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RESUMEN
Introduccion: La hiperglicinemia no cetosica es una falla congénita del
metabolismo de glicina con transmision autosdémica recesiva y es originado por un
defecto del complejo de glicina descarboxilasa (GDC), que se caracteriza por
acumulacion de glicina en todos los tejidos, especialmente en el sistema nervioso
central y liquido cefalorraquideo. Objetivo: Aplicar el proceso de atencion nutricia
para disminuir concentraciones plasmaticas de glicina en un paciente pediatrico
hospitalizado y coadyuvar con una buena calidad de vida. Material y métodos: Se
implemento proceso de atencidn nutricia por alrededor de 28 dias, en un paciente
pediatrico hospitalizado de 4 afios 11 meses con diagnostico de error innato del
metabolismo de glicina. Resultados: Se realiz6 una intervencion de 28 dias durante
la estancia hospitalaria, se brindd nutriciéon enteral y posteriormente se progresoé a
nutricion por via oral con modificacion de textura, la cual consistio en dieta con dieta
hipercaldrica e hipoproteica debido a niveles elevados de glicina. Durante la
intervencidn se logré una mejoria en indicadores bioquimicos, disminuyendo
significativamente niveles séricos de glicina y amonio, al igual que mejoria en
indicadores clinicos, tales como, acidez, disfagia y anorexia. Conclusiones: La
importancia del abordaje nutricio en hiperglicinemia no cetdsica es coadyuvar a la

reduccion de glicina plasmatica y asi reducir neurotoxicidad.

Xl
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CAPITULO 1. FISIOPATOLOGIA Y GENETICA
1.1. Concepto y Epidemiologia.

Es un trastorno genético autosémico recesivo de forma neuro-metabdlico
caracterizado por una actividad deficiente del complejo enzimatico de clivaje de
glicina (GDC) que cataboliza la transformacion de glicina y tetrahidrofolato en COz,
NHs y Metileno Tetrahidrofolato. (Leung, De Castro, & Santos, 2020)

La glicina es importante en el metabolismo y funciona como donante de
metilo, componente de proteinas, oxidante y conjugado con acidos biliares.

Este aminoacido es un importante neurotransmisor de interneuronas
inhibitorias en la médula espinal y el tronco encefalico, incluidos los nucleos del asta
ventral y del nervio craneal motor, los nucleos del asta dorsal y del trigémino, y los
sistemas auditivo y vestibular (Benarroch, 2011). La glicina actia modulando
funciones motoras y sensoriales. (Marques et al., 2020)

En muchas de estas neuronas, la glicina coexiste con el acido-aminobutirico
(GABA). La glicina también es un agonista del glutamato en los receptores NMDA
(NMDAR). (Benarroch, 2011)

Siendo necesaria para una correcta activacion de estos receptores y del flujo de
entrada de Caz" a las neuronas. (Marques et al., 2020)

La hiperglicinemia no cetdsica se divide en grave y atenuada, la cual presenta
un curso mas leve. Sin embargo, la hiperglicinemia no cetdsica grave es mas
prevalente y presenta sintomas neuroldégicos peculiarmente mas graves, como falta
de progreso en el desarrollo, epilepsia intratable y apnea. Los pacientes con
hiperglicinemia no cetdsica atenuada tienen un progreso variable del desarrollo,
presentan epilepsia tratable o no desarrollan epilepsia. Esta forma de
hiperglicinemia no cetdsica se informa con mayor frecuencia en pacientes que
desarrollaron sintomas cuando tenian mas de tres meses de edad. (Nowak,
Chuchra, & Paprocka, 2022)

La hiperglicinemia no cetdsica clasica es un trastorno poco comun con una
incidencia global de 1 en 76 000. La incidencia puede variar entre 1 en 12 000 y 1
en 63 000 en recién nacidos en ciertas areas geograficas. (Krawiec &

Anastasopoulou , 2022)
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La muerte ocurre principalmente en el primer aino de vida, y los que
sobreviven muestran un retraso grave en el desarrollo neurologico. (Abdelsattar &
Salah, 2017)

La encefalopatia originada por glicina o hiperglicinemia no cetdsica es un
trastorno metabdlico congénito, de transmision autosdmica recesiva, la cual
produce un aumento de glicina en fluidos corporales, especialmente en el sistema
nervioso central (SNC). (Celik & Akdeniz, 2021)

La acumulacién en tejido cerebral, se refleja en la elevacion del liquido
cefalorraquideo (LCR) y aumento dn la relacion LCR/glicina en plasma. (Swanson
et al., 2022)

El liquido cefalorraquideo es un liquido claro e incoloro compuesto
principalmente por agua, que protege el encéfalo y la médula espinal de dafos
fisicos y quimicos. Tranporta oxigeno y glucosa desde la sangre a las neuronas y a

la neuroglia. Este liquido contiene pequefas cantidades de glucosa, proteinas,

acido lactico, urea, cationes (Na*, K*, Ca2*, Mg2*) y aniones (CI- y HCO3");

también presenta algunos leucocitos. (Tortora & Derrickson, 2013)

1.2. Aspectos basicos: Celular

Las células tienen la facultad de sintetizar glicina, la serina es el precursor
mas importante de la glicina. La sintesis de glicina es una reaccion reversible, es
decir, se puede obtener serina a partir de glicina o glicina a partir de serina. (Van
Hove, Coughlin, & Swanson, 2019)

La serina pierde el grupo OH y el metileno, para que se pueda hacer esta
reaccion participa la serina hidroximetil transferasa. El cofactor Tetrahidrofolato va
a recibir el carbono extra del Metileno y el grupo OH de la serina sale en forma de

agua y asi se obtiene glicina. (Tramontana, Wilson, & Hainline, 2021)

1.3. Aspectos basicos: Genético
La hiperglicinemia no cetdsica es un trastorno autosémico recesivo del
metabolismo de la glicina que resulta de una actividad deficiente del sistema

enzimatico de escision de la glicina. (Krawiec & Anastasopoulou , 2022)
14
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Los pacientes con dos alelos, sin actividad sistema enzimatico de escision de
la glicina residual, frecuentemente presentan hiperglicinemia no cetésica grave. No
obstante, cada paciente con al menos un alelo presenta una forma leve de la
enfermedad con un potencial de desarrollo variable. (Nowak, Chuchra, & Paprocka,
2022)

La hiperglicinemia no cetdsica es originada por defectos en los genes que
codifican ciertas proteinas: GLDC (proteina P), GCSH (proteina H), AMT (proteina
T), GCSL (proteina L). (Krawiec & Anastasopoulou , 2022)

El CCG esta compuesto por una proteina P (9p24.1), asi como una T-
(3p21.31), una H- (16923.2) y una Proteina L. (Edmondson & Bennett, 2021)

1.4. Aspectos basicos: Molecular

La glicina se degrada mediante un complejo enzimatico mitocondrial ubicado
en cerebro, rindn, higado y placenta. A esto se le llama sistema enzimatico de
escision de la glicina. (Sharma & Prasad, 2017)

Tal como se puede observar en la Figura 1, el CCG convierte la glicina de
dos carbonos en amoniaco y dioxido de carbono, y transfiere una unidad de un
carbono a folato como metilentetrahidrofolato. (DeArmond, Dietzen, & Pyle-Eilola,
2017)

Este sistema enzimatico de escision de la glicina consta de proteina P (glicina
descarboxilasa), proteina T (aminometiltransferasa), proteina H (proteina
transportadora de hidrégeno) y proteina L (dihidrolipoamida deshidrogenasa).
(Coughlin ll, C. & et al, 2017)

1.5. Aspectos basicos: Metabdlico
El aminoacido mas simple es la glicina, que tiene un solo atomo de hidrogeno
como cadena lateral. Con dos atomos de hidrégeno unidos al atomo de a-carbono,

tal y como se muestra en la Figura 1.
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Figura 1. Estructura de glicina
Fuente: Adaptado de Victor, R. (2019). HARPER BIOQUIMICA

ILUSTRADA (31.a ed.). McGraw-Hill.

La proteina P GCS dependiente de piridoxal 5'-fosfato (PLP) homodimérica,
la cual, cataliza el primer paso de la escision de la glicina, en la que se libera un
carbono como CO2. La proteina T dependiente de tetrahidrofolato (THF) que
transfiere la segunda unidad de un carbono a 5,10-metileno THF generador de THF.
La proteina L dependiente de NAD+ y una pequefia proteina H lipoilada, esta
interactua con las proteinas P, T y L a través de su brazo lipoilo que constituyen las
otras dos subunidades. (Bravo-Alonso, I., & et al., 2016)

El tetrahidrofolato (THF), es la forma coenzimatica y reducida del folato,
recibe unidades de un carbono de donantes como la serina, la glicina y la histidina,
y los transfiere a productos intermedios en la sintesis de aminoacidos, purinas y
monofosfato de timidina (TMP), una pirimidina que se encuentra en el

acidodesoxirribonucleico (ADN).
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CAPITULO 2. ORGANOS Y SISTEMAS RELACIONADOS

2.1. Etiologia
La glicina (GLY) es el aminoacido mas pequefio, funciona como un
neurotransmisor, donante de un carbono en el metabolismo del folato y un precursor

en la biosintesis de proteinas y otras moléculas. (Leung, De Castro, & Santos, 2020)

La hiperglicinemia no cetodsica es originada por un error innato del metabolismo

de la glicina caracterizado por deficiencia del sistema enzimatico de escisiéon de
glicina. Este sistema enzimatico esta ubicado en las membranas mitocondriales
internas del cerebro, el higado, los rifiones, las células placentarias y otros tejidos.
(Genc, Kilic, & Yuksel , 2018)
Principalmente consiste en acumulacion de glicina en sistema nervioso central y
dentro de la médula espinal a causa de la interrupcion en la descomposicion de la
glicina en diéxido de carbono y amoniaco. La enfermedad se hereda de forma
autosomica recesiva. Las mutaciones ocurren con mayor frecuencia en los genes
GLDC y AMT. (Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022; Krawiec & Anastasopoulou ,
2022)

La forma clasica de hiperglicinemia no cetdsica se presenta en recién nacidos
con hipotonia, dificultades de alimentacion, encefalopatia, convulsiones y apneas.
(Sharma & Prasad, 2017)

