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Resumen

Introduccidn: en la Fibrosis Quistica (FQ) el compromiso pancredtico, la malabsorcién, la inflamacion crénica de
bajo grado, el aumento del gasto energético por el trabajo respiratorio y el desarrollo de diabetes relacionada con
FQ (DRFQ) predisponen a la desnutricion, siendo el seguimiento nutricional parte fundamental del tratamiento.

Objetivos: evaluar el estado nutricional de pacientes con FQ en un centro de adultos en la primera consulta del 2019.
Evaluar asociacioén entre la fuerza muscular (FM) con otros parametros nutricionales y con la funcién pulmonar.

Materiales y método: estudio transversal, observacional, en 30 pacientes. La FM se evalué con dinamémetro
digital. Para determinar masa grasa y masa muscular se utilizé pliegue tricipital y circunferencia muscular bra-
quial. Para funcién pulmonar: volumen espiratorio forzado (VEF1). Analisis estadistico con programa SPSS 20.0:
Chi-cuadrado y T-Student (p<o.05).

Resultados: mediana de edad 22 afios (RIQ = 19,75; 27,25), 36,7% mujeres. El 76,7% tenia insuficiencia pancredtica
exocrina (IPE), de ellos 39,1% DRFQ. Del total, 30% presenté FM disminuida.

Si bien el 80% tenia indice de masa corporal (IMC) 218 5 kg/mz2, s6lo el 20% alcanzé un IMC deseable. 50% pre-
senté masa muscular disminuida y 46,7% masa grasa disminuida.

Se encontré asociacion estadisticamente significativa entre la FM y las siguientes variables: masa muscular
(p=0,001); bajo peso (p=0,001); DRFQ (p=0,008) (OR:12, IC 95% 1,89 - 76,15) y masa grasa (p=0,046) (OR:7, IC 95%
1,14-42,96). Menor VEF1 (p=0,017) y menor IMC (p=0,002) se asociaron con FM. No se hall6 asociacion estadistica-
mente significativa entre FM e IPE.

Conclusién: la FM disminuida en pacientes con FQ es frecuente y se relacioné con masa muscular y adiposa
disminuidas, bajo peso, DRFQ y funcién pulmonar. Hacen falta mas estudios, obteniendo datos comparables del
estado nutricional en centros de atencién especializados. La evaluacién nutricional es parte del seguimiento
integral, realizarla de manera exhaustiva y protocolizada, incluyendo andlisis de composicién corporal y FM
resulta de gran importancia para la toma de decisiones.

Palabras Clave: fibrosis quistica - dinamometria - fuerza muscular - estado nutricional.

Abstract

Introduction: in Cystic Fibrosis (CF) the pancreatic involvement, malabsorption, chronic inflammation, increased
energy expenditure due to respiratory work, and the development of CF-Related Diabetes (CEFRD) predispose to
malnutrition, thus nutritional monitoring is essential.

Objectives: to assess the nutritional status of CF patients in an adult center at the first medical appointment
in 2019. To evaluate the association between muscular strength (MS) and other nutritional parameters and pul-
monary function.

Materials and method: cross-sectional, observational, in 30 patients. MS was evaluated with digital dynamome-
ter. Triceps skinfold and arm muscle circumference were used to determine adipose mass and muscle mass. For
pulmonary function: forced expiratory volume in 1 second (FEV1). Statistical analysis with SPSS 20.0 program:
Chi-square and T-Student (p <0.05).

Results: median age of 22 years old (IQR= 19,75; 27,25), 36,7% women. 76,7% had exocrine pancreatic insufficiency
(EPI), of which 39,1% CFRD. Of the total, 30% presented decreased MS.

Although 80% had body mass index (BMI) 218 ,5kg/m2, only 20% reached a desirable BMI. 50% presented de-
creased muscle mass and 46,7% decreased adipose mass.

