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El Instituto de Neurologia vy
Neurocirugia es una entidad de
referencia nacional e internacional
en el campo de las Enfermedades
Neuroldgicas.

La Nutricién Clinica vinculada con
las neurociencias permiten una
vision integral del enfermo




TEMATICAS

GENERALIDADES DE NUTRICION CLINICA EN LAS
ENFERMEDADES NEUROPEDIATRICAS.

TRATAMIENTO NUTRICIONAL DE LA HIPERAMONEMIA A
PARTIR DE LA PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

OBIJETIVO

1.

CONOCER LAS GENERALIDADES DE NUTRICION CLINICA
EN LAS ENFERMEDADES NEUROPEDIATRICAS.
DETERMINAR LA CONDUCCION DE LA INTERVENCION
NUTRICIONAL A PARTIR DEL PROBLEMA NEUROLOGICO.



Enfermedades Neuropediatricas

U Lesiones Estaticas
O Noxas:
v'Prenatales
v'Perinatales
v'Postnatales

O Lesiones Progresivas

O Nivel gendmico con:

v'Con expresion protedmica
v'Con expresion metabdlomica
O Trastornos Autoinmunes

O Lesiones Tumores




LESIONES ESTATICAS

Paralisis Cerebral

FACTORES DE RIESGOS NUTRICIONALES
» Trastornos masticatorios y/o deglutorios
» Desordenes gastrointestinales: RGE,
constipacion
» Hipdtonia/Rigidez
» Cuadros epilépticos secundario a la lesién
» Mala nutricion por defecto

IMPORTANCIA DE LA ATENCION NUTRICIONAL




Atencion Nutricional * Nutriterapeutica
* Dietoterapia adaptada

Indicaciones
Nutricionales
Diagnostico
Nutricional
* Dietoterapia adaptada

EV3|l.Ja.C|0n e Suplemento Nutricional
Nutricional M

Comunidad Pacientes egresados

Ambito clinico <

N




Atencion Nutricional a e Terapia Nutricional Artificial
pacientes graves y criticos (enteral, parenteral o mixta)

Diagndstico
Nutricional * Vigilancia nutricional
— * Dietoterapia adaptada
e Suplemento Nutricional

Evaluacion
Nutricional

\

Comunidad

) ] , . Pacientes egresados
Ambito clinico &

<
~



PROTEOMICA

Nutricional

LESIONES PROGRESIVAS

e Distrofias Musculares: DUCHENNE, ESPINALES
e Enfermedades lisosomales

e SOPORTE ALIMENTARIO NUTRICIONAL (con un margen de
seguridad en la energia)

~

e Vasculitis Autoinmunes

e Encefalitis autoinmunes
e Esclerosis multiple




LESIONES PROGRESIVAS
Errores Innatos del Metabolismo (EIM)

e Fenilcetonuria, Acidemiaisovalérica, Homocistinuria,
Trastorno del ciclo de la urea, Deficit congénito de
biotinasa

e Sindrome de Smith-Lemli-Opitz (SLO)

e Galactosemia

Carbohidratos

S



EIM: OBJETIVO DEL LA TERAPIA NUTRICIONAL

o N

Restriccion de sustrato acumulado
Suplementacion del sustrato final en déficit, estimulacién de vias alternativas

Tratar de disminuir el metabdlito toéxico
Las Recomendaciones de energia son iguales a las de un nifio sin enfermedad

metabdlica




LA _—_E !__V_S CO-A—‘i_-;R__v_i i!_v_i_A‘I s
Enfermedad Tratamiento nutricional Productos
Galactosemia Supresion galactosa (lactosa) Formulas y leches de soja

Intolerancia hereditaria

-
¢

W
(

Glucogenosis tipo Il

Glucogenosis musculares

Suplemento: Calcio

Restriccién de fructosa

J, Grasa (20-30%) y colesterol
Proteina (5-109%6)

Limitar ingesta de lactosa, fructosa y
sacarosa

Suplemento vitaminico-mineral

O simiilar a tipo | o rica en proteinas
(20-25% proteinas, 45-50%
carbohidratos, 20-30% grasas)

