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Comunicaciones Orales

CO0.001 Evaluacion de la serie de adultos
con errores innatos del metabolismo seguidos
en Endocrinologia en Andalucia

Montserrat Gonzalo Marin', Eva Venegas Moreno?, Elena Dios Fuentes?,
Javier Blasco Alonso®, Maria Bueno Delgado?, Juliana Serrano Nieto?,
Carlos Sierra Salinas®, Gabriel Olveira Fuster’, Francisco Tinahones Ma-
duefio’, Alfonso Soto Moreno?

"UGC de Endocrinologia y Nutricion. Hospital Regional Universitario de
Malaga. Mélaga. ?UGC de Endocrinologia y Nutricion. Hospital Virgen del
Rocio. Hospital Virgen Macarena. Sevilla. UGC de Pediatria. Servicio de
Gastroenterologia Pedidtrica. Hospital Regional de Mélaga. Mélaga. “UGC
de Pediatria. Hospital Virgen del Rocio. Sevilla

Objetivos: Ia transicion de la atencion sanitaria de la edad
pediatrica a la adulta es un periodo particularmente vulnerable en
los pacientes con enfermedades metabdlicas congénitas.

En Andalucia existen dos unidades de adultos en los Hospitales
de referencia de Sevilla y Malaga para el seguimiento de 10s
pacientes con metabolopatias.

Nuestro objetivo en este estudio fue evaluar la actual serie de
pacientes atendidos.

Material y métodos: evaluamos todos los pacientes tras-
ladados a las unidades de adultos desde 2008. Se analizaron
retrospectivamente las historias clinicas de casos pediatricos y
las historias actuales de los pacientes.

Resultados: en el momento actual se realiza el seguimiento
de 149 adultos con metabolopatias (98 en Sevillay 51 en Ma-
laga). Edades comprendidas entre los 14 y 65 afios, 71 mujeres
y 72 varones.

Noventa y dos pacientes con PKU (70 en Sevilla y 22 en
Malaga). HPA benigna (1), Fructosemia (4), galactosemia (4),
glucogenosis: 1a (2), Ib(1), Ill (2), trimetilaminuria (2), tirosinemia
tipo 1 (1), tirosinemia tipo 2 (2), aciduria 30H 3 metilglutarica
(2), acidemia propidnica (1), acidemia metilmaldnica (4), acide-
mia metilmaldnica con homocistinuria (1), acidemia metilglu-
taconica (1), enfermedad de Ia orina con olor a jarabe de arce
(1), Homocistinuria clasica (déficit CBS): (4), Déficit MTHFR: (3),
alcaptonuria (2), déficit de OTC (1), déficit de succinil CoA (1),
Déficit beta oxidacion acidos grasos (CPT1): (4), Déficit tras-
portador carnitina: (4), Metilcrotonilglicinuria: (4), Xantomatosis
cerebrotendinosa: (2), sindrome de hiperinsulinismo hiperamo-
niémico (1), adrenoleucodistrofia (2).

Nueve pacientes se diagnosticaron de adultos (1 alcaptonuria,
1 adrenoleucodistrofia, 2 AMM por déficit de cblc y cbla, 2 xan-
tomatosis cerebrotendinosa, 3 déficit MTHFR).
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Cinco pacientes se diagnosticaron en edad adulta a raiz del
cribado neonatal de sus hijos (3 déficit transportador de carnitina
y 2 metilcrotonilglicinuria).

Diecisiete gestaciones en pacientes con metabolopatias
(12 PKU, 2 homocistinuria, 2 AP, 1 AMM).

Conclusiones: la patologia mayoritaria en nuestra serie s la
fenilcetonuria. Aunque la mayoria de los pacientes proceden de
la consulta de pediatria también se han diagnosticado pacientes
en edad adulta y a raiz del cribado neonatal.

El tratamiento multidisciplinar, integral, coordinado e indivi-
dualizado es la garantia para conseguir una atencion optima y
una buena calidad de vida en estos pacientes. Es un reto para
la endocrinologia la formacion y el conocimiento de estas pato-
logias, que permitan la atencion a estos pacientes en consultas
especializadas.

