PAUTAS NUTRICIONALES PARA NINOS CON AME O CON ENFERMEDADES
NEUROMUSCULARES DURANTE PERIODOS AGUDOS DE LA ENFERMEDAD O
DURANTE EL AYUNO

La Administracion Nutricional Proactiva durante la enfermedad u otros estados catabélicos es
fundamental! Como pauta general, las personas con AME Tipo 1 no deben permanecer en ayunas
por > 6 horas, 0 > 8 a 12 horas en personas con AME Tipo 2 o Tipo 3; esto también se aplica a
pacientes con otras enfermedades neuromusculares. Los pacientes con AME tienen un problema
secundario, la oxidacion de &cido graso. Ademas muchos nifios tienen reflujo y vaciamiento
gastrico retardado, los cuales puede empeorar con la enfermedad.

En el caso de que la ingesta oral decrezca o haya rechazo para ingerir alimentos en forma
oral, se pueden intentar las siguientes estrategias:

-Re-hidratacion oral con una bebida clara que contenga glucosa y proteina (proteinas hidrolizadas o
aminoacidos): Resource Fruit Juice Beverage o Boost Breeze son dos opciones (los padres pueden
dirigirse a ww.resource.walgreens.com buscar en la etiqueta nutricion antes/despues de la cirugia).
Otros productos liquidos claros comparables son el Jugo Instantaneo para Desayuno Carnation de
Nestle (www.nestle-nutrition.com).

-Si se tolera, puede continuar con una férmula oral basica o una formula semi-basica, como el vivonex
o tolerex pediatrico (doble dilucion). Durante la enfermedad, estas férmulas se toleran mejor que las
férmulas normales debido a que tienen niveles grasos méas bajos y pueden facilitar el vaciamiento
gastrico.

Si su hijo no puede o no tolera la ingesta oral, o tiene vémitos, el recurso que le queda es el
servicio de emergencia local donde pueden considerar las siguientes opciones:

1) Reemplazo de una IV para hidratacion (y para detener el vomito o tratar otra causa subyacente si
fuera necesario). Esto le ayudara a su hijo a recuperarse y asi poder alimentarse nuevamente en
forma oral. Si esta estrategia no es efectiva, es posible que se necesite colocar una sonda nasogastrica
(NG) o una sonda nasojejunal (NJ) temporaria, y comenzar las ingesta continuas en base a formulas
gue contenga aminoacidos o proteinas, como se describid anteriormente.

2) Si no se toleran ni la alimentacion oral ni la por sonda, se puede comenzar con un
suplemento de nutricion parenteral periférica (NPP) via una IV con el objeto de poder satisfacer
los requerimientos de proteinas, vitaminas y minerales. Esto ayuda a optimizar la recuperacion y
a evitar la hiperglucemia, que ocurre frecuentemente cuando se utiliza solamente glucosa por 1V.
El objetivo es proporcionar el ingreso por medio de cualquier recurso que fuera necesario con el
propdsito de lograr los requerimientos caldricos totales dentro de las 4 a 6 horas de la
presentacion, utilizando una combinacion de las estrategias arriba mencionadas, si fuera
necesario.

Pautas para los requerimientos de ingesta de calorias, liquidos, proteinas y grasas:

Calorias: Debido a que los nifios con AME y enfermedades neuromusculares a menudo presentan
una masa corporal delgada reducida, las necesidades metabdlicas pueden ser algo mas bajas que
las de otros nifios de su misma edad o tamafio. Estimamos entre 9 - 11 calorias por cm en altura,
como requerimiento diario. Si las contracturas no permiten que se obtenga la medida exacta de la
altura, la extension del brazo puede usarse como alternativa.

Liquidos: Los requerimientos tipicos para la manutencién diaria de liquidos son entre 115- 135 ml
por kg del peso corporal (puede ser mayor si tiene fiebre o deshidratacion, ya que muchos pacientes
no beben adecuadamente cuando estan enfermos).



Proteinas: Una ingesta total de 1.0 - 2.0 grams/kg/dia seria suficiente para la mayoria de los casos.

Grasas: La cantidad total de grasas provenientes de todos los suplementos dietarios durante la
enfermedad no deben exceder el 15-20% del total de calorias, ya que estos nifios tienen un problema
secundario de oxidacion de acido graso. EI complemento de carnitina durante la enfermedad puede
ayudar a mejorar el metabolismo de energia con la siguiente dosis: 50-100 mg/kg/dia en forma oral
0 mediante IV.
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