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RESUMEN
El siguiente estudio de casos y controles describe la ingestion alimentaria de los pacientes

con MPS VI y del grupo control, perteneciente a sujetos entre los 0-20 afios de la ciudad de
Bogota escogidos por apareamiento de edad, genero del grupo de estudio. Participaron 48
sujetos, se les aplico la encuesta de recordatorio de 24 horas de tres dias (dos entre semana
y un fin de semana). Se realizo analisis estadistico para evaluar normalidad y prueba
paramétrica t de Student para muestras pareadas y comparacion de medias. Se
recolectaron 24 pacientes con MPS VI y 24 para el grupo control: 57% fueron hombres y
43%. El 100% de los pacientes con MPS VI cursa con talla baja y el 91,3% de estos
presenta sobrepeso u obesidad; el grupo control 100% eutréficos. Se presenta diferencia
significativa (p=< 0,05) entre la ingestidon de proteinas, lipidos y energética de los dos grupos,
pero en menor proporcion la de los pacientes con MPS VI. Con base a la ingesta de
carbohidratos no se observa diferencia significativa entre los dos grupos (p=0,13), sin
embargo el porcentaje de valor calérico total de este macronutriente es mayor para los
pacientes con MPS VI 54,2%. En cuanto a la ingesta de micronutrientes sobresale la ingesta
de sodio (p=0,006), potasio (p=0,002), niacina (p= 0,012) con diferencias significativas
respecto al grupo control, pero con mayor asociaciéon a la enfermedad. La ingesta
alimentaria de los pacientes con MPS VI se encuentra condicionada por la patologia, no
obstante el requerimiento dietario debe ser a la edad con talla ajustada, para no sobrestimar

la ingesta alimentaria y provocar secuelas en el estado de salud del paciente.

ABSTRACT

This study of cases and controls describes the dietary intake of patients with MPS VI and the
control group, belonging to subjects between 0-20 years of Bogota chosen for pairing such
as age, gender of the study group, take part 48 subject, we applied the poll of reminder for
the time of 24 hours three days (two weekdays and one weekend). Was performed
statistical analysis to assess normality and parametric Student t test for samples paired and
mean. We collected 24 patients with MPS VI and 24 for the control group: 57% were men
and 43% women. 100% of patients with MPS VI presents with short stature and 91.3% of
them are overweight or obese.

The control group 100% are eutrophic. We present significant difference (p = < 0.05)
between the intake of protein, lipid and energy of the two groups, but in a smaller
proportion of patients with MPS VI. Based in the intake of carbohydrate is not observed the
significant difference between the two groups (p = 0.13), however the percentage of total
caloric value of this macronutrient is greater for patients with MPS VI 54.2%. Regarding to
the intake of micronutrient protrudes the sodium (p = 0.006), potassium (p = 0.002), niacin
(p = 0.012) with significant differences from the control group, but with more association to
disease.

The food intake of patients with MPS VI is conditioned by the pathology, however the
dietary requirement must be age adjusted to size, for not to overestimate the food intake
and cause consequences in the health status of the patient.



1. INTRODUCCION

Los Errores innatos del metabolismo (EIM) son trastornos genéticos poco comunes, pero
que afectan el estado nutricional y de salud de las personas que lo padecen. Actualmente
existen varias clases de EIM, pero nos enfocaremos en la Mucopolisacaridosis VI (MPS VI),
como un trastorno de tipo lisosomal a causa de un acumulo de moléculas dentro de las
células, que a medida del tiempo puede ocurrir en un dafio permanente, agravando los
sintomas y la velocidad a la que evoluciona la enfermedad.

La mayoria de los EIM se manifiesta en la edad pediatrica pero esto no significa que en la
edad adulta no pueda ocurrir, por ello es importante el estado nutricional de estos pacientes
con una alimentacidon completa en calorias, macro y micronutrientes y habitos alimentarios
saludables. Puesto que la evolucién progresiva de la enfermedad no se encuentra asociada
o influenciada con restricciones de determinados nutrientes en la dieta.

Al describir el aporte energético de la dieta y el comportamiento alimentario de pacientes con
MPS VI, brindara herramientas de base para futuras investigaciones, sobre el adecuado
manejo nutricional de estos pacientes, y asi lograr una prolongacion de vida en las mejores
condiciones con ayuda desde luego de la terapia de remplazo enzimético que brinda
mejoras en la capacidad para caminar y subir escaleras, reduce los niveles de GAP en orina
y aumenta el crecimiento y la resolucién del retraso puberal mejorando el estado de

nutricion.



2. MARCO TEORICO Y REFERENTES CONCEPTUALES

La mayoria de los EIM se manifiestan en la edad pediatrica, pero esto no significa que en la
edad adulta no puedan ocurrir. Su clasificacion de acuerdo a Saudubray habla de EIM que
producen intoxicacion, EIM relacionados al metabolismo energético y EIM que involucran
moléculas complejas. De acuerdo a esta clasificacion, el tema a tratar se enfoca a EIM que
involucran moléculas complejas, donde el defecto genético afecta una enzima relacionada
con la acumulacion patolégica de un metabolito en los lisosomas y por tanto afecta la funcion

de dicho organelo, es decir, la Mucopolisacaridosis (MPS).

El trabajo a continuacion estuvo enfocado al déficit de las enzimas que degradan las
moléculas de los lisosomas (MPS). Las mucopolisacaridosis son un conjunto de EIM de los
glicosaminoglicanos, que ocurre por la acumulacién excesiva de estas macromoléculas
dentro de los lisosomas, siendo secundario al déficit de las enzimas que degradan dichas
macromoléculas. Los lisosomas son organulos celulares formados por el reticulo
endoplasmatico rugoso y empaquetadas por el aparato de Golgi, cuya principal funcion es la
degradacion de metabolitos complejos en substancias mas sencillas, con el fin de su
reutilizaciéon celular o excreciéon. Dicha degradacion requiere de enzimas especializadas;
cuando alguna de éstas sufre alteraciéon en su funcionalidad se evita la degradacion y
favorece la acumulacién de un metabolito especifico, siendo el cuadro tipico de los

trastornos por almacenamiento?.

Hasta el momento se han descrito siete tipos de MPS que presentan caracteristicas clinicas
comunes, pero cada tipo presenta sintomas propios, puesto que depende del tipo de

sustrato acumulado y/o del tipo de enzima en déficit3.

La MPS VI, también conocida como (sindrome de Maroteaux-Lamy) por los dos cientificos
franceses que la describieron Doctores Maroteaux y Lamy en 1963. Es una enfermedad de
almacenamiento lisosomal que se caracteriza por manifestaciones clinicas sistémicas y
deterioro funcional significativo, en el cual la persona carece 0 presenta pequefias
cantidades de la enzima N-acetilgalactosamina 4-sulfatasa mas conocida como la
Arisulfatasa B(ASB) que ayuda en la descomposicién del glicosaminoglicano, Dermatan
sulfato (DS)*. Un solo gen codifica la ASB el cual ha sido mapeado al cromosoma 5, en la
MPS ocurre un trastorno del gen, causado por una mutacion hereditaria; Se hereda de forma
autosémica recesiva y se expresa Unicamente en personas que son homocigotos para el
alelo mutante. La probabilidad de heredar MPS VI ocurre cuando ambos padres son
portadores, por cada embarazo existe probabilidad del (25%), produciendo un infante

afectado, pero también existe la probabilidad de un (50%) de que el infante sea el portador



sin estar afectado, por ultimo puede ocurrir que ambos padres sean portadores, y existe un

(25%) de producir un infante sin la enfermedad y no es portador®. (Figura 1)
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(Figura 1).Base bioquimica de la MPS VI. Adaptado de Neufeld EF2.

