerebral del feto o del nifio pequefio (133). Puede
deberse a multiples causas, y a pesar de que el trastorno inicial se
considera “no progresivo”, la afectacion motora en la mayor parte de las
veces empeora con la edad, debido a la escoliosis progresiva o al
aumento de los trastornos de la postura y las deformidades esqueléticas.
Esto también ocurre en otras patologias, siendo mas marcado en las
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enfermedades neuromusculares debido a la afectacién muscular
progresiva en muchas de ellas. Por todo ello, la edad es un factor
importante en el seguimiento, pues muchas veces existe mayor
afectacion a todos los niveles. A esto se une que la adolescencia es un
periodo de riesgo nutricional, debido al aumento de las necesidades

energéticas como resultado del incremento rapido de la talla (14).

Respecto a la afectacion motora, se clasific6 mediante la escala
GMFCS, que esta validada para valorar la afectacién motora en pacientes
con PCl (153,154). A pesar de ello, decidimos aplicarla a todos nuestros
pacientes porque nos parecia una forma util de valorar la gravedad de la
afectacién motora en cualquier paciente con enfermedad neuroldgica, ya
gue valora items que podemos evaluar en todos ellos, tal como se ha
hecho en algin estudio previo (171). De este modo, conseguimos
clasificar a todos nuestros pacientes, destacando que la mayor parte
tienen afectacién del grado mas severo (grado V). Esto se debe a que se
trata de una serie reclutada a nivel hospitalario, por lo que se controlan
los pacientes con mayor gravedad, siendo los pacientes con mayor
afectacién a nivel motor los de mayor riesgo nutricional. Por este mismo
motivo, la mayor parte de los pacientes estudiados presentaban retraso

mental profundo (82,5%).

Respecto a otras caracteristicas clinicas, destaca la elevada
prevalencia de epilepsia asociada, pues menos de un tercio de los ninos
estudiados no habian sido tratados nunca con antiepilépticos. Estos
farmacos pueden afectar a diferentes aspectos que pueden repercutir en
el estado nutricional, como el apetito, el nivel de conciencia o tener un
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efecto secundario sobre las habilidades motoras y la proteccion de la via

aérea (10). También pueden tener repercusion sobre la salud dsea.

Respecto a trastornos gastrointestinales asociados, el 60% habian
recibido tratamiento antirreflujo en algin momento de su evolucioén, lo
que da una idea de la alta prevalencia de ERGE en estos pacientes,
favorecido por la dismotilidad presente, la hipotonia y la no

deambulacién (170).

Durante el tiempo que ha durado el seguimiento, han fallecido 4
pacientes, dos de ellos con enfermedad neuromuscular, uno con
enfermedad metabdlica y un paciente con PCl severa. Todos ellos tenian

afectacién motora grado V.

6.2 Caracteristicas antropomeétricas

La evaluacion antropométrica es fundamental para valorar el estado
nutricional y el crecimiento de los nifos. Sin embargo, en los nifios con
afectacion neurolégica esta evaluacién es mucho mas complicada que en
nifos con desarrollo normal, y muchas de las mediciones pueden no ser

validas (1,170,172).

La obtencion del peso se realizé de manera asequible siendo pesados
los nifios a brazos de los cuidadores y descontando posteriormente el
peso de éstos. Sin embargo en algunas ocasiones, sobre todo en nifos
mas mayores, hemos tenido dificultades al no disponer de sistemas de

grias para movilizarlos y ser complicado el manejo por parte de sus
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padres. En otras ocasiones no se pudo obtener el peso en algunas visitas
por presentar yesos o férulas que dificultaban su movilizacién, o tener

intervenciones quirudrgicas recientes por complicaciones intercurrentes.

Respecto a la talla, debido a que hemos seleccionado los pacientes con
afectacién mas severa, los pacientes no eran capaces de permanecer de
pie para ser medidos en un estadiometro. Por este motivo, las mediciones
se realizaron con el paciente en posicién supina. Aun asi, en una gran
proporcién de estos pacientes, la obtencidn de la talla por este método
no fue posible por la presencia de contracturas, espasticidad o escoliosis,
gue impedian su estiramiento horizontal, tal y como refieren otros
autores (75). En nuestro caso la talla no se pudo obtener en 21 nifos, lo
gue representa casi la tercera parte de la muestra. Se realizé la medicién
de segmentos corporales en todos los pacientes (LT y LB), pudiendo con
estos datos realizar tanto seguimiento longitudinal de estos pardmetros,
como calcular la talla estimada mediante ecuaciones desarrolladas para
este fin (75). Estas medidas se ha visto que son reproducibles y utiles en
la clinica (75,76,164). En nuestro estudio se ha utilizado la medida de la LB
y LT, que no requieren instrumental especifico. En los pacientes en los
gue se realizd estimacién de la talla no calculamos el IMC, porque al
elevarse al cuadrado la talla obtenida mediante métodos de estimacion,

podemos arrastrar un posible error y magnificarlo (62,173).

Se eligieron las ecuaciones para predecir la talla a partir de la medicién
de segmentos corporales obtenidas de 172 nifios con PCl de edades
comprendidas entre 2-12 afios. Se ha visto que la LB y la LT tienen una

buena correlacién con la talla en pacientes afectos de PCl (r=0.97 cada
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una, p<0.05) (75). Estas medidas también tienen un nivel de
reproductibilidad intra- e inter-observador aceptable (1). En nuestro
estudio, hemos seleccionado la férmula de Stevenson (75) que se basa en

la LT para calcular la talla de los nifios que no se podian medir.

Considerando que el peso es una medida inespecifica del estado de
nutricion que puede verse influido por diferentes factores, como el
estado de hidratacion, y que por otro lado la talla es muy dificil de
obtener en los pacientes con enfermedades neurolégicas severas, ambos
pardmetros no deben por si solos constituir los indicadores del estado
nutricional de estos nifios. Resulta necesario obtener en estos pacientes,
ademads del peso y de la talla, medidas que nos aproximen a la
composicidn corporal, como el PB y los pliegues cutaneos. El seguimiento
longitudinal en el tiempo de todos estos paradmetros es lo que nos va a
dar la informacion mds fidedigna sobre el estado de nutricion y del
desarrollo de cada uno de estos pacientes. Respaldando estas
consideraciones, la guia de la ESPGHAN recientemente publicada
recomienda que el seguimiento del estado nutricional de estos nifios no

se base solo en la medicion del peso vy la talla (170).

6.2.1 Valoraciodn inicial

Nuestros resultados antropométricos muestran una media de z score
de -2,52 para el peso y -2,45 para la talla, lo que sugiere malnutricién
crénica como estado de nutricion predominante. Tal como se conoce,
estos niflos crecen mas lentamente que los nifos sin patologia cronica

(84,85,174), por lo que son mas pequeinos —tanto en peso como en talla-
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qgue los nifos sanos de su misma edad y sexo, y estas diferencias en el

crecimiento aumentan con la edad (1,16).

Para valorar el crecimiento longitudinal obtuvimos de forma sucesiva
en cada visita la LT y la LB, observando el aumento gradual de ambos. En
las figuras 26 y 28 se puede observar el aumento progresivo de estos
pardametros, que es estadisticamente significativo, lo que refleja el
crecimiento longitudinal de nuestros pacientes. El uso de segmentos
corporales en estos nifios se recomienda como un método valido y fiable
de obtener una estimacién de la talla (3) A nivel practico, nos ha
resultado mds sencilla la medicion de la LB, ya que la medicién de la LT
precisa de la localizacion del platillo tibial, que en algunos nifios es mas
complejo. Sin embargo, se selecciond la férmula de Stevenson (75)
basada en la LT al comprobar que en nuestros datos se aproximaba mas a

la talla real obtenida.

Considerando que el peso y la talla de forma aislada no son buenos
indicadores del estado nutricional, en nuestros pacientes se valoraron
también el PB vy los pliegues tricipital y subescapular. Estas mediciones
nos podian proporcionar informacién util sobre los depdsitos de grasa (2).
Los valores medios de estos parametros han sido normales en muchos
casos, como posible reflejo de una situacién nutricional estable y/o un
déficit de crecimiento de origen multifactorial que incluye factores no
nutricionales. Sin embargo, se debe ser cauto al evaluar estas mediciones,
dado que pueden infraestimar los depdsitos de grasa debido a la
tendencia que tienen estos pacientes de almacenar la grasa con una
distribucién mds central (62). Por tanto, la estimacién de la composiciéon
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corporal mediante la medicién de pliegues puede presentar limitaciones
debido a las diferencias que presentan en su composicidon corporal, con
aumento del agua corporal total, disminucién de sus depdsitos de grasa y
musculo y disminucién de la densidad mineral ésea (37,175,176). Gurka y
otros autores desarrollaron unas ecuaciones para estimar la composicién
corporal a partir de las mediciones de pliegue tricipital (95), mediante
unas modificaciones de las ecuaciones existentes para nifios sanos de

Slaughter (96), pero estdn pendientes de validar su utilidad.

6.2.1.1 Comparacion de las caracteristicas antropomeétricas de los

pacientes seguin sean portadores o no de gastrostomia

Teniendo en cuenta que los pacientes portadores de gastrostomia
estdn sometidos a un soporte nutricional muy bien controlado, nos
planteamos ver si existian diferencias entre estos nifios y los alimentados
por via oral. Al comparar las caracteristicas antropométricas de los
pacientes segun fueran portadores o no de gastrostomia, no hemos
encontrado diferencias excepto en el z score de talla, que fue menor en
los pacientes con gastrostomia, lo que orienta a una mayor cronicidad de
su evolucion. Ademads, hay que tener en cuenta que algunos de los
pacientes evaluados llevaban un tiempo prolongado con la gastrostomia,
por lo que su estado nutricional ya se habia recuperado, pues la
recuperacién nutricional es precoz tras la instauracién del soporte

nutricional (4).
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6.2.1.2 Comparacion de las caracteristicas antropométricas de los

pacientes segun el GMFCS

A mayor grado de GMFCS hemos observado diferencias
estadisticamente significativas respecto al z score de peso y de PB, que

son menores, de forma similar a lo publicado previamente (1,85).

