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Resumen

Introduccion: el tratamiento nutricional de los pacien-
tes con errores innatos del metabolismo (EIM) implica el
uso permanente de formulas modificadas en aminoacidos
cuyas caracteristicas organolépticas pueden dificultar su
aceptacion por via oral. Estos pacientes pueden tener al-
teraciones gastrointestinales y requieren el uso constante
de medicamentos, lo cual complica la adherencia al trata-
miento, comprometiéndose con ello su estado nutricional
y el control de la enfermedad. La gastrostomia es una al-
ternativa para facilitar la alimentacion y el tratamiento,
pero existen controversias sobre su uso.

Objetivo: comparar el estado nutricional y la duraciéon
de las hospitalizaciones antes y después de la realizacion
de la gastrostomia en un grupo de pacientes con EIM.

Métodos: analisis retrospectivo de datos antropométri-
cos, nimero de internamientos por descompensacion me-
tabglica y su duracién en pacientes pediatricos con EIM
antes y después de la gastrostomia.

Resultados: se analizaron 16 nifios; 40% con defectos
del propionato, 25% con alteraciones del ciclo de la urea
y 35% con otros EIM. Después de la gastrostomia, la pro-
porcion de pacientes eutroéficos aumenté del 6 al 56% y la
desnutricion disminuyé del 94 al 44%. Después de la gas-
trostomia, la duracion de los periodos hospitalarios dis-
minuyé significativamente de 425 a 131 dias (p=0.011);
el nimero de internamientos disminuyé de 33 antes de la
intervencion a 17, sin embargo, esta diferencia no tuvo
significacion estadistica.

Conclusion: en esta muestra, la gastrostomia mejoro
el estado nutricional en 56 % de los pacientes con EIM, y
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GASTROSTOMY POSITIVELY AFFECTS
NUTRITIONAL STATUS AND DIMINISHES
HOSPITAL DAYS IN PATIENTS WITH INBORN
ERRORS OF METABOLISM

Abstract

Introduction: the nutrition management of patients
with inborn errors of metabolism (IEM) requires the
permanent use of elemental medical formulas whose
organoleptic characteristics sometimes impede oral ac-
ceptance. In addition, these patients may have gastroin-
testinal disorders and require constant use of drugs, that
often complicate treatment adherence, thereby commit-
ting their nutritional status and disease control. Gastros-
tomy is an alternative to facilitate feeding and treatment,
but its use is controversial.

Objective: to compare nutrition status and length of
hospitalizations before and after gastrostomy surgery in
a group of IEM patients.

Methods: retrospective analysis of anthropometric
data, number of hospitalizations due to metabolic de-
compensation and length in pediatric patients with IEM
before and after gastrostomy.

Results: 16 children were analyzed, 40% with propio-
nate disorders, 25% with abnormal urea cycle and 35%
other IEM. After gastrostomy, the number of eutrophic
patients increased from 6-56 %, and malnutrition decrea-
sed from 94 to 44 %. After gastrostomy inpatient hospital
days significantly decrease from 425 to 131 (p=0.011),
admission numbers pre-gastrostomy decreased from 33
to 17, however this difference was not statistically signi-
ficant.

Conclusion: in this sample, gastrostomy improved nu-
tritional status in 56 % of EIM patients and significantly



redujo significativamente los dias de hospitalizacion por
descompensacion metabdlica.
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Introduccion