Los glicosaminoglicanos son estructuras gldcidas, componentes principales del tejido
conectivo por lo cual estan presentes en todo el cuerpo; proporcionando estructura a la piel,
vias respiratorias, huesos y otros drganos. Su acumulacion excesiva provoca sintomas que
aparecen durante la lactancia y la infancia y se puede evidenciar al observar los lisosomas,

microscopicamente, que se ven mas grandes, redondos e hinchados®.

En Colombia se sabe de 27 casos de MPS VI de los cuales 10 se encuentran en los grupos

indigenas y actualmente reciben terapia de remplazo enzimatico”’.

La MPS VI es una patologia heterogénea en cuanto a su progresion, edad de debut, 6rganos
afectados y severidad. Los pacientes con la patologia mas severa presentan los primeros
sintomas durante la infancia, mientras que los de menor severidad se diagnostican de forma
mucho mas tardia. Habitualmente, la progresion de la enfermedad mas acelerada ocurre es
dentro de los 20 primeros afios de vida. También se observa alteracion en la tasa de

crecimiento, asociandose a deformidades esqueléticas, obstruccion de las vias respiratorias



superiores e infecciones recurrentes asi como deformidades en las articulaciones. Sin

importar la severidad, la patologia es debilitante y acorta la expectativa de vida 40-50 afios *.

La fisiopatologia de la MPS VI se ha estudiado mejor en ratas y gatos que padecen dicha
enfermedad demostrando que DS es una endotoxina que genera una respuesta inflamatoria
asociada al factor de necrosis tumoral alfa (FNTa) y causando la muerte celular. Asi mismo
provoca un amplio y caracteristico grupo de signos y sintomas clinicos en varios sistemas

organicos®.
. Apariencia General y crecimiento:

Se presenta macrocefalia, frente y ojos prominentes, labios gruesos, encias hiperplasicas,
dientes pequefios, ademas de estatura baja, torso corto, postura encorvada, espalda
arqueada, contracturas en flexién de la mano o manos cortas y anchas, su andar es

oscilante y de puntillas2~8-°"10, (Figura 2)

e (Figura 2).Baja estatura y postura con rodillas flexionadas?.

. Sintomas Cardiacos:

Se encuentra relacionado con el almacenamiento anormal de DS en los vasos sanguineos y
la hipoxia cronica en el coraz6n. Como manifestaciones encontramos la degeneracién de la
valvula mitral y aortica con estenosis, hipertension pulmonar, insuficiencia cardiaca
congestiva en algunos casos se ha encontrado cardiomiopatia como enfermedad del

musculo cardiaco aumentando el tamafio del corazén y fibroelastosis endocardica 2711

. Sintomas esqueléticos:

El compromiso del esqueleto puede ser evidente desde el nacimiento, como claviculas
cortas y gruesas, costilla en forma de remo y estrechas en el extremo vertebral y extremos

esternales anchos, pelvis displasica con hipoplasia acetabular y crestas iliacas pequefias y

4



acampanadas, lesion aguda de la medula espinal, escoliosis, dolor severo de la espalda son

comunes (figura 3y 4)2.

ngulo
cetabular
umentado

Cabeza
femoral
displdsica

(Figura 3). Disostosis Mdltiple-Pelvis?. (Figura 4). Disostosis mltiple-columna vertebral2.

. Anomalias en las articulaciones:

Se encuentra la displasia de la cabeza femoral, contractura progresiva de flexion de los
dedos, el movimiento de las articulaciones de rodillas, cadera y torso se vuelven restringidas
durante los primeros afios de vida lo que provoca que los pacientes adopten una postura
encorvada con rodillas flexionadas, ademas se presenta una disminucién en la motricidad

fina y destreza manual (figura 5)2°*.

(Figura 5).Postura alterada en MPS VI2,



. Sintomas oftalmoldgicos:

La visibn debe ser progresivamente vigilada para prevenir la ceguera puesto que se
presenta opacidad ocular, atrofia éptica, estenosis del conducto 6ptico. La mayoria de los
pacientes presenta hipermetropia, aumento de la presién intraocular, glaucoma que es la

pérdida progresiva de las fibras nerviosas de la retina (figura 6)2712.

(Figura 6).opacidad ocula?.

Sintomas del sistema nervioso y cerebro:

Se debe tener en cuenta que los pacientes con MPS VI presentan un desarrollo cognitivo e
intelectual en condiciones normales., El Sistema nervioso central (SNC) presenta con
frecuencia hidrocefalia comunicante causada por un engrosamiento de las vellosidades
aracnoides, presentandose con signos como dolores de cabeza, edema de pupila,
somnolencia y trastornos de la conducta. Ademas se ha descrito la compresién de la espina
cervical causando mielopatia y posteriormente paralisis, sin embargo encontramos la

comprension de los nervios periféricos incluido el del tanel carpiano 2712,

. Sintomas respiratorios:

Se desarrolla por la obstruccién de las vias respiratorias superiores debido al engrosamiento
de la lengua, cuello corto, amigdalas y adenoides hipertrofiados ademas de presentar una
traquea estrecha y un tejido redundante de la nasofaringe. Esta obstruccion con lleva a que
se presente una respiracion dificultosa o ruidosa, apnea del suefio, una capacidad vital
forzada y recurrentemente neumonia secundaria a un mayor volumen de las secreciones

respiratorias 1372,

Para el tratamiento de la MPS VI existen varias opciones dirigidas a mejorar la calidad de
vida, disminuir la velocidad de evolucién de la enfermedad y minimizar los dafios causados
en los diferentes sistemas, érganos y tejidos del paciente. Las opciones del tratamiento
incluyen la terapia de remplazo enzimatico, cuidados paliativos y el trasplante de células

madres hematopoyéticas (HSCT).



Naglazyme ha sido aprobada como primera linea de tratamiento para la MPS VI, ya que es
una enzima poliformiza humana la N-acetilgalactosamina 4-sulfatasa humana que se
produce por tecnologia del ADN recombinante a partir de cultivos de ovario de un hamster

chino*.

La Naglazyme es administrada por via intravenosa a su dosis recomendada de 1 mgkg de
peso corporal. Su accién esta dirigida a proporcionar un nivel de actividad enzimatica
suficiente para hidrolizar el sustrato acumulado de DS en lisosomas y asi evitar mayor
acumulacion. También se ha descrito que, mejora la capacidad fisica como la habilidad de

caminar y subir escalerast®.

El trasplante de células madres hematopoyéticas tiene éxito para proporcionar los niveles
fisiolégicos de la enzima deficiente a largo plazo, sin embargo no es universalmente

disponible por la falta de donantes adecuados*.