C0.002 Adaptacion intestinal en ninos
con sindrome de intestino corto (SIC) durante
tratamiento con teduglutida
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Introduccion: un porcentaje de nifios con SIC son depen-
dientes de nutricion parenteral/fluidoterapia (NP/FT). Teduglutida
(TED) es una hormona intestinal estimulante del crecimiento
del intestino delgado que promueve la adaptacion intestinal
post-reseccion.

Objetivo: determinar si TED estimula la adaptacion intestinal
en nifios con SIC dependientes de NP/FT para los cuales no se
han alcanzado avances significativos con nutricion enteral (NE)
> 3 meses.

Métodos: estudio multicéntrico, abierto de 12 semanas que
evalla seguridad y farmacodinamia. Se incluyeron pacientes de
1-17 afios con SIC > 12 meses de duracion, dependientes de
NP/FT, > 30% de necesidades caldricas y/o de fluidos/electroli-
tos en 3 cohortes (TED 0,0125 mg/kg/d [n = 8], 0,025 mg/kg/
d[n = 14],0,05 mg/kg/d[n = 15]) o tratamiento estandar (n = 5).
Los datos representan la media (min, max).



Resultados: 42 pacientes (3,0 afios [1,0, 14,0]) recibieron
7,3 (4-16)l/semana NP/FT, con 3,7 afios (0,5-12,2) de depen-
dencia.40 pacientes (95%) completaron el estudio;1 retird con-
sentimiento, y 1 discontinué por incumplimiento del protocolo. El
volumen de NP/FT disminuyd en la semana 12 vs. inicio en TED
0,05mg/kg/d(=1,3 [-11-1.0] I/semana [-25%)]) y 0,025 mg/kg/d
(—2.3 [-6.9-0] I/semana [-41%)]), y permanecid inalterado con TED
0,0125 mg/kg/d (0,0 [-2.5, 0.0] I/semana [0%]) y tratamiento es-
tandar (0,0 [-0.3,1.4] I/semana [0%)]). En la semana 12, las calorias
prescritas en NP/FT disminuyeron un 45% y 41% en las cohortes
0,05y 0,025 mg/kg/d, respectivamente; en las de 0,0125 mg/
kg/d y estandar, cambiaron en 0% y +4%,respectivamente.Se-
gun los diarios de pacientes, el volumen NE aument6 en 0,6 (0,0-
3,9;40%), 2,3 (0,9, 8,8;32%),y 1,1 (0,0-12.5;22%) I/semana en
las cohortes de 0,05,0,025 y 0,0125 mg/kg/d, respectivamente,
y 0,5 (0,0- 1,7) I/semana (11%) con estandar. Las calorias de NE
aumentaron un 62%,28%,9% y 46% en las cohortes de 0,05 mg/
kg/d, 0,025mg/kg/d, 0,0125 mg/kg/d y estandar, respectivamen-
te. Cuatro pacientes alcanzaron independencia de NP/FT con TED
(0,05 mg/kg/d, n = 3/15; 0,025 mg/kg/d, n=1/14), de estos, 2
reanudaron NP/FT 4 semanas después de terminar tratamiento con
TED. Los resultados obtenidos en volumen de NE se mantuvieron o
aumentaron 4semanas después de terminar el tratamiento. Todos
los pacientes presentaron > 1 acontecimiento adverso (AA) relacio-
nado con el tratamiento (TEAE); la mayoria leves (95% TED, 100%
estandar) o moderados (57% TED, 60% estandar). Los TEAE con
TED fueron vomitos (32% vs. 0%estandar), infeccion de vias respi-
ratorias altas (27% vs. 40% estandar), complicaciones del catéter
(24% vs. 20% estandar), y pirexia (24% vs. 40% estandar). No se
reportaron TEAE graves.

Conclusién: TED redujo dependencia de NP/FT aumentando la NE
en nifos con SIC; 0,05 mg/kg/d TED permitio la independencia de
NP/FT en algunos pacientes. En general TED fue seguro y bien tole-
rado. ClinicalTrials.gov: NCT01952080; Eudra CT: 201300458830.