Existen cuatro formas de hiperglicinemia no cetdsica, las cuales incluyen aparicion

neonatal, temporal, infantil y tardia. (Celik & Akdeniz, 2021)

2.2. Manifestaciones Clinicas

Las manifestaciones clinicas iniciales y las secuelas a largo plazo de esta
afeccion suelen ser neurolégicas debido a la acumulacién de glicina y dentro de la
médula espinal y en SNC. (Krawiec & Anastasopoulou , 2022)

Las manifestaciones clinicas que representan el estandar de oro de
hiperglicinemia no cetdsica clasica son retraso severo en desarrollo neurolégico con
hipotonia y encefalopatia con convulsiones clinicas o sutiles. (Genc, Kilic, & Yuksel
, 2018)
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Otras manifestaciones que podrian presentarse son dificultad para alimentarse,

apnea, movimientos musculares anormales, discapacidad intelectual, problemas de
comportamiento, trastorno de atencidn con hiperactividad, escoliosis, disfuncién al
tragar, tension muscular anormal, reflujo gastroesofagico, estrefimiento cronico.
(Van Hove, Coughlin, & Swanson, 2019)
Otro trastorno que podria estar relacionado al estrefiimiento cronico y tensién
muscular anormal es la Paralisis Cerebral Infantil (PCl). En este trastorno es
frecuente la hipertonia, el cual, se refiere al aumento de la resistencia al estiramiento
del musculo (Howard & Herzog, 2021). Respecto al estrefiimiento en pacientes con
PCI presentan una prevalencia del 26% al 74%. Este sintoma esta relacionado a
problemas neuromusculares como trastornos de la motilidad intestinal e hipotonia.
(Trivic & Hojsak, 2019)

La presentacion clinica en el periodo neonatal de hiperglicinemia comprende
letargo que progresa a coma e hipotonia, apnea y mala alimentacion, observandose
los primeros signos de la enfermedad entre la segunda semana y el tercer mes de
vida. (Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022)

2.3. Manifestaciones Bioquimicas

Concentraciones elevadas de glicina plasmatica (Sharma & Prasad, 2017),
junto con el aumento de la concentracion en el liquido cefalorraquideo de glicina y
la relacion LCR:glicina sérica. (Celik & Akdeniz, 2021)
Dicha proporcién de LCR:glicina sérica es mayor a 0.08 pmol/L, cuando

normalmente es inferior a 0.04 ymol/L (Jones, Patel, & Rakheja, 2020).
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2.4. Manifestaciones Metabélicas

Anomalia en la sintesis y degradacion de glicina. El defecto metabdlico es una
falta de actividad en el complejo enzimatico de escisidon de glicina mitocondrial como

se puede ver en la Figura 2 el metabolismo de la glicina. (Celik & Akdeniz, 2021)

FAD

NADH
Glicina
: Proteina L
Tetrahidrofolato
SH J S
S
1 SH * ‘
! r ] sexy K
5,10-Metilen- ¥ )
tetrahidrofolato : G / \ '
Metilen ] ( ProteinaH | ]
THF roteina T ! \ roteina | , Proteina P
Complejo de Clivaje de \ i Fod
l P le' in y NH3 — 5 \5__,// ./ Piridoxina-
Icina . . “, P
Co2 + e
NH3 L NH2-CH2-S SH <\\
«» Glicina
Co2<L~

Figura 2. Diagrama del sistema de enzimas de escision de glicina
Fuente: Adaptado de Jones, P., Patel, K., & Rakheja, D. (2020). Chapter 21 -

Disorder: Glycine encephalopathy. Elsevier, 111-113.

2.5. Diagnéstico médico

En México a partir de 1998 se realiza de manera obligatoria el tamiz metabdlico
neonatal a todos los recién nacidos. Este tamiz consiste en recabar una muestra
sanguinea del talon del recién nacido dentro de los primeros 2 a 5 dias. El tamiz
metabdlico permite detectar padecimientos de tipo congénito o metabdlico a fin de
ser tratados oportunamente y prevenir dafos irreversibles como retraso mental.
(Secretaria de salud, 2015)

Para el diagndstico se analiza las gotas de sangre recolectadas en papel filtro,

el cual, se conoce como "tarjeta de Guthrie". (Secretaria de salud, 2010)
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Se toma en cuenta los niveles de glicina séricos, examen fisico (hipotonia,
letargo, coma, apnea, convulsiones con o sin un patron de supresion, alimentacién
deficiente, retrasos en el desarrollo), examen genético, valoracion neurologica y

resonancia magnética. (Van Hove, Coughlin, & Swanson, 2019)

El diagndstico se realiza midiendo las concentraciones de glicina en plasma y
liquido cefalorraquideo, presentando relacién LCR-plasma anormal (>0.08 umol/L).
Asimismo, los cambios cerebrales caracteristicos se pueden ver mediante
resonancia magnética. El diagnostico se confirma por medio de pruebas de genética

molecular. (Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022)

Entre un amplio espectro de pruebas diagndsticas utiles, se debe enfatizar el
valor especial de la resonancia magnética como evaluacion del prondstico del
paciente. Hennerman et al.; demostraron que la presencia de malformaciones
severas, incluida la agenesia del cuerpo calloso mas frecuentemente diagnosticada,
se correlacioné fuertemente con la aparicion de una forma severa de la enfermedad.

Por lo tanto, la resonancia magnética debe realizarse lo antes posible. La
correlacion entre la imagen del cuerpo calloso y el fenotipo clinico indica la
importancia de este factor como uno de los primeros indicadores objetivos, que
permite predecir la NKH severa en recién nacidos con una sensibilidad del 60-70%.
(Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022)

Diagndstico diferencial:
e A diferencia de las acidemias organicas en las que las concentraciones
plasmaticas de GLY estan elevadas, los pacientes con NKH tienen acidos
organicos urinarios normales y ausencia de cetosis y el diagndstico

prenatal esta disponible para embarazos de riesgo. (Acosta et. al., 2001)
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2.6. Complicaciones
e Encefalopatia: La encefalopatia por glicina es causada por una deficiencia

enzimatica que naturalmente causa la descomposicion de la glicosina en el
cuerpo.

e La falta de esta enzima permite que se acumule un exceso de glicina en los
tejidos y organos, especialmente en el cerebro, lo que genera problemas
meédicos y crisis convulsivas graves. (Asadi, Amjadi, Valizadeh, Pourjafar, &
Aranian, 2018)

2.7. Tratamiento Médico

La clasificacion adecuada de NKH puede ser de particular importancia debido a
las diferencias en la reaccion al tratamiento, segun la forma de la enfermedad.
(Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022)

Actualmente, se utilizan benzoato de sodio y antagonistas del sitio del receptor
de N-metil-D-aspartato (NMDA) como dextrometorfano y ketamina. El benzoato de
sodio puede reducir la concentracion de glicina en plasma y los inhibidores del canal
del receptor NMDA pueden reducir la sobreestimulacion de los receptores NMDA.
(Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022)

Benzoato de sodio: Se aumenta gradualmente, alrededor de 50 mg/kg/dia hasta
que la concentracion de glicina esté en el rango de tratamiento (120-300 pmol/l).
e Pacientes con una forma leve de la enfermedad requieren una dosis
menor: 200-400 mg/kg/d.
e Pacientes con una forma severa de la enfermedad requieren dosis
mas altas: 550-750 mg/kg/d.
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2.8. Tratamiento Nutricional

e Energia

El requerimiento energético recomendado para la edad y ajustar a la talla si es
necesario, ver Tabla 1.

Tabla 1. Requerimiento de energia y fibra para la edad.
Edad Energia Fibra

4-8 afios 1350 kcal 25 g/dia

Fuente: Elaboracion propia con datos del apartado de estandares comparativos.

e Proteinas

Es una dieta con control de la glicina y serina, las proteinas seran determinadas
por los niveles de plasmaticos de glicina, asi como del crecimiento del paciente y se
limitara en periodos de encefalopatia, como se observa en la Tabla 2. (Ladino &
Velasquez, 2021)

Tabla 2. Requerimiento de proteina segun niveles plasmaticos de glicina.

Niveles plasmaticos de glicina normales Niveles plasmaticos de glicina alterados

1.5-2 g/kg/d 0.5-1/kg/d en férmula éstandar y el resto

por férmula libre de glicina.

Fuente: Elaboracién propia adaptado de Ladino, L., & Velasquez, O. J. (2021). Nutridatos. Manual
de Nutricion Clinica. (3.2 ed.). Health Book'’s.

En concentraciones elevadas de glicina se debe restringir la proteina dentro de los
primeros 3 a 7 dias. Sila concentracién de GLY en plasma continla por encima del
limite superior normal, repetir el proceso anterior hasta que el valor esté dentro del

rango de tratamiento. (Acosta et. al., 2001)
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e Hidratos de carbono v lipidos

Los hidratos de carbono se deben de recomendar los de tipo complejo y los lipidos
deben de ser proporcionados de acuerdo a las indicadas para la edad, como se
observa en la Tabla 3.

Tabla 3. Requerimiento de hidratos de carbono y lipidos para
Hiperglicinemia.

Hidratos de carbono Lipidos

65-75% VCT 25-30% VCT

Fuente: Elaboracién propia adaptado de Ladino, L., & Velasquez, O. J. (2021). Nutridatos. Manual
de Nutricion Clinica. (3.2 ed.). Health Book'’s.

e L-Carnitina
La deficiencia de carnitina puede ocurrir como otro efecto adverso de la terapia con
benzoato de sodio. (Nowak, Chuchra, & Paprocka, 2022)
Se debe iniciar la ingesta a 50 mg/kg/dia y monitorear hasta que la concentraciéon

de carnitina libre en plasma sea = 30 umol/L. (Acosta et. al., 2001)

e Liquidos:
Aportar 1 ml de liquido a nifios y adultos por cada kcal ingerida.