Los macrofagos productores de enzimas que se obtienen de un donante, ayuda a la
reduccion de la carga de glicosaminoglicanos excedentes del paciente, ya que la enzima se
transfiere lateralmente hacia los lisosomas de las células huésped facilitando la reduccion de
los glicosaminoglicanos. El HSCT logra resultados como la mejoria del disformismo facial, la
reduccion de niveles de glicosaminoglicanos en la orina, desaparee la apnea del suefio y

mejora la movilidad entre otros*.

Ademas la Naglazyme permite mejoras significativas en la perseverancia y la capacidad para
realizar tareas de la vida diaria, cuando es administrada a largo plazo antes de los 12 afios
previene la progresion de las anomalias de las valvulas cardiacas, aumenta el crecimiento y

mejora la funciéon pulmonart*-15-16,



3.2

3. FORMULACION DEL PROBLEMAY JUSTIFICACION

3.1 PROBLEMA

“El metabolismo y sus alteraciones codificadas ya sea por el genotipo o por su expresion
fenotipica de este, son hoy en dia y en el futuro previsible, determinantes claves de la salud
o de las enfermedades de los individuos™*’, tal es el caso de los (EIM), donde la alteracion
de un gen produce un defecto de caracter enzimatico, que con lleva a las alteraciones
bioquimicas, la acumulacion de sustratos caracteristicos de cada enfermedad. Dichas
alteraciones y acumulaciones de sustratos causan efectos en el estado de salud y nutricién
en los pacientes que la padecen'’.

A la fecha se han descrito mas de 40 trastornos de almacenamiento lisosémico, su
incidencia varia entre las diferentes poblaciones y regiones geogréficas, desde 1 en 238.000
hasta 1 en 1.298.00 nacimientos; Una incidencia global reciente es de aproximadamente 1
en 340.000, es decir 1.100 personas de todo el mundo pueden estar afectadas*. Entre estos
trastornos se encuentra (MPS VI), y si bien no se cuenta con tratamiento nutricional como
parte de su manejo habitual, si presentan efectos que puedan condicionar su estado de
nutricién y salud como: deformidades esqueléticas, hipertensién pulmonar, cardiopatias,
apnea del suefio, aunado a que suelen presentar déficit 0 exceso de peso e intolerancia al
ejercicio

Estas caracteristicas Causan disminucién en el bienestar fisico y funcional, dependencia de
otras personas, gastos de salud elevados, que en definitiva provocara una menor esperanza
de vida.

JUSTIFICACION

La nutricion es determinante en el crecimiento y desarrollo, en la sintesis de energia y
adecuado mantenimiento de las funciones vitales por lo que condiciona el, estado de salud
del individuo. Para lograr un desarrollo y crecimiento 6ptimo para la edad; se requiere de un
equilibrio entre, la ingestién alimentaria y el gasto energético!®.

La finalidad de este estudio fue proporcionar herramientas, basadas en el comportamiento
alimentario y el aporte energético de la dieta de los pacientes con MPS VI en comparacion a
controles sanos y las recomendaciones para la edad y la talla.

Este estudio cobro mayor importancia debido a que actualmente no se cuenta con
informacion sobre el manejo nutricional de estos pacientes, siendo de gran relevancia el
poder ofrecer un manejo integral a los pacientes con MPS VI y que permita mejorar la
calidad de vida. Asimismo, el estudio demostr6 la necesidad de investigaciones de mayor
complejidad como la medicién del requerimiento energético por agua doblemente marcada

y/o calorimetria indirecta.
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4. OBJETIVOS

4.1 OBJETIVOS GENERAL
Describir la ingestion de energia y alimentaria de los pacientes con MPS tipo VI en

Colombia.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS
Describir la ingestion alimentaria de pacientes con MPS VI.

Describir la ingestion alimentaria de pacientes sanos.

Comparar ingestién alimentaria de pacientes con MPS VI y pacientes sanos pareados en
edad y sexo.

Comparar ingestion alimentaria de pacientes con MPS VI con recomendaciones para edad,

sexo y ajustado a la talla.

5. MATERIALES Y METODOS

5.1 DISENO DE LA INVESTIGACION
Estudio observacional transversal de casos y controles, elaborado para describir y comparar

la ingestion de energia y alimentaria de los pacientes con MPS VI y del grupo control.

5.1.1 Poblacidn de estudio
La poblacion de estudio se seleccion6 entre los 0-20 afios de edad de diferentes ciudades

de Colombia identificAndose 64 pacientes. En total La poblaciéon fue de 48 pacientes los
cuales estuvieron organizados en 2 grupos de estudio: (1) grupo de estudio (n=24),
pacientes con MPS VI diagnosticados en consulta médica especializada (neuropediatria o
genetista), que son remitidos a nutricién, por el médico tratante en diversos centros de
Colombia; (2) grupo control (n=24), sujetos elegidos aleatoriamente de un jardin y colegio de
Bogota que no presenta MPS VI pareados en edad y sexo con el grupo estudio. No se
pudieron valorar 8 pacientes con MPS VI por motivos ajenos a nuestra voluntad, por ello 8
sujetos del grupo control no fueron tenidos en cuenta para ser exactos al aparear con el

grupo de estudio.

5.1.1.1 Criterios de inclusion
Como criterios de inclusién para el grupo de estudio se encontraban: Ser sujetos entren los

0-20 afios, son diagnostico de Mucopolisacaridosis tipo VI, en tratamiento de Terapia de
Remplazé enzimatico (TRE) minimo 12 meses, aceptacion escrita por parte de los padres y

del sujeto a participar en el estudio.



Como criterios de inclusion para el grupo control se encontraban: Ser sujetos entre los 0-20

afios de edad, sanos de la ciudad de Bogota, aceptacion escrita por parte de los padres o

del sujeto parte del estudio (consentimiento informado anexo 1).

5.1.2 Variables del estudio

Variable Definicién Metodologia Instrumento
usada
Consumo Proceso de ingestion de los Consumo alimentos | *Instructivo para
alimentario alimentos por parte de los de 3 dias (2 entre | diligenciar formato de
organismos para proveer sus semana y 1 fin de | R24 H (anexo 2)
necesidades alimenticias, asociado | semana).
con los gustos y preferencias, la *Formato de R24 H
disponibilidad y acceso de los Hora, tiempo de | (anexo 3)
alimentos, nivel socioeconémico y comida,
aspecto cultural de cada ciudad o preparacion,
pafs (FAO 2006) ingredientes y
medida cacera.
Aporte Se obtiene del consumo de Consumo de | Cantidad de energia

energético de la
dieta

alimentos en cada tiempo de
comida, se emplea en kilocalorias
equivalente a calorias definida
como la cantidad de energia
requerida para elevar 1° C la
temperatura de 1 g de agua
(KuntC.Rolle 2006)

carbohidratos,

grasas y proteinas
de la dieta de los
sujetos de estudio.

aportado por
CHO=4Kcal por
gramo, Grasa=9kcal
por gramo,
proteina=4kcal por
gramo.

Requerimiento
estimado de
energia.

