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RESUMEN

Introduccién: El almidon de maiz (AM) esta indicado
en el manejo de nifios con glucogenosis hepatica (GH).
Objetivo: Describir la respuesta clinica en siete nifios
con GH I y III, del Hospital Pablo Tobon Uribe de
Medellin, Colombia, al cambiar el AM de uso
alimenticio (UA), por AM de pureza farmacoldgica
(PF). Metodologia: Estudio observacional,
retrospectivo, descriptivo realizado en 51 meses en el
que se comparan pruebas bioquimicas y evolucion
clinica de siete nifios ambulatorios con GH, quienes
recibian AMUA y se les cambi6 a AMPF, por recaida en
sus controles bioquimicos, relacionados con el cambio
en la composicion del AM tradicional, al que se le
adiciond una mezcla de vitaminas y minerales.
Resultados: Se incluyeron 3 nifias y 4 nifios entre 13 y
148 meses, 3 con GH [ y 4 con GH III, que recibian
AMUA, y luego de cambiar a AMPF, presentaron
mejoria clinica y bioquimica asi: glucemia en ayunas de
77 mg/dL (48-90) a 85 (68-119) mg/dL, ALT de 390 U/L
(47-1410) a 159 (47-345) U/L y triglicéridos de 487
(186-1797) mg/dL a 240 (112-614) mg/dL.
Conclusiones: El AMPF en nifios con GH 1 y III,
demostro resultados mejores, que los obtenidos con el
AMUA. La evidencia bioquimica y clinica, permite
recomendar su utilizacion en el tratamiento actual de los
pacientes con estos tipos de GH.

Palabras claves: Glucogenosis hepdatica,
Maltodextrinas, Almidon, Dieta, Maiz

INTRODUCCION

Las enfermedades por almacenamiento del glucogeno o
glucogenosis, son un grupo de desordenes hereditarios
caracterizados por defectos enzimaticos que afectan la
sintesis o la degradacion del glucogeno, produciendo
acimulo de esta sustancia y disfuncion en algunos
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SUMMARY

Introduction: Corn starch (CS) is indicated for the
management of children with liver glucogenosis (LG).
Objective: To describe the clinic outcome in 7 children
with LG I and III, from Hospital Pablo Tobon Uribe
from Medellin, Colombia, to change food (F) CS by the
pharmacological purity (PP) CS. Methods:
Observational, retrospective, descriptive study
performed in 51 months comparing biochemical and
clinical course of 7 children outpatient with LG, those
receiving FCS and were switched to PPCS by relapse in
biochemical controls related to the change in the
composition of the traditional commercial CS, which
was added a mixture of vitamins and minerals.
Results: Were included 3 girls and 4 boys between 13
and 148 months, 3 with LG I and 4 with LG III,
receiving FCS, and after switching to PPCS, they
improved the biochemical tests and clinical status.
Conclusions: PPCS in children with LG I and III,
showed better results than those obtained with FCS.
The biochemical and clinical evidence both to
recommend its use in the current treatment of patients
with these types of LG.

Key words: Liver glycogenosis, Maltodextrins,
Starch, Diet, Corn

organos, especialmente el higado y los musculos, como
ocurre en las glucogenosis 1 y III que son las mas
frecuentes'”. Los polimeros de glucosa conocidos como
maltodextrinas, almidon o fécula de maiz cruda, son
fundamentales en el tratamiento nutricional de las
glucogenosis I, 111, IV, VI, XI, porque se utilizan como
fuente alterna de energia. Estos polimeros, mediante la
accion de las amilasas, se absorben en forma lenta y
permiten mantener la normoglucemia por periodos de 4
a 6 horas, controlar la acidosis metabdlica y la
hiperlipidemia, disminuir la hepatomegalia, aumentar
la velocidad de crecimiento y favorecen el control de la
enfermedad, previniendo el desarrollo de algunas
complicaciones'”.

En Colombia, a partir de 2007 se inici6 la utilizacion del
almidon de maiz de uso alimenticio (AMUA)
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(Crecinutre), resultante de la modificacion del almidon
tradicional previamente disponible, al que se le agrego
un aporte de vitaminas y minerales, que segin su
descripcion bromatoldgica contiene harina de pescado y
mani. Con esta fécula o almidén, se continu6 el apoyo
nutricional en el tratamiento de los nifios con
glucogenosis hepatica (GH). Al suministrar esta nueva
presentacion, el equipo tratante notdé cambios en el
comportamiento clinico de los nifios: aumento de las
aminotrasferasas, recidiva de la hepatomegalia,
inadecuada velocidad de crecimiento en talla y aumento
en las alteraciones musculares. Posteriormente este
soporte nutricional se cambio, utilizando el almidon de
maiz con pureza farmacolégica (AMPF) (Farmal USP"
034580)" observando mejoria en el estado de los nifios.