6.2.2 Evolucion antropométrica a lo largo del seguimiento

Como hemos ido comentando, lo importante en la evaluacién
nutricional de estos pacientes es el seguimiento, y mds que el percentil o
z score absoluto de cada nifio, que mantenga su carril de crecimiento y no
haya desviaciones (62).

En relacién a la evolucién de los parametros antropométricos, de los
68 pacientes iniciales, 61 disponian de una segunda valoracién, y 44
habian sido valorados en tres ocasiones. Para el analisis estadistico se han
incluido sdlo los pacientes que habian completado todo el seguimiento de
3 visitas. Cuando hemos realizado el seguimiento longitudinal con una
valoracién antropométrica seriada, observamos que los z score de los
diferentes pardmetros se mantienen estables a lo largo del seguimiento,
incluso con ligera tendencia a la mejora. Esto nos indica que nuestros
pacientes se han mantenido estables con unos pardmetros de

crecimiento similares a lo largo de su seguimiento.

6.3 Descripcion del soporte nutricional

El 31% de nuestros pacientes eran portadores de gastrostomia. Se
trataba de aquellos pacientes con mayor gravedad de la afectacién
motora (GMFCS IV-V). La indicacion de instauracion de NE invasiva se

llevd a cabo bien por el deterioro del estado nutricional, siendo incapaces
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de ingerir por boca los nutrientes necesarios para mantener una ingesta
energética adecuada, bien por el desarrollo de DOF, que fue la indicacién
mas frecuente.

La NE domiciliaria se define como la administrada fuera del hospital. Se
trata de pacientes cuya enfermedad de base se encuentra estable, pero
gue precisan soporte nutricional. Sus objetivos son asegurar el soporte
nutricional en casa y acortar estancias hospitalarias, con la consiguiente
reduccion en los costes y en las posibles complicaciones derivadas de la
hospitalizacién (177). En Espafia existe un registro nacional de nutricidn
enteral domiciliaria pediatrica (NEPAD), en el que el porcentaje mas
importante de pacientes lo representan las enfermedades neuroldgicas
(178).

En los nifios con enfermedad neuroldgica que precisan soporte
nutricional mediante NE invasiva se suele optar directamente por la
instauracion de una gastrostomia, dado que el soporte se prevé que va a
ser prolongado (100). Por este motivo, en nuestra muestra no hay
pacientes alimentados por sonda nasogdstrica. Esta se instaura en algun
caso en que el estado nutricional estd muy deteriorado, para mejorarlo
de forma previa a la instauracién de la gastrostomia. Dado que nuestros
pacientes son controlados de forma estrecha, no ha sido el caso de
ninguno de ellos. La PEG constituye el procedimiento de eleccion para la
implantacion de una gastrostomia, ya que es mucho menos invasivo que
la modalidad quirdrgica, indicando esta ultima sélo en casos que
requieran cirugia por otro motivo (72,102). A partir de los dos meses de la
implantacion, la sonda de gastrostomia puede ser sustituida por un
dispositivo tipo botdn, que precisan de la insercidn de una alargadera
para la administracién del alimento (58,101). Existen sondas y botones de
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gastrostomia de diferentes tamafios, permitiendo el paso de alimentos

liquidos o también sdlidos triturados (58,102).

Respecto al tipo de alimento o formula administrado, a pesar de estar
financiado el tratamiento nutricional de estos pacientes, muchos padres
prefieren administrar alimentos naturales o bien alimentacién mixta
(alimentos naturales junto con alguna toma de férmula polimérica). Esto
fue asi en el 43% de nuestros pacientes que llevaban una gastrostomia. El
uso de alimentos naturales resulta infrecuente tanto en Norteamérica
como en paises de la Unién Europea tales como Francia y Reino Unido,
donde no suelen administrar por sonda ningln alimento diferente a la
férmula comercializada (179,180). Sin embargo, algunos trabajos
advierten que las férmulas comerciales para alimentacidn enteral pueden
no proporcionar la cantidad suficiente de minerales y vitaminas (181). En
nuestra experiencia, nos ha dado buen resultado combinar la férmula
indicada al paciente con alimentos naturales como zumos y batidos de
frutas, que aportan vitaminas antioxidantes y mayor cantidad de fibra,
gue ademas es util en estos nifios con limitada movilidad y que con

frecuencia asocian estrefiimiento (115).

Respecto al modo de infusidn, todos nuestros pacientes recibian la
alimentacion administrada en bolo, dada la estabilidad que presentaban a

nivel del tracto gastrointestinal.

De los nifios alimentados por via oral, mas de la mitad precisaban
algin suplemento en forma de férmula polimérica, lo que indica que
estos nifios precisan soporte nutricional especifico con mucha frecuencia.
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Debido a la seleccidon de pacientes con afectaciéon moderada y severa,
todos ellos precisaban modificaciones de la textura de los alimentos,
recibiendo alimentacién triturada todos los casos excepto un paciente

con GMFCS grado .

6.4 Analisis de la deglucion

La deglucion es uno de los mecanismos neuroldgicos mas complejos
del cuerpo humano, y puede verse afectada en situaciones diversas (182).
La disfagia se puede definir como la dificultad para tragar, bien alimentos
solidos o liquidos. La disfagia presente en la mayoria de pacientes afectos
de enfermedad neuroldgica es la DOF, que afecta a las dos primeras fases
de la deglucién (oral y faringea).

Hay dos conceptos importantes a destacar: la eficacia y la seguridad

de la deglucién (ver figura 55).

DEGLUCION

3 §

SEGURIDAD
Evita el paso del
contenido alimentario
a la via respiratoria

§ Yoo §

COMPLICACIONES COMPLICACIONES
NUTRICIONALES RESPIRATORIAS

EFICACIA
Permite un adecuado
crecimiento

Figura 55. Eficacia y seguridad de la deglucién
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Dada la frecuencia de DOF en estos nifios, nuestra actitud debe ser
proactiva, investigando en la anamnesis datos que nos puedan hacer
sospechar la presencia de este trastorno (44). A nivel practico, resulta util
la evaluacién periédica de una serie de preguntas (tipo “checklist”) (183)
como las que presentamos y que fueron aplicadas en este estudio. Estas
preguntas nos pueden orientar sobre qué nifios tienen riesgo de
presentar DOF, y por tanto evaluar si precisan mas exploraciones. Se ha
visto que los tiempos prolongados en alimentar a los niflos son un buen
indicador de la severidad de la afectacion a este nivel (47). Si una madre
gasta 3 horas o mads al dia alimentando a su hijo discapacitado, debemos
plantearnos seriamente la instauracion de una gastrostomia (5).

En la figura 32 podemos observar de forma grafica que a medida que
aumenta la severidad de la afectacion motora, los pacientes presentan
mayor frecuencia de trastornos de deglucidn, sobre todo en relacion a
tiempos mas prolongados en las comidas, problemas respiratorios al
comer (tos, atragantamientos, cambios en la voz...) y dificultades para
deglutir liquidos, precisando en muchos casos modificacién de la textura
de los mismos. Esto concuerda con las publicaciones existentes que
encuentran mayor prevalencia de DOF a mayor afectacién motora

(5,26,27,44,45).

En nuestra serie, el 62% de los pacientes alimentados por via oral
presentaron algun signo de alarma en forma de comidas prolongadas
(>30 minutos), problemas respiratorios con las comidas o dificultades de
deglucién de los liquidos. Si a esto unimos los pacientes portadores de
gastrostomia, nos daria una prevalencia de DOF del 73,5% en nuestra
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muestra. Sin embargo, al tratarse de una serie reclutada a nivel
hospitalario y con pacientes con afectacién moderada y severa, esta
prevalencia no puede ser extrapolada de forma general para este tipo de
pacientes. La prevalencia de DOF descrita previamente es muy variable
segln el método empleado en su evaluacién, en estudios recientes estd
sobre un 85% de pacientes con PCl (44). Lo que si podemos concluir, dada
la elevada frecuencia de DOF, es la necesidad de una vigilancia de este
aspecto para poder detectar de forma precoz los ninos en riesgo de
problemas nutricionales o respiratorios por este motivo. Sugerimos en
cada visita de control realizar preguntas de despistaje en la anamnesis, y
en los casos en que haya algun indicador de alarma pasar a evaluar con

mas detenimiento la necesidad de exploraciones complementarias.

El primer paso del tratamiento de los trastornos de la deglucién en
estos pacientes es la adaptacidn de la textura de la dieta, tanto de los
liquidos como de los alimentos sdlidos. El objetivo es facilitar la ingesta,
de forma que esta sea eficaz (capaz de alcanzar los requerimientos
energéticos adecuados) y segura (sin riesgos para su salud). Las
modificaciones varian segun las necesidades de cada nifio. Los estudios
de deglucién mediante VF o VED sirven para el diagndstico, y ademds nos
permiten determinar las texturas mas seguras para cada nifio.

En algunos casos, las adaptaciones en la textura de los alimentos no
seran suficientes para asegurar la eficacia o la seguridad de la deglucidn, y
tendremos que recurrir a la instauracién de una gastrostomia. En nuestra
serie, a lo largo del seguimiento durante estos 3 afios, se han implantado
6 gastrostomias, en todos los casos por la presencia de DOF (2 casos
debutaron con neumonias aspirativas). En 3 de estos casos se ha
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realizado intervencién de Nissen simultanea por la presencia de ERGE

severo, y el resto de casos se ha implantado PEG por técnica endoscdpica.