Una de las formas de terapia para reducir la glicina es la reduccién de la
ingesta de glicina mediante dietas bajas en glicina, incluida la nutricion parenteral
libre de aminoacidos y una férmula libre de glicina (Nowak, Chuchra, & Paprocka,
2022).

e Tipodealimentos (FH-1.2.2.2)

o Ingesta de alimentos médicos
Existen férmulas especializadas que podrian apoyar al tratamiento nutricional de
Hiperglicinemia, tal como:
e Pro-Phree
o Formula sin aporte de proteinas para permitir la restriccion de proteinas o como

adicion de energia adicional, minerales y vitaminas.
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CAPITULO 3. PROCESO DEL ATENCION NUTRICIA (PAN)

El proceso de atencion nutricional y la terminologia estandarizada genera y
fomenta el pensamiento critico, estructura y documentacion de la asistencia
nutricional fundamentado por evidencia cientifica, midiendo resultados y evaluando
la calidad de la atencion nutricional. EI PAN proporciona un enfoque integral, es
decir, un enfoque en cual suma las partes que lo componen y contribuye a mejorar
la calidad de servicio, el intercambio de informacién nutricional y el seguimiento.

(Carbajal, Sierra, Lopez-Lora, & Ruperto, 2021)

El PAN es un enfoque metddico para ofrecer atencion nutricional de gran
calidad. Este consta de cuatro pasos distintos e interrelacionados:

Primer paso es evaluacion nutricional, el cual, compila y documenta
informacion de manera sistematica como el historial relacionado con la
alimentacion o la nutricion, datos bioquimicos, pruebas y procedimientos
meédicos, mediciones antropométricas, hallazgos fisicos centrados en la
nutricion e historial del paciente. El segundo paso consta de diagndstico
nutricional en donde los datos compilados durante la evaluacién nutricional
guian la eleccion del diagnéstico nutricional adecuado. Se distingue y define
el problema nutricional, la causa y los signos junto con sintomas.

En el tercer paso se selecciona la intervencion nutricional que se conducira
a la raiz del problema nutricional con abordaje integral, adaptandose a las
necesidades del paciente acorde a evidencia cientifica. La cual tiene como
objetivo mejorar los signos y sintomas del diagnéstico.

El cuarto paso es el monitoreo, donde se valora la evolucion del paciente y el
cumplimiento del abordaje nutricional, para determinar si el paciente ha
alcanzado o esta en progreso hacia las metas planificadas. Este ultimo paso
forma parte del proceso continuo, dinamico y ciclico que permite evaluar los
resultados, modificar si se precisa la intervencion nutricional o reevaluar
nuevamente el estado nutricional. ( Academia de Nutricidn y Dietética, 2022;

Carbajal, Sierra, Lopez-Lora, & Ruperto, 2021)
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3.1 Datos Subjetivos. (Tabla 4)

Paciente masculino (CH-1.1.3) de 4 afios 11 meses de edad (CH-1.1.1)

originario y residente de Monterrey, Nuevo Ledn (CH-3.1.5). Madre y padre

originarios de Nuevo Ledn.

Tabla 4. Historia clinica.

AHF:

Madre: Alérgica a penicilina (CH-2.1.8).

Padre: Trastorno motor (CH-2.1.11).

Hermano: Aparentemente sano.

Abuela materna: Hipertension arterial (CH-2.1.2), Diabetes Mellitus tipo 2 (CH-2.1.3).
Abuelo materno: Se desconoce edad y estado de salud.

Abuela paterna: Aparentemente sana.

Abuelo paterno: Finado por infarto agudo al miocardio (CH-2.1.2).

A. Perinatales:

Producto de la segunda gesta (CH-1.1.9) con aparente curso normoevolutivo

culminado a término 39 SDG. Parto eutdcico en Institucion de Salud Privada.

Peso al nacer de 3.750 kg (AD-1.1.2.7) y talla de 55 cm (AD-1.1.1.3).

APNP: Inmunizaciones: Esquema de vacunacion completa para la edad.
APP: e Hiperglicinemia no cetésica diagnosticada en periodo perinatal, con
Tratamiento médico y nutricional.
e Encefalopatia hipoxico isquémica secudaria a paro cardiorespiratorio
presentado a los 7 dias de vida extrauterina.
o PCl espastica.
¢ Epilepsia metabdlica.
e Hiperreactividad bronquial.
PA: Ingres6 a urgencias el dia 10 de agosto del 2021 por crisis convulsivas, iniciando

padecimiento 1 dia previo al ingreso con 15 eventos convulsivos con duracion de 1

minuto o menos. Siendo posteriormente trasladado a UCIP.

Diagnéstico médico

Trastorno en el metabolismo del metabolismo de glicina (Hiperglicinemia) + epilepsia.

Fuente: Elaboracion propia.
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Tratamiento /terapia médica (HC-2.2)
e Tratamiento médico (CH-2.2.1):

Tratamiento médico en urgencias: se administro 0.2 mg/kg/dosis de diazepam

cada 12 horas con agregados de vigabatrina 250 mg por SNG, asi como

levetiracetam por SNG a dosis de impregnacién debido a presencia de crisis

convulsivas de mas de 5 minutos.

Se administré oxigeno por desaturacién de 82%. Se decide intubacion orotraquial y

se mantiene con infusidn de midazolam.

Tratamiento médico en UCIP: Se continua con infusion de 50 mg de midazolam,

250 mg de vigabatrina asi como 420 mg de levetiracetam por SNG cada 12 horas.

En la tabla 5 se mencionan los medicamentos incorporados al esquema de

tratamiento al ingresar al area de cuidados intensivos.

Tabla 5. Tratamiento farmacolégico durante su estancia en UCIP.

2A de las

emocional, hostilidad,
insomnio, nerviosismo,

Medicamento Dosis Tipo de Efectos secundarios Interaccion
medicamento y farmaco-
uso nutriente
Omeprazol 15 mg via Inhibe la secrecion Cefalea, dolor Disminuye
intravenosa de acido en el abdominal, absorcién de
cada 24 estébmago. estrefimiento, diarrea, vitamina B12. La
horas. Impidiendo el flatulencia, planta hipérico
traslado final de H* | nauseas/vomitos, pdlipos interactua
al lumen gastrico. gastricos benignos. disminuyendo la
concentracion
sérica de
omeprazol.
Paracetamol 200 mg via Analgésico y Hipotension, Las comidas ricas
intravenosa | antipirético. Inhibe hepatotoxicidad, en carbohidratos
cada 6 la sintesis de erupcioén cutanea, pueden disminuir
horas. prostaglandinas en alteraciones su absorcion.
el sistema nervioso hematoldgicas,
central. Accion hipoglucemia, piuria
reguladora de la estéril.
temperatura en el
centro
hipotalamico.
Levetiracetam | 420 mg via Disminuye la Somnolencia, astenia, Los alimentos no
intravenosa liberacion de Ca mareos, cefalea, modifican su
cada 12 interneuronal y se amnesia, ataxia, biodisponibilidad.
horas. une a la proteina depresion, labilidad
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vesiculas temblor, vértigo y
sinapticas. diplopia.
Vigabatrina 250 mg (38 Antiepiléptico, Aumento de peso, Los alimentos no
mg/kg/d) via | inhibidor selectivo | somnolencia, trastornos modifican su
oral por e irreversible de la del habla, dolor de biodisponibilidad.
sonda NSG GABA cabeza, deterioro
cada 12 transaminasa, la mental, temblor, defectos
horas. enzima de campos visuales,
responsable de la vision borrosa, dolor
escision abdominal, fatiga,
metabdlica del agitacion.
GABA.
Cannabidiol 1 mlen AM Reduce la Disminucion del apetito, Hierba de san
hiperexcitabilidad somnolencia, diarrea, Juan puede
neuronal mediante vomitos, fiebre, reducir las
una modulacion cansancio, neumonia, concentraciones
del calcio aumento del apetito, en plasmay
intracelular a irritabilidad, insomnio, reducir la eficacia
través del receptor | letargo, babeo, aumento de cannabidiol.
acoplado a en pruebas funcionales
proteinas G 55. hepaticas, disminucion
de peso.
Clindamicina 130 mg via Impide la Colitis Los alimentos no
intravenosa asimilacion pseudomembranosa, modifican su
cada 8 proteica diarrea, dolor abdominal, | biodisponibilidad.
horas. bacteriana. irritacion local, dolor,
tromboflebitis.
Cefotaxima 435 mg via Impide la sintesis Fiebre, anafilaxia, Los alimentos no
intravenosa de pared celular angioedema, modifican su
cada 8 bacteriana. broncoespasmo, biodisponibilidad.
horas. arritmias, cefalea,
convulsiones, rash,
urticaria, prurito, diarrea,
vémitos, nausea, dolor
abdominal y colitis.
Dexametasona | 2 mg (0.15 Corticoide con Leucocitosis moderada, Los alimentos no
mg/kg/d) elevada accion linfopenia, eosinopenia y modifican su
intravenosos | antiinflamatoria e policitemia, supresién biodisponibilidad.
cada 6 inmunosupresora. adrenal e induccion de
horas. sintomas parecidos al
sindrome de Cushing.
Midazolam 50 mg en Incrementa la Sedacién, somnolencia, Concentracion
infusion. actividad del nauseas y vomitos. plasmatica
GABA al facilitar disminuida con
Su unién con el hierba de san
receptor Juan.
GABAnérgico.

Fuente: Elaboracion propia.

Tratamiento médico en area de hospitalizacion:
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Al ingreso al area de medicina interna el paciente presentaba un progresivo y
sostenido aumento en la frecuencia y duracion de las crisis epilépticas, lo cual se
considera a la probable progresién en el descontrol metabdlico y aumento de los
niveles de glicina sérica. En su segundo dia de hospitalizacion se agrega a esquema
de medicamentos clonazepam y levocarnitina, esta ultima contribuye a disminuir los
niveles de amonio. En el tercer dia de hospitalizacién en medicina interna se agrego
diazepam como antagonista de receptores de glicina, lactulosa como parte de
tratamiento de hiperamonemia, benzoato de sodio para ayudar a disminuir los
niveles séricos de glicina, se incluyo topiramato para disminuir las crisis epilépticas
y el dextrometorfano como tratamiento para reducir la actividad estimulante de la
glicina sobre los receptores de NMDA, ademas presenta efectos antiepilépticos, tal

y como se muestra en la tabla 6.

Figura 3. Progresion de medicamentos

Dia 1. Ingreso a Medicina Interna Dia 3 en M.l
(M) (19/08/2021)
mmmu Se adiciond al uquor:l modinmnm
F il a pi l.opm:mnto, dmomo:ommy se retird
2 / A M : 3 -.:-‘ e i _ ¥
2 bidiol, cli icil il iol. Se ¥ illa de oxig
dexametasona, midazolam. a3 Limin.
Dia2en M.l ..
_ (18/08/2021) Progresion de
(e )- Posterior a ingreso a piso se *
U P Medicamentos

— ]
// incluye clonazepam y
st levocarnitina.

