Nutricion y desarrollo en ninos
con deterioro neuroldégico
Evidencia clinica en paralisis cerepral

TN

“

.

1\ e

0

\Q‘ S "

!

“Pediatrics



Indice de Contenidos

Discapacidades neurologicas en ninos

Paralisis cerebral (PC)

Prevalencia de paralisis cerebral
Fisiopatologia de la pardlisis cerebral
Tasas de supervivencia de PC en ninos
Clasificacion de pardlisis cerebral
Sistema de clasificacion de la funcion motora gruesa (GMFCS)
Gravedad de la PC y su relacion con la dificultad de alimentacion

m Reqguerimientos nutricionales en paralisis cerebral

3.1 Energia

3.2 Proteinas

3.3 Micronutrientes
3.4 Hidratacion
3.5 Resumen

m Consecuencias de la desnutricion en PC

4.1 Reflujo gastroesofagico (GOR)
4.2 Nauseas

4.3 Estrefimiento

4.4 Salud 6sea

4.5 Complicaciones respiratorias
4.6 Uso de los recursos sanitarios

m Soporte nutricional

m Beneficios de la nutricion enteral por sonda
en NiNos con deterioro Neurologico

Referencias

©O© N O o o o O

10

10
10
10
11
11

12

12
13
13
14
15
15

16

17

21



Una discapacidad neuroldgica es una enfermedad congénita o adquirida a largo plazo asociada con
limitaciones funcionales que se atribuyen a un trastorno del cerebro y/o del sistema neuromuscular.
Estas incluyen:

e Paralisis cerebral.

e Trastorno del espectro autista.

e Epilepsia.

e Distrofia muscular de Duchenne.

Tales situaciones clinicas pueden conducir a convulsiones e hipotonia muscular (fuerza muscu-
lar reducida), que pueden afectar a la capacidad del nifo para comer. De hecho, hasta un 40%
de los ninos con discapacidades neuroldgicas sufren disfuncion oral motora'. Esta disfuncion pue-
de conducir a dificultades en la alimentacion, tales como:

e Cierre incompleto de los labios.

e Babeo excesivo (y pérdida de liquidos).
¢ Reducida lateralizacion de la lengua.

¢ Deglucion descoordinada.

e Asfixia.

e Jos.

La tabla 1 incluye un resumen de algunas de las enfermedades neuroldgicas cronicas que suelen
estar relacionadas con la disfuncion oral motora y de la deglucion.

TABLA 1. ENFERMEDADES NEUROLOGICAS CRONICAS EN NINOS QUE PUEDEN
ASOCIARSE A DISFUNCION ORAL MOTORA Y/O PROBLEMAS DE LA DEGLUCION

(ADAPTADO DE SULLIVAN, 2009).

Trastornos estaticos
e Pardlisis cerebral
Sindrome de Riley-Day
Malformacion de Arnold Chiari
Kernicterus (encefalopatia bilirrubinica o ictericia nuclear)
Sindrome de Moebius
Trastornos genéticos

Trastornos progresivos
e Tumores cerebrales o intracraneales
Enfermedades degenerativas (i.e. enfermedades de almacenamiento lisosémico)
Esclerosis multiple
Esclerosis lateral amiotrofica
Atrofia muscular espinal (AME 6 SMA del inglés)
Siringobulbia



La ineficiencia de la masticacion y la deglucion en los nifios afectados puede tener profundos
efectos en el nino y su(s) cuidador(es). Una deglucion descoordinada puede conducir, entre otras
cosas, a la aspiracion, reflujo gastroesofagico e infecciones respiratorias recurrentes. Las horas
de la comida a menudo suelen prolongarse haciendo que los padres pasen de 3 a 5 horas
alimentando a su hijo en comparacion con las 0,8 horas que les lleva a los ninos sin discapacidades
neurologicas. El resultado final de esto es la desnutricion, que es el factor de riesgo mas importan-
te del retraso del crecimiento?. De hecho, se ha observado que entre el 13-52% de los nifios con
discapacidad sufren desnutricion, de los que el 90% tienen una altura inferior al percentil 10 para
los ninos neurotipicos®®.

FIGURA 1. PROBLEMAS MAS FRECUENTES EN NINOS CON PARALISIS CEREBRAL

Y SU INFLUENCIA EN LA NUTRICION (ADAPTADO DE FUNG ET AL. 2002)
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Adaptado de Fung et al. J Am Diet Assoc 2002;102:361-73
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2.1 Prevalencia de paralisis cerebral

La pardlisis cerebral (PC) es una de las enfermedades neuroldgicas mas prevalentes en la edad
pediatrica, estando presente en aproximadamente en 2,0-3,5 de cada 1.000 recién nacidos vi-
vos®’. El riesgo de PC es elevado en lactantes prematuros y muy prematuros, asi como en los de
bajo peso al nacer y los recién nacidos a término de partos gemelares”'°, pero la prevalencia se
ha mantenido estable durante las Ultimas cuatro décadas, a pesar de las mejoras en la atencion
meédica®. El riesgo de PC es mas de 70 veces superior entre los bebés que pesan <1500 g al
nacer en comparacion con los que pesan >2.500 g’. Sin embargo, la PC se considera particu-
larmente comun en los ninos nacidos antes de las 28 semanas de gestacion, en los que la pre-
valencia aumenta aproximadamente el 10%"". Por otra parte, se cree que la prevalencia de la PC
es mayor en los paises en desarrollo, ya que en un estudio realizado en Turquia se observa que 4,4
de cada 1.000 nifios de entre 2 y 16 anos de edad sufren de paralisis cerebral™.