6.5 Analisis de la ingesta de nutrientes

Al analizar el subgrupo de 39 pacientes que han completado la
encuesta dietética de 3 dias prospectiva, hemos comparado la ingesta
energética obtenida con las recomendaciones para su edad y sexo. Para
ello se han utilizado como referencia las DRI, eligiendo las
correspondientes a nifios con menor coeficiente de actividad fisica, dada
la escasa movilidad de la mayoria de los nifios incluidos. Algunos autores
refieren que los nifios con peor funcion motora con frecuencia son mas
pequefios y menos activos, y por tanto se ha visto que tienen menores
requerimientos energéticos (31,32,184). Sin embargo, de nuestros
pacientes solo un 20,5% presentaban una ingesta energética por debajo
de las recomendaciones para nifios normales segun las DRI, y mas de un

30% presentaban una ingesta energética superior a las DRI.

Ingesta energética y estado de nutricion: Cuando hemos comparado
estos datos con los pardmetros antropométricos, llama la atencién que
los nifios que presentaban mayor ingesta energética, es decir, por encima
de las DRI, eran los que tenian z scores mas bajos de todos los
parametros. Esto probablemente se deba a que al ser nifios con peor
estado nutricional a lo largo de su seguimiento se ha instruido a los
padres para aumentar aportes caldricos, y en muchos casos llevan
suplementos en forma de férmulas poliméricas. En contraposicion, los
ninos con menor ingesta energética eran los que tenian un mejor estado

nutricional, por lo que los aportes eran menores. Esto concuerda con los
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hallazgos de Calis y colaboradores en 2010, que no encuentran
correlaciéon entre el estado nutricional, determinado por valores
antropomeétricos, y la ingesta energética en pacientes con PCl y afectacion
severa, concluyendo que en estos nifios el estado nutricional no esta
determinado de forma exclusiva por la ingesta energética, sino que
influyen otros factores (21).

Cuando realizamos el calculo del GET mediante la férmula propuesta
por Rieken y la comparamos con la ingesta real de nuestros pacientes,
vimos que no existia concordancia, pues la ingesta de nuestros nifios era
superior a la estimada mediante la férmula, que como hemos visto tiene
en cuenta el peso, el sexo, la edad y el grado de GMFCS. Esto
probablemente se deba a que nuestros hallazgos muestran una ingesta
energética elevada, al ser nifios que ya se encuentran en seguimiento y
con soporte nutricional en muchos casos. Pensamos que este calculo
puede servir como punto de partida para calcular las necesidades de cada
paciente, pero posteriormente probablemente debamos individualizar y
realizar modificaciones sobre el calculo inicial segiun la evolucidon
particular de cada nifio. Hay que tener en cuenta que hemos realizado la
comparacion con la energia que ingresa cada nifio, pero no disponiamos
de métodos mas objetivos para estimar el GET, como el método isotépico
con agua doblemente marcada (gold standar) o calorimetria indirecta
(30,59).

De nuestros resultados, llama la atencidon la heterogeneidad de los
aportes caldricos, que oscilan en un rango amplio (entre 23 y 163
kcal/kg), lo que orienta a que estos nifios tienen necesidades muy
especiales y es preciso individualizar, de ahi la dificultad de calcular los
requerimientos de forma general. Por tanto, es muy importante el
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seguimiento evolutivo de estos pacientes e ir individualizando segun la

situacion clinica de cada uno.

Cuando comparamos la ingesta energética segun el grado de GMFCS,
observamos que era menor a mayor gravedad de la afectacidn motora, tal
como se ha descrito en otros estudios (24), aunque no ha sido
estadisticamente significativo, probablemente por el escaso nimero de
pacientes analizados, sobre todo en el grupo Ill. Estos resultados son
independientes del hecho de llevar o no gastrostomia. Esto es similar a lo
descrito por Benfer y colaboradores en 2015, que observan que la ingesta
energética disminuye conforme aumenta el nivel de GMFCS. También
observan que conforme se consumen menos productos sodlidos,
disminuye la ingesta de agua (25), probablemente por la DOF asociada. En
nuestra serie no hemos analizado la ingesta de agua.

Por estudios previos sabemos que conforme aumenta el nivel de
GMFCS, se consume mayor proporcidon de alimentos de textura
modificada. En pacientes con afectacion moderada o severa (GMFCS 11I-V)
se ha observado que alrededor de un tercio consumen alimentos
triturados o semisdlidos (25,185,186). Esto difiere de lo observado en
nuestra serie, en la que todos los pacientes consumian los alimentos
triturados excepto un paciente de grado lll. Esta diferencia puede deberse
a que nuestros pacientes son los controlados en una unidad de nutricidn

pediatrica, y por tanto, de mayor afectacion a nivel de esta area.

Tan importante como la ingesta energética es la distribucion de la
racion caldrica en macronutrientes. En nuestra serie, la media de la
distribucién de los macronutrientes ha sido 17,5% proteinas, 31,2%
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lipidos y 51,5% hidratos de carbono, de forma similar a lo descrito en
publicaciones previas (22,23). Destacamos que muy pocos pacientes
tenian baja ingesta proteica o de lipidos, mientras que un 19% presentaba
una ingesta de hidratos de carbono por debajo de las DRI. Esto
probablemente se deba a los habitos alimentarios actuales de nuestra
sociedad, en la que se tiende a menor consumo de hidratos de carbono
de lo recomendado y exceso de proteinas y de lipidos. Cuando
comparamos los pacientes que llevaban gastrostomia con los que no,
existié diferencia significativa respecto al consumo de hidratos de
carbono, que fue mayor en los portadores de gastrostomia y por tanto
mas adecuado. Esto se debe a que estos pacientes en su mayoria se
alimentaban con férmulas pediatricas de NE, cuya composiciéon en

macronutrientes esta equilibrada segun las recomendaciones.

Respecto a los resultados de ingesta de micronutrientes, destaca el
alto porcentaje de baja ingesta de calcio (69% consumia menos de lo
recomendado para su edad y sexo). Pensamos que esto puede deberse al
alto porcentaje de nuestra muestra que se encontraba en edad
prepuberal o puberal, en las que las recomendaciones de ingesta de
calcio son muy elevadas. También destacaba el alto porcentaje (92% de la
muestra) que presenta ingesta de vitamina D por debajo de las
recomendaciones. Sin embargo, se debe considerar que la principal
fuente de vitamina D no es la ingesta alimentaria, sino la exposicién solar.
Estos porcentajes no varian sensiblemente a pesar de recibir

suplementacioén con calcio y vitamina D algunos nifios.
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6.6 Resultados hematoldégicos y bioquimicos

En nuestra serie, un 20% de los pacientes presentaban anemia, que es
inferior a lo descrito en otras series, que encuentran hasta un 33% de
anemia hipocrémica, porcentaje que se incrementa hasta el 87% en
pacientes con dieta liquida (187). Esto puede obedecer entre otros
factores, a que la atencién nutricional a estos nifios en los distintos
centros es extremadamente variable, y en muchas ocasiones no son
controlados en este sentido durante periodos prolongados de tiempo.

Los problemas de alimentacién que presentan estos nifios pueden
producir, ademas de alteracién del estado nutricional, deficiencias a nivel
de micronutrientes. Los micronutrientes actlan como antioxidantes vy
moduladores del sistema inmune, y ademads son importantes en muchas
vias metabdlicas (188). Sus deficiencias en muchos casos pueden ser
subclinicas, pudiendo también afectar a diferentes areas, como la
cognitiva, conductual, interaccion social, desarrollo y calidad de vida (9).
En estos nifios debemos tener en cuenta que debido a su afectacién
neuroldgica por su patologia de base puede ser dificil detectar problemas
a estos niveles, de ahi la importancia de la monitorizacién periédica y
vigilancia de estos aspectos.

En nuestro estudio hemos encontrado alta prevalencia de deficiencia
en vitamina D (43%) y zinc (17%). En el momento actual no existe
consenso sobre la definicién de deficiencia de vitamina D en la infancia. El
Comité de Nutricion de la ESPGHAN en 2013 considera niveles de 250H-
vitamina D mayores de 50 nmol/L (equivalentes a 20 ng/ml) como
suficiencia y niveles inferiores a 25 nmol/L (10 ng/ml) como deficiencia

severa, teniendo en cuenta que estas recomendaciones son para nifnos
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sanos (98). Sin embargo, existen publicaciones que consideran
insuficiencia niveles entre 50-80 nmol/L (20-30 ng/ml) y deficiencia
niveles inferiores a 50 nmol/l (<20 ng/ml) (189). Teniendo en cuenta la
presencia de multiples factores de riesgo para la salud désea en estos
nifios, nos ha parecido mds conveniente contemplar estos niveles. Por
tanto, en nuestro estudio, la concentracién de 25-OH-vitamina D menor
de 30 ng/mL se considerd insuficiente, considerando deficiencia severa si
los niveles estaban por debajo de 20 ng/mL.

A nivel bioquimico destaca la normalidad de los minerales (calcio,
fésforo, magnesio), fosfatasas alcalinas, vitamina B12 y folato en todos
ellos, concordante con lo descrito en otras series (187). La normalidad de
los niveles de estos minerales en sangre no refleja bien su estado a nivel
de todo el organismo, dado que se trata de componentes importantes a
nivel sanguineo y que estan fuertemente regulados por la homeostasis
(188). Esto es asi por ejemplo en el calcio, que puede mantener sus
niveles idnicos en sangre dentro de la normalidad a base de consumirlo

del hueso. Por ello, es importante monitorizar también otros aspectos.