Ingestion de energia promedio que
predice el mantenimiento del
balance energético de individuos
sanos con peso hormal, de un
grupo etareo definido, genero,
peso, talla y nivel de actividad que
coincide con un adecuado estado
de salud (DRI 2001)

Edad cronoldgica y
edad de la talla en
pacientes con MPS
VI, talla y edad en
grupo control.

Requerimiento
energético segun nivel
de actividad OMS
ligera y moderada.

Estado
nutricional

Situacién fisica en la que se
encuentra una persona como
consecuencia de la relacién entre
el aporte y consumo de energias y
nutrientes (Baeza,2009)

Genero, edad (afios

y meses), edad
ajusta a la talla,
talla (cm), peso
(kg), IMC.

Resultados obtenidos
de la valoracion
nutricional del estudio
caracterizacion
nutricional de los
pacientes con MPS.
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5.2 METODOS
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Para la elaboracién de la investigacion se realizaron los siguientes procedimientos:
Revision bibliogréfica y literatura cientifica

Elaboracion de base de datos para la sistematizacion de la informacion sobre edad,
genero, peso, talla y contacto telefénico de los pacientes con MPS VI.

Contacto telefénico con los acudientes de los pacientes que previamente fueron
informados acerca del estudio y valorados nutricionalmente.

Recoleccion de la informacién sobre el recordatorio de 24 horas de los pacientes con
MPS VI.

Disefio y elaboracion de la base de datos en Excel para cada paciente realizando la
respectiva conversion de medidas caceras informadas a unidades de g o ml.

Busqueda del jardin y colegio en Bogota para recolectar informacién de los sujetos
entre 0 y 18 afios del grupo control.

Encuentro con personal administrativo del jardin y del colegio para informar e
explicar el proyecto de investigacion y actividades a desarrollar.

Seleccidn del jardin y colegio pertenecientes a la ciudad de Bogota.

Disefio del consentimiento informado que se entregaria a los padres de los nifios
sanos que acepten participar en proyecto de investigacion.

Seleccidn de los sujetos del grupo control, teniendo en cuenta los criterios de
inclusion.

Elaboracion del instructivo y del formato de recordatorio de 24 horas que se
entregaria a los padres que acepten vincular a si hijo al proyecto.

Recoleccion de la informacion sobre los recordatorios de 24 horas de los sujetos del
grupo control por via telefénica y correo electrénico.

Disefio, elaboracion y analisis de las bases de datos de los recordatorios de 24
horas de los dos grupos de estudio, con respecto a los macronutrientes,
micronutrientes, vitaminas, teniendo en cuenta la tabla de alimentos de Medellin,
productos comerciales y tabla de composicién de alimentos INCAP.

Sistematizacién de los datos obtenidos en los recordatorios de los dos grupos de
estudio en forma de consolidados totales y por grupo etareo.

Anadlisis estadistico de los datos.
Elaboracién del documento final

Sustentacion del documento final.
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5.3 RECOLECCION DE LA INFORMACION

La recoleccion de datos se inicio con la entrega de un consentimiento informado, a los dos
grupos de investigacion, para su participacion en el estudio y, el cual debe ser aceptado para
vincularlos en la investigacion.

Posteriormente, se obtuvo la informacion de la valoracion nutricional de los pacientes con
MPS VI por parte del proyecto grande que lleva como titulo caracterizacion nutricional de
pacientes con mucopolisacaridosis tipo VI en Colombia, donde se adquirio peso, talla, edad,
genero, para tener en cuenta al momento de realizar el analisis de los datos.

La recoleccion de datos de ingestion dietética se realizo por medio de recordatorio de 24
horas de tres (3) dias (dos dias entre semana y un dia de fin de semana), donde se
indagaran todos los alimentos ingeridos, lo que nos permitié conocer las preparaciones
consumidas y cada uno de los ingredientes que las conforman; partiendo de la informacién
recolectada se estimo el aporte de energia basado en el andlisis nutricional de cada uno de
los alimentos (Tablas de composicién de alimentos como la de Colombia y/o etiquetas
nutricionales de los productos), reportando el aporte energético total (Kilocalorias dia y
Kilocalorias por Kilogramo dia), aporte de macronutrientes ( Carbohidratos, lipidos,
proteinas) y micronutrientes (hierro, zinc, calcio, fosforo) dados en unidades por Kilogramo
por dia. Para calcular el requerimiento energético se utilizo las tablas de requerimiento
energético para nifios segln el nivel de actividad de la OMS??,

5.4 Andlisis de la informacion

Los datos obtenidos se tabularon en Microsoft Windows Excel, realizando un consolidado
total de los recordatorios de 24 horas y por grupo etéreo.

Se utilizé el programa estadistico STATA para el andlisis de distribucion normal de las
variables con el test de Shapiro-Wilk y posteriormente se realizé la prueba paramétrica t de
Student para comparacion de medias de muestras pareadas y con otros grupos.

Se consideré diferencia significativa aquellos resultados con valor p < 0.05.
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6. RESULTADOS
6.1 Caracteristicas de la poblacion

Se recolectaron 48 pacientes, 24 casos con MPS VI y 24 controles, el 57% (n=27) fueron
hombres y 43% (n=21) fueron mujeres; la media de edad en los pacientes fue de 12,2+4,7
afios y en el grupo control fue 12,1+4,6 afios, la edad de la muestra es de 12+3 afios sin

haber diferencia significativa (p=0,91) lo cual se observa en la figura 1, 2 y 3.

Pacientes MPS VI

=
o

Frecuencia
v

M masculino
0 - m femenino
0-35m 3-8a 9-18a 219a
Edades por grupo etareo n=24
Figura 1.
Grupo control
10
8
(%]
g 5 I l
3 M masculino
<
“ 0 - ® femenino
0-35m 3-8a 9-18a 219a
Edades por grupo etareo n=24
Figura 2.
Total poblacion
B masculino ®femeninno
n=48
Figura 3

Figura 1, 2 y 3. Distribucién por edad y sexo de la poblacién estudiada.

6.2 Caracteristicas del objeto de estudio paciente con MPS VI

El 50% (n=24) de los pacientes con MPS VI presenta la media de edad ajustada a la talla en
3,9+1,1 afos. El peso promedio es de 20,5 kg+4,0 y la talla promedio de estos pacientes es
de 101,5+7,9 cm.
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Con respecto al estado antropométrico del proyecto general de evaluacion nutricional de
pacientes con MPS VI, se encontré talla/edad (z-score) en 6,5t2,1 cm e IMC/edad
cronologica (z -score) 0,91+ 1 kg/m2. El IMC/edad ajustada a la talla (2 -score) corresponde a
3,1+1,6 kg/m2. Con esto se considera que el 100% cursa con talla baja pero solo el 9%
(n=2) tiene peso adecuado para dicha talla, y el 91,3% (n=22) restante se categoriza en

sobrepeso u obesidad (figura 4).

m Sobrepeso u obesidad Eriesgo para la delgadez ®adecuado para la talla

0% 9%

n=24

Figura 4. Distribucion porcentual: Estado nutricional segun IMC/Edad ajustada.

