
Fibrosis Quística
Aspectos Nutricionales

Dra. Adriana Fernández
Hospital de Niños de La Plata



Sobrevida media 1986-2008



Corey M et al. J Clin Epidemiol 1988;41:583-91Corey M et al. J Clin Epidemiol 1988;41:583-91



Objetivo: Crecimiento Normal

No existen pruebas científicas para 
justificar el crecimiento anormal 

en niños con fibrosis quística

FQ: Nutrición



FEV1 vs. IMC en niños de 5-20 años

Objetivo: Talla genética



FEV1 vs. IMC en adultos de 15-30años



EVALUACIÓN CLÍNICA-FUNCIONAL DE NIÑOS CON FIBROSIS 
QUÍSTICA (FQ) DETECTADOS POR PESQUISA NEONATAL O  POR 

SÍNTOMAS CLÍNICOS: CUATRO AÑOS DE SEGUIMIENTO

20052005 20062006 20072007 20082008
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P 0,18 --0,210,21 96% 0,440,44 --0,280,28 86% 0,12 0,070,07 95% -0,07 0,06 93%93%
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Fibrosis Quística: Nutrición

Dieta libre

Mayor contenido de energía y 
proteínas

Mayor ingesta de sal

Suplementos con vitaminas 
liposolubles (A,D,E y K)

Remplazo enzimático

Intervenciones nutricionales (conducta, 
suplementación, soporte nutricional)







FIBROSIS QUÍSTICA



Insuficiencia PancreInsuficiencia Pancreáática en FQtica en FQ

GENOTIPO IP (%) SP (%)

∆F508/ ∆F508 99 1

∆F508/otra 70 30

Otra/otra 34 66

CFQLP, 2003.



Score de pacientes con Insuficiencia 
pancreática con mutación conocida



Consensus ReportConsensus Report--Enzyme DosingEnzyme Dosing

CF Foundation (US) and FDACF Foundation (US) and FDA

Lactantes                                2000Lactantes                                2000--4000 UI Lipasa/120ml4000 UI Lipasa/120ml
FFóórmula o leche maternarmula o leche materna

NiNiñños os < 4 a< 4 añños                       1000 UI Lipasa/Kg/comidaos                       1000 UI Lipasa/Kg/comida

NiNiñños > 4 aos > 4 añños/adultos             500 UI Lipasa/Kg/comidaos/adultos             500 UI Lipasa/Kg/comida
no superarno superar 2500 UI2500 UI

NO SUPERAR  10.000 UI/Kg./LIPASANO SUPERAR  10.000 UI/Kg./LIPASA



Comercializadas en 1931 antes de la creación de la FDA (sin 
comprobación de seguridad y eficacia)

Las microcápsulas con cubierta entérica nunca fueron aprobadas

En los 90’ por aparición de casos con colonopatía fibrosante se 
reevaluó su eficacia y seguridad

En el 2004 FDA lanza una guía para que en 4 años los fabricantes 
aseguren eficacia y seguridad del producto

Terapia EnzimTerapia Enzimááticatica



En la actualidad sólo tres productos fueron aprobados 
bajo las nuevas exigencias del la FDA, otros se 

encuentran cumplimentando los requisitos.

Creon® (Abbott Products, Inc.)
Zenpep® (Eurand Pharmaceuticals)
Pancreaze® (Johnson & Johnson)

Abril 2010

Terapia EnzimTerapia Enzimááticatica



Fibrosis quística
Secreción pancreática endocrina 

PS= suficiente pancrePS= suficiente pancreááticotico
D= diabetes D= diabetes 

** P P <0.001 vs. control<0.001 vs. control
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Moran A, et al. J Pediatr. 1991.
.



Diabetes relacionada 
a Fibrosis Quística

2% de niños, 19% de adolescentes, 40% de los adultos, no 
asociada a obesidad, asociada con mal pronóstico.

D-FQ y DII compartirían orígenes genéticos similares.

Causada primariamente por insuficiente secreción insulínica, 
con resistencia insulínica fluctuante

Factores de riesgo: 

hermano con D-FQ, sexo femenino 
adolescencia/adultez,                            
IP o dos mutaciones graves,              
baja FP, bajo IMC,                                
trat. prolongado con glucocorticoides, 
enf. hepàtica asociada 

Asociada a:

pérdida de peso,  
catabolismo proteico,      
caída de la FP,                    
aumento de la mortalidad           



Prevalencia de diabetes en pacientes con FQ





Diabetes relacionada 
a Fibrosis Quística

Screening:
El test recomendado es la POTG comenzando a los 10 años.    

Dosar glucemia en ayuno y post-prandial durante las primeras 48hs de enf. 
aguda o trat. con glucocorticoides sistémico.       

Dosar glucemias en la mitad y en el final de la NE cuando se inicia. 