Fuente: Elaboracién propia.
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Tabla 6. Progresion de tratamiento farmacolégico en area de

Hospitalizacion.
Medicamento Dosis Tipo de Efectos secundarios Interaccion
medicamento y uso farmaco-
nutriente
Medicamentos incluidos en esquema de tratamiento en el 2° dia
Clonazepam 1.3 mg Anticonvulsivante Cansancio, somnolencia, | Los alimentos no
cada 12 Su efecto se debe a astenia, hipotonia o modifican su
horas via inhibicién debilidad muscular, biodisponibilidad.
intravenosa | posinaptica mediada mareo, ataxia, reflejos
por GABA. lentos. Disminucion de
concentracion, inquietud,
confusioén, amnesia
anterograda, depresion,
excitabilidad, hostilidad.
Levocarnitina 433 mg Forma de carnitina. Vomitos , nauseas, Los alimentos no
cada 8 Indicado en diarrea, calambres modifican su
horas via encefalopatia abdominales, incremento | biodisponibilidad.
enteral hiperamonemia y/o de INR.
hepatotoxicidad
debida a
sobredosis/toxicidad.
Medicamentos incluidos en esquema de tratamiento en el 3er dia
Diazepam 1.3 mg Facilita la unién del | Somnolencia, Efecto
cada 8 GABA a su receptor | embotamiento  afectivo, | anticonvulsivante
horas via y aumenta su reduccion del estado de | disminuido por:
intravenosa actividad. Actua alerta, confusion, fatiga, ginkgo
sobre el sistema cefalea, mareo, debilidad
limbico, tdlamo e muscular, ataxia o]
hipotalamo. diplopia, amnesia,
depresion, reacciones
psiquiatricas y
paraddjicas, depresion
respiratoria.
Benzoato de 50 El benzoato se une | En dosis altas se puede | Los alimentos no
sodio mg/kg/dosis | con glicina para | presentar hipocalcemia y modifican su
220 mg formar acido | concentraciones bajas de | biodisponibilidad.
cada 8 hipurico, este se glicina en plasma.
horas por | excreta por el riidn.
SNG
Lactulosa 5mgcada | Efecto osmotico y | Meteorismo, flatulencia. | Los alimentos no
8 horas por | reduccién del pH del Dosis elevadas: dolor modifican su
SNG lumen colénico. abdominal y diarrea. biodisponibilidad.
Topiramato 10 mg cada Anticonvulsivante Disminuciéon o aumento Hierba de San
12 horas con accion de peso, anemia, Juan disminuye
por SNG antiepiléptica. parestesia, somnolencia, | biodisponibilidad
letargia, hipoestesia, de topiramato.
nistagmo, disgeusia,
diarrea, estrefiimiento,
dispepsia, boca seca,
gastritis, anorexia,
pérdida de apetito,
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espasmos o calambres
musculares, depresion.

Dextrometorfano

22 mg cada
8 horas por
SNG

Antitusigeno, el cual
abate el centro
medular de la tos al
disminuir la
produccion de
taquicininas.

Nauseas, vomitos,
molestias

gastrointestinales.

El zumo de
pomelo, naranja
disminuyen
biodisponibilidad
de
dextrometorfano.

Fuente: Elaboracion propia.

3.2 Evaluacién del Estado Nutricional (EEN)

Ingresé a medicina interna el 17 de agosto del 2021, partiendo de ahi se inicio la

evaluacion del estado nutricional.

3.2.1 Antecedentes relacionados con alimentacion/ nutricién (FH)

Durante la estancia en UCIP el paciente se encontraba en ayuno, por lo cual

se decidio llevar a cabo un interrogatorio de manera indirecta sobre la dieta habitual

previa al ingreso al hospital, por medio de expediente médico y a través de

entrevista a la madre del paciente.

En dicha entrevista nutricional mediante un cuestionario de alimentos (Tabla

7-10) la madre refirié alimentacidn en consistencia de papillas, las cuales la madre

las preparaba en casa. Indicé apego a plan nutricional y recomendaciones de

Especialista en Nutriologia Clinica en su hospital de base.

Ingesta de alimentos y nutrientes (FH-1)

Tabla 7. Cuestionario de alimentos.

Caodigo Grupo Porciones Variedad de alimentos (FH-1.2.2.5)
FH-1.2.2.1.2.4 Lacteo 120 ml Leche deslactosada
FH-1.2.2.1.2.3 Verdura 5 Chayote, zanahoria, chicharo, 1 vez por semana betabel
FH-1.2.2.1.2.2 Fruta 5 Papaya, manzana, mango, ciruela
FH-1.2.2.1.21 Cereales 4.5 Avena
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FH-1.2.2.1.2.6 Grasas Aceite, Aguacate

Azucar Miel Karo

Consistencia: Papilla.

Preparacion en casa.

Fuente: Elaboracion propia.

Tabla 8. Conteo de fibra en frutas y verduras del cuestionario de

alimentos.

Alimento Porcion | Fibra

Chayote cocido 121z 22¢g

Zanahoria cruda 1/2tz 1849

Chicharo cocido 1/4 tz 22¢g

Papaya 1/2 1z 25¢
Manzana cocida 12tz | 2.1 mg

Mango 1tz 189

Ciruela pasa deshuesada 7 pz 179

Tabla 9. Conteo de micronutrientes en frutas y verduras del cuestionario
de alimentos.

Alimento Porciéon | Vit. A | Vit.D | Vit.C Vit. B9 | Vit. B12
Chayote cocido 1/2 iz 16uyg |[00ug| 64mg | 14.4mg | 0.0 ug
Zanahoria cruda 12tz | 5344ug | 00pug | 3.8mg | 122 ug | 0.0 ug
Chicharo cocido 1/4 tz 16 ug 00ug | 57mg | 25.2ug | 0.0 ug

Papaya 1/2 iz 294 ug ND 86.5mg | 53.2 ug ND
Manzana cocida 1/2 iz 3.5ug | 0.0ug | 0.0mg 0.5 ug 0.0 ug

Mango 1tz 226.1 ug ND |46.2mg | 0.0 g ND

Ciruela pasa deshuesada 7 pz 140 pg ND 0.0 mg 0.0 yg ND

Tabla 10. Conteo de glicina y serina en frutas y verduras del
cuestionario de alimentos.

Alimento Porcion | Glicina | Serina
Chayote cocido 1/2 1z ND ND
Zanahoria cruda 1/2 tz ND ND
Chicharo cocido 1/4 tz ND ND

Papaya 12tz ND ND
Manzana cocida 1/2 tz ND ND
Mango 1tz ND ND

Ciruela pasa deshuesada 7 pz ND ND

Tabla 11. Conteo de fibra en cereales sin grasa y lacteos del
cuestionario de alimentos.

Alimento Porcion | Fibra
Avena en hojuelas 1/2 tz 29
Leche deslactosada 1tz NA

Tabla 12. Conteo de micronutrientes en cereales sin grasa y lacteos del
cuestionario de alimentos.
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Alimento Porcién | Fibra | Vitamina A | Vit. B9 | Vit. B12 | Vit.D Calcio
Avena en hojuelas 121z 29 ND 0.0 pg ND 0.0pug | 104 mg
Leche deslactosada 1tz NA 32 ug 5.16 yg ND 2.68 yg | 247.7 mg

Tabla 13. Conteo de glicina y serina en cereales sin grasa y lacteos del

cuestionario de alimentos.
Alimento Porcién | Glicina | Serina
Avena en hojuelas 1/2 tz ND ND
Leche deslactosada 1tz 180 mg ND

El IDR de folato en nifios de 4 a 7 afios es de 200 mcg o 120 mcg de acido
félico, ver conversién en Anexo 1. El aporte de acido folico al dia es de 108.18 mg,
tal y como se observa en las tablas 8 y 9. El tetrahidrofolato (THF) o acido
tetrahidrofélico es un derivado de la vitamina B9 (acido folico).

El acido félico se reduce a THF, una forma biolégicamente activa, el cual esta
involucrado en la formacion de glicina (Tjong et. al., 2022). Por lo que se debe de

restringir.

A pesar que cumple con casi el 100% del requerimiento de acido félico para
poblacion general, en este tipo de pacientes con error metabdlico de glicina se
podria traducir como aporte elevado, ya que, se debe restringir el aporte de acido
folico. Esto debido a que esta involucrado en la formacion de glicina (Tjong et. al.,
2022).

También mejora la biodisponibilidad del folato al limitar la degradacion de las
coenzimas de folato que provienen de manera natural en los alimentos y en los
suplementos de 4cido félico a nivel de estomago (Berger et al., 2022). Por lo que se

deberia limitar y no excederse del IDR.

Referente a la vitamina C, el IDR en nifios de 4 a 7 afios es de 25 mg al dia.
En el conteo de micronutrientes en las Tablas 8 y 10 se puede distinguir una ingesta
excesiva de vitamina C, aunque la absorcion de esta vitamina es del 85% en
intestino delgado (Salas-Salvadd, 2019), aun asi su absorcién real fue alrededor de

395 mg de vitamina C por dia, que sigue siendo un aporte elevado.
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La importancia de la vitamina C radica en ser un importante cofactor para la
biosintesis de neurotransmisores (noradrenalina, serotonina), cortisol, hormonas

peptidicas (vasopresina) y colageno.

Tabla 14. Interpretacion de micronutrientes del cuestionario de

alimentos.
Cédigo Maximo | Valor de % de Interpretacion | Referencia
aporte | referencia adecuacion
total en parala
el dia edad
Vitamina 2.68 15 mcg 17.86% Deficiente National
FH- D mcg (600 UI) Institute of
1.6.1.1 Health,
2022
Vitamina | 464.5 25 mg 1858% Elevado National
C mg Institute of
Health,
2022
Vitamina | 0.0 mcg 1.2 mcg 0% Deficiente National
B12 Institute of
Health,
2022
Calcio 247.7 1000 mg 24.77% Deficiente National
mg Institute of
Health,
2022

Fuente: Elaboracién propia.