6.3 Medidas Dietéticas de los pacientes con MPS y grupo control

La dieta de los pacientes con MPS aporté 1445,4+316,7 Kcal, 53,5+18,8 g de proteina,
50,1+14,4 g de grasa, con mayor prevalencia en la ingestion de AGM 20,1+6,6 g, 195,9+50,9
g de CHO con un aporte de fibra de 2,8+10,2 g observado en la tabla 1.

6.3.1 Comparacién de Aporte Energético y Recomendaciones Energéticas FAO/OMS
2001.

En cuanto al aporte energético de la dieta en los pacientes con MPS VI es de 1445,3+316,65
kcal/dia en comparacion a la ingestion los controles sanos de 1682,74+249,03 kcal/dia
resultando una diferencia significativa (p=0,01).

Al comparar la ingestién con la recomendacion para la edad cronoldgica en pacientes MPS
VI se observa una diferencia significativa (p=0,0008) y al igual que la diferencia entre la

ingestién y recomendacién para la edad ajustada a la talla (p=0,01) (Tabla 2).
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Tabla 2. Aporte y recomendaciones Energéticas de laingestion alimentaria

Aporte | Evaluacién Recomendacion Recomendacion Diferencia entre Diferencia entre
Energético | Dietética Energética OMS Energética OMS ingestion y ingestion y
(kcal/dia) (para edad) (para edad recomendacion recomendacion
(kcal/dia) ajustada a talla) para edad para edad
(kcal/dia) cronolégica ajustada a talla
Grupo (valor p) (valor p)
MPS VI
1445.35+316.65 | 1873.75+461.23 1247.83+155.56 0.0008 0.0101
Controles
Sanos 1682.74+249.03 1872.67+398.3 0.05059
Diferencia
entre 0.0137 0.6276
grupos (p)

Prueba t de Student para grupos pareados y para dos variables

Tabla 1. Comparacion de ingestién dietario entre el grupo control y pacientes con MPS

VI.

Pacientes Con MPS VI

Ingestion Promedio
Energia (kcal)
CHO (g)
Fibra (g)
Proteina (g)
Colesterol (mg)
Lipidos (g)
AGS (g)
AGM (g)
AGP (g)
Sodio (mg)
Potasio (mg)
Calcio (mg)
Fosforo (mg)
Hierro (mg)
Magnesio (mg)
Zinc (mg)
Cobre (mg)
Manganeso (mg)
Vitamina A (Ul)
Vitamina A (ER)
Tiamina (mg)
Riboflavina (mg)
Niacina (mg)
Vitamina B5 (mg)
Vitamina B6 (mg)
Acido Fdlico (ug)
Vitamina B12 (ug)
Vitamina C (mg)

1445,4+316,7
195,9% 50,9
12,8+10,2
53,5+18,8
269,5+£134,5
50,1+14,4
13,2+6,6
20,1+4,4
8,7x1,5
671,9% 338
1649,1£563,3
587,0+£347,3
852,4+353,4
17,2+18,2
187,6+91,4
8,918,3
0,9+0,5
1,9+0,9
3078,6+1686,1
557,3%414,4
9,1%25,5
1,8+0,7
13,5+ 6,2
4,512,1
2,616,2
213,9+153,1
13,2+18,6
86,8%55,9

Sujetos Control

1682,71+249,0
215,9%38
14,0%6,5
66,9+14,6
255,6+138,6
61,3%£11,9
18%5,7
25,7%5,4
10,2+1,9
1014,1+468,9
2169,4%+528,4
645,9+£209,4
1008,3%+198,2
11,1+3,3
206,9%58,7
8,213,6
0,9+0,4
1,9+0,7
3678,6+1441,7
525,2+207,8
1,6%1,5
1,8+0,7
18,8+7,6
4,312,1
1,5+0,5
267,31£122,6
5,5%4,5
106,3%54,4

Valor p

0,0137*
0,1333
0,6216
0,009*
0,7274

0,0058*

0,0109*

0,0003*

0,0046*

0,0062*

0,0020*
0,4828
0,0672
0,1146
0,3909
0,6991
0,9018
0,9552
0,1961
0,7367
0,1581
0,6863
0,0128*
0,7905
0,3904
0,1921
0,0597
0,2316
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Aporte hidrico (ml) 634,31+228,5 809,3+188,7 0,0062*
2CHO= Carbohidratos

b AGS= Acidos grasos Saturados

¢ AGM= Acidos grasos Monoinsaturados

9AGP= Acidos grasos Polinsaturados

“Prueba t de Student para grupos; *diferencia significativa p<= 0.05""

6.4 Distribucidon Macronutrientes con respecto al valor Cal6rico Total

En la dieta de los pacientes con MPS se observa el 54,2% con respecto a los carbohidratos,
14,8% de proteina y 31,1% de grasa en comparacién con el grupo control que presento
51.3% de carbohidratos,15% de proteina y32% de grasas como se ejemplifica en la Figura
5.

« Proteinas
3
c
2
=] -
g Lipidos Grupo Control
é W Pacientes con MPS

CHO

5 25 45 65
% Valor Calorico Total n=48

Figura 5. Distribucion porcentual: VCT de macronutrientes

6.5 Ingestion de Macronutrientes en la dieta de los pacientes con MPS
En cuanto ingestion de hidratos de carbono y fibra dietaria, se puede observar que la
ingestion es menor a pesar de que no hay diferencia significativa (p=0,1333 y 0,6216,

correspondientemente) con el grupo control.

En la figura 6 se encuentra ingestion de lipidos dada principalmente por grasa
monoinsaturada con un (12,5%) del VCT, mientras que el aporte de saturadas y
polinsaturadas es menor (8,2% y 5,4% respectivamente). Reportando que el grupo control

presenta ingestion significativamente mayor (p=0,0058) que el grupo estudio.
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M pacientes con MPS Grupo Control
P P n=48
61,3
50,1
18 201 257

13,2 8,7 10,2

[ ] . -
Grasas (g) AGS AGM AGP
(p=0,005) (8)(p=0,010)  (g)(p=0,0003)  (g)(p=0,004)

Prueba t de Student para grupos pareados y para dos variables
Figura 6. Promedio ingestion de lipidos en la dieta de los pacientes con MPS.

En cuanto a la ingestion de proteinas de pacientes con MPS VI, se observa en la figura 7

gue es significativamente menor en comparacion al grupo control (p=0,009).

80
60
pacientes con
40— MPS
20 — B Grupo Control
0 n=48
pacientes Grupo p<0,009

con MPS Control

Prueba t de Student para grupos pareados y para dos variables

Figura 7. Promedio ingestién de proteinas en la dieta de los pacientes con
MPS.

6.6 Ingestion de micronutrientes relevantes para la patologiay de problemética para la
salud publica

En cuanto a ingestion de micronutrientes en la dieta de los pacientes con MPS VI se decidio
analizar los siguientes minerales y vitaminas por presentar relacién en la prevalencia de
hipertension arterial en estos pacientes, y de vitamina por ser significativamente diferente
con el grupo control .En relacion con el grupo control se puede destacar en la tabla 3 que la
ingestién de sodio es de 671,9+338 mg (p=0,006), de potasio 1649,1+563,1 mg (p=0,002) y
de niacina es de 13,5+6,2 mg, siendo significativamente menor que el grupo control (
p=0,006, 0,002 y 0,01, respectivamente).
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Tabla 3. Ingestion promedio micronutrientes Na, K, Vit B3 en la dieta pacientes MPS VI.