CO0.003 Resultados finales del STEPS-2:
ensayo clinico multicéntrico, abierto, de dos
anos, para analizar la seguridad y eficacia del
tratamiento con 0,05 mg/kg/dia de teduglutida
en pacientes con fallo intestinal asociado a
sindrome de intestino corto
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Introduccidn: la teduglutida (TED) aumenta la capacidad ab-
sortiva del intestino y permite reducir volumen de nutricion pa-
renteral/fluidoterapia (NP/FT) y dias de infusién en pacientes con
sindrome de intestino corto (SIC). La eficacia de TED se valor6 en
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2 estudios (STEPS [NCT00798967, EudraCT2008-006193-15],
estudio de 6 meses vs. Placebo (PBO) (STEPS) y estudio abier-
to de extension de 2afios (STEPS-2) [NCT00930644, Eu-
draCT2009-011679-65]).

Objetivo: primario del STEPS-2: evaluar la eficacia y seguridad
a largo plazo de TED en pacientes con SIC y NP/FT.

Métodos: incluyd pacientes que completaron 24 semanas de
tratamiento con TED (TED/TED) o PBO (PBO/TED) en el STEPS
0 que sin haber sido incluidos, cumplian criterios de inclusion
del STEPS(NT/TED).Para el andlisis de seguridad, se combinaron
PBO/TED y NT/TED (PBO + NT/TED). Los pacientes del grupo TED/
TED recibieron TED durante 30 meses maximo; siendo la visita
inicial la de inclusion en STEPS. PBO/TED y NT/TED recibieron TED
durante 24 meses maximo; siendo la visita inicial la del STEPS-2.
Se definid respuesta clinicamente significativa la reduccion de
20%-100% del volumen semanal de NP/FT.

Resultados: se incluyeron 88 pacientes (TED/TED, n = 37;
PBO/TED, n = 39; NT/TED, n = 12) y completaron el estudio
65(74%). De los que completaron 2afos de tratamiento en
STEPS-2, el 93% (28/30) TED/TED alcanzd la respuesta clinica,
55% (16/29) del grupo PBO/TED, 67% (4/6) de los pacientes que
recibieron NT/TED. Esto supuso una reduccion de 7,6 (66%), 3,1
(28%), y 4,0 (39%) I/semana respectivamente. En reduccion de
dias, 38/65 (58%) redujeron > 1 dia/semana (TED/TED, 21/30
[70%)]; PBO/TED, 14/29 [48%]; NT/TED, 3/6 [50%)]).25/65 (38%)
pacientes redujeron > 3 dias/semana (TED/TED, 18/30 [60%];
PBO/TED,5/29 [17%]; NT/TED,2/6 [33%)]). Trece pacientes al-
canzaron independencia total de NP/FT, 10 del grupo de TED/
TED. Estos pacientes alcanzaron independencia de NP/FT tras
24-114 semanas de tratamiento. Se reportaron efectos adversos
(EA) relacionados con el tratamiento en 84/88(95%) pacientes;
mas comunes: dolor abdominal (34%), sepsis por catéter (28%),
disminucion de peso (25%).El 64% de los pacientes presentaron
AE graves.23 pacientes discontinuaron tratamiento (16/51,31%)]
PBO + NT/TED y 7/37 [19%)] TED/TED).

Conclusion: tratamiento con TED permiti6 reducciones clinica-
mente significativas de NP/FT. No se detectaron EA inesperados
comparado con los observados en STEPS. Los EA predominante-
mente gastrointestinales estan alineados con el efecto farmaco-
logico de TED y el SIC. El tratamiento con TED a largo plazo esta
asociado con respuesta sostenida y continuas reducciones de
NP/FT asi como independencia de NP/FT en algunos pacientes.