Como se muestra en la tabla 11, presenta en su dieta habitual un adecuado
aporte caldrico y una ingesta de hidratos de carbono, ingesta proteica y lipidos
consistente con las necesidades. Por otro lado, incompatible con necesidades de

glicina fuera de parametros normales de acuerdo a su patologia de base.

Tabla 15. Interpretacion de energia y macronutrientes del cuestionario
de alimentos.
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Codigo Aporte | gl/kg/d | Porcentaje | Valor de % de Interpretacion Referencia
total de valor | referencia | Adecuacién
calérico
total
(%VCT)

FH- Energia | 1467.5 | 110.33 14.52 11 kcal/cm 132% Elevado Ladino &
1111 kcal | kcallkg/d | kcalicm Velasquez, 2021.

FH- Proteina | 23.59 1.76 6.4% 1.5-2 Ladino &
1.5.3.11 g/kg/d g/kg/d Velasquez, 2021,

FH- HCO 248.5 18.68 67.73% 65-75% Ladino &
1.5.5.11 g g/kg/d Velasquez, 2021.

FH- Lipidos 41g 3.08 25.14% 25-30% Ladino &
1.51.11 g/kg Velasquez, 2021.

Fuente: Elaboracién propia.
3.2.2 Medidas Antropométricas
Tabla 16. Medidas antropométricas obtenidas en evaluacion inicial.
Cadigo Ideal Actual Percentil | Interpretacion | Porcentaje | Interpretacion | Referencia
(16/08/2021)
AD-1.1.2 | Peso/edad | 13.7 13.3 10-50° Adecuado 97% Aceptable Gomez,
(AD- 2003
1.1.6.13)
AD-1.1.1 | Talla/edad 92 101 50-90° Adecuado 109% Aceptable Waterlow,
AD- IMC 15.8 13.3 10-50° Normal - - 1972-
1.1.5.1

Fuente: Elaboracion propia adaptado de tamizaje de Hospital Regional Materno

Infantil.

Se realizaron medidas antropométricas como peso y talla y su interpretacion

se observa en la tabla 12, debido al que el paciente presentaba espasticidad se

realizé medicion de peso por medio de peso por diferencia, se peso primero al padre

del paciente y posteriormente al padre cargando al paciente, al final se resté ambos

pesos y se obtuvo la diferencia. Por otro lado, se obtuvo la medicion de talla por

medio de estadimetro pediatrico portatil.
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3.2.3 Datos bioquimicos, examenes médicos y procedimientos.

e Equilibrio acido base (BD-1.1)

Tabla 17. Datos bioquimicos de equilibrio acido base iniciales.

Cédigo 11.08.2021 Parametro Interpretacion
normal
BD-1.1.1 pH 7.54 7.32-7.42 Alcalemia
BD-1.1.3 pCO2 29 38-52 Bajo
BD-1.1.4 pO2 32 24-48 Normal
Sodio 151 135-145 mmol/L Hipernatremia
Potasio 24 3.5-4.5 mmol/L Hipokalemia
Calcio 0.97 2.1-2.6 mmol/L Hipocalcemia
Glucosa 125 70-110 mg/dL Hipernatremia

Fuente: Elaboracion propia.

Interpretacion: Alcalosis respiratoria relacionado a hiperventilacion.

e Perfil hidroelectrolitico v renal (BD-1.2)

Tabla 18. Datos bioquimicos de perfil hidroelectrolitico y renal iniciales.

Cdédigo

11.08.2021

Parametro normal

Interpretacion

BD-1.2.1

BUN

11

7-16.8 mg/dL

Normal

BD-1.2.2

Creatinina

0.27

0.72-1.25 mg/dL

Bajo
Debilidad, masa
muscular
disminuida,
catabolismo
proteico.

Urea

23.3

15-40 mg/dL

Normal

Acido urico

3.5-7.2 mg/dL

Normal

BD-1.2.5

Sodio

157

137 - 145 mmol/L

Hipernatremia
Deshidratacion o
aumento en la
administracion de
sodio (alimentaria o
V).

BD-1.2.6

Cloro

114

98 — 107 mmol/L

Hipercloremia
Deshidratacion,
hiperventilacién
que causa alcalosis
respiratoria.

BD-1.2.7

Potasio

2.7

3.5-5.10 mmol/L

Hipokalemia
Ingesta alimentaria
o IV deficiente,
vomito, sudoracion,
alcalosis.
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BD-1.2.9

Calcio

8.7

9.6 — 10.2 mg/dL

Hipocalcemia
Deficiencia de
vitamina D,
alcalosis.

Fuente: Elaboracion propia.

La disminucion en creatinina se puede atribuir a una desgaste proteico y masa

muscular disminuido. La hipernatremia se puede deber a deshidratacién o aumento

en la administracion de sodio (alimentaria o IV). Por otro lado la hipercloremia se

puede deber a deshidratacion o a una hiperventilacion que causa alcalosis

respiratoria. La hipokalemia se puede ser a causa de ingesta alimentaria o IV

deficiente, vomito, sudoracion, alcalosis. Por ultimo la hipocalcemia puede ser por

deficiencia de vitamina D o por alcalosis.

e Perfil gastrointestinal (BD-1.4)

Tabla 19. Datos bioquimicos de perfil gastrointestinal inicial

lactica

Cadigo 11.08.2021 Parametro Interpretacion
normal
BD-1.4.1 Fosfatasa 103 0-500 U/L Normal
alcalina
BD-1.4.2 Alanino 6 13-69 U/L Bajo
transferasa
(TGP/ALT)
BD-1.4.3 Aspartato 13 17-59 U/L Bajo
aminotransferasa
(TGO/AST)
BD-1.4.4 Gamma 19 12-64 U/L Normal
Glutamiltranferasa
(GGT)
BD-1.4.6 Bilirrubina Total 0.83 0-1.2 mg/dL Normal
Bilirrubina Directa 0.32 0-0.5 mg/dL Normal
Bilirrubina 0.51 0-1.1 mg/dL Normal
Indirecta
CPK 133 30 - 200 U/L Normal
CKMB 12 0-20U/LL Normal
Deshidrogenasa 138 125-220 U/L Normal

Fuente: Elaboracion propia.

e Glucosa/perfil endocrino (BD-1.5)

Tabla 20. Datos bioquimicos de glucosa/perfil endocrino inicial
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Caédigo 11.08.2021 Parametro Interpretacion
normal

BD-1.5.1 Glucosa 128 60 - 100 mg/dL Hiperglicemia

Respuesta aguda al
estrés, terapia con
glucocorticoides.

Fuente: Elaboracion propia.
Los niveles elevados de glucosa se pueden atribuir a una respuesta aguda al

estrés y/o a terapia con glucocorticoides.

e Perfil inflamatorio (BD-1.6)

Tabla 21. Datos bioquimicos de perfil inflamatorio inicial

Caédigo 11.08.2021 Parametro normal Interpretacion
BD-1.6.1 Proteina C 7.5 0-0.5 mg/dL Elevado
Reactiva (PCR) Reaccion

inflamatoria no
infecciosa aguda

Fuente: Elaboracion propia.
La elevacion de la Proteina C Reactiva se puede deber la reaccién inflamatoria

no infecciosa aguda.

o Peffil lipidico (BD-1.7)

Tabla 22. Datos bioquimicos de perfil lipidico inicial

Cédigo 11.08.2021 Parametro normal Interpretacion
BD-1.7.1 Colesterol 194 0-200 mg/dL Normal
BD-1.7.7 Triglicéridos 87 0-150 mg/dL Normal

Fuente: Elaboracion propia.

Sin alteracion en perfil lipidico.

e Perfil proteico (BD-1.11)

Tabla 23. Datos bioquimicos de perfil proteico inicial

Cdédigo 11.08.2021 Parametro Interpretacion
normal
Proteinas 5.3 6.3-8.2 g/dL Bajo
Totales
BD-1.11.1 Albumina 3.6 3.5-5 g/dL Normal
Globulina 1.7 2.3-3.5 g/dL
Enfermedades agudas,
estrés.

37

PROCESO DE ATENCION NUTRICIA EN ERROR INNATO DEL METABOLISMO DE GLICINA



BD-1.11.17

Glicina

723

107-343 mmol/L

Hiperglicinemia

Alteracion en la sintesis

de glicina.

Fuente: Elaboracion propia.

Las proteinas totales se encuentran por debajo del parametro normal relacionado a

la disminucién de globulina, la cual se relaciona a enfermedades agudas o a estrés.

La hiperglicinemia se puede deber a una alteracion en la sintesis de glicina.

3.2.4 Hallazgos o examen fisico relacionado a la nutricién (PD)

Tabla 24. Examen fisico orientado a la nutricion inicial.

Caodigo Signo o Posibles causas Posibles causas Referencia
sintoma nutricionales no nutricionales
relacionadas relacionadas
Sistema PD- Anorexia Deficiencia de Trastornos Academy of
digestivo 1.1.5.6 vitamina B12, gastrointestinales. | Nutrition and
(PD-5) vitamina B6. Dietetic,
2018.
PD- Estrefiimiento Ingesta La paralisis cerebral | Elbasan &
1.1.5.9 inadecuada de conduce a Bezgin,
agua y/o fibra. trastornos en el 2018.
movimiento, la
postura y el tono
muscular.
El problema
gastrointestinal més
frecuente en PCl es
el estrefimiento.
PD- Acidez Sin relacion Hiperglicinemia. Van Hove,
1.1.5.18 aparente. Coughlin, &
Swanson,
2019.
Extremidades PD- Hipotonia Sin relacion Trastorno de tono Genc, Kilic,
(PD-7) 1.1.7.20 aparente. muscular & Yiksel,
relacionado a PCl e 2018.
Hiperglicinemia. Elbasan &
Bezgin,
2018.
PD- Espasticidad Sin relacion Hiperglicinemia. Cakar &
1.1.7.24 aparente. Seyhan,
2020.
Mdusculo PD- Tension Sin relacion Hiperglicinemia. Van Hove,
(PD-14) 1.1.14.2 muscular aparente. Coughlin, &
anormal Swanson,
2019.
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PD- Debilidad Deficiencia de Hiperglicinemia. Academy of
1.1.14.5 muscular fésforo, potasio, Nutrition and
vitamina B12, Dietetic,
vitamina D 2018.
Garganta y PD- Disfuncion Sin relacion Hiperglicinemia. Van Hove,
deglucién 1.1.19.3 para aparente. Coughlin, &
(PD-1.1.19) tragar Swanson,
2019.
Discapacidad Problemas Sin relacion Relacionado a Van Hove,
fisica para deglutir aparente. deterioro Coughlin, &
neurolégico por PCI Swanson,
e hiperglicinemia. 2019.
Elbasan &
Bezgin,
2018

Fuente: Elaboracion propia.