Sodio (mg) Potasio (mg) Vitamina B3 (mg)
Grupo
MPS VI 671,9+338,0 1649,1+563,3 13,546,2
Controles 1014,9+468,9 2169,4+528,4 18,8+7,6
Valor p 0,006 0,002 0,01
Prueba t de Student para comparacion de medias de dos grupos

La tabla 4 indica la ingestién de micronutrientes que son problema de salud publica en
Colombia como la Vitamina A, zinc y hierro. En un 575,3+414,4 ER (p=0,73), 8,948,3 mg
(p=0,69) y 17,2+18,2 mg (p=0,11) respectivamente, en la dieta de los pacientes con MPSVI.
En relaciébn con el grupo control se observa la ingestibn de estos en 525,2+207,8 ER,
8,2+3,6 mg y 11,1+3,3 respectivamente no existiendo una diferencia significativa entre los

dos grupos.

Tabla 4. Ingestion promedio de Vitamina A, Zinc y Hierro en la dieta de pacientes MPS

VI.
icronutriente | Vitamina A (ER) | Zinc (mg) Hierro (mg)
Grupo
MPS VI 557,3+414,4 8,9+8,3 17,2+18,2
Controles 525,2+207,8 8,2+3,6 11,143,3
Valor p 0,7367 0,6991 0,1146
Prueba t de Student para comparacion de medias de dos grupos

6.7 Aporte Hidrico de la dieta de los pacientes con MPS VI.

Respecto a la ingestion hidrica es de 634,3+ 228,5 ml significativamente diferente a la
ingestién en los sujetos del grupo control 809,3+188,7ml (p=0,006) (Tabla 5).

Tabla 5. Promedio consumo ingestién hidrica en la dieta de los pacientes con MPS VI.

Nutriente Aporte Hidrico (ml)
Grupo
MPS VI 634,3+228,5
Controles 809,3+188,7
Valor p 0,006
Prueba t de Student para comparacion de medias de
dos grupos
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7. DISCUSION

7.1 Caracteristicas generales

El presente trabajo mediante un estudio de casos y controles, buscé describir si las
caracteristicas de la dieta de los pacientes con MPS VI parece o no estar asociada a la
enfermedad, y si se comporta o no igual al pacientes sanos pareados en genero y edad. La
muestra se obtuvo con base a los 32 pacientes con MPS Vi en Colombia del cual solo
pudieron ser evaluados 24 por razones ajenas a nuestra voluntad. El grupo control se pare6
por edad cronoldgica y sexo con respecto a los pacientes con MPS VI (24 sujetos) de la
ciudad de Bogota D.C.

7.2 Estudio Antropomeétrico

Diferentes publicaciones mencionan la talla baja usual en los pacientes con MPS VI
alcanzando una talla de 95-100 cm en la adultez2°, en el presente estudio la talla es de
101,5+7,9 cm muy similar a lo propuesto. La evaluacién de composicién corporal resulta
sumamente valiosa ya que la talla baja puede ocasionar un error en la interpretacion del
estado nutricional; en el presente se observo que el 91% de los pacientes cursaban con
desmedro y sobrepeso u obesidad y tan solo un 9% con desmedro y peso adecuado. La falla
al definir el estado nutricional por IMC en estos pacientes no tiene validez considerando que
la reserva de masa libre de grasa suele estar aumentada, etiolégicamente esto parece estar
relacionado mas a la patologia que a la dieta En lo que corresponde al grupo control todos

eran eutréficos y se desconoce mas informacion antropométrica.

7.3 Medidas dietéticas en los pacientes con MPS VI y grupo control

Actualmente no se encuentra evidencia cientifica concluyente sobre el manejo dietario en
estos pacientes con MPS VI, sin embargo se menciona que debe ser una alimentacién
correcta puesto que la evolucién progresiva de la enfermedad no esta influenciada por
restricciones de determinados nutrientes en la dieta?. Ademas se menciona que si pueden
presentarse alteraciones gastrointestinales y caracteristicas especiales en la estructura oral
y fisica que condicionan la masticacion, deglucion y digestion de los alimentos,
incrementando el riesgo a presentar alteraciones nutricionales.

En cuanto al consumo energético se encontré diferencia significativa entre el grupo control y
MPS, exponiendo que no existe un comportamiento igual entre los grupos Yy justificado por la
menos talla.,

Al compararlo con los requerimientos tedricos para la edad ajustada a la talla y por edad
cronolégica (OMS) se observaron diferencias significativas (p=0.01, 0.008 respectivamente)
asociandose a la enfermad. Por tanto el aporte energético de la dieta de los pacientes con

MPS VI es menor que el requerimiento tedrico para edad cronolégica pero mayor para edad
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ajustada por talla. El aporte debera analizarse con respecto a la composicion corporal
especifica de los pacientes siendo que puede ser suficiente si las reservas de masa grasa y
magra estan en rangos aceptables o insuficientes si existe algun tipo de deplecion.
Asimismo, se debe considerar realizar estudios de -calorimetria indirecta y/o agua
doblemente marcada que permitan estimar el requerimiento energético y el desarrollo de
férmulas de estimacion indirecta

Al observa el comportamiento de la ingestibn de macronutrientes, encontramos menos
ingestion de hidratos de carbono y fibra (aunque no existi6 diferencia significativa). Es
necesario, quiza mejorar esta caracteristica dietética que permita la prevencion y contribuya
al manejo de las alteraciones gastrointestinales. Por ejemplo, la ingestiéon de fibra es menor
a la recomendacion de la Academia América de Pediatria (AAP) que indica una ingestion
minima de (edad+5) y maximo (edad+10). Es necesario evaluar si alguna recomendacion de
fibra aplica para esta poblacion o nuevas recomendaciones deberan desarrollarse.

Se debe tener presente la aparicion de trastornos gastrointestinales en los pacientes con
MPS VI como la diarrea y el estrefiimiento?°. La diarrea se sufre peridédicamente y la causa
aun no ha sido totalmente entendida. Se recomienda evaluar la ingestion de hidratos de
carbono simples y/o edulcorantes osméticos que también pueden incrementar el riesgo a
padecer diarreas. La constipacion ocasionalmente se presenta de forma severa y mas
frecuente y se debe a inactividad fisica, baja ingestion de fibra insoluble y liquidos 2°. Por lo
tanto, intervenciones nutricionales que permitan incrementar el aporte hidrico y de fibra
pueden mejorar dicha condicién gastroenteroldgica y la calidad de vida de los pacientes?2.
Asimismo, se recomienda cumplir con lineamientos y recomendaciones del manejo de
constipacién como mantener el aporte proteico entre 12-15% del valor energético total,
lipidos 30-35% y limitar hidratos de carbono simples.