2.2 Fisiopatologia de la paralisis cerebral

Los estudios de neuroimagen indican que las alteraciones cerebrales estan presentes en alre-
dedor del 70-90% de los nifos con pardlisis cerebral, incluyendo el dano a la sustancia blan-
ca, encefalopatia neonatal y una variedad de trastornos adquiridos después del parto'.
Las lesiones en la materia blanca, que afectan a las partes del cerebro responsables de la transmi-
sion de senales a los centros inferiores del cerebro, estan presentes hasta en el 20% de los nifos
con pardlisis cerebral, o que representa la patologia mas frecuente, sobre todo en los nifios con
paralisis cerebral que tuvieron muy bajo peso al nacer's.

Aproximadamente el 30% de los nifos con pardlisis cerebral tienen un déficit intelectual grave que se
acompana a menudo de alteraciones cognitivas y sensoriales, epilepsia y deficiencias nutricionales,
con desnutricion en sus dos formas, por exceso y por defecto” 14, Como consecuencia, la paralisis
cerebral puede tener un impacto significativo en el funcionamiento familiar y los costes sanitarios.

2.3 Tasas de supervivencia de ninos con paralisis cerebral

Las tasas de supervivencia para los nifos con formas leves de la PC son relativamente altos,
pero el riesgo de mortalidad se incrementa proporcionalmente con la severidad de los grados de
discapacidad™. La PC leve no afecta significativamente la supervivencia, pues se ha observado
que hasta un 99% de los nifos que no tienen discapacidades funcionales sobreviven a la edad de
20 anos'™. Por el contrario, un diagndstico de PC de grado V en el Sistema de Clasificacion de
la funcion Motora Gruesa (GMFCS) es un importante indicador de mortalidad, y los nifos con dis-
capacidades motoras, cognitivas y visuales graves tienen menos del 40% de posibilidades de llegar
a la edad de 20 anos (ver Figura 2)'®'". Las tasas de supervivencia mas bajas también se asocian
con un peso al nacer significativamente menor (<2.500 g) y una edad gestacional inferior a 37 se-
manas'’.



FIGURA 2. LAS TASAS DE SUPERVIVENCIA DISMINUYEN PROPORCIONALMENTE CON LA
EDAD EN LOS NINOS CON DISCAPACIDADES MOTORAS GRAVES (ADAPTADO DE HUTTON

Y PHAROAH 2006)®.
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Por otra parte, un estudio de 545 nifios con paralisis cerebral en los EE.UU. encontré que el riesgo
de las situaciones clinicas mas graves y de mortalidad fue significativamente mayor en los ninos
Cuyo peso para la edad estuvo por debajo del percentil 20 para los niflos neurotipicos, y estos ries-
gos se agravaron aun mas con mayores puntuaciones GMFCS'8,



2.4 Clasificacion de paralisis cerebral

Es dificil clasificar la pardlisis cerebral porque es una enfermedad heterogénea que se manifies-
ta como un grupo de trastornos muy variables mas que por una sola condiciéon. Sin embargo,
clasificar la PC es esencial para comprender el grado de deterioro individual y los requerimientos
personalizados de cuidado. Por lo tanto, los sistemas de clasificacion clinicos definen tipicamente
la PC por el grado de deterioro motor y las anomalias posturales resultantes de las alteraciones
alteraciones a nivel neurologico (Tabla 2).

TABLA 2. SISTEMAS COMUNMENTE UTILIZADOS EN LA CLASIFICACION DE PARALISIS

CEREBRAL (ADAPTADO DE LA ORGANIZACION DE PARALISIS CEREBRAL, 2014)™.

Sistemas de clasificacion ¢{Qué es?

Gravedad de las limitaciones de e Descripciones amplias (i.e. leve, moderada, grave)

movilidad e Tiende a carecer de un conjunto especifico de criterios

Topografia del trastorno e Lista de definiciones para indicar las partes del cuerpo afectadas (i.e.

monoplejia, diplejia, hemiplejia, cuadriplejia)

Tipo de trastorno motor e Lista de términos para describir el tono muscular
e Esta el cuerpo rigido (espastico), suelto (hipotdnica) o muestra un con-
trol motor anormal (atetoide, ataxico, disténico)?

El “Sistema de Clasificacion de la e Los niveles miden la capacidad y la limitacién del deterioro en una es-
Funcién Motora Gruesa” (GMFCS) cala de 5 puntos (véase mas adelante)

2.4.1 Sistema de Clasificacion de la Funcion Motora Gruesa (GMFCS)

El GMFCS es un sistema de clasificacion de 5 niveles estandarizado que se utiliza habitualmente
para evaluar la funcion motora de los nifos con pardlisis cerebral, y es muy utilizado en estu-
dios clinicos como método de clasificacion de los nifos con pardlisis cerebral, sobre todo en la
investigacion de la influencia de una intervencion sobre los resultados motores a largo plazo®.
La siguiente tabla 3, es un ejemplo de como GMFCS evalla a nifos de 6-12 afos de edad.
Las diferentes medidas de evaluacion también estan disponibles para nifos <2, 2-4 y 4-6 anos
de edad?'.



TABLA 3. LOS CINCO NIVELES DEL SISTEMA DE CLASIFICACION DE LA FUNCION MOTORA

GRUESA (ADAPTADO DE PALISANO ET AL. 1997)?
Nivel Descripcion de la funcion motora gruesa esperada

| e | 0s niNos caminan en espacios interiores y exteriores y su- 3
ben escaleras sin limitaciones. ) J
e | os ninos realizan las actividades motoras gruesas, pueden i

correr y saltar. ¥ & _

e Estan reducidos la coordinacion y el equilibrio en velocidad.