CO0.004 EI consumo durante ocho semanas
de un suplemento rico en hidroxitirosol y
punicalagina mejora la funcién endotelial y
los niveles de LDL oxidado en personas con
disfuncién endotelial aparentemente sanas

Rebeca Quirds Fernandez, Bricia Lopez Plaza, Laura Maria Bermejo
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Objetivo: evaluar el efecto del consumo de un suplemento
rico en hidroxitirosol y punicalagina sobre marcadores tempranos
de la aterosclerosis como la disfuncion endotelial y los niveles
plasmaticos de LDL oxidado (LDLox) en sujetos con disfuncion
endotelial (DE) aparentemente sanos.

Material y métodos: ensayo clinico, cruzado y doble ciego
de 20 semanas de duracion. 67 sujetos (edad: 45-65 afios, IMC:
18,5-29,9 kg/m?), aleatorizados por género en 2 grupos, consu-
mieron un suplemento antioxidante (SAx) [9,9 mg/dia hidroxitiro-
sol (Mediteanox®) y 195 mg/dia punicalagina o.+B (Pomanox®)]
0 placebo (maltodextrina). Cada periodo de intervencion durd
8 semanas, con 4 semanas de lavado entre periodos. Se reco-
mendd mantener los habitos dietéticos y de actividad fisica. Al
inicio y final de cada periodo se realizd la evaluacion de la funcion
endotelial mediante la Dilatacion Mediada por Flujo (DMF) de la
arteria braquial y de los niveles plasmaticos de LDLox (ELISA kit).
Los sujetos fueron clasificados segun la presencia 0 ausencia de
DE (DE: DMF < 10%). Los datos fueron analizados con SAS 9.3
(significativo: p < 0,05).

Resultados: solo tras el consumo de SAx los sujetos con DE
presentaron un incremento significativo de la funcion endotelial
(6,57 (5,67-7,48) a 8,93 (7,75-10,12) %, p < 0,001]. Esta
mejora fue significativamente superior comparado con placebo
(2,36 vs.0,76%, p = 0,025). Los niveles de LDLox descendieron
significativamente tras consumir SAx [103,8 (66,20-141,4) a
91,94 (56,04-127,8) ng/ml, p = 0,015], pero no tras placebo.
En los sujetos sin DE no se observaron cambios tras las inter-
venciones.

Conclusion: el consumo habitual de un suplemento rico en
hidroxitirosol y punicalagina mejora la funcion endotelial y los
niveles plasmaticos de LDLox en personas con disfuncion endo-
telial, pudiendo contribuir asi a disminuir el riesgo cardiovascular
presente en estos sujetos.

CO0.005 Evaluacion de la supervivencia a medio
plazo de pacientes identificados en riesgo de
desnutricion mediante el cribado NRS-2002

Julia Campos Fernandez', Patricia Mateo Manrique?, Julia Ocon Breton',
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"Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. *Universidad de
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Introduccion y objetivo: el Nutritional Risk Screening (NRS-
2002) constituye una herramienta de cribado nutricional validada
y recomendada para poblacion hospitalizada. Identifica a pacien-
tes en riesgo de desnutricion cuyo prondstico puede ser desfavo-
rable. El objetivo de este trabajo ha sido evaluar la supervivencia a
medio plazo de los pacientes ingresados en un hospital de tercer
nivel en dependencia del riesgo nutricional determinado mediante
el cribado nutricional NRS-2002.

Material y métodos: se incluyeron a pacientes hospita-
lizados en una planta de Medicina Interna, a los que se les
realizé el test NRS-2002 durante las primeras 24-48 horas
del ingreso. Se recogieron datos antropométricos (peso, talla,
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IMC) y nutricionales (disminucion de la ingesta oral y pérdi-
da de peso en los Gltimos 3 meses). Se empled el indice de
Charlson para valorar comorbilidad al ingreso. El punto final
clinico fue la mortalidad total. La principal variable predictiva
fue la puntuacion del NRS-2002, clasificandose como < 3 0
> 3. Se realizaron curvas de supervivencia de Kaplan-Meier y
la diferencia en supervivencia segtin puntuacion NRS-2002 se
comparo con log-rank-test.