Alimentos exentos de fructosa,

Fantomalt, Maxuul y Polycose

259 proteinas y 35-409% de grasas y carbohidratos

{
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO

» Escolar masculino, preadolescente, de 11 afios de edad, piel blanca

» Debutd con convulsiones, perdida del tono muscular, caida de sus propios pies, distonia,
disartria, inestabilidad afectiva e insomnio

» El diagndstico de Encefalitis Autoinmune se establecié tras estudio del liquido
cefalorraquideo

» Fue medicado en consecuencia con esteroides y anticonvulsivantes (valproato de sodio)

» Comenzo a desarrollar sintomas contrastantes con el insomnio de dias anteriores, por lo
gue se determina amoniaco sérico

» El diagndstico de hiperamonemia se establecid a los 25 dias del ingreso hospitalario



SOBRE LA HIPERAMONEMIA'Y SUS CAUSAS

Hiperamonemia: es la condiciéon bioquimico-metabdlica que resulta de la incapacidad del higado para

disponer efectivamente del amoniaco que se genera durante el catabolismo de los aminodacidos corporales.

Causas:

» Etapas finales de la cirrosis hepdtica

» La deficiencia congénita de la actividad de la OTC: (Enzima transcarbamilasa de la ornitina) en un sujeto no
cirrotico.

» El Valproato de sodio empleado como anticonvulsivante puede actuar como inhibidor de la OTC

» Puede originarse de desérdenes de la actividad del ciclo de la urea inducidos por la carencia de
aminodcidos condicionalmente esenciales como la arginina y la glutamina y/o micronutrientes como el Zinc

» La deficiencia de la L-carnitina

» El Valproato de Sodio puede reducir los niveles celulares de la L-carnitina.



Tabla 1. Comportammento evobrhywo de los mdicadores sencos completados en el paciente. Los promeros 100 dias de
evolucion v segmminnento.

Indscadosr IMha de evohecion

+1 +2G +34 —+d& +84 =04
Talls, em 148.0 148.0 148.5
Pezo coaporal, Eg 0.0 37.0 41.3
Hemwoglobma, g L™ 125 120
Henmnahosrrito 47 37
Leucocitos, céhulas T.7° g7 6.6
CTL. céhalas. mama™ 3500 2640
Enmosedimentacién. mun horz! 1
Glyrosa, ool T 34 4.4 4.6
Creatinina . pomol L S48
TGP/AT AT, 7L 250 1230 1050 320 340 130
TGOVASAT, TIL! 250 S0.0 240 15. 369 17.1
Balnrmabana

e Total, pumol L
e Dhrecta, mol L

y&T, UL 22

FAL TIL" 215 127 150

CPE., UL 25

Colesteral, manel T.7! 3.9 48

Trglicéridos, ool T 0.9 1.6

Proteinas totales, g L' 74.7 72.0 67.4
Albnmina, g L 53.0 43.0 435
Threa. maeal T

Ulratos, punol 177 2550

Factor revwmatorde MEGATIN

MU, =24 horas™!
Ceruloplasomna, g_]'_"




Tabla 1. Comportarmmento evolubyvo de los indicadores sencos completados en el pacente {(Conhrmacion). Los
sigmentes 450 dias de evolucion v segmrmento.

Indhcador Iha de evolacion

+151 +178 +372 +408 +448
Talla, cm 149.0 150.0 153.0 155.0 157.0
Peso corporal, BE 402 40.0 366 48.0 480
Hemoglobma, g L | 120
Hematorrto 37
Leucocitos, v.'.'-='-_h:|la1'.:.I_."=i S0
CTL. celulas mma™ 3440
Enmosedimentacidn, man horz' o
Glucosa, mmel T 44 43 44 52
Creatinina pmol L™ T77.7 638 485
TGR/ALAT, UL! 42.0 9.0 16.4 10.4
TGO/ASAT, UL 40.0 20.7 18.1 15.2
Bilorubma
s Total, pumol L 12.5
e Dhirecta, pmol L 3.0
yGT, UL 148
FAL UL 3258
CPE_, UL
Colesterol, mmel T° 25 i3 38 15
Trglicéndos, mmol I 1.3 1.6 1.0
Proteinas totales, g L' 723 779
Albvmnina, g L 19.7 420 55.0
Urea, mmol L 3.8 3.3 2.6
Uratos, pmol L 212.0 235.0 296.0
Factor revmmatonde
MU =.24 horas™ 1.6
Ceruloplasouna, g L' 0.3