Los errores innatos del metabolismo (EIM) son un
grupo heterogéneo de padecimientos genéticos en los
cuales una deficiencia enzimadtica especifica interfiere
con el metabolismo normal de las proteinas, hidratos
de carbono o lipidos, ya sean de origen exdgeno (pro-
venientes de la dieta) o endégeno'. El resultado de la
actividad enzimdtica defectuosa es la acumulacién de
compuestos toxicos en distintos organos y tejidos, lo
que puede provocar dafios en la salud del individuo?®.
Esta definicidn sienta las bases tedricas del tratamiento
nutricional de los EIM que consiste en proporcionar un
plan de alimentacidn especifico en el que dependiendo
de la enzima defectuosa, se limita la ingestién de uno
6 varios compuestos (aminodcidos, lipidos o hidratos
de carbono)'. El diagndstico y tratamiento tempranos
de los pacientes con EIM mejora su prondstico pues
limita precozmente los efectos adversos de los meta-
bolitos téxicos, sin embargo estos padecimientos son
crénicos y requieren un manejo nutricional y médico
de por vida**. El tratamiento nutricional es la base del
manejo en los EIM, debe ser individualizado y tiene
que ajustarse periédicamente de acuerdo con la edad,
preferencias, tipo de padecimiento y gravedad®®. Para
restringir la ingestién de aminodcidos especificos, se
eliminan los alimentos de origen animal asi como las
leguminosas y oleaginosas; también se contabiliza la
ingestion de cereales, frutas, verduras pero al mismo
tiempo se debe proporcionar una cantidad adecuada de
protefnas, calorias, vitaminas y nutrimentos inorgdni-
cos para lo cual se utilizan férmulas metabdlicas espe-
ciales sin los aminodcidos comprometidos en las vias
metabdlicas afectadas®’. El uso y efectividad de dichas
férmulas metabdlicas estd ampliamente documenta-
do®!!, sin embargo la pobre adherencia al tratamien-
to nutricio es un problema frecuente en los pacientes
con EIM que se ha demostrado en todos los grupos
de edad’. Las férmulas metabdlicas estdn elaboradas
con aminodcidos libres, a diferencia de las férmulas
hechas con proteinas intactas, y esta caracteristica les
confiere diferencias organolépticas que en algunos ca-
sos pueden percibirse por los pacientes como desagra-
dables, lo que dificulta el apego y la aceptacidn sobre
todo en aquellos pacientes que iniciaron el tratamiento
de forma tardia y que ya probaron férmulas de protei-
nas intactas'>"3.

Por otro lado, diversos autores han descrito que un
nimero importante de pacientes con EIM tienen pro-
blemas gastrointestinales tales como anorexia, vémito

reduced hospital days caused by metabolic decompensa-
tion.
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6 reflujo gastroesofdgico que dificultan la ingestion de
la féormula metabdlica e impiden que se cumpla en su
totalidad el plan de alimentacién disefiado'*'>. Se sabe
que los pacientes con EIM que ingieren menos del 75-
80% de su dieta, estdn en riesgo de no mantener un
crecimiento pondo-estatural adecuado'?. Evans y co-
laboradores encontraron que 55% de los pacientes con
EIM tienen pobre apetito y monotonia en el consumo
de alimentos y hasta 70% de ellos refieren un tiempo
de alimentacién prolongado'®.

Los pacientes con EIM y desnutricion pueden des-
compensarse facilmente y requerir hospitalizaciones
frecuentes y generalmente prolongadas, lo cual puede
impactar de forma negativa en su calidad y esperanza
de vida. En la actualidad, la tinica opcién a la alimen-
tacion por via oral, es la administracion de nutrimentos
por una sonda que se inserta al estdémago, que cuando
va utilizarse por mds de 6 semanas, se recomienda que
se coloque por una gastrostomia (o yeyunostomia)'’.
Diversos autores han postulado que ante las dificulta-
des para la alimentacion y los efectos secundarios de
los medicamentos de uso prolongado, la gastrostomia
es una buena alternativa de apoyo nutricional'®!322, La
gastrostomia ayuda a mantener un adecuado estado
nutricio, previene pérdida de peso, evita deficiencias
de vitaminas, nutrimentos inorgdnicos y descompen-
saciones metabdlicas'>*'%. Las indicaciones para la
realizacién de la gastrostomia son conocidas'>*?, sin
embargo el impacto de dicho procedimiento en nifios
con enfermedades asociadas a dificultad para alimen-
tarse por via oral, como aquellos con discapacidad neu-
roldgica, estd controvertida; diversos aspectos como el
incremento en la morbilidad/mortalidad, mayores cos-
tos, asi como factores emocionales en los padres, han
sido descritos?’, sin embargo en pacientes con EIM pu-
diera ser diferente, por lo que es necesario estudiar los
efectos que dicho procedimiento tiene en relacion al
estado nutricio y descompensaciones. El presente es-
tudio tiene como objetivo comparar los indicadores de
valoracion antropométrica con énfasis en la desnutri-
cion, asi como evaluar el nimero de hospitalizaciones
y su duracion antes y después de la realizacion de la
gastrostomia en un grupo de pacientes con EIM.