En cuanto a las proteinas y lipidos si se encontrd ingestién significativamente menor pero
ésta no se puede asociar a una caracteristica fisiopatoldégica especificas. Tomando en
cuenta las caracteristicas fisicas de los MPS VI como la presencia de nédulos o exceso de
ondulaciones del tejido en el tracto gastrointestinal que pueden llegar a bloquear el paso por
la garganta y dificultar la deglucién, es necesario considerar estas caracteristicas dietéticas.
Ademas la aparicion de erupcion dentaria tardia, la hiperplasia gingival y la incorrecta
oclusién asociada a macroglosia condicionando la masticacién. Se debe considerar en
posteriores estudios un andlisis cualitativo que permita establecer de acuerdo al 100% del
aporte de proteina, cual es el origen de la proteina de alto valor bioldgico y asi determinar la

capacidad maxima de utilizacién de la proteina total.
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7.4 Ingestion de micronutrientes relevantes en la patologia

La ingestidon de sodio y potasio fue menor en los pacientes con MPS VI que en los sanos,
presentando diferencia significativa entre los dos grupos. Esta ingestién se podria asociar a
que la ingesta es afectada por la patologia puesto en estos pacientes la acumulacion de
mucopolisacaridos hace que el corazén pueda ser puesto bajo presion al tener que bombear
mas sangre a través de los pulmones anormales lo que elevaria la presién sanguinea 2°. Si
llegase a presentar HTA se deben restringir los niveles de sodio y potasio. En cuanto a la
ingestion esta menor lo que podria estimular el eje renina angiotensina aldosterona, con
respecto al potasio la cantidad sugerida es de 2000mg/dia y en los MPS VI la ingesta es
menorz,

Para la ingestién de niacina si se presenta una diferencia entren los dos grupos siendo
menor en pacientes con MPS VI: las recomendaciones (DRI RDA) para la edad ajustada a la
talla es de (2-8 mg/dia) por lo tanto, la ingestion fue mayor lo que podria causar toxicidad
(incluyendo sintomas como Rubor, erupciones, sensacion de calor entre otros (AAP 1993).
Hasta el momento no hay evidencia cientifica que demuestre la aparicién de este sintoma en
los pacientes MPS VI.

En cuanto al consumo de vitamina B12 se observa que presenta una ingestion mayor que el
grupo control, pero no presenta diferencia significativa, debido a el contraste en las
desviaciones estandar, dada por el consumo de algunos paciente de alimentos ricos en esta
vitamina, como es el caso de higado, leche y derivados, huevo, pescado; datos que se
deberan corroborar con el analisis cualitativo de la dieta de estos pacientes que en futuros

estudios es recomendable llevarlos a cabo.

7.5 Ingestién de micronutrientes de problemética de salud publica para Colombia y
aporte hidrico.

En cuanto al consumo de Vitamina A, Zinc y Hierro se encuentra similitud entre los dos
grupos, pero hay un mayor consumo de zinc 8,9 mg y de hierro 17,2 mg que el grupo control
8,2 y 11,1 mg respectivamente. Estos datos son también similares con el comportamiento de
la poblacién (Ensin 2010) y no con la patologia presentada.

El aporte hidrico es significativamente menor en pacientes con MPS VI, lo cual se encuentra
asociado con el comportamiento de la poblacién colombiana y su bajo consumo de liquidos.
No obstante, la patologia puede jugar un rol importante ya que el riesgo de aspiracion por
liquidos puede limitar el aporte de agua en la dieta?.

Es importante la ingestiéon hidrica en los pacientes MPS VI puesto que puede evitar la
excesiva dureza de las heces debido a la constipacién que presentan. La recomendacion es
de 1kcal/ml y hasta 1,5ml/kcal (AAP) no obstante en estos pacientes que presenta

inactividad fisica puede ser mayor
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El estudio presenta limitaciones importantes empezando por ser un grupo de estudio limitado
en ndmero. Asimismo, no se cuenta con suficientes informacién antropométrica del grupo
control que permita expresar los aportes dietéticos por Kg de peso o por cm de talla,
limitando asi las conclusiones des estudio. Se sugiere un tercer grupo control pareado con
los pacientes MPS VI en cuanto a edad ajustada establecer mas claramente si existe déficit
0 exceso entre los dos grupos.
El estudio se limita a describir el consumo alimentario y energético de los pacientes
cuanlitativamente y de pacientes que fueron remitidos por consulta médica especializada, es
decir, es un estudio transversal por lo que se recomienda un estudio longitudinal que
considere otras mediciones mas sensibles y confiables tanto de evaluacién nutricional como
de evaluacion del gasto energético. Los resultados anteriormente analizados deben ser
comparados con el andlisis cualitativo, valores bioquimicos para saber con exactitud si la
dieta actual implica algun riesgo nutricional.
Finalmente, el desarrollo de una linea de investigacion que permita conocer mas a esta
poblacién también podra ayudar a la creacion de una prueba de tamizaje nutricional que
permitira realizar intervenciones nutricionales tempranas y mejorar la calidad de vida de
estos pacientes.

8. CONCLUSIONES

La ingestién alimentaria de los pacientes con MPS VI se encuentro condicionada por la
patologia, pero si se lograra valoracion clinica de estos pacientes se confirmarian las
sospechas de la asociacién discutida anteriormente, por tal se sugiere estudios posteriores.
La ingestion alimentaria del grupo control fue condicionante para saber el comportamiento
de la poblacion colombiana con respecto a los pacientes MPS VI, pero se limita al no tener el
paramiento por edad ajustada a la talla.

La prescripcién dietaria y el apoyo nutricional en los pacientes con MPS VI debe realizarse
con la edad ajustada a la talla para prevenir sobrestimaciones en cuanto a su ingestién
alimentaria y asi mismo complicar ain mas el estado de salud y nutricional de estos

pacientes.

9. RECOMENDACIONES

Se sugiere tener en cuenta para proximos estudios la valoracién cualitativa de la ingestion
alimentaria de los pacientes con MPS VI para lograr una mejor perspectiva sobre sus déficits

0 excesos en cuanto a los grupos alimentarios existentes.
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10.

11.

12.

13.

14.
15.

Para estudios posteriores se aconseja un tercer grupo control pareado con edad ajustada
para la talla y ademas laboratorios bioquimicos que muestren claramente un déficit de
nutrientes en los pacientes con MPS VI.

Ademas se requiere una valoracion clinica nutricional donde se observe a nivel fisico los
déficits de nutrientes, ademas habitos alimentarios y la aplicacién de una frecuencia de
consumo para lograr mayor claridad de la ingestion alimentaria.

Evaluacion del gasto energético en reposo o basal con calorimetria indirecta o agua

doblemente marcada.
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ANEXO 1
PONTIFICIA UNIVERSIDAD JAVERIANA
FACULTAD DE CIENCIAS
DEPARTAMENTO DE NUTRICION Y BIOQUIMICA
GRUPO DE INVESTIGACION ALIMENTOS, NUTRICION Y SALUD

ANEXO N°1 CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA PADRES
Bogota D.C Marzo de 2013
ESTIMADOS SENORES PADRES DE FAMILIA

La Pontificia Universidad Javeriana en un estudio liderado por el grupo de investigacion
“Alimentos, Nutriciéon y Salud *, desarrolla el estudio titulado: REQUERIMIENTO Y APORTE
ENERGETICO DE LA DIETA DE PACIENTES CON MUCOPOLISACARIDOSIS VI EN
COLOMBIA. El estudio comprende: recoleccion de datos de ingesta dietética realizandose
por medio de un recordatorio de 24 horas de (dos dias entre semana y un dia de fin de
semana), donde se indagaran todos los alimentos ingeridos durante el dia, ademés de la
valoracion nutricional antropométrica (Peso y Talla).A continuacion se describe el
Consentimiento que otorga para la participacién de su hijo. En caso de aceptar, el
consentimiento debe ser llenado propiamente y firmado por usted, padre/ madre/ acudiente
del nifo.