Il e | 0s niNos caminan en espacios interiores y exteriores y su-
ben escaleras sujetandose a la barandilla.

e Tiene limitaciones cuando camina sobre superficies irregu-
lares o inclinadas y cuando anda entre mucha gente o en
espacios reducidos.

e | 0s ninos tienen, como mucho, solamente una capacidad
minima para llevar a cabo funciones motoras gruesas como
correr y saltar.

1] e | 0s ninos caminan en interiores o al aire libre en una super-
ficie plana con un aparato para movilidad asistida.

e Pueden subir escaleras sujetandose a la barandilla.

e Dependiendo de la funcion del miembro superior, los nifos
empujan la silla de ruedas de manera manual o les llevan
(empujados por otra persona) cuando se trasladan en dis-
tancias largas o al aire libre en un terreno desigual.

\% e | 0s ninos pueden mantener los niveles de funcion que ha-
yan adquirido antes de los 6 anos, o depender mas de la

. . . " o
silla de ruedas en casa, el colegio y en la comunidad. Dy &
e | 0s nifios pueden conseguir moverse por si mismos cuan- 3 ; T\
do utilizan una silla de ruedas eléctrica.
V e | os impedimentos fisicos limitan el control voluntario de los
movimientos vy la capacidad de mantener la cabeza y el
tronco en posturas antigravitatorias.
e Todas las areas de la funcion motora estan limitadas.
e Las limitaciones funcionales para sentarse y estar de pie
no se compensan completamente con el uso de equipos g i
, . e
adaptados y la ayuda de la tecnologia. Oc’\'. Do"

e | 0s ninos no tienen medios para moverse de manera inde-
pendiente y tienen que ser transportados (empujados por
otra persona).

e Algunos ninos logran moverse por si mismos mediante una
silla de ruedas eléctrica con adaptaciones especiales.



2.5 La gravedad de la PC y su relacion con la dificultad de la alimentacion

En un estudio noruego en el que se evalud a un grupo de 661 nifos nacidos con PC se observd que®:

® 94% de los nifos con GMFCS de nivel | o Il eran independientes.
* 21% de los nifos con GMFCS de nivel lll necesitaban asistencia parcial.
® 26% de los ninos con GMFCS de nivel IV o V eran totalmente dependientes de ayuda.

Un porcentaje muy pequeno de nifios con PC y niveles del GMFCS |, I o lIl necesitaron alimentacion
por sonda total o parcial (0-5%), pero de los ninos con GMFCS de nivel IV/V?2;

* 11% necesitaron alimentacion por sonda parcial.
® 31% necesitaron alimentacion por sonda total.

Del mismo modo, dos estudios estadounidenses encontraron que los ninos con nivel GMFCS V
tendian a ser los mas vulnerables y en riesgo de desnutricion, lo que sugiere que la intervencion/
apoyo nutricional agresivo puede ser necesario desde el principio®*?4, Esto se correlaciond con el
hallazgo de que los ninos con el nivel GMFCS V fueron mas propensos a ser alimentados por via
enteral®*,

El Oxford Feeding Study (Estudio de nutricion de Oxford), intentd evaluar los aspectos nutricionales
en un grupo de 271 ninos con discapacidades neuroldgicas (incluyendo 261 ninos con PC) de en-
tre 4-13 anos de edad, encontrando que el 89% de los ninos necesitd ayuda con la alimentacion,
el 56% experimentd asfixia con la comida, y en el 28% de los nifios se registraron tiempos de ali-
mentacion =3 horas al dia. A pesar de esto, el 64% nunca habia sido evaluado nutricionalmente,
el 38% presentaba bajo peso y sélo el 8% habia recibido suplementos nutricionales o alimentacion
enteral®®. Otro estudio transversal realizado en Brasil también encontrd que el 41% vy el 13% de
los 90 ninos de edad 4-6 anos con hemiplejia o cuadriplejia mostraban problemas para masticar y
deglutir, respectivamente®.
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3. Requerimientos nutricionales
en paralisis cerebral

3.1 Energia

Las habilidades fuincionales del nifo influyen en sus necesidades energéticas, siendo los pacientes
no ambulatorios los que tienen el menor gasto total de energia, y por lo tanto menores necesidades
de energia que los ninos con mayor actividad?®’. Por ejemplo, en una reciente revision de en la que
se compararon a 32 ninos con PC frente a 16 ninos con grado de desarrollo tipico entre 2,9 y 4,4
anos de edad sugirid que los requerimientos de energia para ninos con paralisis cerebral que estan
parcialmente hospitalizados 0 que son no ambulantes, son aproximadamente el 70-80% de los
requerimientos para los ninos sin neurodiscapacidades?.

Ademas, un estudio de 54 ninos con discapacidades motoras (59% con PC) mostrd que el 57% re-
cibian menos del 80% de la ingesta caldrica diaria recomendada, siendo el consumo medio de sélo
el 76% de lo recomendado. Por otra parte, una baja ingesta caldrica se correlaciond con los niflos
con menor estatura y peso, ademas de presentar limitaciones motrices mas graves que aquellos con
una ingesta adecuada de energia®. Este estudio también destaca la necesidad de que se evalien y
ajusten individualmente los requerimientos de energia segun los objetivos nutricionales de cada nifo.

3.2 Proteinas

Se necesita una ingesta adecuada de proteinas tanto para construir y reparar tejido como para
asegurar el adecuado crecimiento y desarrollo. Actualmente, no hay evidencia para sugerir que las
necesidades proteicas son diferentes para los nifos neurotipicos y los nifos con paralisis cerebral,
pero un aporte adicional de proteina puede ser necesario para ayudar a la recuperacion del creci-
miento de ninos con pardlisis cerebral que estan gravemente desnutridos®.