Sujetos y metodologia
Se realizé un estudio retrospectivo de los datos del

expediente clinico de 16 pacientes pedidtricos meno-
res de 18 afios con diagndstico de EIM tratados en un
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centro de referencia de tercer nivel en la ciudad de Mé-
xico en donde se les proporciond seguimiento médico
nutricional.

La valoracién antropométrica consistié en la cuanti-
ficacion del peso y talla registrada antes y después de
la realizacién de la gastrostomia. Dicha valoracién fue
realizada por personal experto, utilizando una bdscula
mecdnica con precision de £100 gramos, estadimetro
en pacientes mayores de 2 afios con registro al 0.1 cm
mds cercano y bdscula electrénica con infantometro
en menores de 2 afios. En los pacientes postrados en
los cuales no fue posible realizar la medicion de forma
directa de pie, se calcul6 la estimacion de rodilla talon
para la obtencion de la talla, segtin la metodologia des-
crita por Stevenson?,

Se obtuvo el porcentaje con respecto a la media 6 al
dato del 50 percentil de peso para la talla (P/T), peso
para la edad (P/E) en menores de 1 afio y talla para la
edad (T/E) con tablas de referencia para el crecimiento
de nifios y adolescentes de la Organizacion Mundial de
la Salud 2007. Se utilizaron los indices de Waterlow®'y
Gomez® para la clasificacién del estado nutricional y
la severidad de la desnutricion en intensidad leve, mo-
derada y grave (Tabla I). Se us6 el indicador de Gémez
de peso para la edad sélo para pacientes que tuvieran
una talla edad arriba de 95% menores de 1 afio, ya que
es un parametro que determina el grado de la desnutri-
cion presente. Para la cuantificacién de dias de estan-
cia hospitalaria y nimero de internamientos de cada
paciente, se considerd un tiempo posterior a la gastros-
tomia igual al evaluado previo al procedimiento.

Procedimiento de gastrostomia. Se informé a los
padres sobre las opciones para administrar nutrimen-
tos por una sonda de alimentacion, y se propuso rea-
lizar una gastrostomia, asociada a un procedimiento
de funduplicatura gdstrica tipo Nissen. Se obtuvo el
consentimiento informado por escrito, cuidando que
los padres conocieran y entendieran las implicaciones
del procedimiento, conforme la normatividad y los li-
neamientos éticos establecidos en nuestra institucion.

Andlisis estadisticos. Se utilizaron pruebas estadis-
ticas descriptivas (medias, desviacion estdndar) y para
el andlisis de datos se utilizé la prueba T de student

para muestras relacionadas con el fin de comparar el
nimero y los dias de hospitalizacion antes y después
de la gastrostomia con el paquete estadistico SPSS
versién 19.0.

Resultados

Se analizaron los expedientes de 9 nifias y 7 nifios.
El 37.6% (6/16) de los pacientes tuvieron defectos de
la via del propionato (acidemia metilmaldnica 6 pro-
pionica), 25% (4/16) presentaron defectos del ciclo de
la urea. El detalle de los otros EIM diagnosticados se
muestra en la tabla II. La edad en la que se realizé el
diagndstico del EIM vari6 desde 18 dfas hasta 67 me-
ses de edad con una media de 15.9 meses de vida. Uni-
camente 19% de los pacientes tuvieron un diagndstico
temprano (antes de los 30 dias de vida) y 81% fueron
diagnosticados tardiamente (Tabla II). La edad prome-
dio al momento de la colocacién de la gastrostomia
fue de 38 meses (minimo 13 y mdximo de 106 meses
de edad), no se reportaron eventos serios asociados al
procedimiento.

Se obtuvieron los datos de inicamente 15 pacientes,
puesto que un expediente se encontrd incompleto, re-
gistrandose 33 ingresos por descompensaciones antes
de la realizacién de la gastrostomia (con un nimero
por paciente que va de 0 a 7 hospitalizaciones) y 17
después del procedimiento (0 a 6 por paciente), repre-
sentando un decremento en el nimero de hospitaliza-
ciones del 48% (Tabla III), sin embargo esta disminu-
cion no fue estadisticamente significativa; en cambio
la duracién de los internamientos disminuy6 signifi-
cativamente de 425 a 131 dias (p=0.011%) después del
procedimiento. Las causas que originaron las descom-
pensaciones metabdlicas se describen en la tabla I'V.