Al valorar al paciente se encontraba con estabilidad hemodinamica sin uso de

aminas con sedacion reactivo a estimulos externos. A la exploracion fisica (Tabla

20) se halla con catéter venoso central subclavio izquierdo el cual fue colocado el

dia 10/08/2021, se encontraba permeable y con adecuado retorno sanguineo. En lo

respiratorio se encontraba extubado, con puntas nasales de 5 litros/ minuto con

hipoventilacion basal derecha, lo que quiere decir que la respiracion es demasiado

lenta que no satisface las necesidades del cuerpo por si solo.

A nivel gastro-metabdlico se encontraba con abdomen plano sin dolor a la

palpacion, peristalsis presente en los 4 cuadrantes.
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3.2.5 Historia del paciente

Datos personales (CH-1.1):

Sexo (CH-1.1.2): Masculino.

Edad (CH-1.1.1): 4 afios.

Raza/grupo étnico (CH-1.1.3): Mexicano.

Rol de familia (HC-1.1.7): Hijo menor.

Localizacion geografica (HC-3.1.5): Monterrey, N. L.
Historial médico de salud orientado a la nutricién del paciente/cliente/familiar (CH-
21)

Madre: Alérgica a penicilina (CH-2.1.8).

Padre: Trastorno motor (CH-2.1.11).

Hermano: Aparentemente sano.

Antecedentes Personales Patoldgicos:

e Hiperglicinemia no cetésica (CH-2.1.3).

e Encefalopatia hipdxico isquémico (CH-2.1.11).
e PCl espastica (CH-2.1.10).

e Epilepsia genética de dificil control (CH-2.1.11)
e Hiperreactividad bronquial (CH-2.1.13).

3.2.6 Herramientas de evaluacién, seguimiento y evaluacién

Ingreso al area de hospitalizacion el dia 16 de agosto del 2021 donde se realizé
tamizaje nutricional intrahospitalario junto con tamizaje nutricional STRONGKids.
Los cuales, se pueden observar en Anexo 2y 3.
De acuerdo con tamizaje STRONGKkids presenta riesgo medio, por otro lado en
tamizaje intrahospitalario presenté un alto riego nutricional relacionado a error
innato en metabolismo de glicina. Tal y como se muestra en Tabla 22.

Tabla 25. Resultado de tamizaje STRONGKkids

Tamizaje Puntaje Interpretacion
STRONGKids 3 puntos Riesgo nutricional medio
Tamizaje intrahospitalario Eutréfico con alto riesgo nutricional

Fuente: Elaboracion propia.
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3.2.7 Categoria de etiologia (EY)

¢ Identificacion de la categoria de etiologia del diagnostico nutricional (EY-1)

Tabla 26. Categoria de etiologia

Categoria de etiologia Etiologia
Fisiolégico- Metabdlico Ingesta de tipos de aminoacidos inconsistentes con las
(EY-1.5) necesidades (glicina) (NI-5.7.1)
Conocimiento Ingesta inadecuada de vitaminas (Vitamina B12) (NI-5.9.1)
(EY-1.3)
Conocimiento Ingesta inadecuada de vitaminas (vitamina D) (NI-5.9.1)
(EY-1.3)
Fisiolégico- Metabdlico Funcion Gl alterada (NC-1.4)
(EY-1.5)

Fuente: Elaboracion propia.

3.2.8

Evaluacién de progreso (EV)

Se valoré el progreso hacia las metas de resolucion de los diagndsticos

nutricionales ingesta, los cuales incluian ingesta proteica por medio de calculo

dietético junto con disminucién de glicina sérica y amonio por medio de perfiles

bioquimicos.

o Estado de la meta de intervencién (EV-1)

Parametros que se evaluaron:

o

o

o

Nuevo objetivo identificado (EV-1.1)
Meta cumplida (EV-1.2)

Meta descontinuada (EV-1.3)

Meta no lograda (EV-1.4)

Algun progreso hacia la meta (EV-1.5)
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3.3 Diagnéstico Nutricional

Tabla 27. Diagnéstico Nutricional.

Dominio Categoria Problema Etiologia Signos y sintomas
“Relacionado a” | “Evidenciado por”
Ingesta (NI) | Fisiolégico- Ingesta de tipos de Error innato del Niveles plasmaticos
Metabdlico aminoacidos metagl?clliir;o de de glicina 723
inconsistentes con mmol/L.
las necesidades
(glicina) (NI-5.7.1)
Ingesta (NI) | Conocimiento | Ingesta inadecuada Disminucion en Anorexia, debilidad
de vitaminas biodisponibilidad muscular
(Vitamina B12) (NI- en alimentos por '
5.9.1) coccion
Ingesta (NI) | Conocimiento | Ingesta inadecuada Déficit de Debilidad
de vitaminas conocimientos
(vitamina D) (NI- sobre alimentacion
5.9.1) y nutriciéon en
relacion con
consumo
apropiado de
variedad de
alimentos.
Clinica Fisiologico- Funcion Gl alterada Alteracion en la Reflujo
(NC) Metabdlico (NC-1.4) funcion. gastroesofagico,
gastrointestinal
estrefiimiento.

Fuente: Elaboracion propia.

3.3.1 Metas (Formato SMART)

e Restringir aporte proteico 0.5 g/kg/d durante la estancia hospitalaria y asi

disminuir aporte de glicina y serina en la dieta con el fin de disminuir

concentraciones plasmaticas de glicina en 1 mes.

¢ Restringir el aporte de acido félico a 50 mg al dia durante la estancia hospitalaria

y asi disminuir aminorar la interconversién de serina a glicina con el fin de

disminuir concentraciones plasmaticas de glicina en 1 mes.

e Aportar el 100% de sus requerimientos caléricos durante la estancia hospitalaria

con el fin de evitar pérdida del >5% de peso corporal en 1 mes.
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e Aportar 25 g de fibra al dia y alimentos laxantes durante la estancia hospitalaria

con el fin de disminuir episodios de estrefiimiento en el transcurso de 1 mes.

3.4 Intervencion Nutricional

3.4.1 Aporte de alimentos y/o nutrimentos (ND)

e Prescripcion dietética (NP-1.1)

Nutricion enteral (ND-2.1) artesanal por sonda nasogastrica (ND-2.1.7) baja en
glicina y serina (ND-1.2.3) de 367 ml para 24 horas. Pasando a una velocidad de

infusion de 20 ml/h cada 8 horas.
o Estandares comparativos

Necesidades energéticas

¢ Plan especifico de alimentacion y nutricion.

Se inicié soporte nutricional con <30% del requerimiento calérico y proteico.
Ingesta estimada de energia de nutricion enteral en 24 horas (FH-1.1.1.4): 367 kcal.
Ingesta estimada de proteinas por nutricion enteral en 24 horas (FH-1.5.3.1.11): 1.8
g de proteina (0.14 g/kg/d).

Tabla 28. Aporte de alimentos y/o nutrimentos meta.

Aporte g/kg/d Porcentaje Valor de Interpretacion | Referencia
meta de valor referencia
calérico
total
(%VCT)
Energia 1300 12.87 117.01% 11 kcal/cm Exceso Ladino &
kcal kcal/cm Velasquez,
2021.
Proteina 6.5¢g 0.5 2% 0.5-1 g/kg/d Aceptable Ladino &
g’kg/d en formula Velasquez,
éstandar y 2021.
el resto por
féormula
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libre de
glicina
HCO 20559 15.75 63% 65-75% Deficiente Ladino &
g’kg/d Velasquez,
2021.
Lipidos 509 3.84 35% 25-30% Exceso Ladino &
g’kg/d Velasquez,
2021.
Acido 50 mg - - 200 mg Deficiente Ladino &
Félico Velasquez,
2021.

Fuente: Elaboracion propia.
e Entrega de alimentos y/o nutrientes (ND-1)
e Dieta baja en proteinas (ND-1.2.3.3)
e Dieta modificada con aminoacidos (ND-1.2.3.6)
e Dieta baja en acido félico (ND-1.2.10.9.2)

1. Comidas y refrigerios

No aplica al momento.
2. Nutricién enteral y parenteral

Soporte nutricional enteral por SNG con formula artesanal.

e Modificada para ser baja en proteinas (ND-1.4.4.1).

Tabla 29. Aporte de alimentos de prescripcidon nutricia en intervencion

inicial.
Equivalentes Alimentos Cantidad
1.5 Frutas Papaya 1 taza
Manzana V2 pieza
0.5 Cereal Cereal de avena 10 gramos
2 azucares Miel 2 cucharaditas (10 ml)
3 aceites sin proteina Aceite de oliva 3 cucharaditas (15 ml)
Aforado a 367 ml

Fuente: Autoria propia adaptado de Hospital Regional Materno Infantil.
e Terapia con suplementos de nutricion

No aplica por el momento.
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e Terapia con suplementos alimentarios médicos
No se pudo administrar férmula especializada enteral (Pro-Phree) por desabasto

en el pais debido a pandemia por COVID-19.

e Terapia con suplementos de vitaminas y minerales

No aplica por el momento.

3. Manejo de sustancias bioactivas

No aplica.

4. Asistencia para alimentarse
La cabecera de la cama se elevaba entre 30 a 45 grados (ND-4.2) en el
transcurso de la alimentacion y por lo menos 30 minutos posteriores a la

administracién de alimentos para disminuir el riesgo de aspiracion.

5. Manejo del entorno para alimentarse

Al prepararse para administrar alimentos, el personal de enfermeria confirmaba
la posicion de la sonda enteral. Se administraba el soporte enteral por gravedad y
antes y después de la alimentacion, el personal de enfermeria enjuagaba

adecuadamente la sonda enteral.

6. Manejo de medicamentos relacionados a la nutricién

No aplica al momento.