6.7 Analisis de la densidad mineral dsea

Las fracturas son frecuentes en pacientes con PCl moderada o severa,
y aquellos que han tenido alguna fractura tienen un riesgo aumentado de
presentar otra (37,190-193). En nuestra serie hemos encontrado un 16%
de pacientes que habian presentado alguna fractura en sus antecedentes,
lo que es similar a datos previos publicados (37,192,194). Como hemos
visto previamente, esto se debe a que estos niflos presentan muchos
factores de riesgo que pueden influir de forma negativa en su salud ésea

(37).
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A la hora de analizar la DMO, tuvimos dificultad a la hora de escoger el
patrén de referencia para comparar los resultados de DXA de nuestros
pacientes. Como muchos otros pardmetros, los valores de DMO dan una
cifra absoluta, que en nifios debe ser considerada en relacién con valores
normales especificos para su edad, sexo y raza (z score) (52,195). Los
valores de puntuaciones T, que por defecto son los que se suelen
informar, relacionan la DMO obtenida con la DMO pico obtenida para el
sexo de una persona sobre los 25 afios, y por ello no son utiles para
pacientes pediatricos (52). A la hora de elegir el patron de referencia para
realizar el cdlculo del z score de DMO para cada paciente, existia un
estudio espafiol realizado por Del Rio y colaboradores que se basaba en
poblacién espaiiola (196). Sin embargo, al revisar los datos, nos parecid
gue disponia de un numero excesivamente pequeno de nifios en cada
intervalo de edad como para tomarlo como patréon de comparacion, y
ademas no era reciente. Tras revisar la bibliografia existente, decidimos
elegir el estudio de Kalkwarf y colaboradores (169) por tratarse de un
estudio multicéntrico realizado en diferentes dareas geograficas de
Estados Unidos, con un amplio numero de nifios (n=1554), y cuyo objetivo
es proporcionar datos de referencia para DMO medida mediante DXA,

clasificando a los nifios segun edad, sexo y raza.

Con respecto al punto de medicidn, de forma rutinaria se suele realizar
la medicion a nivel de columna lumbar y fémur proximal. Algunos
estudios muestran que la medicién de la DMO a nivel de la columna
lumbar no es un buen predictor del riesgo de fracturas en estos
pacientes, dado que la localizacién mas frecuente de las mismas es el
fémur. Sin embargo, la medicion a nivel del fémur proximal es compleja
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en estos ninos debido a las contracturas presentes o a las intervenciones
quirargicas de caderas que sufren con frecuencia (37), y ademas, el fémur
proximal no sirve para asesorar la salud ésea en los nifos en crecimiento
(197). Por este motivo, Henderson y colaboradores propugnan la
medicion de DMO a nivel del fémur distal (37), publicando valores de
referencia a este nivel (198), que han sido revisados posteriormente y se
ha visto que se correlacionan bien con el riesgo de fracturas (199,200). Sin
embargo, nosotros elegimos la determinacion a nivel de columna lumbar
por ser la localizacion mas frecuentemente utilizada en niflos (195), por
existir datos de referencia para poblacion sana y por disponibilidad de la
técnica, ya que los estudios de DXA no se realizaban en nuestros centros.
Ademas, no existe suficiente evidencia para recomendar realizar las
mediciones en una localizaciéon determinada segun la patologia de base
(195).

Las mediciones de DXA se ven afectadas por la talla corta, debido a
gue se trata de una técnica bidimensional, por lo que se recomienda
corregir los datos obtenidos segun la estatura del paciente (195,201). No
obstante, no esta claro como realizar dicha correccidn, y en muchos casos
la medicién de la talla era por métodos de estimacién, por lo que
finalmente decidimos no realizar modificaciones en este sentido. Ademas,
una primera determinacion de DMO mediante DXA puede ser util como
punto de referencia para determinaciones sucesivas durante el
seguimiento, que pueden servir para monitorizar cambios posteriores a
nivel éseo (53).

Existen muchos estudios que corroboran que los nifos con
discapacidad de origen neurolégico con frecuencia presentan baja DMO
comparada con los nifios sanos de su edad y sexo (53,202,203). Esto
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concuerda con nuestros hallazgos, en los que destacaba la elevada
proporciéon de nifios que presentaban baja DMO (la mitad de nuestra
muestra), con z score menor de -2. La baja DMO se sabe que esta
asociada con mayor riesgo de fracturas (200,201), por lo que es
importante la monitorizacion y seguimiento de estos pacientes.

Tal como encontramos en nuestra serie, existe mayor afectacién désea,
reflejada como menor z score de DMO, cuanto mayor es el grado de
GMFCS, aproximandose a la significacién estadistica, que probablemente
no se alcanza al disponer de pocos pacientes en el grado Ill y ninguno de
grado I-ll. Esto también ha sido ampliamente comunicado en estudios
previos, estando implicados multiples factores de riesgo, como el estado
nutricional, la presencia de trastornos de alimentacion, la edad, el
antecedente de fracturas previas, la inmovilidad o el tratamiento con
antiepilépticos (53,204—206). Hay que tener en cuenta que muchos de
estos factores de riesgo estan interrelacionados, pues como hemos visto
a mayor afectacién motora existen mas trastornos de la deglucién y peor
estado nutricional, por lo que es dificil analizar de forma aislada cada uno
de ellos. En nuestros pacientes, tras realizar un analisis de correlacién
multiple, encontramos asociacion del z score de DMO con el z score de
peso y con el grado de GMFCS, es decir, a peor estado nutricional y a
mayor afectacion motora, peor DMO. No encontramos relacién con los
niveles de vitamina D ni con la edad. Elegimos el z score de peso en vez
del IMC porque debido a la imposibilidad de medicidon de la talla en un
alto numero de pacientes, muchos no disponian del dato del IMC.

Aunque si hemos observado que la DMO es menor en los pacientes con
antecedente de fracturas, no ha resultado estadisticamente significativo,
probablemente por el escaso nimero de pacientes analizados.
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Figura 56. Factores que afectan negativamente a la salud dsea
en nifios con discapacidad neuroldgica

Respecto al tratamiento de la osteoporosis, lo mds importante es la
prevencioén e intentar minimizar los factores de riesgo en la medida de lo
posible (figura 56). Se debe incrementar la ingesta de calcio y adecuarla a
las recomendaciones para la edad, y si no es posible, considerar el uso de
suplementos de calcio y/o vitamina D, en cuyo caso deberemos
monitorizar los niveles de 250H-vitamina D y calcio en sangre vy vigilar la
calciuria normalizada para la creatinina para evitar la nefrocalcinosis.
También recomendaremos el ejercicio, que en estos nifios en muchas
ocasiones es complicado, pudiendo recurrir a la realizacidon de ejercicios
de rehabilitacion o fisioterapia. Dado el riesgo elevado que presentan,

recomendariamos realizar un control de DXA sobre los 8-10 afios de edad,
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con controles posteriores en funcion del resultado inicial (anual si
presentan baja DMO o cada 2-3 aios en otros casos). Cuando existe una
osteoporosis establecida, con fracturas asociadas, los bifosfonatos han
demostrado ser un tratamiento seguro y efectivo en mejorar la DMO
(55,56), aunque estd por determinar su impacto en la disminucién de las

fracturas (205).

6.8 Caracteristicas psicosociales

Los factores socioeconémicos y psicoldgicos son también una parte
primordial de la evaluacién de estos nifios. En 35 de los pacientes, el
cuidador principal contesté unos cuestionarios con los que pretendiamos
describir las caracteristicas sociodemograficas de nuestra muestra vy

analizar algunos aspectos psicoldgicos.

6.8.1 Caracteristicas sociodemograficas

Respecto a las caracteristicas sociodemograficas, encontramos que
fueron mayoritariamente las madres (83%) las que contestaron los
cuestionarios psicosociales. Esto es similar a los descrito en otras
publicaciones, que cuando se refieren al cuidador principal de nifios con
problemas neurolégicos suelen hacer referencia a las madres
(115,117,207) La edad media de los cuidadores fue 41,8 afos, y la
mayoria de familias tenian dos hijos.

En relacion al nivel de estudios, destaca la alta proporcion de la
muestra que tenia estudios universitarios (37% de padres y 34% de
madres). Sin embargo, cuando observamos la ocupacion laboral de los
cuidadores vimos que las madres estaban principalmente desempleadas

(46%), lo que probablemente guardara relacién con el alto nivel de
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cuidados que requieren estos nifios. Esto es similar a lo descrito en otros
estudios, que también observan que las madres con hijos dependientes a
su cargo estan mds desempleadas y tienen menos trabajos a tiempo

completo (208).

En relacion al NSE familiar, utilizamos el indice de Hollingshead, que
hace una aproximacion del NSE en funcidn de la educacion y la ocupacion
actual de los progenitores (156). En nuestro estudio observamos que el
NSE medio de nuestra serie fue de 33,5, que corresponde a un nivel
medio. Si observamos la figura 41, vemos graficamente que se incluian
familias de diferentes grados de NSE, estando representados de forma
similar casi todos los niveles. Esto probablemente se deba a que no
existen factores socioecondmicos que influyan en tener un hijo con
enfermedad neuroldgica, aunque esto si puede influir en la capacidad de
respuesta y adaptacién a la enfermedad del hijo (109). Ademas, tener un
hijo con enfermedad neurolégica supone un coste econdmico superior
gue tener un hijo normal (209), por lo que el NSE es importante. Un
metanalisis realizado en 2007 en nifios con discapacidad grave concluyd
que la carga econdmica es en algunos casos excesiva, con gastos entre el
5% vy el 12% de los ingresos de la familia, dependiendo de la gravedad de

la discapacidad (210).

6.8.2 Caracteristicas de los hijos de los cuidadores encuestados

Respecto al grado de afectacién motora, de forma similar al total de la
serie, la mayor parte de pacientes cuyas familias completaron los
cuestionarios pertenecian al grado V, estando menos representados los
otros grupos. Como ya se ha comentado previamente, atribuimos estos
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hallazgos a que se trata de una muestra reclutada en consultas de
atencion especializada hospitalaria, donde se remiten los pacientes con
mayor afectacion.