A statistically significant association was found between MS and the following variables: muscle mass (p=0,001);
low weight (p=0,001); CFRD (p=0,008) (OR:12, CI 95% 1,89; 76,15) and adipose mass (p=0,046) (OR:7, CI 95% 1,14; 42,96).
Lower FEV1 (p=0.017) and lower BMI (p=0.002) were associated with MS. No statistically significant association
was found between decreased MS and EPIL

Conclusion: decreased MS in CF patients is common and was associated with decreased muscle and adipose mass, low
weight, CFRD, and pulmonary function. More studies are needed, so as to obtain comparable data on the nutritional
status in specialized care centers. Nutritional assessment is an integral part of monitoring; carrying it out exhaustively
and protocolized, including body composition analysis and MS is of great importance for decision making.

Keywords: cystic fibrosis - dynamometry - muscle strength - nutritional status

OLEL-8ZE0 NSSI ‘8-L:( 9/L)6€ ‘LzOT (SFYIv'd) viavia

Contacto:

Karpenko Wilman, Ingrid.
ingrid_karpenko@yahoo.com.ar

Recibido: 23/12/2020. Envio de
revisiones al autor: 22/06/2021.
Aceptado en su versiéon
corregida: 30/09/2021

Declaracién de conflicto

de intereses:

los autores declaran no poseer
ningun interés comercial o
asociativo que presente un
conflicto de intereses con el
manuscrito presentado.

Fuente de financiamiento:
el presente trabajo de
investigacién no cuenta con
fuentes de financiacion..

Este es un articulo open
access licenciado por Creative
Commons Atribucién/
Reconocimiento-NoComercial-
Compartirlgual 4.0 Licencia
Pdblica Internacional — CC
BY-NC-SA 4.0. Para conocer el
alcance de esta licencia, visita
https://creativecommons.
org/licenses/by-nc-sa/4.0/
legalcode.es

poee

Publica en
LILACS, SciELO y EBSCO



Introduccidn

La Fibrosis Quistica (FQ) es la enfermedad
genética, de herencia autosémica recesiva po-
tencialmente letal, mas frecuente en personas
de origen caucasico. Afecta a la proteina de
membrana CFTR (del idioma inglés, Cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator) reguladora de
la conductancia transmembrana de las células
epiteliales. Se han descripto mds de 2000 muta-
ciones, con un espectro fenotipico muy amplio (1).

En la Provincia de Buenos Aires afectaa1de
cada 70739 nacidos vivos, siendo la mutaciéon mas
frecuente la homocigota DF508 (2).

La proteina que codifica el gen CFTR se
comporta como un canal de cloro regulado por
adenosin monofosfato ciclico (AMPc) y las mu-
taciones de este gen dan lugar a un defecto en
el transporte del cloro en las células epiteliales
del aparato respiratorio, hepatobiliar, gastroin-
testinal, reproductor, pancreas y de las glandu-
las sudoriparas. Aunque al nacer los pacientes
con FQ presentan funcién pulmonar normal, la
afectacidn progresiva de las vias respiratorias es
la causa de muerte en mas del 90%o de los casos
y, por lo tanto, lo que determina su prondstico
de sobrevida.

Sin embargo, por la multiplicidad de 6rganos
y sistemas a los que afecta, la FQ es una enfer-
medad muy compleja que requiere ser abordada
de forma integral en su tratamiento y seguimien-
to. Por ello, es necesario que los pacientes sean
atendidos en centros de referencia por unidades
multidisciplinares. Durante muchos anos se ha
considerado a la FQ como una enfermedad ex-
clusiva de la edad pediatrica. Sin embargo, a lo
largo de las dltimas décadas se ha incrementa-
do notablemente la supervivencia, pasando de
ser una enfermedad mortal propia de nifios, a
convertirse en una enfermedad crénica multi-
sistémica de personas que, en la mayoria de los
casos, alcanzan la edad adulta.

Existe evidencia de la asociacién entre
calidad de vida, capacidad funcional, estado

nutricional y estado clinico de personas con
FQ (3). De manera que las lineas de tratamiento
existentes se enfocan en mejorar la calidad de
vida de los pacientes (4). Actualmente se estan
desarrollando nuevas terapias dirigidas a corre-
gir el defecto genético de la proteina CFTR, con
potenciales implicancias en el estado nutricional
y funcion respiratoria (5).