DIAGNOSTICO NUTRICIONAL

Paciente varon de 11 anos de edad con Diagnostico Médico de
HIPERAMONEMIA en el curso de Encefalitis autoinmune que se ha
mantenido Eutréfico en la evolucion de la enfermedad segun
indices antropometricos. Presenta hiperamonemia segun
evidencias de pruebas de laboratorio (amoniaco serico) asociada al
uso del valproato de sodio como parte de tratamiento
medicamentoso en el debut de |la Encefalitis.




INDICACIONES NUTRICIONALES

PRESCRIPCION NUTRITERAPEUTICA

Energia: 54.4 Kcal/Kg 2187 Kcal
Proteinas: 0.8 g/Kg 32 g
Grasas: 1.9 g/Kg 76 g
Carbohidratos: 9.9 g/Kg 398 g
Zinc 10 mg/d
Vitamina C 500 mg/d
Acido fdlico 5mg/d
Agua 2.5 Ltros
L carnitina 100 mg/d




PRESCRIPCION DIETOTERAPEUTICA

GRUPO DE APOYO NUTRICIOMAL
INSTITUTO DE NEUROLOGIA Y NEUROCIRUGIA
DIETARAP
PLANIFICACION DE PATRONES DE DIET A
Grupo de Alimentos Porciones a seleccionar | Ensergia | Proteinas Grasas Carbohidratos
(Kocal) gl igh {gl
I. Cersales . ] 10 2 B2
I. Wiandas 2 312 g 0 TE
Il. Wegetales 2 40 2 o =]
1. Frutas 2 138 2 o =1
V. Cames mjas o o o o L8]
V. Cames blancas 0.5 30.5 3.5 1.5 |
. Huewo o o o o L8]
IV: Frijoles 1 137 = 1 4
W. Leche entera 0.5 a0 3.5 2.5 i
W. Leche descremada O ] o o a
W. Queso 5] (5] o o 1]
V. Grasa anima 2 252 O b Lu]
Wl. Grasa wegetal 3 378 o 47 0
WL Axmlicar 7 x38 o 1] 84
Total 2078.5 36 r 317
DPC (%) L 33 81
% Aporie animal 18 42
% Aporte wegetal 81 58
FPorciento de energia aportado por el azdcar 18

Ejemplo del patrdon:
Desavmmo:

2 porc. de leche con
1 porc. de azacar

¥z porc. de cereal

Menenda-
1 porcicn de fimita o jogo nateral de finsta
1 porc. de azhcar.

Almerzo:

1 porc. de finjoles

12 porcion de amroz o pastas
1 porc. de vianda

1 porc. de vegetales

2 porc. De azicar

Menenda-
1 porc. de fimta natoral
1 porc. de azncar.

Comidac

lporc de ammoz o pastas
% porc. de came

1 porc. de vianda

1 porc. de vegetales

2 porc. De azacar

MNotas: Para vanriar el menn, vea tabla de
PpoTciones.



Fignma 1. Curso del amoniaco senco en un paclente atendido por yma encefaliis auvtomomons. Ta presemcia

de conmmilsiones requuno el tratamiento con Valproato de sodio. Para mas detalles: Consulte el texto de la
presentacion de caso.
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CONCLUSIONES

OEIl conocimiento de aplicar la nutricion clinica a las enfermedades neuropediatricas aportan
una vision integral de como conducir la Atencion Nutricional.

O La instauracion de un Soporte Nutricional adecuado es determinante en la evolucién de la
enfermedad.

O Las restricciones dietéticas que se hagan en un paciente como éste deben ser revisadas
continuamente a fin de prevenir la deplecion de aminoacidos condicionalmente esenciales,
y con ello, la perpetuacion de la Hiperamonemia.

OLla suplementacién con L carnitina deberia considerarse dentro de las intervenciones
nutricionales de la hiperamonemia.
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