Después de la colocacién de la gastrostomia el nu-
mero de pacientes con un porcentaje arriba de 90%
de peso para la talla y peso para la edad aumenté en
un 50%, cambi6 del 6.3% al 56.3%. La desnutricion
crénico armonizada disminuy6 en un 18.8% (43.8% a
25%), no se tuvo ninglin paciente con diagndstico de
desnutricion agudizada de intensidad leve para P/E. En

Tabla I
Puntos de corte para la clasificacion del estado nutricional®®?”
TIE P/IT P/E
(en mayores de un ario) (en menores de un ario)
Eutréfico >95% >90% >91%
Desnutricion crénica armonizada <95% >90% >91%
Desnutricion agudizada >95% 80-89% leve 75-90% leve
70-79% moderada 60-74% moderada

<70% grave <60% grave

Desnutricion crénica agudizada <95% 80-89% leve 75-90% leve

70-79% moderada

74-60% moderada

<70% grave <60% grave
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Tabla IT
Distribucion porcentual segiin diagnostico de base y edad del diagndstico

Tipo de EIM y su proporcion (%)

Enfermedad y niimero de pacientes

Nimero de pacientes con diagndstico
temprano o tardio

Temprano Tardio
(< 30 dias de vida) (> 30 dias de vida)
Defectos del propionato (37.6%) Acidemia metilmaldnica (3/16) 2 1
Acidemia propidnica (3/16) 0 3
Defectos del ciclo de la urea (25%) Citrulinemia (1/16) 0 1
Aciduria arginosuccinica (1/16) 0 1
Hiperamonemia congénita (2/16) 0 2
Defectos de los aminodcidos aromadticos Fenilcetonuria (1/16) 0 1
(6.25%)
Defectos de los aminodcidos ramificados ~ Enfermedad de orina de jarabe de arce 1 1
(12.5%) (2/16)
Defecto del transporte lisosomal (12.5%) Cistinosis (2/16) 2
Defecto de los dcidos orgdnicos (6.3%) Acidemia glutdrica tipo 1 (1/16) 0 1

Tabla III
Niumero de hospitalizaciones antes y después de la
gastrostomia. (N=15%)

Antes de la gastrostomia  Después de la gastrostomia

oo Niimero o Niimero
Hospitalizaciones . Hospitalizaciones .

pacientes pacientes

Mis de 7 1 Mids de 7 0

5-6 2 5-6 1

3-4 2 3-4 2

1-2 8 1-2 6

0 2 0 6

*S6lo se consideraron 15 pacientes para este andlisis, pues un expe-
diente se encontré incompleto.

el caso de la desnutricion crénica agudizada de inten-
sidad moderada para P/T cambio de 12.5 a 0%, de dos
pacientes a ninguno. Los pacientes con desnutricion
crénico agudizada de intensidad leve para P/T antes
de la gastrostomia se tenfan 5 pacientes con éste diag-
néstico y después disminuyeron a 3, con un cambio
de porcentaje de 12.5%, por udltimo del diagnéstico de
desnutricién agudizada de intensidad leve para P/T de
6.3% cambid a 0%. El estado nutricional de los pacien-
tes antes y después de la colocacion de la gastrostomia
se muestra en la tabla V.

Discusion

Los resultados mds notables de este estudio son la
mejoria nutricional observada después de la gastros-

tomia, evidenciada por un aumento de 56% de pacien-
tes eutréficos (Tabla V) y la disminucidn significativa
del nimero de dias de hospitalizacién pero no encon-
tramos diferencia en el nimero de internamientos
(Tabla II); es interesante resaltar que después de la
gastrostomia el nimero de pacientes que no tuvieron
ninguna hospitalizacion fue tres veces mayor.

En nuestra institucion, el costo dia/cama de interna-
miento promedio es de $112 USD, por lo que reducir
los dias de internamiento tiene un impacto econémico
importante.