Estos hechos condujeron al grupo tratante a plantear este
estudio, cuyo objetivo es describir las caracteristicas
clinicas y bioquimicas que se presentaron durante el
tratamiento con el AMUA y la evolucion bioquimica y
clinica que presentaron los nifios posteriormente al
recibir tratamiento con el AMPF, sin modificar las dosis
suministradas, ni en el programa y forma de
administracion de ambos productos.

MATERIALY METODOS

Estudio descriptivo retrospectivo, observacional que se
realizo en el Hospital Pablo Tobon Uribe de Medellin,
Colombia, hospital de tercero y cuarto nivel de
complejidad que tiene 308 camas, de las cuales 75 (24%)
son pediatricas. El criterio de ingreso al estudio fue que
el paciente tuviera diagnéstico de GH I o III con al
menos 6 meses de uso de cada una de las terapias: AM
tradicional (etapa 1), AMUA (etapa 2) y AMPF (etapa 3)
y que se contara con informacién del control clinico,
antropométrico y bioquimico durante el tratamiento en
cada terapia. La terapia nutricional suministrada para
cada tipo de GH se cind a las recomendaciones
internacionales. Para la GH I se suministro dieta libre de
lactosa, fructosa y sacarosa, con una distribucion de
macronutrientes asi: 60-70% carbohidratos, 25-30%
grasa y 10-15% proteina. E1 AM crudo se suministro
durante las 24 horas del dia, cada 3-4 horas, en dosis de 1
a 2,5 g/kg de peso referencia para la talla. Se administrd
disuelto en agua o formula de soya a temperatura
ambiente en unarelacion 1:2. Se controld la glucemia en
ayunas y al final de la noche, teniendo como meta
mantener la glucemia mayor a 70 mg/dL’. Para la GH 111
fue dieta libre de sacarosa e hiperproteica, con
distribucidén de macronutrientes, en nifios pequeios de
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55-60% de carbohidratos, 20-25% de grasa 'y 15-20%
de proteina. En nifios mayores: 50-55%  de
carbohidratos, 20-25% de grasa 'y 20-25% de proteina.
Se suministrd el AM crudo durante las 24 horas al dia,
cada 3-4 horas, en dosis de 1 a 2,5 g/kg de peso
referencia para la talla. Se administro6 disuelto en agua o
leche al 2% a temperatura ambiente en una relacion 1:2.
Solo se controld la glucemia en ayunas, teniendo como
meta mantenerla mayora 70 mg/dL’.

Los datos se tomaron de la historia clinica y
directamente de paciente y de su cuidador. La edad en
meses y la antropometria inicial se tomaron en el
momento en que estaba recibiendo el AM tradicional
sin modificacion. El peso se midié en kilogramos con
una bascula electronica, la talla en centimetros se
midio en infantometro para los menores de 2 afos y en
tallimetro para los mayores. El indice de masa corporal
(IMC) se calcul¢ a partir del peso y la talla del paciente,
clasificado seglin tablas de la Organizacion Mundial de
la Salud (OMS) y la clasificacion nutricional se hizo
segun la interrelacion de peso/edad, estatura/edad,
peso/estatura e IMC, con base en las tablas de la OMS’.
Se interpretdé como mejoria antropométrica la
normalizacion de peso para la talla o un cambio
favorable en el canal de crecimiento en la talla para la
edad o peso para la talla al finalizar los 6 meses con el
AMPF. Los parametros bioquimicos tomados fueron:
aminotrasferasas (AST y ALT), glucemia, colesterol,
triglicéridos, medidos en el Laboratorio Clinico del
Hospital Pablo Tobon Uribe de Medellin, Colombia,
mediante métodos estandarizados. La informacion se
ingreso en una base de datos en Excel 2010 y se analizo
con el programa SPSSS (version 13 para Windows).
Las variables cuantitativas se describen mediante la
media y el rango y las variables cualitativas mediante
frecuencias y porcentajes. El presente estudio recibio la
aprobacion del Comité de Investigacion y Etica en
Investigacion del Hospital Pablo Tobon Uribe de
Medellin, Colombia.