Respecto a otras caracteristicas clinicas, el 25,7% eran portadores de
gastrostomia, y el 86% presentaban retraso mental profundo. Los nifios
habian sido hospitalizados en el ultimo afio un promedio de 2 veces, con
una estancia media de 16 dias. Esto refleja el alto grado de
complicaciones intercurrentes que presentan este tipo de pacientes, con
una alta demanda de cuidados y numerosas visitas a los servicios de salud

(129).

Para analizar la discapacidad del paciente se aplicé el ICND, que analiza
4 dreas (cognicion, discapacidad neuroldgica, epilepsia vy
comportamiento), asi como una escala global de discapacidad. El area
gue mas repercutia sobre la discapacidad del paciente segln los padres
fue la discapacidad neurolégica. La calidad de vida percibida por sus
cuidadores fue moderada. Existen diferentes factores que influyen en la
percepcion de la calidad de vida, como el estado funcional, fisico y
cognitivo del nifo, y a su vez pueden influir factores externos, como la

presencia de apoyo social y algunos aspectos culturales (figura 57).
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Figura 57. Factores que influyen en la percepcién de la calidad de
vida

6.8.3 Cuidador principal

La responsabilidad del cuidado de un hijo con enfermedad crénica
puede tener consecuencias sobre la salud, tanto a nivel fisico como
psicoldgico (211). El alto nivel de cuidados y atencion que requieren estos
nifios hace que sus cuidadores, principalmente las madres, tengan mas
riesgo de desdérdenes emocionales (117) y estrés (125). Para intentar
describir las caracteristicas psicoldogicas y de afrontamiento de los
cuidadores, se les realizaron diferentes cuestionarios.

Mediante el BSI-18 se midié el grado de depresién, ansiedad y

somatizacion.

La ansiedad es un sentimiento vago y desagradable de temor que se
acompafia de diversas sensaciones corporales. Es una emocién compleja
que se acompafia de respuestas fisioldgicas, vivenciales, conductuales y
cognitivas, enmarcado todo ello en un estado de hiperactivacion y alerta.
Existe una ansiedad normal, que se relaciona con las situaciones que

vivimos y que constituye una respuesta fisiolégica y adaptativa,
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proporcionada al estimulo que la origina. La ansiedad normal se convierte
en patoldgica cuando no cumple una funcidn adaptativa o cuando por su
intensidad, cualidad o duracién, es desproporcionada y excede los limites
aceptables para el individuo. En ocasiones es complicado diferenciar
entre los trastornos de ansiedad y los trastornos del estado de danimo, ya
que son numerosos los pacientes con solapamiento de sintomas. Entre el
15 y el 20% de la poblacidn espafiola sufre un episodio de ansiedad cada
afo y entre el 25y el 30% lo padece al menos una vez a lo largo de su vida
(212). La presencia de ansiedad y depresién van a menudo asociadas v,
del grupo de personas diagnosticadas de un trastorno de ansiedad, el

50% sufren también depresion y viceversa.

La depresidon es una alteracién incluida dentro de los trastornos del
estado de 4animo, cuya principal manifestacién es una alteracién en el
sentido de danimo bajo. Es una condicién en la que una persona se siente
desanimada, triste, sin esperanza, sin motivacién o desinteresado por la
vida en general. Estos sentimientos interfieren con las actividades diarias
tales como el cuidado de la familia, el ocio o el trabajo (124). Teniendo en
cuenta aquellos pacientes con sintomas depresivos leves, la prevalencia
puede alcanzar casi hasta el 20% de la poblacién (212).

En nuestra serie, los cuidadores presentaron puntuaciones de
ansiedad y depresion en rango clinico con una tasa del 45%, junto con
malestar psicoldgico, que reflejan la importante carga de estrés que
padecen estos padres. Esto es similar a lo descrito en estudios previos en
cuidadores de nifios con enfermedad neurolégica, que encontraron una
tasa de ansiedad-depresion del 53% (115). En otros estudios también
observaron mayores tasas de depresidon, malestar emocional vy
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agotamiento en los cuidadores de estos nifios cuando se compararon con
los padres de nifios sanos (208,213,214). Por tanto, la prevalencia de
ansiedad-depresién en las madres cuidadoras de nifios con enfermedad

neuroldgica es superior a la de la poblacién normal.

La autoeficacia se define como la confianza de una persona en su
capacidad para organizar y realizar acciones y para gestionar
determinadas situaciones. Esto tiene diversos efectos sobre el
funcionamiento psicosocial. Por un lado, determina qué estrategias de
afrontamiento se iniciaran, cuanto esfuerzo se empleard y durante cuanto
tiempo se mantendrd el esfuerzo en superar obstaculos y situaciones
adversas. Por otro lado, influye en la vulnerabilidad frente a las
situaciones de estrés emocional y de depresion (159). En este sentido, el
SCSE proporciona tres factores: autoeficacia para la obtencién de ayuda,
respuesta al comportamiento disruptivo del paciente, y control de
pensamientos negativos sobre la prestacion de cuidados. Nuestra serie
muestra que los cuidadores de nuestros pacientes son mas eficaces en
controlar pensamientos negativos sobre la prestacién de cuidados, siendo
el aspecto en el que se muestran menos eficaces la capacidad de pedir

ayuda.

6.8.4 Contexto familiar

Las enfermedades crénicas pueden afectar al funcionamiento y al
bienestar familiar (215). En este apartado, se evaluaron las repercusiones

de tener un hijo con enfermedad neurolégica sobre el contexto familiar.
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Cuidar a un hijo con discapacidad requiere mas tiempo y dedicacidn
(216), y el coste de los cuidados médicos se ha estimado que es entre 2,5
a 20 veces el de cuidar a un nifio sano (217). Las madres de nifios con
discapacidad experimentan un mayor estrés, y éste es mayor cuanto
mayor es la discapacidad (216). El PSI-SF evalta el nivel de estrés que
presentan los padres, con el hijo y en la interaccidn. Los cuidadores de
nuestra serie presentaron un nivel de estrés moderado-alto, tal como
estd descrito en otros estudios de pacientes con discapacidad de origen
neurolégico (115-117,125,207,216). Se ha descrito que el estrés materno
estd asociado con una peor percepcién de la calidad de vida del nifio, es
decir, a mayores niveles de estrés materno, éstas refieren peor calidad de
vida de sus hijos (109,218). Por tanto, el bienestar de los padres y el de

los hijos estan intimamente relacionados.

El Impact-on-Family Scale —IOFS- es un instrumento util para
cuantificar el impacto de las enfermedades crénicas de la infancia en la
calidad de vida de la familia (161). Mediante este cuestionario se
evaluaron cuatro dimensiones. Los cuidadores indicaron que Ia
enfermedad de su hijo tenia mayor impacto sobre el dmbito familiar,
seguido de impacto a nivel de sobrecarga personal, econdmica y social.
La repercusién econdmica deriva por un lado de la menor disponibilidad
para trabajar debido a los cuidados requeridos por el hijo, con lo que
disminuyen los ingresos familiares, y por otro lado de los gastos médicos

incrementados respecto a los nifios sin patologia (216).
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6.9 Aplicacion informatica

La aplicaciéon que hemos disefiado, NutrEN, pensamos que puede ser
util a la hora de evaluar y realizar el seguimiento de estos pacientes
(figura 58). Permite la realizacién de una anamnesis estructurada, que
refleja los principales aspectos que debemos tener en cuenta a la hora de
valorar a los nifnos con enfermedad neuroldgica. La posibilidad de calcular
de forma automatica los percentiles y z scores de la evaluacién
antropométrica y la posibilidad de visualizar graficas evolutivas sobre la
evolucién antropométrica de cada paciente pensamos que sera de
utilidad y nos facilitard la practica clinica diaria. Dado que la mayor parte
de centros disponen de historia clinica electrénica, se ha disefiado de
modo que la informacién registrada se pueda volcar en un informe pdf
para adjuntar en la historia clinica del paciente, o bien se puede copiar y
pegar en el formato propio de cada hospital. Dado que se trata de una
aplicacidon via web, no precisa de instalacién previa en los ordenadores,
pudiendo acceder desde cualquier acceso a internet, lo que nos facilita su
utilizacidon desde los centros sin tener que depender de la instalacion de

programas por parte del servicio de informatica.

Y NutrEN

Figura 58. Logotipo de la aplicacion
informatica NutrEN, nutricién en
enfermedades neurolégicas
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6.10 Limitaciones del estudio

Una dificultad que hemos encontrado es el seguimiento longitudinal
regular de estos pacientes. Debido a su patologia, muchos presentan
complicaciones intercurrentes, como hospitalizaciones por
complicaciones infecciosas o intervenciones quirdrgicas, en muchos casos
de tipo ortopédico. Por ello, ha sido dificil tener un seguimiento completo
de todos los pacientes incluidos inicialmente, y las visitas concertadas en
muchos casos tenian que ser modificadas de fecha. Algunos trabajos
realizados hasta el momento evidencian esta dificultad de los estudios de

seguimiento a largo plazo de estos pacientes (219).

Destacamos que todos los cuidadores de los pacientes seleccionados
para participar aceptaban entrar en el estudio, aunque posteriormente el
seguimiento en alguno de ellos ha sido mas incompleto. En la practica
diaria, ha sido dificil compaginar la asistencia con la recogida de toda la
informacién, por lo que en algunos pacientes, por diversas circunstancias,

falta algun parametro por no haber podido recoger todos los datos.

Otra limitacion que hemos visto es que no se valoré en todos los
pacientes el desarrollo puberal, pues aunque muchos nifios si disponian
de esta informacién, no se recogié de forma sistematica y por tanto no lo
hemos podido analizar. El estadio de Tanner nos habria ayudado a

caracterizar mejor nuestra muestra.