La fuerza muscular (FM) evaluada por dina-
mometria es un parametro de valoracién nutri-
cional sencillo, practico, reproducible y de bajo
costo, utilizado como predictor de pérdida de
masa muscular (6). El dinamémetro de mano es
una herramienta validada para estimar la fuer-
za de prensién de mano en la practica clinica, y
se ha utilizado para estimar la pérdida de masa
muscular en una variedad de poblaciones, in-
cluyendo adultos con FQ. La FM determinada
por fuerza de prensioén refleja la masa magra y
responde mds temprano a cambios en el estado
nutricional que la medicién de la propia masa
muscular (7). Se ha informado que los pacientes
con FQ tienen menos FM que los individuos
sanos (6).

El compromiso pancredtico, presente en el
85% de los pacientes, la malabsorcidn, la in-
flamacion crénica de bajo grado, el aumento
del gasto energético por el trabajo respiratorio
y el desarrollo de diabetes relacionada con FQ
(DRFQ) predisponen a la desnutricidén, siendo
el seguimiento nutricional imprescindible (8, 9).

Por lo explicado anteriormente, es fundamen-
tal para el prondstico de estos pacientes mante-
ner un adecuado estado nutricional, ya que se
ha demostrado una relacién directa entre éste
y la funcién pulmonar, siendo imprescindible
el rol del licenciado en Nutricién en el abordaje
de 1a FQ (10).

Objetivos

Evaluar el estado nutricional de pacientes
con FQ que asisten a una instituciéon de atencién
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de salud de adultos durante la primera consulta
realizada en 2019.

Evaluar la asociacién entre la FM y otros pa-
rametros nutricionales y de funcién pulmonar.

Materiales y método

Se realizd un estudio transversal, observacio-
nal, retrospectivo, en 30 pacientes que acudie-
ron a la unidad de FQ de un hospital publico de
adultos. Se analiz6 a la totalidad de la poblacion
que concurrié a su primer control del afo du-
rante el 2019. Al tratarse de una valoracién de
rutina realizada a todos los pacientes del centro,
el criterio de exclusién fue presentar exacer-
bacién por FQ u otra intercurrencia aguda. Los
datos personales, clinicos y nutricionales fueron
recabados de historias clinicas, preservando la
confidencialidad de los mismos.

Las mediciones antropométricas fueron ob-
tenidas por el mismo operador entrenado. El
peso fue ponderado en balanza CAM® modelo
P1o01 de precisién graduada cada o,1 kg. El su-
jeto permanecié de pie inmévil en el centro de
la plataforma con el peso del cuerpo distribui-
do entre ambos miembros inferiores. La talla
fue determinada con tallimetro incorporado a
la balanza descripta anteriormente, graduado
cada 0,5 cm. Se tomo de pie, con talones juntos,
cabeza en plano de Frankfurt. Referido al indice
de masa corporal (IMC), se calculé como el peso
corporal en kilogramos (kg), dividido la talla en
metros (m), al cuadrado. Se categoriz6 como bajo
peso a los valores de IMC <185 kg/m? y como IMC
deseable a valores >22 kg/m? para mujeres y 23
kg/m? para hombres (10).

Se evalué la FM con dinamémetro digital
JAMAR®. La medicién se llevé a cabo en ambos
miembros superiores, con el paciente de pie
con los brazos extendidos a los lados del cuer-
po. Se realizaron tres mediciones en cada lado,
alternativamente con un periodo de descanso
de 1 minuto entre intentos de la misma mano.

Se utilizé el valor més elevado de cadalado y se
comparé con el de una poblacién sana de refe-
rencia, considerando como alterados aquellos
ubicados por debajo del percentil 10 para sexo
y edad (11).

Para determinar masa grasa y masa muscular
se midi6 pliegue tricipital y circunferencia mus-
cular del brazo (CMB), respectivamente, con pli-
cémetro y cinta métrica inextensible Cescorf®.
La determinacidn de pliegues y circunferencia
se realizé del lado derecho, con el sujeto de pie.
Para el pliegue tricipital se midié la distancia
entre el acromion y el olécranon, tomando la
medida en el punto medio, en la regién posterior
del brazo. Para la determinacién del perimetro
braquial se utilizé el mismo punto anatémico
de referencia, rodeando la circunferencia bra-
quial con la cinta métrica. Ambas mediciones se
realizaron 3 veces y se utilizé la mediana de los
valores obtenidos. Con estas determinaciones
se calculé la CMB. Se valoré como masa grasa
y masa muscular disminuidas cuando eran me-
nores al percentil 10 (12, 13).