3.3 Micronutrientes

En relacion con la ingesta de micronutrientes, un estudio comparativo en el que se analizo los niveles
de vitaminas y minerales en 16 nifos con paralisis cerebral, asi como en sus respectivos hermanos,
mostrd que los ninos con PC tuvieron una baja ingesta de vitaminas Ay y K, biotina, acido folico y
cobre®!. Del mismo modo, un estudio exploratorio en 20 nifos no ambulatorios con pardlisis cerebral
alimentados por via enteral, con edades entre 2-17 anos, encontrd que el 60% de los que tenian un
aporte adecuado de liquidos tenia muy bajos niveles de sodio en orina (<20 mmol/L), mientras que un
nino tuvo deficiencia de fosforo, lo que indica que los niveles de sodio (y posiblemente fésforo) deben
controlarse y mantenerse en 1os nifos con paralisis cerebral®?, También se ha observado en ninos con
pardlisis cerebral una baja ingesta de micronutrientes y bajas concentraciones séricas de los mismos,
especialmente respecto al hierro, acido félico, niacina, calcio y vitaminas D y E®.



3.4 Hidratacion

Entre los nifios con paralisis cerebral, el babeo es un problema comun, que puede ser muy molesto para
el nino y aumentar el riesgo de deshidratacion®t. Por ejemplo, un estudio transversal evaluo el estado de
hidratacion de nifos entre 2-17 anos de edad con pardlisis cerebral grave alimentados por via enteral,
observando en muestras de orina que el 38% presentaba deshidratacion (concentraciones de osmola-
lidad de la orina >600 mmol/kg)®.

La paralisis cerebral y una deficiente funcion oral motora (babeo debido al inadecuado cierre de
labios y a la disfuncion en la deglucion) parecen ser factores de riesgo de deshidratacion®®, Por lo
tanto, debe realizarse un seguimiento regular del estado de hidratacion de los ninos con paralisis
cerebral, especialmente si la funcion oral motora es deficiente®*¢, Ademas niveles reducidos de
ingesta de liquidos podrian aumentar el riesgo de estrefimiento en los ninos con paralisis cerebral®’.

TABLA 4 . REQUERIMIENTOS DE LiQUIDOS PARA NINOS BASADOS EN EL PESO Y EDAD

Peso (kg) ¢Qué es?
2-8 150 ml/kg/dia
6-10 120 ml/kg/dia
11-20 1000 + 50ml/kg para los siguientes 10 Kg/dia
+ 20 1500 + 25ml/kg para los siguientes kg hasta 2500 ml/dia
Edad Valor_es_ dietéticos d’e referencia-’
Requerimientos de fluidos (ml/kg/dia)
0-6 meses 150
7-12 meses 120
1-3 anos 90
4-6 anos 80
7-10 anos 60
11-14 anos 50
15-18 anos 40

Tomado de Shaw V et al. Clinical pediatric Dietetics. Oxford: Blackwell Publishing, 2007. pp-566-87
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3.5 Resumen

Existe un riesgo significativo de que ninos con paralisis cerebral sufran desnutricion, especialmente
si su PC esta acompanada de dificultad para tragar (disfuncidn orofaringea) o de deterioro grave de
la motricidad gruesa®*®8, Por eso es importante que cualquier posible dificultad en la alimentacion
se identifique de manera temprana, ya que no solo puede afectar el estado nutricional, sino también
a la salud del nifo, su grado de interaccion social, su comportamiento y desarrollo®.

Evaluar individualmente las necesidades de energia y proteinas de cada nifio proporciona un punto
de partida util, pero se necesita una evaluacion y seguimiento regulares para asegurar que cada
nino esta recibiendo la nutricion adecuada para apoyar el crecimiento optimo, evitando la desnutri-
cion por defecto o por exceso®® Aunque para paralisis cerebral no se han publicado recomendacio-
nes especificas con respecto a la ingesta de micronutrientes, el estado de micronutrientes de cada
nino debe evaluarse en caso de desnutricion para optimizar sus funciones?*.



4. Consecuencias de la desnutricion
en paralisis cerebral

Los ninos con pardlisis cerebral podrian estar en riesgo de desnutricion por defecto o por exceso, lo
que puede contribuir a una serie de problemas de salud adicionales?®. Los niflos con los niveles mas
graves de disfuncion motora, como la tetraplejia espastica, tienen mas probabilidades de presentar
problemas de deglucion que aquellos con condiciones otoras menos graves; esto puede aumentar
el riesgo de desnutricion, aspiracion y deshidratacion. Por otra parte, las dificultades en la alimen-
tacion a menudo producen la prolongacion de la duracion de las comidas que resultan estresantes
tanto para el nino como para el cuidador!.

El estudio de nutricion de Oxford [Oxford Feeding Study] fue uno de los primeros estudios realizado
para identificar el riesgo de déficit nutricional en ninos con pardlisis cerebral. Este estudio investigd
la nutricion en poblacion pediatrica con deterioro neurolégico, donde los nifios con paralisis cerebral
supusieron el 90% de la poblacion del estudio, y se identificd un déficit significativo en el consumo
medio de energia*?. En particular, aproximadamente el 80% de los ninos con discapacidades neuro-
|6gicas recibe normalmente una ingesta energética menor que la diaria recomendada para un nifo
neurotipico*.