Chequear pacientes pre y durante el embarzo (2do y 3er trimestre).

Realizar sreening en pacientes candidatos a Tx.

No se recomienda el uso de A1C como test de screening



Tolerancia a la glucosa en
Fibrosis Quística

.
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Diabetes relacionada 
a Fibrosis Quística



Diabetes relacionada 
a Fibrosis Quística

Tratamiento:
Derivación a un equipo especializado

Insulina: tratamiento de elección 

No diferenciar entre D-FQ con o sin hiperglucemia de ayuno





Morbilidades vs. Edad

Enf. OseaEnf. Osea DiabetesDiabetes DepresiDepresióónn

Fibrosis Quística



ENFERMEDAD ÓSEA EN FIBROSIS QUÍSTICA



Reduced Bone in CFTR -/- mice
Haston et al AJRCCM 2007



Insuficiencia

Pancreática

Inflamación Actividad

física

dieta

Esteroides

Def. Vit K

y Vit D

Sol Adherencia

Disminución 
de la masa 
muscular

Retraso puberal

ENFERMEDAD ÓSEA ENFIBROSIS QUÍSTICA



Aris et al, Ann Intern Med, 1998

Osteoporosis en FQ



Enfermedad  Osea Enfermedad  Osea 

Fracturas
Stephenson et al, 2006
Latzin et al, 2005
Elkin et al, 2001 
Aris et al 1998

Cifosis
Aris et al, 2001
Henderson et al, 1994

Dolor Lunbar
Rose et al, 1987

Muerte Latzin et al, 2005
Yen et al, 2002

Posible exclusión para TX



ENFERMEDAD OSEA  EN FQENFERMEDAD OSEA  EN FQ



Z Score > -1.0
(Normal)

-1.0 > Z Score -2.0
(Riesgo)

Z Score < -2.0 + 
HC: fractura

(Osteoporosis)

Repetir DXA 
cada 5 años

DXA anualRepetir 
DXA cada 2 

años

Maximizar 
nutritión:
-Dieta que incluya    
Vitamina D, K, y 
calcio.
- Suplementos de 
calcio si la ingesta 
no es adecuada
-Suplemento de 
Vitamina D con 
niveles <30ng/ml
-Objetivo IMC 
>50%
Estimular 

ejercicio 
adecuado para la 
edad y exposición 
solar.

Vitamina D 
>30ng/ml

Maximizar 
nutrición +  
Suplementos de 
Calcio 
(1200mg/d)
Estimular 

ejercicio 
adecuado para 
la edad y 
exposición solar.

Vitamina D 
<30ng/ml

Suplementar 
Vitamin D.

Maximizar
nutrición +  
Suplementos de 
Calcio 
(1200mg/d)

Estimular 
ejercicio 
adecuado para 
la edad y 
exposición 
solar.

Vitamina D 
>30ng/ml
Maximizar 
nutrición +  
Suplementos de 
Calcio 
(1200mg/d)
Estimular 
ejercicio 
adecuado para 
la edad y 
exposición 

solar.
Considerar 

Bis-
fosfphonatos

Vitamin D 
<30ng/ml
Maximizar 
nutrición +  
Suplementos de 
Calcio 
(1200mg/d)
Estimular 
ejercicio 
adecuado para 
la edad y 
exposición solar.
Considerar Bis-
fosfphonatos

FQ: Enfermedad ósea, algoritmo de diagnóstico y tratamiento



Metabolismo de Ácidos Grasos
Suplementación de ácidos grasos ω-3



Metabolismo de Ácidos Grasos



Deficiencia de ácidos grasos esenciales en eritrocitos y 
mucosa nasal en niños con fibrosis quística

D’Alessandro V, Fernández A, Marín M, Pediatric Pulmonol. 2010. 







Linoleic acid supplementation results in 
increased arachidonic acid and eicosanoid 
production in CF airway cells and 
in cftr−/−transgenic mice, 

Zaman MM Am J Physiol Lung Cell Mol Physiol November 2010 299:L599-L606.

El aumento de los niveles de ácido linoleico 
en pacientes con fibrosis quística produjo 

aumento de los niveles de ácido 
araquídónico y de los mediadores 

proinflamatorios. 



Suplementación de ácidos grasos ω-3

10 estudios en alrededor de 150 pacientes fueron realizados:

Se utilizaron diferentes compuestos, diferentes dosis de DHA y/o EPA

Un estudio utilizó emulsiones lipídicas con ω-3 observando disminución 
del glutatión.

Seis estudios no demostraron mejorías en la FP.

Se demostró aumento en los niveles de DHA y EPA

No existen actualmente recomendaciones dietéticas precisas.





Pacientes con Fibrosis Quística 1986-2008

Pediátricos

Adultos



FIBROSIS QUÍSTICA