Para el andlisis de la funcién pulmonar se
considerd el volumen espiratorio forzado (VEF1),
volumen de aire expulsado durante el primer
segundo de la espiracion forzada, expresado en
porcentaje respecto de los tedricos establecidos
segun la tabla NHANES III determinado a través
de espirometria. La valoracién nutricional y de
funcién pulmonar fueron realizadas durante la
misma consulta interdisciplinaria.

La FM fue la variable independiente que divi-
di6 la muestra en dos grupos, FM conservada y
FM disminuida, para evaluar asociaciones. Las va-
riables dependientes analizadas fueron la funcién
pulmonar, masa grasa representada por el plie-
gue tricipital como reserva energética, y la masa
muscular traducida en la CMB como reserva
funcional. Existe evidencia de que la sarcopenia
se asocia independientemente con la insuficien-
cia pancredtica exocrina (IPE) en pacientes con
enfermedad pancredtica (14), por lo que también
fue analizado el diagndstico de IPE mediante



test de elastasa fecal con valores <200 pg/g,
y se sumé DRFQ, considerando las alteraciones
del metabolismo hidrocarbonado segun los re-
sultados de la sobrecarga oral de glucosa (28).

Para el andlisis de datos se construyo6 una
base de datos codificando a los pacientes para
proteger la identidad de los mismos. Se cumple
con la confidencialidad de los datos, segun la
ley N° 25.326. Se respeta ademds el derecho de
los participantes a acceder y disponer de su
informacioén relacionada con el estudio. El in-
vestigador principal y el estudio adhieren a las
“Normas éticas internacionales sobre investi-
gacion en seres humanos”. Se realizé el andlisis
estadistico con el programa informdtico SPSS
20.0 (SPSS inc., Chicago IL, USA). Los resultados
de las variables continuas se expresaron como
media y desvio estdndar o mediana y rango in-
tercuartilico. Las variables categéricas o dicoté-
micas se expresaron como porcentaje del total.
El test t de Student fue utilizado para comparar
diferencias entre las variables continuas y el Chi
cuadrado para las variables dicotémicas. El limi-
te de significancia estadistica fue considerado
con una p<0,05 y se calculé el odds ratio (OR) con
un IC 95%o.

Resultados

Se incluyeron 30 historias clinicas. La me-
diana de edad fue 22 anos (RIQ= 19,7; 27,2), y el
36,7% de la poblacién fueron mujeres. El 76,7%
presento IPE, y de estos pacientes el 39,1% pre-
senté DRFQ.

Al realizar la dinamometria, el 30% de los
pacientes evaluados presenté FM disminuida.

Con respecto a la valoracién antropométrica,
si bien el 80% presentd IMC 2185 kg/m?, sélo el
20% de los pacientes alcanzé un IMC deseable.
En cuanto a la composicién corporal, el 50%
present6 masa muscular disminuida y 46,7%
masa grasa disminuida. Los resultados pueden
observarse en la Tabla 1.

Se encontré asociacién estadisticamente
significativa entre FM vy las siguientes variables:
masa muscular (p=0,001) (grafico 1); bajo peso
(p=0,001) (grafico 2); DRFQ (p=0,008; OR:12, IC
95%0 1,8-76,15) (grafico 3) y masa grasa (p=0,046;
OR:7, IC 95% 1,14-42,96). (Tabla 2.y grafico 4).

El VEF1 (p=0,017) y el IMC (p=0,002) tuvieron
diferencias estadisticamente significativas entre
los que tuvieron FM normal versus disminuida
(Tabla 2). No se hallé asociacién estadisticamente

Tabla 1. Descripcidn de las variables clinicas y nutricionales en la poblacién analizada (n=30).

Variable Resultado

Edad (mediana RIQ)

22 (RIQ 197; 272)

Sexo femenino

1 (36,7%)

IMC (media +DE; Kg/m?)