Un estudio transversal mas reciente de 447 nifos con paralisis cerebral, que utilizd datos antro-
pométricos para evaluar el estado nutricional, observd que el 8,3% de los ninos tenian bajo peso,
mientras que el 9,5% presentaba sobrepeso. En las ninas, las cifras fueron de 19% y 0,5%, res-
pectivamente®. Del mismo modo, un estudio noruego de 132 ninos con pardlisis cerebral, que
dependian totalmente de ayuda durante la alimentacion observd que sdlo el 63% tenia un indice de
masa corporal (IMC) normal, mientras que el 7% tenia un IMC <16 kg/m?y 16% se clasific6 como
sobrepeso u obesidad. Se concluyd que los problemas de alimentacion y la introduccion tardia de
las sondas de gastrostomia fueron las posibles causas de la desnutricion?2,

Estos resultados demuestran la importancia de las evaluaciones individializadas tanto antropomeétri-
cas, nutricionales y de alimentacion, en el manejo de los nifos con paralisis cerebral*.

4.1 Reflujo gastroesofagico (RGE)

Entre el 15-75% de los nifos con paralisis cerebral sufren reflujo gastroesofagico (RGE), manifes-
tandose con el retorno desde el estomago al eséfago de la comida junto con acidos y pepsina,
aunque algunos individuos pueden presentar reflujo silencioso. El reflujo gastroesofagico puede ser
resultado de la mala motilidad gastrointestinal, sobre todo si el esfinter gastroesofagico inferior del
nifo con paralisis cerebral es débil o no funcionante?.

13
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El RGE frecuente puede llegar a derivar en en la enfermedad por reflujo gastroesdofagico (ERGE).
Esta se asocia a menudo con las Ulceras de la mucosa y estenosis del eséfago debido al reflujo,
pero la incapacidad de los ninos con pardlisis cerebral para comunicar su principal sintoma, el dolor,
hace que los sintomas puedan manifestarse como una aversion a la comida, evitar los alimentos,
llanto o irritabilidad croénica. En los casos mas raros, la ERGE puede manifestarse con movimientos
distonicos de la cabeza y el cuello. Sin embargo, en mas del 80% de los casos, los nifos con pa-
ralisis cerebral y ERGE sufren vomitos recurrentes®.

Ademas, existe una relacion bien reconocida entre la ERGE y aspiracion en nifos con pardlisis ce-
rebral debido al ineficaz mecanismo de la tos y a la reserva pulmonar. Esto por tanto, en los niflos
con CP aumenta el riesgo de sufrir infecciones respiratorias®.

4.2 Nauseas

Las nauseas suelen ocurrir antes de los vomitos y deben distinguirse de los vomitos que se pueden
observar asociados al ERGE®. Los nifios con paralisis cerebral pueden tener un reflejo del vomito hiper-
sensible o una falta de la inhibicion fisioldgica que normalmente previene los vomitos, y es mucho mas
fuerte que el vomito relativamente sin esfuerzo asociado a RGE®. Las nauseas (arcadas) también estan
precedidas por salivacion, taquicardia, vasoconstriccion periférica y nauseas®.

4.3 Estrenimiento

El estrenimiento puede estar presente en mas de la mitad de la poblacion de ninos con discapacida-
des como consecuencia de factores tales como la inmovilidad prolongada, anomalias esqueléticas,
espasmo extensor e hipotonia generalizada*". Ademas, los factores dietéticos relacionados con
dificultades de alimentacion asociadas a la PC, como un cierre incompleto de los labios, derrame
excesivo y la mala colocacion de la cabeza pueden hacer que los nifos se deshidraten o reciban
una dieta baja en fibra o en liquidos que contribuye al riesgo de estrefiimiento®”454¢, Por ejemplo, un
estudio trasversal con 152 nifos con pardlisis cerebral (edad media de 9 anos y 6 meses) observd
que*:

e 57% estaban estrenidos
e 55% usaban laxantes
* 27% experimentaron sintomas de estrenimiento

A pesar de que no se demostrd en este estudio la relacion de causalidad entre la nutricion y el estreni-
miento en los ninos con pardlisis cerebral, se observd que la ingesta diaria de agua vy fibra estuvieron al
87% y 53% respectivamente de las cantidades requeridas, lo cual es consistente con la afirmacion de
que los factores dietéticos, entre los que se incluyen dietas de bajo contenido en fibra y a base de fluidos
contribuyen al estrefiimiento en los ninos con paralisis cerebral®’.



4.4 Salud 6sea

Las fracturas dseas son un problema comun en los nifios con paralisis cerebral, especialmente en
los ninos que no pueden caminar, ya que entre el 12-26% de los ninos con paralisis cerebral pre-
sentan un historial de fracturas, sobre todo del fémur distal*®-*°, El riesgo de fractura aumenta con
la edad y los estudios han demostrado que la densidad mineral ésea (DMO) se correlaciona nega-
tivamente con el nivel de GMFCS, habiéndose observado peor DMO en ninos con GMFCS de nivel
/485051 - Ademas, se ha asociado retraso en el crecimiento con un aumento de hasta 4 veces del
riesgo de fracturas con y sin traumatismo en los nifos con niveles GMFCS IV ¢ V*°. Sin embargo,
en un estudio epidemioldgico retrospectivo realizado con 536 nifos, la colocacion de una sonda de
gastrostomia redujo el riesgo de fracturas por traumatismo leve o moderado en un 90%%%.