Aun asi, el presente trabajo nos ha ayudado a mejorar nuestra

asistencia a estos nifios y a sistematizar nuestra practica diaria. Pensamos
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que ello va a repercutir de forma positiva en una mejor atencidn a estos

pacientes, que precisan de una atencion integral y de calidad.
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7. CONCLUSION
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7. CONCLUSIONES

1. El estado nutricional predominante en nifos con enfermedad
neurolégica grave fue de desnutricion crénica. El seguimiento nutricional
longitudinal durante un afio ha mostrado una tendencia a la mejoria
antropomeétrica sobre todo en los z score de IMC y pliegues, sin alcanzar

significacion estadistica.

2. La longitud de la tibia y la longitud del brazo son buenos pardmetros
para el seguimiento individual de la talla en pacientes que no se pueden
medir, ya que hemos constatado diferencias muy significativas en su

seguimiento longitudinal.

3. A mayor grado de afectacién motora hemos observado que los z
score de peso y de perimetro del brazo fueron estadisticamente

inferiores.

4. Los pacientes portadores de gastrostomia han supuesto el 31% de
la muestra, correspondiendo en su mayor parte a los nifios afectos de PCl
con mayor afectacion motora y a los pacientes con enfermedades

neuromusculares.

5. La edad media de instauracion de la gastrostomia fue de 6,7 afios, y
el 57% de estos pacientes recibian férmulas poliméricas completas,
combinadas o no con alimentos naturales triturados, administrados en

bolo.
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6. Los problemas respiratorios durante las comidas y la disfagia a
liquidos se incrementan de forma significativa con la afectacién motora,

estando presentes en la mitad de los pacientes.

7. El andlisis de la ingesta ha mostrado que el ingreso calérico en la
mitad de los casos fue similar a las recomendaciones energéticas de ninos
sanos (DRI), mientras que el 30,8% consumia mayor energia y un 20,5%
ingresaba menos energia. Hemos encontrado una relacién inversa entre

la ingesta energética y los valores antropométricos.

8. Las ingestas de micronutrientes fueron deficitarias en calcio en casi
un 70% de la muestra y en vitamina D en mas del 90%, si bien hay que
considerar que en esta ultima el ingreso principal procede de la

irradiacion solar.

9.No hemos encontrado diferencias entre la ingesta entre los
pacientes con y sin gastrostomia excepto en el porcentaje de hidratos de
carbono, que fue mas adecuado vy significativamente mayor en el grupo

gue se alimentaba por gastrostomia.

10. En casi la mitad de los pacientes estudiados (43%) se ha constatado

un déficit sérico de vitamina D y en un 17% déficit de zinc.

11. Con respecto a la salud 6sea, el 16% de los pacientes habia
presentado alguna fractura. La mitad de los pacientes presentaba una
densidad mineral ésea por debajo de 2 desviaciones estandar. Hemos
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encontrado una relacion significativa entre z score de densidad mineral
0sea y mayor afectacion motora y nutricional. No hemos encontrado
relacion entre densidad mineral dsea y la edad o los niveles de vitamina

D.

12.El perfil del cuidador principal de los nifilos con enfermedad
neuroldgica grave estudiados fue el de una mujer de mediana edad, con
dos hijos, y perteneciente a un nivel socioeconémico medio. El 34%
tenian estudios superiores, pero la mitad (47%) estaban desempleadas,

probablemente por su dedicacién al paciente.

13. La mayoria de las madres que respondieron al cuestionario eran
las cuidadoras principales de pacientes altamente dependientes (94%), de
los que 26% eran portadores de gastrostomia y un 86% tenian retraso

mental profundo.

14. El mayor impacto psicolégico referido por las madres estuvo en
relacion con la discapacidad neurolégica del menor y su comportamiento.
Hemos constatado ansiedad, depresion y malestar psicolégico en rango
clinico en un 46% de la muestra, lo que refleja que se encuentran en

situacion estresante.

15. Las madres expresaron sentirse mas eficaces en controlar sus

pensamientos negativos, pero menos en obtener ayuda, lo que evidencia

el desamparo habitual en estas circunstancias.
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16. Las madres mostraron una situacion de estrés moderado-alto, y
evidenciaron que la enfermedad del hijo tenia un impacto notable a nivel

familiar, personal y econdmico.

17.Hemos desarrollado una aplicacion informdtica para la atencién
nutricional de nifios con enfermedad neuroldgica, que puede ser de
utilidad para la atencién de estos pacientes tanto en atencién primaria

como especializada.
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Apéndice documental

ANEXO 1. DIAGRAMA DE FLUJO DEL ESTUDIO
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Cuestionarios
psicosociales

Encuesta dietética

N=39 N=35

Visita 2
N=61

Visita 3
N=44
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ANEXO 2. MODELO DE ENCUESTA DIETETICA DE 3 DIAS

Nombre:
Apellidos:

F. nacimiento:
NHC:
Patologia:

Peso actual (kg): Talla actual (cm):

Indicaciones a tener en cuenta:

La encuesta dietética debe ser de tres dias, preferentemente no
consecutivos e incluyendo uno del fin de semana.

Anoten todos los componentes de la alimentacidn, indicando si el peso
es en crudo o en cocido. No hace falta anotar el agua pero si cualquier
otra bebida (zumos, bebidas de cola...). Indiquenos la marca.

Precisen la cantidad que el nifio ingiere de cada comida (en gramos,
mililitros o medidas caseras).

Indiquen la forma en que estd cocinado ese alimento: frito, rebozado,
hervido, asado...

Cuando usen un alimento precocinado (croquetas, salsas, mayonesa,
empanadillas, dulces...), ponga ademas de la cantidad (1, 2...unidades)
es preferible que guarden una etiqueta del producto.

Indiquenos las preferencias alimentarias del nifo.

Anoten la cantidad de aceite y salsas que utilizan para cocinar o
incorporan a la comida.

Si utilizan férmulas de nutricion enteral o mddulos nutricionaes
anoten la cantidad y la forma de administrarlas. Inférmenos de si so
bien toleradas.

Es muy importante no cambiar el régimen habitual de comidas.
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Primer dia Segundo dia Tercer dia
Fecha: Fecha: Fecha:
Tipo de Tipo de Tipo de

alimentacion
(gramos o ml)

alimentacion
(gramos o ml)

alimentacion
(gramos o ml)

Desayuno

Media
manana

Comida

Merienda

Cena

Otros
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ANEXO 3. HOJA DE INFORMACION AL PACIENTE

Se le ofrece la posibilidad de participar en el proyecto de investigacion
titulado “Seguimiento del crecimiento y estado de nutricion de pacientes
pediatricos con afectacién neuroldgica severa. Desarrollo de una aplicacién
informatica especifica.”

Los investigadores responsables de este estudio pertenecen a la Seccion de
Gastroenterologia, Hepatologia y Nutricién del Hospital Clinico Universitario de
Valencia y Hospital Universitario La Plana de Villarreal. El proyecto ha sido ya
evaluado y aprobado por el Comité Etico de Investigacién Clinica de los
hospitales participantes.

Antecedentes:

éCual es el objetivo de este estudio?

Analizar de forma longitudinal el estado de nutricién y crecimiento de nifios
con enfermedad neuroldgica severa para establecer y aplicar un protocolo de
seguimiento que permita optimizar el manejo de estos pacientes y desarrollar
una herramienta informatica especifica para su atencion en la consulta tanto de
atencién primaria como especializada.

¢En qué consiste su participacion? ¢Qué tipo de pruebas o procedimientos
se le realizaran?

Se le solicita permiso para utilizar con fines cientificos los datos
extraidos de la historia clinica del paciente.

A los pacientes se les realizara:

- Evaluacién inicial: medidas del peso y de talla, perimetro del brazo vy
pliegues cutdneos, test de calidad de vida. Analitica con perfil nutricional y
densitometria si no tiene realizada una previamente.

- Evaluacién a los 3-6 meses y a los 12 meses, con reevaluacion de medidas
tomadas en la primera visita. Control analitico tras un afio de seguimiento.
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Todos los datos recogidos para la investigacién se guardan informatizados en
unos ficheros especialmente disefiados para la investigaciéon y en ellos no
aparece ni su nombre ni ningln dato que pueda identificarlo.

La participacidn en el presente proyecto no supone ninguna alteracién
del tratamiento que esté llevando (si lo tiene) y todo tratamiento que se
le pueda poner a partir de los estudios clinico-bioquimicos que se le
realicen sera siempre bajo criterio médico.

éCudles son los riesgos y beneficios generales de participar en este estudio?

No se prevé ningln riesgo adicional para su hijo/a. Asi mismo, podra usted
tener acceso a la informacién generada por las exploraciones y determinaciones
médicas que se le realicen durante el estudio.

¢Qué pasara si decido no participar en este estudio?

Su participacion en este estudio es totalmente voluntaria. En caso de que
decida no participar en el estudio, esto no modificara el trato y seguimiento que
de su enfermedad realicen ni su médico ni el resto del personal sanitario que se
ocupa de su enfermedad. Asi mismo, podra retirarse del estudio en cualquier
momento, sin tener que dar explicaciones.

éA quién puedo preguntar en caso de duda?

Es importante que comente con cualquiera de los investigadores de este
proyecto los pormenores o dudas que surjan antes de firmar el consentimiento
para su participacion.

Asi mismo, podra solicitar cualquier explicacion que desee sobre cualquier
aspecto del estudio y sus implicaciones a lo largo del mismo contactando con el
investigador principal del proyecto, la Dra. Elena Crehud Gaudiza
(crehua_ele@gva.es)

Confidencialidad:

Todos sus datos, asi como toda la informacion médica relacionada con su
enfermedad serdn tratados con absoluta confidencialidad por parte del personal
encargado de la investigacion. Asi mismo, si los resultados del estudio fueran
susceptibles de publicacion en revistas cientificas, en ningdnh momento se
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proporcionaran datos personales de los pacientes que han colaborado en esta
investigacion.