20,46 (x2,56)

VEF1 (media *DE; %)

60 (x24,64)

NUmero (%) de personas con:

IMC deseable 6 (20%)
IMC >= 185 Kg/m? 24 (80%)
Diabetes relacionada a FQ 9 (30%)
Insuficiencia pancredtica exocrina 23 (76,7%)
Fuerza muscular disminuida 9 (30%)
Masa muscular disminuida 15 (50%)
Masa grasa disminuida 14 (L6,7%)

DE: desvio estdndar; IMC: indice de masa corporal; VEF1: volumen espiratorio forzado en el primer segundo.
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Grdfico 1. Porcentaje de pacientes con fibrosis quistica
(FQ) segun fuerza muscular (FM)
y masa muscular (MM)
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Grdfico 2. Porcentaje de pacientes con fibrosis quistica
(FQ) segun fuerza muscular (FM)
e indice de masa corporal (IMC)
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Tabla 2. Asociacién entre variables

Grdfico 3. Porcentaje de pacientes con fibrosis quistica
(FQ) segun fuerza muscular (FM)
y diabetes relacionada con la FQ
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Grdfico 4. Porcentaje de pacientes con fibrosis quistica
(FQ) segun fuerza muscular (FM)
y masa adiposa (MA).
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estudiadas segun fuerza muscular (FM).

Variable FM Conservada FM Disminuida valor p (o]
(n=21) (n=9) (IC 95%)
Sexo Femenino [n(%)] Q (42,8%) 2 (22,2%) NS
Sexo Masculino [n(%)] 12 (57,2%) 7 (77.8%) NS
Edad (afios) Mediana (IQR) 23 (19; 28) 22 (20; 23,5) NS
DRFQ 3 (14,3%) 6 (66,7%) 0,008 12
[189 - 76,15]
IPE 14 (66,7%) 9 (100%) NS
Masa muscular disminuida 6 (28,6%) 9 (100%) <0,0001 *
Masa grasa disminuida 7 (333%) 7 (77,8%) 0,046 7
[114 - 4296]
IMC deseable 6 (28,6%) O (0%) NS
Bajo peso 0 (0%) 6 (66,7%) <0,0001 *
IMC (Kg/m?) 213 (= 230) 18,3 (1,85) 0,002
(promedio * DE)
Funcién pulmonar (%VEF1) 66,86 +/- 2391 44 +/-1808 0,017

(promedio * DE)

*No corresponde realizar el cdlculo por presentar casillas con cero casos en el andlisis estadistico. NS: no significativo; DRFQ: diabetes relacionada

con fibrosis quistica; IPE: insuficiencia pancredtica exécrina.; IMC: indic

e de masa corporal; VEF1: volumen espiratorio forzado en el primer segundo.
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significativa entre FM e IPE. No se requirid
hacer ajuste por edad ya que los grupos no pre-
sentaron diferencia significativa respecto a esta
variable.

Discusidn y conclusion

La FM disminuida en pacientes con FQ es
frecuente y se relaciond con masa muscular y
adiposa disminuida, bajo peso, el diagnéstico de
DRFQ y funcién pulmonar disminuida. Si bien
existieron limitaciones estadisticas por tratar-
se de una poblacién pequeiia, estos resultados
coinciden con la bibliografia internacional.

Ionescu AA, et al. (15) encontraron asocia-
ciones significativas entre fuerza de prensién
de mano, masa magra y funcién pulmonar en
adultos con FQ. Dicho estudio coincide con los
resultados del presente estudio. La composicién
corporal adquiere importancia para predecir los
resultados de salud de los pacientes con FQ (16).

Existe evidencia que el estado nutricional
puede mejorar con la utilizacién de modulado-
res de CFTR (17). Un estudio controlado alea-
torizado, doble ciego, en el que se administré
lumacaftor/ivacaftor vs placebo por mas de 24
semanas demostré mejoras en el IMC z-score
en el grupo tratamiento (18). En otro estudio,
también se obtuvo una mejor puntuacion del
z-score del peso y el z-score del IMC en el gru-
po que recibi6 Ivacaftor durante 48 semanas en
comparacion con el placebo, en ninas y nifios
mayores de 6 aiios de edad con al menos una
mutacién G551D (19). En una revision sistema-
tica publicada recientemente, se describe que
el efecto de la terapia de modulaciéon CFTR en
los parametros antropométricos depende de la
mutacion genética y del tipo de la terapia de
modulacién utilizada. Se necesitan mas estu-
dios para comprender el impacto clinico a largo
plazo de estas drogas en el estado nutricional,
incluyendo la composicién corporal y la ingesta
dietética (20).