Si bien es dificil medir con precision la DMO en nifios con paralisis cerebral, de media, su DMO fe-
moral es 0,92 desviaciones estandar menor que los ninos neurotipicos, y la columna vertebral lum-
bar 0,80 desviaciones estandar inferiores®?. Ademas, una baja DMO (puntuacion z >2 desviaciones
estandar por debajo de la media neurotipica) es casi universal en los ninos con paralisis cerebral
con mas de 9 anos de edad si tienen un nivel IV 6 V de GMFCS*8. Una baja DMO en los nifios con
paralisis cerebral también se correlaciona con una mayor gravedad de la enfermedad, dificultades
en la alimentacion y mal estado nutricional, sobre todo si tienen una ingesta inadecuada de calcio®.

Sin embargo, debe tenerse en cuenta que realizar ejercicios con pesas tiene un papel importante
para aumentar la densidad &sea, pero esta actividad no suele incluirse en la rutina diaria de los
ninos con paralisis cerebral con nivel IV ¢ V de GMFCS®2. Ademas, otros factores de riesgo para la
osteoporosis en ninos con pardlisis cerebral cerebral que se han identificado*.

e Peso: puntuacion z

e Retraso del crecimiento y deficiente estado nutricional

e Escasa exposicion solar

e Bajos niveles de vitamina D

e Baja ingesta de calcio

e Medicamentos que interfieren con el metabolismo de la vitamina D
e Deficiencia de la hormona de crecimiento

Se ha observado que los suplementos de vitamina D y de calcio aumentan la DMO en nifios con DMO
entre 4-24%, pero ningun estudio ha examinado si esto se traduce en tasas de fracturas menores®.

15



16

4.5 Complicaciones respiratorias

Los nifos con discapacidades neurologicas tienen mayor riesgo de complicaciones respiratorias
que a su vez estan asociadas a su patologia neuroldgica y anatémica subyacente®®. Por ejemplo,
un sub-estudio del estudio de nutricion de Oxford encontré que el 63% de los ninos con paralisis
cerebral y deglucion insegura fueron diagnosticados con una o mas infecciones respiratorias que
requirieron el uso de antibidticos en los 6 meses anteriores a la colocacion de su gastrostomia, y
el 70% de los que sufrieron una infeccion respiratoria fueron ingresados en un hospital para recibir
tratamiento®. Ademas, las complicaciones respiratorias son responsables de la mayoria de las
muertes entre los ninos con discapacidades neuroldgicas, especialmente porque la aspiracion re-
currente puede dar lugar a infecciones agudas de las vias respiratorias inferiores y dano crénico e
inflamacion en las vias respiratorias®®.

Los ninos con discapacidades neuroldgicas también pueden tener alterado el mecanismo de la
tos, lo que hace que disminuya el nivel de proteccion de las vias respiratorias inferiores cuando
se produce la aspiracion, y se limite la capacidad del nino para limpiar sus secreciones de las vias
respiratorias inferiores, particularmente en caso de una infeccion respiratoria®®. Ademas, la menor
sensibilidad a la tos en ninos con paralisis cerebral supone que la tos pueda no ser evidente incluso
cuando tienen una infeccion respiratoria grave, 1o que puede retrasar el diagnostico y su trata-
miento®. Sin embargo, los cuidadores pueden llegar a reconocer los sintomas de una infeccion
respiratoria®. La desnutricion también puede exacerbar cualquier co-morbilidad respiratoria por la
debilidad muscular y la atrofia, lo que resulta en una funcion pulmonar reducida, un sistema inmune
debilitado, y el riesgo aumentado de colonizacion bacteriana de las vias respiratorias®.

La apnea obstructiva del sueio también es comun en los niflos con paralisis cerebral, y aunque no
Se conoce su prevalencia exacta, puede dar lugar a trastornos del sueno, retraso del crecimiento e
hipertension pulmonar®.

4.6 Uso de los recursos sanitarios

La desnutricion en los nifos con pardlisis cerebral se ha relacionado con un mayor riesgo de in-
fecciones respiratorias y de hospitalizacion?%%57, Asimismo, en un estudio estadounidense, un in-
adecuado estado nutricional en pacientes con PC moderada o grave, se asocidé con una mayor
frecuencia de visitas al médico®®.



5. Soporte nutricional

Las directrices para la nutricion de nifos con pardlisis cerebral son escasas, y hay grandes di-
ferencias en la orientacion nutricional respecto a las necesidades de energia, proteinas, fibra y
micronutrientes de los ninos con pardlisis cerebral. Por o tanto, aunque las estimaciones de las
necesidades energéticas y proteicas derivadas de las recomendaciones relativas a los ninos sanos
proporcionan un punto de partida Util, se necesita realizar una evaluacion y supervision periddica
individualizada para asegurar que se estan cubriendo las necesidades nutricionales del nifio con
paralisis cerebral, tratandolo adecuadamente para evitar desnutricion por defecto o por exceso y
apoyar un optimo desarrollo®.

La via de proporcionar soporte nutricional a un nino con paralisis cerebral depende de varios facto-
res entre los que se incluyen®,

e Estado nutricional del nino.
e Capacidad del nifio para tomar por via oral cantidades adecuadas de alimentos y liquidos.
e Riesgo de aspiracion pulmonar.

Inicialmente, se pueden utilizar los métodos sencillos para ayudar a comer a los nifos con paralisis
cerebral, tales como asegurar una postura adecuada durante las comidas®. Por ejemplo, algunos
ninos con PC utilizan equipos de alimentacion especializados, tales como cubiertos de facil agarre
y manteles antideslizantes, mientras que otros utilizan sillas personalizadas para comer, aungue
puedan necesitar un soporte adicional para la cabeza y el cuerpo para asegurarse de que su posi-
cion del cuerpo se mantiene estable y que puedan tragar con seguridad®. Por otra parte, se puede
modificar la textura de los alimentos para reducir el riesgo de aspiracion o mejorar la experiencia de
la hora de comer tanto para el nino como para el cuidador, reduciendo al minimo la necesidad de
masticar para reducir la fatiga y la duracion de la comida®.