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Mi hijo(a) ha sido invitado a participar de manera voluntaria en el grupo control (pacientes
sanos, que no presentan la enfermedad de estudio: REQUERIMIENTO Y APORTE
ENERGETICO DE LA DIETA DE PACIENTES CON MUCOPOLISACARIDOSIS VI EN
COLOMBIA, dirigido por la Carrera de Nutricion y Dietética de la Facultad de Ciencias de la
Universidad Javeriana. Entiendo que dicho estudio se realiza para determinar la ingesta
energética aplicando el recordatorio de 24 horas sobre el consumo de alimentos. Este se
realizara personalmente con el nifio y por via telefénica con los padres y /o acudientes.
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Recuerde que en cualquier momento puedo retirar a mi hijo de este estudio, y que cualquier
dato o informacién que se obtenga, sera utilizado Unicamente en este estudio y ademas sera
tratado con el mayor grado de confidencialidad.

PROCEDIMIENTO: El estudio comprende los siguientes aspectos:

Registro de informacién general: género, edad, curso.

Valoracion nutricional antropométrica (toma de peso y talla) en las instalaciones de la
Institucion como es habitual.

Se realizaran entrevistas a los padres de familia o acudientes para obtener la informacion

de registro y la historia nutricional alimentaria del paciente.

Los investigadores del proyecto siempre estaran dispuestos a solucionar cualquier duda

inquietud que se pueda presentar a lo largo de la intervencion.

RIESGOS E INCOMODIDADES: La valoracién nutricional antropométrica y la recoleccion de
informacion de la historia nutricional alimentaria, no implican riesgo para su hijo/a

Yo mayor de edad,
identificado con la cédula , actuando como padre / madre o
acudiente del nifio . Quien actia como testigo

declaramos que hemos leido y entendido la informacion anterior.

En consecuencia acepto que mi hijo(a) participe en el mencionado estudio y como
constancia firmo la presente carta de consentimiento informado en la presencia del testigo
quien también firma esta carta.

Firma Padre /Madre o Acudiente Firma Testigo
C.C

Pontificia Universidad

JAVERIANA

Bogota

ANEXO 2 UNIVERSIDAD JAVERIANA RECORDATORIOS NUTRICIONALES

2013

Apreciados Sefiores Padres de familia este documento esta disefiado para un
seguimiento de la ingesta de alimentos diarios de los nifios de edades entre 0 y 20
afos. Los recordatorios se basan en el andlisis de laingesta de 24 horas, tres (3) dias
ala semana (de los cuales dos dias se llevaran a cabo entre semanay uno el fin de
semana).

1. A continuacién encontraré los diferentes parametros a seguir para llenar
adecuadamente la solicitud.

INFORMACION DE MENOR

Nombre del nifio evaluado:

Hown

Fecha de Nacimiento (dia/mes/afio):
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Sexo:

5.
6. Edad:
7
8

. INFORMACION DEL ACUDIENTE O RESPONSABLE
9. Nombre del acudiente:

10. Parentesco:

11. Teléfono Celular:

12. Teléfono fijo:

13. Para poder obtener la informacion correctamente, necesitan completar cada
formato que se anexara a esta carta de la siguiente forma:

v' Especificar el dia en que se realizara el recordatorio de 24 horas, por favor
marquelo con una X.

| Lun | Mar | Mie | Jue | Vie | Sab | Dom

v'  Especificar la fecha en que se realiza el recordatorio de 24 horas.

| Fecha:

v'  Especificar la hora de los tiempos de comidas del recordatorio de 24 horas
ejemplo: (7:00 am-8:00 am- etc. desayuno).

Hora
v' Especificar y escribir el tiempo de comida del recordatorio. Ejemplo (Desayuno /
Almuerzo / Comida / nueves / onces, etc.).
Hora / Lugar Tiempo de
comida
v' Especificar la preparacion en cada tiempo al dia. Ejemplo ( Pan con mantequilla,
chocolate en leche, etc.)
Hora / Lugar Tiempo de | Preparacion
comida
v' Especificar los ingredientes de la preparacién consumida en los tipos de comida.
Ejemplo, chocolate con leche (pastilla de chocolate, leche y agua)
Hora / Lugar Tiempo de | Preparacion | Alimentacion

comida

v Diligenciar la cantidad consumida de cada alimento individual su respectiva
porcién en medidas caseras. Ejemplo (cucharadas, tazas, unidades, etc.)
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Hora / Lugar Tiempo de | Preparacion | Alimentacion Cantidad
comida Consumida

(Medida

casera)

v En la Ultima columna es indispensable informar las observaciones que se
puedan ignorar en la preparacion o en el contenido o caracteristica del alimento.
Ejemplo (Tipo de leche ingerida: deslactosado, descremado, semi-descremado.
Tipo de saborizante en jugos: Azlcar, azlcar dietética, edulcorantes, otros)

Hora / Lugar Tiempo de | Preparacion | Alimentacion Cantidad Observaciones
comida Consumida
(Medida
casera)

14. Tenga en cuenta que para diligenciar el formato debe cumplir con los
siguientes requerimientos:

v"Informacion de la hora exacta, los tiempos de comida y los tipos de preparacion
desde que el nifio se levanta hasta que vuelva a la cama en la noche.
v' Posteriormente se realizara una llamada telefénica para recoger la informacién
recolectada del nifio/nifia.

GUIA PARA SOLICITUD DE FORMATO RECORDATORIO DE 24 HORAS.

NOMBRE: JUAN FELIPE MORENO

Lun

Mar

Mie X

Jue Vie

Sab

Dom

Fecha (dia/mes/afio): 12/08/2012

Hora/ | Tiempo de Preparacion Alimentacion Cantidad Consumida | Observaciones
Lugar comida (Medida casera)
/:00 DESAYUN v' Leche v' Leche v 1Taza v' Leche
AM / @] con v’ Zucaritas v' 4 Cucharadas deslac
Casa cereal. v Banano soperas tosada
v/ Banano. picado v" 1 Unidad
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Informacion de menor
nombre del nifio evaluado:

fecha de nacimiento (dia/mes/afio):

Sexo:

ANEXO 3

edad:

Informacion del acudiente o responsable

nombre del

acudiente:

parentesco:

teléfono celular:
teléfono fijo:

Dia del Lunes | martes miércoles | jueves | viernes

recordatorio

Fecha:

. Cantidad Observaciones
Hora/ Tiempo de . . .
. Preparacion | Alimentos consumida
Lugar comida .
(medida casera)

7:00 Desayuno | Leche con Leche 1taza Leche entera
am cereal entera
/Casa 4 cucharas
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Banano

Zucaritas

Banano
picado

soperas

1 unidad
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