Tal y como contempla la Ley de Proteccién de Datos de Caracter Personal,
podra ejercer su derecho a acceder, rectificar o cancelar sus datos contactando
con el investigador principal de este estudio.
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ANEXO 4. CONSENTIMIENTO INFORMADO

Titulo del Proyecto: “Seguimiento del crecimiento y estado de nutricion de
pacientes pedidtricos con afectacion neurolégica severa. Desarrollo de una
aplicacion informdtica especifica.”

Investigador principal: Dra. Elena Crehua Gaudiza
Servicio: Pediatria.

Yo, , padre/madre/tutor
de he sido informado por la Dra.

Elena Crehud Gaudiza, investigadora del proyecto arriba mencionado, y declaro
que:

-He leido la Hoja de Informacion que se me ha entregado

-He podido hacer preguntas sobre el estudio

-He recibido respuestas satisfactorias a mis preguntas

- He recibido suficiente informacidn sobre el estudio
Comprendo que mi participacion es voluntaria
Comprendo que todos mis datos seran tratados confidencialmente
Comprendo que puedo retirarme del estudio:

- Cuando quiera

-Sin tener que dar explicaciones

-Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos

Con esto doy mi conformidad para participar en este estudio,

Firma del padre/madre/tutor: Firma del Investigador:
DNI:
Fecha: Fecha
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ANEXO 5. CUESTIONARIOS PSICOSOCIALES

CARACTERISTICAS SOCIODEMOGRAFICAS

Género: Hombre Mujer Edad:

Estado civil:
Soltero/a

=

Casado/a o en pareja

=

Divorciado/a
Viudo/a

=

¢Cuantos hijos tienes?
sin hijos 1 hijo 2 hijos 3 hijos

Nivel de estudios
Sin estudios o estudios primarios incompletos

Estudios primarios completados

Estudios secundarios técnicos (FP grado medio)
ESO o FP grado superior

Estudios universitarios incompletos

Estudios universitarios de diplomatura
Estudios universitarios de licenciatura

Profesion actual

En paro, ama de casa, trabajos temporales
Trabajador no cualificado (p.e: pedn, portero, operario) o trabajador
del campo, ganaderia o pesca

Trabajador semi-cualificado (p. ej.: paleta, conductor de autobus,
panadero)

Trabajador cualificado (p. e].: capataz, mecanico, sastre, electricista)
Ventas (p.ej.;, jefe de ventas, dependiente, agente de seguros) y
Servicios (p. ej.: restaurante, policia, camarero, auxiliar de enfermeria)
Empleo de tipo administrativo (p. ej: secretario, oficinista, contable)
Técnico o profesional (p. ej.: médico, enfermero, profesor, ingeniero,
artista, abogado)

Direcciéon de empresas y/o de la administracién publica (p. ej.:
director o subdirector de banco, gerente, personal directivo admint.
publica)

Ne de hospitalizaciones que ha tenido su hijo en los Gltimos 6/12 m

Ne de dias hospitalizado en los Ultimos 6/12 meses:
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REPERCUSION DE LOS PROBLEMAS NEUROLOGICOS EN LA INFANCIA (ICND)

Nos gustaria saber cémo afecta la situacién de su hijo a la vida diaria de la familia en el momento
actual y en los ultimos 3 meses. Indique con una sefial, como ha repercutido la situacion de su hijo
en los siguientes aspectos:

0=nada 1=unpoco 2=bastante 3=mucho

La falta de atencion, impulsividad o estado de

dnimo, ¢afectan a su hijo o a la vida familiar en las Nada 223D SEEEEE e
siguientes areas?

1.  Salud en general 0 1 2 3
2.  Relaciones con los padres 0 1 2 3
3.  Relaciones con los hermanos 0 1 2 3
4.  Relacién entre el cédnyuge y su pareja 0 1 2 3
5. Amigos y compafieros del nifio 0 1 2 3
6. Lavida social, aceptabilidad por parte de 0 1 2 3

otros

7.  Numero de actividades 0 1 2 3
8.  Escuela, a nivel académico 0 1 2 3
9.  Autoestima del nifio 0 1 2 3
10. Perdida de esperanzas 0 1 2 3
11. Las actividades familiares 0 1 2 3

La habiliad de su hijo para pensar y recordar, éafectan a su hijo o a la vida familiar en las
siguientes areas?

12. Salud en general 0 1 2 3
13. Relaciones con los padres 0 1 2 3
14. Relaciones con los hermanos 0 1 2 3
15. Relacién entre el conyuge y su pareja 0 1 2 3
16. Amigos y compafieros del nifio 0 1 2 3
17. Llavida social, aceptabilidad por parte de 0 1 2 3
otros
18. Numero de actividades 0 1 2 3
19. Escuela, a nivel académico 0 1 2 3
20. Autoestima del nifio 0 1 2 3
21. Perdida de esperanzas 0 1 2 3
22. Las actividades familiares 0 1 2 3

Las limitacions neuroldgicas o fisicas (movimiento, coordinacion, vision u otros problemes),
¢afectan a su hijo o a la vida familiar en las siguientes areas?

23. Salud en general 0 1 2 3
24. Relaciones con los padres 0 1 2 3
25. Relaciones con los hermanos 0 1 2 3
26. Relacion entre el conyuge y su pareja 0 1 2 3
27. Amigosy compafieros del nifio 0 1 2 3
28. La vida social, aceptabilidad por parte de 0 1 2 3
otros
29. Numero de actividades 0 1 2 3
30. Escuela, a nivel académico 0 1 2 3
31. Autoestima del nifio 0 1 2 3
32. Perdida de esperanzas 0 1 2 3
33. Las actividades familiares 0 1 2 3

La epilepsia, éafectan a su hijo o a la vida familiar er
las siguientes dreas?
34. Salud en general 0 1 2 3
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35. Relaciones con los padres 0 1 2
36. Relaciones con los hermanos 0 1 2
37. Relacidn entre el conyuge y su pareja 0 1 2
38. Amigosy compafieros del nifio 0 1 2
39. La vida social, aceptabilidad por parte de 0 1 2
otros
40. Ndmero de actividades 0 1 2
41. Escuela, a nivel académico 0 1 2

Por favor, puntue la ‘calidad de vida general’ de su hijo 1 (pobre) a 6 (excelente):

1 2 3 4 5 6
42. Autoestima del nifio 0
43, Perdida de esperanzas 0 1 2
44. Las actividades familiares 0
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ESCALA DE AUTOEFICACIA (SCSE)

Nos gustaria saber qué grado de confianza siente usted para realizar las siguientes
actividades. Valore su grado de confianza de 0 a 100, donde una confianza de 0%
significa que no se siente capaz de realizarla, y una confianza del 100% significa que
esta seguro de poder hacerla.

Realiza todas las valoraciones en base a lo que podria hacer hoy, en la persona que
eres ahora y no en la persona que solias ser, o la persona que le gustaria ser.

Fuerza fisica CONFIANZA (0 A 100)
1. Levantar un objeto de 5 kilos

2. Levantar un objeto de 30 kilos

3. Levantar un objeto de 50 kilos

0 10 20 30 40 50 60 70 80 20 100
No puedo Puedo hacerlo Si puedo
hacerlo moderadamente hacerlo

¢Qué confianza siente para realizar las siguientes actividades?

CONFIANZA
(0 A 100)

1. Pedir a un amigo o familiar quedarse con el nifio/a durante un dia
porque tiene que ir al médico

2. Pedir a un amigo o familiar quedarse con el nifio/a un dia porque tiene
que hacer un encargo

3. Pedir un favor a un amigo o familiar

4. Pedir a un amigo o familiar quedarse con el nifio/a un dia porque
necesita descansar

5. Pedir a un amigo o familiar quedarse con el nifio/a un dia porque
necesita tiempo para usted

6. Cuando su hijo/a olvida la rutina diaria y le pregunta cudndo comera
después de acabar de comer, qué seguridad tiene de responderle sin
levantar la voz?

7. Cuando usted se enfada porque le hacen la misma pregunta una y otra
vez, équé seguridad tiene de poder calmarse y responder sin levantar la
voz?

8. Cuando se siente criticada, équé seguridad tiene en poder responder si
discutir?

9. Cuando su hijo/a le pide 4 veces la misma cosa, ¢qué seguridad tiene de
responder sin levantar la voz?

10. Cuando se le interrumpe por cuarta vez seguida mientras estd haciendo
de comer o limpiando, équé seguridad tiene de responder sin levantar
la voz?

273



Todos los cuidadores tienen pensamientos negativos sobre su situacion. Algunos
pensamientos pueden ser breves y faciles de deshacerse de ello, y otros pueden quedarse y
ser dificiles de poder quitarselos de la cabeza. Nos gustaria saber qué facilidad tiene para
desactivar algunos de los siguientes pensamientos.