Resultados: se analizaron 82 pacientes con una edad media
de 76,4 (DE 14,5) afios. Los motivos mas frecuentes de ingre-
so fueron infeccion respiratoria (8,5%) e insuficiencia cardiaca
(6,1%), siendo el indice de Charlson medio de 2,7 (DE 2,2). En
24 pacientes (29,3%) la puntuacion del NRS-2002 fue > 3. Se
produjo el fallecimiento de 19 (23,2%) pacientes. La prevalencia
de mortalidad fue superior en los pacientes con NRS-2002 > 3
(39,1 vs. 15,4%; p = 0,024). La supervivencia media estimada
en dias fue superior en los pacientes con NRS-2002 < 3 (184
vs. 149; p = 0,021).

Conclusidn: el empleo del cribado nutricional NRS-2002
puede resultar Gtil en la estimacion del riesgo de mortalidad a
medio plazo en pacientes hospitalizados en un servicio de me-
dicina interna.

CO0.006 Vitaminas liposolubles y funciéon
pulmonar en pacientes adultos con fibrosis
quistica (FQ)
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cia Barrasa', Raquel Lorite Cuenca’, Susana Redecillas Ferreiro, Belén
Sarto Guerri', Mireia Guerrero Gual', Antoni Alvarez Fernandez?, Xavier
de Gracia Roldan?, Rosa Burgos Pelaez'
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Introduccion: el soporte nutricional en los pacientes con
FQ incluye la adecuada monitorizacion y suplementacion con
vitaminas liposolubles. En los Gltimos afios han aparecido evi-
dencias que relacionan los niveles de algunas vitaminas liposo-
lubles con parametros de funcion pulmonar en pacientes adultos
estables.

Objetivos: determinar las relaciones entre los niveles de vi-
taminas liposolubles, parametros de funcién pulmonar y estado
nutricional en pacientes con FQ estables.

Material y métodos: estudio prospectivo observacional en
pacientes adultos estables con FQ no trasplantados.

Variables: edad, sexo, edad al diagnéstico, IMC, insuficiencia
pancredtica (IP), colonizacién microbiana, niveles de vitaminas
liposolubles: A (retinol) D (25-OHD)E (alfa-tocoferol) y K(tiempo
protrombina),funcion pulmonar mediante espirometria: FVC(%)
(capacidad vital forzada) y FEV, (volumen espirado maximo en
1¢"seg) El andlisis, la valoracion nutricional y la espirometria se
realizaron en la misma visita trimestral.

Resultados: 96 adultos (40 mujeres) con FQ (56% diagnosti-
cados en edad pediatrica). Edad media 29 afios = 8,2 (R: 18-55).
IMC: 21,5 + 3,8 (R: 15-31,7). EI 84% presentaban IP exocrina y



de éstos, el 32 % ademas IP endocrina. Mas del 60% presenta-
ban colonizacion cronica por Pseudomona areuginosa.

Hemos hallado una correlacion positiva débil pero significativa
entre niveles de Vitamina A 'y funcion pulmonar: FVC% (r = 0,3,
p =0,008), FVC, (r = 0,34, p = 0,002), independientemente de
la presencia de IP Exocrina. Ademas, los niveles de vitamina A
correlacionan débilmente con el IMC (r = 0,22, p = 0,05). La
vitamina D solo se correlaciond con la funcion pulmonar (FVC%)
en los pacientes que presentaron déficit de vitamina D (< 25)
(r=0,419, p =0,006).
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En nuestra muestra, no hemos hallado correlacion entre los
niveles de vitamina E y funcién pulmonar.

El estado nutricional valorado a través del IMC correlaciona
claramente con la funcién pulmonar: FVC% (r = 0,34, p = 0,002;
FEV, r=0,35,p=0,001)

Conclusiones: las vitaminas liposolubles en los pacientes con
FQ parecen tener una implicacion en la funcion pulmonar, lo que
aflade mas argumentos a la necesidad de una adecuada suple-
mentacién y monitorizacion. El estado nutricional también impacta
en la funcion respiratoria.
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