3.4.2 Educacion nutricia
e Evitar alimentos altos en acido fdlico

o Escoger alimentos bajos en acido fdlico:
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Figura 4. Ejemplos de frutas bajas en acido félico

Frutas con contenido bajo en
acido foélico

Manzana cocida (0.5 pg)

Guayaba sin semilla (0.0

Hg)

Fuente: Elaboracion propia adaptado de Sistema Mexicano de Alimentos
Equivalentes (SMAE).
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Figura 5. Ejemplos de verduras bajas en acido félico

Verduras con contenido bajo
en acido félico

| Zanahoria (3.8 pg)

Nopal cocido (4.5 pg)

;(ﬁ Cebolla cocida (7.9 pg) I

Jitomate verde (11 pg)

Fuente: Elaboracién propia adaptado de Sistema Mexicano de Alimentos
Equivalentes (SMAE).
3.4.3 Consejeria Dietética
e Evitar agregar a las papillas condimentos irritantes como: canela, pimienta,
ajo crudo, cebolla cruda, tomate crudo, menta, clavo.
e [Escoger mangos y guayabas maduras o dulces para evitar acidez.
e Consumir 1.5 litros de agua.
3.4.4 Coordinacion con el equipo de salud (RC)
¢ Reunion de equipo con profesionales de la nutricién (RC-1.1)
Cada mafana en el pase de visita nos reuniamos médicos pediatras,
neurdlogos, enfermeros y residente de la especialidad en nutriologia clinica.
e Colaboracién del profesional de la nutricion con otros profesionales de
la nutricién (RC-1.3)
Se discutia el caso con un conjunto de especialistas en nutricion, con el fin

de proporcionar un abordaje nutricional especializado. Al igual que manteniamos
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la coadyuva de su nutridloga de base, la cual es especialista en nutriologia

clinica y también mi maestra.
3.5 Monitoreos nutricionales

3.5.1 Resultados de los antecedentes relacionados con alimentos/nutricion
Grafica 1. Progresion de alimentacion enteral.

Progresion de alimentacion enteral por SNG.
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Fuente: Elaboracién propia.

El dia 16 de agosto se inicié con alimentacion trofica (20 ml/h), ya que al
paciente se encentraba tolerando adecuadamente la férmula artesanal enteral se
fue progresando las kilocalorias. Debido a indicaciones médicas los liquidos se
progresaron lentamente, por lo que concentrabamos la formula enteral para
alcanzar los requerimientos caldricos, cuidando no obstruir la sonda con la férmula
artesanal. A partir del dia 31/08/21 se inicid soporte nutricional mixto, nutricién por
sonda nasogastrica mas alimentacion por via oral. Por este motivo a partir de este

dia disminuy6 el aporte de kilocalorias y volumen por via enteral.

Tal como se puede ver en la Grafica 1, se comenzé el dia 16 de agosto con
367 kcal en 367 ml y con 1.8 g de proteina, el dia 17 de agosto se progreso a 731
kcal en 720 ml y 6.4 g de proteina, el dia 24 de agosto se progreso la nutricidon

enteral a 600 kcal en 400 ml, a partir de este dia se llego a la meta de proteina
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aportando 6.5 g de proteina, al siguiente dia se aumenté 120 kcal quedando en 720
kcal diluido en 480 ml, seguidamente el dia 26 de agosto se progreso a 840 kcal en
560 ml. El dia 27 de agosto se llegd a 1100 kcal en 640 ml por via enteral,
posteriormente fue disminuyendo el aporte por via enteral y aumentando por via
oral. El dia 31 de agosto disminuy6 las calorias a 650 kcal con un volumen de 720
ml, el dia 1ro de septiembre disminuyo a 325 kcal en 350 ml. Para el dia 2 de octubre
se cubrio el 100% de los requerimientos por via oral.

Figura 6. Progresion de via enteral a via oral.

o Progresion de Dieta Oral

" o Progresion de Dieta Oral

31/08/21
9 Progresion de Dieta Oral

2/09/21

01/08/21

Se realizd una prueba de deglucién, en la cual presento una adecuada tolerancia
a la via oral y el dia 31 de agosto se progresé a soporte nutricio mixto, en el cual
50% del requerimiento energético provenia de alimentacion enteral y el otro 50%
del requerimiento de nutricidn por via oral. Esta consistia en papillas con bajo
contenido en acido fdlico. Al siguiente dia, se progresé la via oral al 75% del
requerimiento caldérico y el aporte por via enteral disminuydé al 25% del
requerimiento. El dia 2 de septiembre se progreso la alimentacion exclusiva por via

oral.
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Durante la transicién de via de administracion se modificé el tipo de alimentos,

se selecciond alimentos con funcion laxante como papaya y ciruela ya sea en papilla

o en té.

3.5.2

Resultados de las mediciones antropométricas

Tabla 30. Resultados de las mediciones antropométricas.

Ideal Actual Percentil | Interpretaciéon | Porcentaje | Interpretacion Referencias
(15/08/2021)
Peso/Edad | 14 kg 12.5 kg 10-50 Adecuado 89.28% Desnutricion Gomez, 2003
(AD-1.1.2) (AD- leve
1.1.6.13)
Talla/Edad | 91 cm 101 cm 50-90 Adecuado 112% Alto Waterlow, 1972
(AD-1.1.1) (AD-
1.1.6.9)
IMC 15.9 13.3 kg/m2 10-50 Normal - - Developmental
(AD- kg/m2 (AD- Medicine and child
1.1.5.1) 1.1.6.1) Neurology, 2006

Fuente: Elaboracion propia.

Debido que durante su hospitalizacién no podiamos mover al paciente de la

cama debido a riesgo a convulsion, se revaloré antropométricamente al paciente

hasta el dia de alta. Se encontr6 una disminucién de 800 gramos de peso,

manteniendo un IMC normal en pacientes con PCI.
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3.5.3 Resultados bioquimicos examenes médicos y procedimientos
Grafica 2. Monitoreo de glicina sérica.
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Fuente: Elaboracién propia.

Al ingreso presento glicina sérica de 723 pmol/L, dias posteriores al ingreso
se realiz6 nuevamente una muestra sérica de glicina en la cual presentd 1658
pmol/L, por lo cual se decidié controlar el aporte de acido félico debido a que actua
en el metabolismo de glicina. Al egreso presenté un decrecimiento significativo en

los niveles séricos de glicina Como se observa en la Grafica 2.
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Gréafica 3. Monitoreo de electrolitos.
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Fuente: Elaboracién propia.

Potasio

Cloro

Se tomaban electrolitos cada 48 horas durante su estancia hospitalaria, donde

se pudo observar una mejoria en la hipernatremia durante la estancia hospitalaria,

al igual presentd mejoria en cloro sérico.

3.5.4 Resultados del examen fisico orientado a la nutricion

Tabla 31. Resultados de examen fisico orientado a la nutricion

Cédigo Signo o sintoma Posibles causas Posibles causas no Referencia
nutricionales nutricionales
relacionadas relacionadas
PD-1.1.5.6 Anorexia Deficiencia de Trastornos Academy of Nutrition
vitamina B12, vitamina gastrointestinales. and Dietetic, 2018.
B6.
PD-1.1.5.18 Acidez Sin relacion aparente. Relacionado a Van Hove, Coughlin,
manifestaciones clinicas & Swanson, 2019.
propias de
Hiperglicinemia.
PD-1.1.7.24 Espasticidad Sin relacion aparente. Relacionado a Dakar & Seyhan,
manifestaciones clinicas 2020.
propias de
Hiperglicinemia.
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PD-1.1.14.5 Debilidad Deficiencia de fésforo, Relacionado a Academy of Nutrition
muscular potasio, vitamina B12, | manifestaciones clinicas | and Dietetic (2018)
vitamina D, vitamina propias de
C. Hiperglicinemia.
PD-1.1.5.9 Estrefimiento Ingesta inadecuada de Relacionado a Van Hove, Coughlin,

agua y/o fibra.

manifestaciones clinicas
propias de
Hiperglicinemia y/o
medicamento.

& Swanson, 2019.

Viessman et al,
2020.

Fuente: Elaboracion propia.

Al valorar al paciente se encontraba en cama, reactivo al ambiente. Los

signos y sintomas (Tabla 28) encontrados al ingreso igualmente se encontraban al

egreso, concretamente probable deficiencia de vitamina C e ingesta inadecuada de

liquidos.

3.5.5 Herramientas de evaluacion, seguimiento y evaluacién

Sin cambios, el paciente permanecia con riesgo nutricional en tamizaje

intrahospitalario relacionado a error innato del metabolismo.

3.5.6 Categoria de Etiologia

Tabla 32. Revaloraciéon de categoria de etiologia

Identificacion de la categoria de etiologia del diagndstico nutricional (EY-1)

Categoria de etiologia Etiologia
Fisiolégico- Metabdlico Ingesta de tipos de proteinas incompatibles con las
(EY-1.5) necesidades (glicina) (NI- 5.6.3).
Conocimiento Ingesta inadecuada de vitaminas (Vitamina B12, vitamina
(EY-1.3) D) (NI-5.9.1)
Fisiolégico- Metabdlico Funcion Gl alterada (NC-1.4)
(EY-1.5)
Funcion fisica Dificultad para alimentarse solo (NB-2.6)
(EY-1.4)

Fuente: Elaboracion propia.