CONFIANZA
(0 A 100)

11. Qué seguridad tiene de poder controlar pensar en los aspectos
desagradables de cuidar a su hijo/a

12. Qué seguridad tiene de poder controlar pensar en lo injusto que es que
tenga que estar en esta situacion

13. Qué seguridad tiene en poder controlar pensar en lo que era su vida antes
de la enfermedad de su hijo

14. Qué seguridad tiene en poder controlar pensar en lo que le falta o las cosas
gue ha tenido que renunciar

15. Qué seguridad tiene en poder controlar pensar en los problemas futuros
que puedan surgir a su hijo/a
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FUNCIONAMIENTO PSICOSOCIAL (BSI)

A continuacion encontrara una lista de problemas y quejas que la gente tiene en ocasiones.
Sefiale la opcién que mejor describa EL MALESTAR que le ha causado cada problema EN EL

ULTIMO MES.
0= nada 1=unpoco 2=moderadamente 3=bastante 4= mucho
Modera-
Nada Un poco damente Bastante Mucho
L . . 0 1 2 3 4
1. Nerviosismo o agitacion interior
0 1 2 3 4
2.  Desmayos o mareo
) 0 1 2 3 4
3.  Dolores en el corazén o en el pecho
) ) ) 0 1 2 3 4
4.  Pensamientos de poner fin a su vida
) ) ) 0 1 2 3 4
5.  Asustarse repentinamente sin razén
) 0 1 2 3 4
6. Sentirse solo/a
. . 0 1 2 3 4
7. Sentirse triste
) 0 1 2 3 4
8.  Sentir desinterés por las cosas
0 1 2 3 4
9. Sentirse temeroso/a
. 0 1 2 3 4
10. Nauseas o transtornos de estomago
. 0 1 2 3 4
11. Problemas para respirar
o . 0 1 2 3 4
12. Adormecimiento u hormigueo en partes
de su cuerpo
) 0 1 2 3 4
13. Sentirse desesperanzado/a sobre el futuro
. - 0 1 2 3 4
14. Sentir debilidad en partes de su cuerpo
) ) 0 1 2 3 4
15. Sentirse tenso/a o nervioso/a
. . 0 1 2 3 4
16. Sentir terror o panico
. L 0 1 2 3 4
17. Sentirse tan inquieto que no puede
permanecer sentado
o o 0 1 2 3 4
18. Sentimientos de inutilidad
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ESCALA DE ESTRES (PSI-SF)

Este cuestionario contiene 36 preguntas. Lee con detenimiento cada una de ellas
centrando la atencidn sobre su hijo y lo que le preocupa de él y de su vida. Por favor,
rodee con un circulo la respuesta que mejor represente su opinion.

Totalmente En No estoy De acuerdo Totalmente
en desacuerdo seguro de acuerdo
desacuerdo

o, 1 2 3 4 5
1. Tengo la sensacion que

no puedo manejar bien
las cosas

2.  Estoy entregando mucho
de mi vida para cubrir las
necesidades de mi hijo/a

3. Mesiento atrapado con
las responsabilidades
como padre/madre

4. Desde que tuve a mi hijo
no he hecho cosas
nuevas y diferentes

5. Desde que tuve a mi hijo
siento que casi nunca
puedo hacer las cosas
que me gustaria hacer

6. No estoy contento/a con
las ultimas compras de
ropa que he hecho para
mi

7. Hay bastantes cosas que
me preocupan acerca de
mi vida

8. Tener a mi hijo ha
causado mas problemas
en mi relacion de pareja
de lo que esperaba

9. Mesiento solo/ay sin
amigos

10. Cuando voy a una fiesta
normalmente creo que
no voy a disfrutar

11. No estoy tan interesado
en la gente como solia
estar acostumbrado/a

12. No disfruto con las cosas
como antes
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13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

Mi hijo rara vez hace
cosas por mi que me
hagan sentirme bien

Siento que mi hijo me
quiere y desea estar
cerca de mi

Mi hijo me sonrie mucho
menos de lo que yo
esperaba

Cuando hago cosas por
mi hijo tengo la
sensacion de que mis
esfuerzos no son muy
apreciados

Cuando mi hijo juega no
se rie a menudo

Mi hijo no aprende tan
rapido como la mayoria
de nifios

Mi hijo parece que no
sonrie tanto como la
mayoria

Mi hijo es incapaz de
hacer tantas cosas como
yo esperaba

Se necesita mucho
tiempo y esfuerzo para
que mi hijo se
acostumbre a cosas
nuevas

Esperaba tener unos
sentimientos mas tiernos
y cercanos de los que
tengo hacia mi hijo, y
esto me duele

Muchas veces mi hijo
hace cosas que me
preocupan porque no
son buenas

Mi hijo tiene rabietas y
grita mas a menudo que
la mayoria
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25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

Totalmente

en En No estoy De
desacuerdo desacuerdo | co0g COLL)
1 2 3 4
Se despierta de mal humor la
mayoria de dias
1 2 3 4
Tiene un humor muy
cambiante y se altera
facilmente
1 2 3 4
Hace cosas que me molestan
mucho
1 2 3 4
Reacciona bruscamente
cuando sucede algo que no le
gusta
1 2 3 4
Se altera facilmente por cosas
pequefias
1 2 3 4
El horario de comidas y suefio
es mas dificil y duro de
establecer de lo que yo
pensaba
1 2 3 4
Hay algunas cosas que hace mi
hijo que me preocupan
bastante
1 2 3 4
Tener a mi hijo ha dado lugar a
mas problemas de lo que yo
esperaba
1 2 3 4

Mi hijo me plantea mas
demandas que la mayoria de
chicos

Totalmente
de acuerdo

5

34. Elija una de las 5 frases que se presentan a continuacién y que mejor refleje su sentimiento
como madre/padre.
Siento que soy:

35.

1.  Muy buena madre/padre
Superior a la media

En la media

Cometo muchos errores

No soy muy buen madre/padre

ukhwn

Elija una de las 5 frases rodeandola con un circulo.
Me he dado cuenta que con mi hijo conseguir hacer algunas cosas es:

1. Mucho mas facil de lo que esperaba
Algo mas facil

Tan duro como esperaba

Algo mas duro

Mucho mds duro

ukhwnN
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36. Elija unade las 5 frases rodeandola con un circulo.
Piense con cuidado y cuente el nimero de cosas que le molestan de su hijo (por ejemplo:
que no escuche, la hiperactividad, los gritos, las interrupciones, la resistencia, los lloriqueos,
etc.,):

la3

4a5

6a7

8a9

Mas de 10

abrwN e

279



ESCALA DE SOBRECARGA (IOFS)

A continuacion encontrara una lista de problemas y quejas que las familias tienen en ocasiones.
Sefale la opcién que mejor describa su situacion actual.

1=cierto 2=algunas veces cierto 3= pocas veces cierto 4= Falso

Algunas  Pocas

Debido a la enfermedad de su hijo.... Cierto Falso
veces veces
1. Debido a la enfermedad de su hijo ! 2 3 4
prescinde de ciertas cosas
2. Debido a la enfermedad de su hijo sus ! 2 3 4
vecinos o conocidos los trata de forma
no deseada
3. Debido a la enfermedad de su hijo, ven 1 2 3 4
con menos frecuencia a la familia o
amigos
4. Después de cuidar a su hijo, no le ! 2 3 4
queda mucho tiempo para el resto de
la familia
. . 1 2 3 4
5. No tiene muchas ganas de salir a causa
de la enfermedad de su hijo
6. No pueden viajar a causa de la ! 2 3 4
enfermedad del hijo
7. Laenfermedad del hijo comporta ! 2 3 4
cambio en los planes familiares
8. Se pregunta si su hijo debe recibir un ! 2 3 4
trato especial o normal, con relacién a
los otros nifios de su edad
. s 1 2 3 4
9. Piensan no tener mas hijos a causa de
la enfermedad
o — 1 2 3 4
10. Nadie entiende la carga que significa
para Ud. la enfermedad del hijo
, 1 2 3 4
11. Desplazarse hasta el hospital le resulta
cansado
12. Lavida familiar gira alrededor de la ! 2 3 4
enfermedad del hijo
. 1 2 3 4
13. Es dificil encontrar a una persona de
confianza para dejarla al cuidado del
hijo
2 3 4

14. Viven dia a dia, y no hace planes para el
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15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

futuro

El cansancio es un problema para Ud
debido a la enfermedad del hijo

Aprender a manejar la enfermedad del
hijo ha hecho que se sienta mejor
consigo mismo/a

Debido a lo que han compartido con
relacién a la enfermedad, son una
familia mas unida

Su marido y Ud. comentan los
problemas de su hijo

Intentan tratar a su hijo como si fuera
una nifio normal

Sus parientes se muestran
comprensivos y serviciales con su hijo

Necesitan ingresos adicionales para
poder cubrir los gastos que ocasion la
enfermedad

La enfermedad del hijo ocasion
problemas econémicos a la familia

Debido a la enfermedad del hijo
pierde/n tiempo de trabajo

Ha/n reducido su horario laboral para
poder cuidar de su hijo
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Apéndice documental

ANEXO 6. Tabla de datos de ingesta caldrica real de los pacientes
estudiados y comparacidn con la calculada por Rieken

Ingesta Ingesta Diferencial
caldrica real caldrica
(kcal) calculada
por Rieken
(kcal)
634 873 -239,00 8,82
646 834 -188,00 12,96
900 1007 -107,00 13,17
816 891 -75,00 8,82
1259 1329 -70,00 7,82
1171 1229 -58,00 11,71
979 923 56,00 8,74
893 832 60,70 11,29
1507 1427 80,00 13,20
1342 1249 93,00 9,42
1244 1127 117,00 5,99
1530 1397 133,00 10,10
1110 964 146,00 14,13
1736 1561 175,00 12,49
1164 975 189,00 4,13
1032 805 227,00 10,69
1329 1094 235,00 13,93
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1295
954
1593
1612
1058
1448
1415
1375
1555
1801
1408
1413
1576
1398
1646
1747
2365
M =1322,08

DE= 358,29

1046 249,00 14,61
636 318,00 3,86
1132 461,00 5,68
1139 473,00 5,92
544 514,00 1,97
925 523,00 11,71
861 554,00 13,07
749 626,00 11,32
914 641,00 13,74
1112 689,00 6,80
707 701,00 9,77
586 827,00 4,34
718 858,00 7,01
446 952,00 4,30
569 1077,00 6,07
591 1156,00 6,07
992 1373,00 15,50

M =949,59 M =34248 M =9,38

DE=270,74 DE=407,96 DE= 3,70
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