Se ha descripto una correlacion estrecha en-
tre el estado nutricional y la funcién pulmonar,
determinantes del prondstico de la enferme-
dad. Un efecto potencial de la pérdida de peso
en pacientes con una masa magra ya reducida,
es que el muasculo esquelético, incluido el mus-
culo inspiratorio, puede perderse en el estado
catabolico asociado con la infeccién pulmonar
crénica (21). La infeccién junto a la inflamacion
y la anorexia promovida por los mediadores in-
flamatorios condicionan un balance energético
negativo causante de la malnutricion. A su vez, la
disminucién de la masa magra y de la respuesta
inmune que acompaiian a la desnutricion ejercen
un efecto negativo sobre la funcién pulmonar
(22). En un estudio comparativo de resultados
de 2 centros de FQ, en Toronto y Boston, se
encontrd una sobrevida media de 30 afios para
el primero, y de 21 afios para el segundo, con
parametros de funcién pulmonar comparables.
La diferencia entre ambos centros estd en los
parametros nutricionales, donde el grupo de
Toronto ha establecido una dieta con ingesta no
restringida en grasas junto con una terapia de
reemplazo enzimdtico (23). Por otro lado, datos
del grupo de FQ de Minnesota, en EE.UU, en ni-
nos de 6 a 8 afios, muestran que por cada kilo de
ganancia de peso aumenta en 32 cc el VEF1 (24).

Por otro lado, los pacientes con FQ pueden te-
ner un mayor riesgo de sarcopenia y osteopenia.
La medicion de la composicién corporal podria
mejorar la evaluacién del estado nutricional y
reducir el riesgo de complicaciones respiratorias
y metabdlicas (25). Por todo ello es evidente que
la monitorizacion del estado nutricional permite
la actuacién precoz y efectiva (26).

A nivel nacional hacen falta més estudios
para obtener datos comparables del estado nu-
tricional de los pacientes de los distintos Centros
de Atencidén de FQ. En el afio 2006, surge como
propuesta del “Grupo de Trabajo de Enfermedad
Pulmonar Crénica” del Comité de Neumonologia
de la Sociedad Argentina de Pediatria, el proyec-
to de iniciar un registro nacional de pacientes
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con fibrosis quistica (RENAFQ) (27). En el ano
2011 se cred el Registro Provincial de Fibrosis
Quistica, organizado por el Ministerio de Salud
de la Provincia de Buenos Aires, donde se en-
cuentran datos epidemioldgicos de incidencia,
prevalencia, métodos de diagndstico, evaluacién
clinica, bacterioldgica, radioldgica, indicadores
de laboratorio y funcién pulmonar, condiciones
sociales y econdmicas, asi como diversas estrate-
gias de tratamiento (2). En la publicacion del afio
2019, si bien se afirma que la nutricién es uno de
los pilares del tratamiento para esta patologia, no
se detallan indicadores precisos del estado nutri-
cional de los pacientes de la provincia por falta
de carga de datos. Por otra parte, el parametro
utilizado para la poblacién mayor de 2 aifios fue
el IMC, que por lo expuesto anteriormente no es
suficiente como predictor del estado nutricional.

La desnutricién continda siendo un problema
que afecta a un importante numero de pacientes
en este medio. Es necesario considerar que no
existen razones para aceptar el déficit nutri-
cional como parte de la enfermedad (28). Por lo
tanto, es necesario un protocolo de evaluacién
nutricional exhaustivo como parte integral del
seguimiento, el cual resulta de gran importan-
cia para la toma de decisiones del tratamiento,
mejorar la capacidad funcional, la calidad de
vida y reducir la morbimortalidad asociada a la
malnutricion en estos pacientes.

Algunas de las limitaciones que se presentaron
en la elaboracién del estudio fueron no contar con
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reactiva cuantitativa, no considerar pardmetros
bioquimicos del estado nutricional, de ingesta y
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temente una correlacién entre fuerza muscular
y las variables analizadas en la poblacién con FQ
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En conclusion, la FM puede ser una forma
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