3.5.7 Evaluacion de Progreso (EV)
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o Estado de la meta de intervencién (EV-1)

o Nuevo objetivo identificado (EV-1.1)

Aumento del 138% de las necesidades energéticas para mantener un

adecuado crecimiento debido déficit proteico relacionado a hiperglicinemia.

o Meta cumplida (EV-1.2)

Disminucion en niveles séricos de glicina y amonio. Aportando una dieta baja

en glicina, serina y acido félico durante estancia hospitalaria.

o Meta discontinuada (EV-1.3)

Disminucion de episodios de estrefiimiento, debido a disminucién de la

motilidad intestinal por disfuncién de SNC por PCI. Debido a que el SNC juega un

papel importante en la regulacion de la funcion intestinal y la homeostasis.

o Meta no lograda (EV-1.4)

Cumplir con requerimientos de vitamina B12 y vitamina D.

o Progreso hacia la meta (EV-1.5)

Disminucion del 32% de los niveles séricos de glicina iniciales.

e Estado de diagnéstico nutricional (EV-2)

o Nuevo diagndstico nutricional (EV-2.1)

las necesidades
(glicina) (NI-5.7.1)

Dominio Categoria Problema Etiologia Signos y sintomas
“Relacionado a” | “Evidenciado por”
Ingesta (NI) | Fisiologico- Ingesta de tipos de Error innato del Niveles plasmaticos
Metabolico aminoacidos metaglci)éiiir:o de de glicina 723
inconsistentes con mmol/L.

o Diagnéstico de nutricion activa (EV-2.2)
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Dominio Categoria Problema Etiologia Signos y sintomas
“Relacionado a” | “Evidenciado por”
Ingesta (NI) | Conocimiento | Ingesta inadecuada Disminucion en Anorexia, debilidad
de vitaminas biodisponibilidad muscular
(Vitamina B12) (NI- en alimentos por ’
5.9.1) coccion
Ingesta (NI) | Conocimiento | Ingesta inadecuada Déficit de Debilidad

de vitaminas
(vitamina D) (NI-
5.9.1)

conocimientos
sobre alimentacion
y nutricién en
relacion con
consumo
apropiado de
variedad de
alimentos.

o Diagnostico nutricional resuelto (EV-2.3)

Dominio Categoria Problema Etiologia Signos y sintomas
“Relacionado a” | “Evidenciado por”
Ingesta (NI) | Fisiologico- Ingesta de tipos de Error innato del Niveles plasmaticos
Metabdlico aminoacidos meta;)lci)cl:iiir:o de de glicina 723
inconsistentes con mmol/L.

las necesidades
(glicina) (NI-5.7.1)

o Diagnéstico de nutricion discontinuada (EV-2.4)
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4. CONCLUSIONES Y EXPERIENCIAS

A lo largo de mi rotacién por el area de pediatria aprendi la importancia del
soporte nutricional, los requerimientos de estos pacientes deben evaluarse de
manera constante con el objetivo de mantener un patron normal de crecimiento,

composicidn corporal y evitar desnutricion.

Durante el abordaje nutricional se logré aportar progresivamente el 100% de
los requerimientos caldricos del paciente junto, con progresion de la via de
administracién de alimento, iniciando por sonda nasogastrica con sucesion a via
oral. Llegando a metas nutricionales y coadyuvando a la disminucion de glicina

sérica.

Este caso clinico me ayudd como licenciada en nutricion y como estudiante
de la Especialidad en Nutriologia Clinica a desarrollar valores como adaptabilidad,
empatia y paciencia. Superé mis expectativas y me encariié con el area de
pediatria, me ensefid a estudiar cada caso individualmente desde las rutas
metabdlicas que estan que estan presentes en cada enfermedad hasta escoger el
tipo de alimentos o férmulas especializadas de manera individualizada, aprendi que
la nutricion no es algo lineal y también aprendi a aterrizar mis conocimientos del

Proceso de Atencion Nutricia (PAN) en la practica clinica.

Lo que me hubiera gustado hacer diferente fue haber estudiado a profundidad
los procesos mediante los cuales los nutrientes interactuan en el metabolismo de
glicina desde el inicio y que nutrientes podrian verse afectado por restriccion de
proteina y de ciertos alimentos. Ademas, me hubiera gustado usar una formula
especializada con bajo aporte en glicina, el cual no fue posible por dificultad en

conseguir dicha férmula por pandemia de SARS-CoV-2.
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Sin duda me llevo un gran aprendizaje y, carifio por pediatria. Poder contribuir
a la calidad de vida de un paciente y mejorar su estancia hospitalaria es algo que
me llevo en el corazon. La literatura no ensena la parte humana, eso lo aprendes

con la practica que nos brinda la especialidad.
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7. APENDICE (ANEXOS)

Anexo 1. Conversion de folato a acido félico

1 mcg de folato = 0.6 mcg proveniente de de acido félico de alimentos
fortificados o un suplemento consumido con alimentos.

1 mcg de folato = 0.5 mcg proveniente de suplemento de acido félico
tomado con el estomago vacio o administrado por via intravenosa.

IDR (4 a 7 afios): 200 mcg de folato.
(200 mcg x 0.6 mcg) / 1 mcg = 120 mcg de acido félico al dia
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Anexo 2. Tamizaje Nutricional STRONGkids

Variable Pregunta Puntaje

Evaluacion clinica | ¢Esta el paciente en un estado nutricional deficiente juzgado por evaluacion | 1 punto

subjetiva subjetiva clinica (grasa subcutanea y/o masa muscular disminuida y/o cara

hueca?
Riesgo de | ¢Hay una enfermedad subyacente con un riesgo de desnutricidon o cirugia | 2 puntos
enfermedad mayor?

e Anorexia nerviosa

e Quemaduras

e Displasia broncopulmonar (edad maxima 2 afios)
e Enfermedad celiaca

o Fibrosis quistica

e Inmadurez / prematuridad (edad corregida 6 meses)
e Enfermedad cardiaca crénica

o Enfermedades infecciosas (SIDA)

¢ Enfermedad inflamatoria intestinal

e Cancer

o Enfermedad hepatica crénica

¢ Enfermedad renal cronica

e Pancreatitis

e Sindrome de intestine corto

¢ Enfermedad muscular

o Enfermedad metabdlica

e Trauma

e Discapacidad mental / retraso

e Cirugia mayor a lo esperado

¢ No especificado (clasificados por el medico)

Ingesta nutricional y | ¢Algunos de los siguientes aspectos esté presente? 1 punto
pérdidas Diarrea excesiva (5/dia) y/o vomitos (>3 veces/dia) en los ultimos dias.
Reduccion de la ingesta de alimentos durante los ultimos dias antes de la
admision (no incluyendo el ayuno para un procedimiento elective o cirugia).

Incapacidad para consumir la ingesta de alimentos adecuada debido al dolor.

Pérdida de peso o | ;Hay pérdida de peso o no presenta aumento de peso (nifios <1 afio) durante

aumento de peso las ultimas semanas / meses.
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Interpretacion de tamizaje STRONGKids

Tipo de riesgo

Puntaje

Recomendaciones de intervencion

Riesgo alto

4-5

Consulte a su médico y/o nutricionista para el diagnéstico completo,
asesoramiento nutricional individual y el seguimiento.

Comience prescripcion alimentaria hasta nuevo diagndstico.

Riesgo medio

Consulte a su médico para el diagnostico complete; considerar una
intervencién nutricional.
Compruebe peso dos veces a la semana y evaluar el riesgo

nutricional después de una semana.

Riesgo bajo

Compruebe peso regularmente segun las politicas o normas del
hospital.

Evaluar el riesgo nutricional después de una semana.

Fuente: Elaboracion propia adaptado de Dutch national survey to test the
STRONGKkids nutritional risk screening tool in hospitalized children.

Tamizaje

Puntaje Interpretacion

STRONGKids

3 puntos Riesgo nutricional medio

Tamizaje intrahospitalario

Eutréfico con alto riesgo nutricional

Fuente: Elaboracion propia.
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Anexo 3. Tamizaje Nutricional Intrahospitalario.

C-PISO 609

Edad Gestacional NA Edad Corregida NA

Peso al Nacer NA Talla al nacer NA

Diagnostico Médico Hiperglicinemia por error innato del metabolismo + PCI

Interaccion farmaco- | NA Especificar NA

alimento

EVALUACION ANTOPOMETRICA

Parametro Ideal Actual Percentiles Interpretacion Porcentaje Interpretacion
Peso/Edad 13.7 13.3 10-50 Adecuado 97% Eutréfico
Talla/Edad 92 101 50-90 Adecuado 109% Eutrofico
Peso/Talla NA NA NA NA NA NA
Perimetro cefalico | NA NA NA NA NA NA

IMC 15.8 13 10-50 Normal NA NA

*Diagnéstico de desnutricibn u obesidad a partir de parametros antopométricos , sefialar un grupom1 segun

corresponda

DIAGNOSTICO DE INGRESO

Grupo 1: Alto Riesgo Nutricional

Quemaduras >=20%, Sepsis

Trastornos de la conducta alimentaria

Diabetes Mellitus (nuevo ingreso)
Hipertiroidismo, hipotiroidismo

Enfermedad Renal Crénica

Enfermedades Hepaticas o Pancreaticas

Retraso en el crecimiento
Inmunodeficiencias

Errores Innatos del Metabolismo
Enfermedades Gastrointestinal
afecten la absorcion de nutrientes
Fibrosis Quistica

Politraumatismo

Cardipatias congénitas

Crénicas que

Grupo 2: Moderado Riesgo Nutricional
Pacientes con ostomias
Paralisis cerebral
Diabetes Mellitus (seguimiento)
Quemaduras <=20% de segundo o tercer grado
de profundidad
Alteraciones mecanicas para alimentacion
Enfermedad genética o congénita
Desnutricion moderada (grado |I)
Sobrepeso

Otro:

Grupo 3: Bajo Riesgo Nutricional
Enfermedades oncoldgicas
Enfermedades pulmonares
Reflujo Gastroesofagico
Fractura
Traumatismo /cirugia craneofacial
Enfermedad neuroldgica

Cirugia menor
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Cirugia/Enfermedad gastrointestinal

Enfermedad infecciosa

Anemia, enfermedad hematoldgica o autoinmune
Desnutricion leve (grado 1)

Otro:

Dietética Informacion Adicional
Apetito Disminuido Edad <2 afios
Ayuno >3 dias No Diarrea, Nauseas, Vomito, (>5 dias u
Dificultad Riesgo a aspiracion ocasionales/dia)

Pérdida de peso mayor al 5% de un mes
Alergias alimentarias No Especificar NA
Diagnéstico Nutricional Eutrofico

CRITERIOS DE EVALUACION

GRUPO 1: Alto Riego Nutricional

Se atendera con historia clinica-nutricional, plan de

alimentacion y educacién nutricional.

GRUPO 2: Moderado Riego Nutricional

Se atendera unicamente con plan de alimentacion de

acuerdo a sus necesidades clinico-nutricionales.

GRUPO 3: Bajo Riego Nutricional

Se otorgara educaciéon nutricional de acuerdo a sus

necesidades clinico-nutricionales.

Fuente: Adaptacion de tamizaje de Hospital Regional Materno Infantil.
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Anexo 4. Suplemento que me hubiera gustado usar en abordaje nutricional.
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