Nuestros hallazgos son similares a lo descrito por
Cornejo y cols en Chile, quienes encontraron 50% de
mejoria en los pardmetros antropométricos en 8 pa-
cientes con defectos del propionato sometidos a gas-
trostomia y una disminucién del 100% en el nimero
de descompensaciones graves®!. Otros autores también
han encontrado que la gastrostomia mejora el creci-
miento y disminuye la severidad de las complicaciones
de la enfermedad mejorando la sobrevida, y ademds
facilita la administracion de medicamentos permitien-
do brindar el aporte dietético completo?!323,

Es importante mencionar que no existe un consenso
sobre el momento ideal para realizar este procedimien-
to en los pacientes con EIM; la mayoria de los autores
sostienen que la gastrostomia debe realizarse de ma-
nera temprana y programada, antes de que el paciente
sufra alguna complicacién de su enfermedad®, pero
otros seflalan que sdlo estd indicada para aquellos ni-
flos cuya ingesta cubre menos del 75% de la prescrip-
cién dietética'?, o para aquellos en los que se documen-
te una disminucion en su carril de crecimiento®.

Se sabe que la accesibilidad inmediata de una via
enteral particularmente en pacientes con EIM que
cursan con vémito y anorexia resulta en un beneficio
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Tabla ITI

Causas que motivaron las hospitalizaciones en los
pacientes con EIM (n=16)

importante en el manejo agudo y crénico tanto en el
hospital como en la casa®, de tal manera que la gas-
trostomia permite evitar o atenuar las descompensa-
ciones metabdlicas, lo cual impacta en la duracion de

Causa Niimero las hospitalizaciones. En la tabla IV se describen las
Metabélicos Acidosis metablica con causas que originaron la hospitalizacién en los nifios
deshidratacién 14 con EIM analizados, observandose que la acidosis
Crisis hiperamonémica metabélica con des.hidratacién .fue la mads frect.ler.lte,
seguida de crisis hiperamonémica, lo cual es similar
Hipernatremia a lo encontrado por otros autores que han estudiado
Respiratorios Infeccién de vias aéreas pacientes con EIM similares (Tabla II)!>!82!,
superiores Llama la atencién que en 81.3% de los pacientes
Neumonia estudiados, el diagndstico se realiz6 de forma tardia,
- . . es decir después de los 30 dias de vida (Tabla II), ha-
Dificultad respiratoria 1 biendo nif o . h los 67
1endo ninos que 1niciaron su tratamiento hasta los
Bronquiolitis 0 meses de edad; cabe destacar que esta poblacién es es-
Neuroldgicos Trastornos del estado de pecialmente dificil de alimentar por via oral tanto por
conciencia 1 las secuelas neuroldgicas que ya tienen por su enfer-
Crisis convulsivas 1 medad de base, como por el hecho de que ya probaron
otros alimentos y frecuentemente rechazan la formula
Edema cerebral 1 . . .
especial, y en ocasiones se les colocan sondas de ali-
Gastrointestinales  Gastroenteritis 6 mentacién naso-gdstricas 6 transpildricas, sin embargo
Enfermedad por reflujo estas sondas unicamente deben ser usadas de forma
gastroesofdgico 1 temporal®, por lo que la gastrostomia es una buena al-
Sangrado de tubo digestivo 1 ternatl.va para ellos. . .
. Es importante mencionar que antes de realizar la
Dolor abdominal ! gastrostomia es necesario que el paciente se encuentre
Ndusea 0 metabdlicamente compensado, es decir que sus pa-
Enterocolitis 0 rametros bioquimicos tales como los niveles de ami-
Pancreatitis | nodcidos, estado dcido base, biometria hemdtica y al
menos los niveles de albimina, prealbimina y transfe-
Hematoldgicos Anemia 1 rrina, estén dentro de los valores de referencia, y que
Coagulopatia al menos el peso para la talla sea adecuado, con el ob-
Otros infecciosos Infeccion de vias urinarias 4 jetivo de atenuar riesgos quirtirgicos y lograr la mejor
. ) evolucion posible.
Otitis media En aquellos pacientes que a pesar de tener la gas-
Sepsis/Choque séptico trostomia no presentaron un cambio favorable en su
Relacionados con Sangrado del sitio de estado nutricional, pueden haber intervenido varios
el procedimiento gastrostomia 1 factores, entre los que destacan: el nivel socioecono-
quirdrgico Infeccion del estoma de mico (las férmulas metabdlicas tienen un alto costo y
gastrostomia 0 en ocasiones los pacientes no tienen ningun tipo de se-
guridad social que les ayude a cubrir los gastos que se
Tabla V