Si el estado nutricional del nifio no mejora con métodos simples, se puede considerar el uso de su-
plementos nutricionales®. Sin embargo, hay que senalar que la suplementacion nutricional oral no
es necesariamente sencilla ya que se necesita que haya un equilibrio de varios componentes como
la energia, micronutrientes, proteinas vy fibra, para garantizar los niveles de ingesta adecuados®.

Si la suplementacion nutricional oral no tiene éxito en un periodo de 1 a 3 meses, sobre todo en los
ninos que tienen dificultades para tragar, entonces se puede considerar la indicacion de nutricion
enteral®®. En este caso, si se requiere la nutricion enteral a corto plazo, las sondas nasogastricas
pueden ser la opcidon mas adecuada, ya que son menos invasivas®. De o contrario, si se necesita
nutricion enteral a largo plazo, es preferible una gastrostomia, ya que reduce la necesidad de cam-
bios frecuentes de la sonda, es mas comodo para el nino y da la opcién de proporcionar la nutricion
bien como suplementaria 0 como apoyo nutricional total®.
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6. Beneficios de la nutricion enteral por
sonda en ninos con deterioro neurologico

El modo mas adecuado de proporcionar apoyo nutricional a nifos con paralisis cerebral depende de®:

e | a capacidad del nino para consumir por via oral cantidades adecuadas de alimentos v liquidos.
e FElriesgo de aspiracion pulmonar.
e El estado de deglucion.

Un enfoque paso por paso para hacer frente a las necesidades nutricionales de los ninos con paralisis
cerebral se indica en la Tabla 5 a continuacion:

TABLA 5. UN ENFOQUE POR PASOS PARA HACER FRENTE A LAS NECESIDADES

NUTRICIONALES DE LOS NINOS CON PARALISIS CEREBRAL

Paso | Enfoque

1 e Asesoramiento dietético cuando sea posible, incluyendo asesoramiento sobre:
» Equipo
» Texturas adaptadas
» Frecuencia de la alimentacion
e Después de un periodo de tiempo adecuado, si no se produce mejoria en el estado, segun
lo evaluado por un médico, ir al paso 2 a continuacion,

2 * Prueba de suplementos nutricionales orales (decidido por el médico)

e Seguimiento inicial en 1-3 meses®

e Si a pesar del apoyo nutricional oral, el aumento de peso sigue siendo insuficiente, ir al paso
3 a continuacion,

3 e Nutricion enteral

Varios estudios han indicado que la nutricion enteral mejora la ganancia de peso y el crecimiento
de los niflos con paralisis cerebral. Una revision de 13 estudios realizados en nifilos con paralisis
cerebral ha sugerido que la nutricion enteral puede ofrecer una mejor nutricion, aumento de peso y
la disminucion del riesgo de malos resultados de salud®®.

En el estudio de nutricion de Oxford realizado con 57 ninos con paralisis cerebral, con una media
de edad de 4 anos y 4 meses, la nutricion enteral produjo un aumento significativo en la puntuacion
Z para una serie de medidas de crecimiento a los 12 meses, como se muestra en la Tabla 6 y la
Figura 3°%'. Por otra parte, no se observd que los nifios alimentados por via enteral después de la
colocacion de gastrostomia tuvieran mayor riesgo de complicaciones respiratorias y las complica-
ciones graves fueron raras®'.



TABLA 6. NINOS CON UN AUMENTO EN LA PUN'[UACION Z ENTRE EL VALOR BASAL Y ALOS
12 MESES DE HABER INICIADO LA ALIMENTACION POR SONDA DE GASTROSTOMIA®'.

Medida n Niflos con un aumento del z score, %
Peso 46 91
Medicion Occipito-frontal 43 72
Longitud del brazo superior 23 65
Longitud parte inferior de la pierna 25 76
Circunferencia media del brazo 42 81
Espesor del pliegue cutaneo del triceps 41 78
Espesor del pliegue cutaneo subescapular 36 78

FIGURA 3. EVOLUCION EN (A) PESO Y (B) PUNTUACION Z SCORE DE LA PIERNA EN NINOS

CON PARALISIS CEREBRAL ALIMENTADOS POR SONDA DE GASTROSTOMIA.

. 12 meses tras . 12 meses tras
(a) Inicio 6 meses gastrostomia (b) Inicio 6 meses gastrostomia

04 -
0.44
06

0.8 -4

Puntuaciéon Z de peso
Puntuacién Z de la parte inferior de la pierna
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En otro estudio realizado con 21 ninos con paralisis cerebral tetrapléjica (cuadripléjica), y una edad
media de 8 anos y 5 meses, se realizd un periodo prolongado de alimentacion con nutricion enteral
durante una media de 19,4 meses, se observaron mejoras significativas en las puntuaciones z para
el peso y porcentaje de grasa corporal, asi como la densidad mineral dsea (DMO)®. Del mismo
modo, Mahant y cols. observaron mejoras significativas en el peso, y posibles mejoras en las me-
diciones de grasa corporal en el contexto de un estudio de calidad de vida (QoL) que incluyd a 50
ninos con danos neuroldgicos graves sometidos a la colocacion de la gastrostomia, mientras Dahl-
seng y cols. constataron que los ninos con una nutricion enteral de mayor duracién tuvieron una
mayor ganancia de peso y una mejora del indice de masa corporal??%3, Aunque no se observaron
mejoras significativas en las puntuaciones z de altura en ninguno de estos estudios.

Otro sub-estudio del estudio de nutricion de Oxford reportd que la nutricion enteral redujo signifi-
cativamente el riesgo de infecciones que requieren hospitalizacion en ninos con pardlisis cerebral;
de aproximadamente el 50% de los nifos que de media son hospitalizados durante los 6 meses
orevios al inicio del estudio, se pasd a menos del 10% durante los 6-12 meses tras haber iniciado
la nutricion enteral®®. Ademas, también se observd una reduccion no significativa del 50% en el
numero de infecciones que requieren antibidticos [de 1,8 infecciones en un periodo de 6 meses a
0,9 (p = 0,07)]%5. Cabe destacar que en el periodo de 6 a 12 meses después de la colocacion de
gastrostomia, ninguno de los niflos con deglucion insegura, a juzgar por la videofluoroscopia, ingre-
saron en el hospital para el tratamiento de una bronquitis © neumonia en comparacion con el 44%
de los ninos que son hospitalizados a los 6 meses®®.

Otros beneficios de la nutricion enteral son asegurar que se cubren adecuadamente las necesidades
de micronutrientes de los nifos con pardlisis cerebral, como se evidencia por la mayor concentracion
de micronutrientes observada en sangre y suero®. Sin embargo, el consumo de energia de los nifios
con paralisis cerebral debe evaluarse cuidadosamente y monitorizarse para evitar un aumento excesivo
de peso. Por este motivo se estudio el uso de una férmula enteral de bajo aporte caldrico (0,75 kcal/ml)
en 14 ninos con pardlisis cerebral grave y una media de edad de 2 afos®. En este estudio, los nifios
continuaron creciendo y tuvieron un aumento significativo del peso, la circunferencia media del brazo
superior y la longitud de la parte inferior de las piernas después de 6 meses con nutricion enteral, a
pesar de recibir sélo un aporte energético que equiparaba a <75% de la ingesta diaria recomendada
estimada para los nifos neurotipicos®. Ademas, no se observéd un aumento desproporcionado de los
niveles de masa grasa y los niveles de micronutrientes se mantuvieron dentro de los rangos de referen-
cia, aunque se elevaron los niveles de cromo®.



Intervencion nutricional precoz

La nutricion enteral parece ser mas eficaz cuando se inicia en los ninos con paralisis cerebral dentro
del primer ano de sufrir sus lesiones en el sistema nervioso central®®. Mientras que el peso puede
normalizarse en 6 meses en los ninos que comienzan la nutricion enteral en menos de un ano des-
de su lesion, los ninos que inician la nutricion enteral entre 1-8 anos después de su lesion tienden a
estabilizarse alrededor del 90% del peso esperado de un nino neurotipico®. Por otro lado, aunque la
nutricion enteral ayuda a conseguir un aumento de peso incluso después de llevar mas de 8 anos con
la lesion, resulta mucho menos eficaz que si se realiza una intervencién nutricional temprana®®.

Nutricion Enteral y Calidad de Vida

La nurtricion enteral por sonda ha demostrado un impacto positivo en la calidad de vida de los nifos
con pardlisis cerebral. En un estudio canadiense realizado con 50 nifos con deterioro neurologico gra-
ve que iban a someterse a la colocacion de una gastrostomia o gastroyeyunostomia se observd que
las puntuaciones globales medias de calidad de vida mejoraron a los 6 meses de nutricion enteral,
y que no se mantuvieron o no fueron significativas a los 12 meses®. Sin embargo, el 86% vy el 84%
de los padres informaron que la nutricion enteral tuvo un impacto positivo en la salud de sus hijos a
los 6y 12 meses, respectivamente, y se mantuvieron mejoras significativas durante 12 meses en los
dominios de calidad de vida relacionados con el tiempo de los padres y la medicacion®®.

Sin embargo, la opinién del cuidador sobre la nutricion enteral por sonda y su impacto en la calidad
de vida, depende de cada persona, vy las familias o cuidadores suelen tener una percepcion inicial
negativa de la nutricion enteral por sonda, al creer que el concepto representa “renunciar a la espe-
ranza” para su hijo, “renunciar a la normalidad” o “fracaso maternal”®. Sin embargo, las puntuacio-
nes de calidad de vida recogidas en el estudio de nutricion de Oxford [Oxford Feeding Study] para
la salud mental, la funcion social, la energia y la vitalidad mejoro significativamente a los 12 meses
de nutricion enteral por sonda®®.

Los cuidadores de nifios con disfuncion oral-motora grave también pueden pasar muchas horas tratan-
do de alimentar a sus hijos por la via oral. La media del tiempo que los cuidadores invierten en alimentar
a sus hijos, como se informd en el estudio de Oxford, fue de 2,5 horas diarias antes de la colocacion de
gastrostomia, pero tras ella se redujo a una media de 1 hora dentro de los 6 primeros meses tras iniciar
la alimentacion enteral®. A su vez, la colocacion de la gastrostomia redujo significativamente las preocu-
paciones del médico sobre el estado nutricional de sus pacientes (del 78% al inicio, al 15% después de
12 meses) observandose que el 90% cree que la administracion de medicamentos a los hijos fue mas
facil en comparacion con el 5% al inicio del estudio®®. Por otra parte, el 90% de los cuidadores indicaron
que si hubieran sabido el impacto positivo que iba a tener la alimentacion por sonda sobre sus hijos y la
familia la habrian iniciado antes®’.

En resumen, parece que hay una evidencia sdlida que apoya el uso de la nutricion enteral por sonda
con el fin de ayudar a mantener el crecimiento, normalizar el peso corporal, mejorar la salud y, a su
vez, la calidad de vida general de los ninos con pardlisis cerebral y su entorno.
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