Niimero de pacientes y su distribucion porcentual de acuerdo al estado nutricional antes y después de la gastrostomia

.. Previo a la Ultimo control posterior . ..
Estado nutricional B ) Mejoria nutricional
gastrostomia a la gastrostomia
Eutréfico 1(6.3%) 9(56.3%) 50% mds pacientes eutréficos
Desnutricion cronica-arménizada 7 (43.8%) 4 (25%) 19% menos p a}(:l.e,ntes
con desnutricion
Desnutricion agudizada de intensidad leve 6.3% menos pacientes
1 (6.3%) 0 -
para P/T con desnutricién
Desnutricion crénica agudizada de intensidad 12.5% menos pacientes
2 (12.5%) 0 S
moderada para P/T con desnutricion
Desnutricion crénica agudizada de intensidad 5 (31.3%) 3 (18.8%) 12.5% menos pafzientes
leve para P/T con desnutricién.
212 Nutr Hosp. 2015;32(1):208-214 Sara Guillén-Lépez y cols.



generan para llevar el tratamiento de forma adecuada)
asi como la problemdtica familiar y educativa (fami-
lias monoparentales y baja escolaridad de los padres),
mismos que han sido descritos en otros estudios®’-*%.

La forma detallada de clasificar la desnutricién por
porcentaje con respecto a la media, asi como utilizar
el indicador peso para la edad (Tabla I), responde a la
necesidad de diferenciar mds claramente el cambio en
el grado de desnutricion agudizada ya que algunos pa-
cientes presentaban adecuada talla para la edad, pero
el peso era el mds afectado. Lo que se buscé con esta
comparacién fue utilizar un mismo pardmetro para po-
der analizar confiablemente los cambios en el estado
nutricio, con la ventaja que los porcentajes tienen la
habilidad de identificar a pacientes con valores extre-
mos.

Cabe mencionar que el tiempo de colocacion de la
gastrostomia a la dltima valoracién en algunos pacien-
tes fue de solo 1 mes y varié hasta los 100 meses por
lo que posiblemente eso interfiera con la mejoria en la
talla que toma mds tiempo en poder recuperarse.

En el caso de una paciente con sélo dos meses de
colocada la gastrostomia, no hubo cambio en su cla-
sificacién nutricional (peso/talla >90%), sin embargo
paso de un peso/talla de 81% a 89%, presentando im-
portante mejoria.

En nuestro estudio, no se analizaron los efectos que
la gastrostomia tiene en el manejo del paciente con
EIM en casa, ni sobre la calidad de vida, sin embargo
otros autores han documentado beneficios tales como
disminucion del tiempo invertido en la alimentacidn,
asi como reduccion del nivel de estrés por parte de la
familia, y un mayor interés de los nifios con respecto a
la alimentacién®*4,

A pesar de las ventajas identificadas en este trabajo
y referidas por otros autores, se requiere un seguimien-
to a largo plazo que nos permita identificar el grado
de satisfaccion de los padres, las alteraciones en la
via oral descritas por el uso prolongado de sondas de
alimentacidn, la morbilidad tardfa asociada a la gas-
trostomia, la necesidad de asociarla con algtin procedi-
miento de funduplicatura, asi{ como el momento ideal
para su realizacion*'*,

Nuestros resultados apoyan la realizacion de la gas-
trostomia en pacientes con EIM, con el fin de evitar o
disminuir el nimero de internamientos y su duracion.
La gastrostomia puede prevenir posible desnutricion
derivada de la enfermedad misma y sus complicacio-
nes, facilitando el uso de medicamentos y férmulas.
Otros autores recomiendan tomar en cuenta dos pard-
metros para decidir la gastrostomia: disminucién en
carril de crecimiento y que el paciente ingiera menos
del 80% de su prescripcién dietética'>*.

Conclusion

En esta muestra, la gastrostomia mejora significa-
tivamente el estado nutricional en los nifios con EIM

y reduce la duracion de los internamientos, lo cual fa-
cilita el manejo de estos pacientes y ahorra recursos
hospitalarios.
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