RESULTADOS

En el periodo comprendido entre enero de 2007 y abril
de 2011 se atendieron 31 nifios con GH, 6 con GHIy 18
con GH III. Durante el periodo de transicion del AM, se
atendieron 13 de los 24 pacientes con GH 1 y Il y de
ellos se analizaron 7 que cumplieron los criterios de
inclusion. En la tabla 1 se describen las caracteristicas
generales de la poblacion de estudio.
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Tabla 1
Caracteristicas generales. Nifios con glucogenosis hepatica
Hospital Pablo Tobon Uribe. Medellin, Colombia

Caracteristica

Edad (meses)
12a 24

24 a72

> 72

Género
Masculino
Femenino

Los wvalores de ALT, AST vy triglicéridos séricos
disminuyeron al cabo de 6 meses de terapia nutricional
con AMPF, frente al valor que tenian con la AMUA. Los
valores de colesterol total y de glucemia aunque
mejoraron con el AM de alta pureza, no tuvieron una
variacion amplia  durante el tratamiento con las
diferentes terapias.

Al comparar los resultados de los exdmenes durante el
tratamiento con AM tradicional (etapa 1) con los
obtenidos durante 6 meses de terapia con la AMUA

N> %
2 285
1 143
4 57.0
4 57
3 43

(etapa 2), se observa aumento en las aminotransferasas
(ALT y AST) y en los triglicéridos, que luego
disminuyen en forma progresiva durante el tratamiento
con el AMPF (etapa 3). Las variaciones en los valores
de la glucemiay el colesterol fueron menos notorias.

Al completar 6 meses con AMPF, todos los nifios
tuvieron mejoria en su estado nutricional, en 4 (57%)
hubo una mejoria satisfactoria, y en 2 (28.6%) fue

parcial, frente al estado nutricional que tenian con
AMUA.

Tabla 2
Comportamiento bioquimico en nifios con glucogenosis hepatica
Hospital Pablo Tobén Uribe. Medellin, Colombia

AM tradicional

Variable Etapa 1
ALT 323
(U/L) 32-1037
AST 298
(U/L) 34-1.035
Triglicéridos 271
(mg/dL) 91-511
Colesterol total 202
(mg/dL) 133-265
Glucemia 82
(mg/dL) 64-98

*Seis meses de terapia

AMUA AMPF*
Etapa 2 Etapa 3
390 159
47-1410 47-345

261,6 131
80-728 47-288
487 240
186-1797 112-614
220 208
180-272 140-252
77 85
48-90 68-119
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DISCUSION

La eficacia del apoyo nutricional basado en la
administracion de maltodextrinas, fécula o AM para los
niflos con GH I y III, estd mundialmente aceptada y
reconocida™", de tal manera que en otros paises las
investigaciones al respecto, avanzan en la bisqueda de
maltodextrinas con hidrodlisis y absorcion intestinal mas
lenta que permitan espaciar las dosis de su
administracion por periodos de 8 horas, sin riesgo de
desencadenar hipoglucemia o descompensacién'”.

En este estudio se encontrdo mejoria en los niveles de
aminotransferasas y en los valores séricos de
triglicéridos al finalizar el control a los 6 meses de
tratamiento con AMPF. Esto es importante en la
prevencion de complicaciones a largo plazo, ya que los
estudios reportan una prevalencia mas baja en sujetos
que tuvieron un control metabolico cerca de lo normal
frente a los que no lo tienen”. Los parametros
bioquimicos y fisicos son pilar fundamental en la
evaluacion de larespuesta al tratamiento en los pacientes
con GH y los utilizados en este trabajo son los
habitualmente reportados en la literatura en diferentes
estudios de seguimiento de pacientes con este
diagnostico™”.

En la literatura revisada no se encontr6 referencia ni
recomendacion especifica de preparados de AM con
adicion de aportes vitaminicos para el tratamiento de los
nifios con GH. El calcio y otros complementos, cuando
son necesarios, se utilizan en forma independiente™"”.
Esta situacion se presentd en forma casual pero reviste
importancia. Los resultados obtenidos en este estudio,
llevan a pensar que las sustancias agregadas disminuyen
o interfieren con la eficiencia de esta fécula para corregir
o evitar las alteraciones desencadenadas por estas
enfermedades. El mecanismo por el cual act@ian no se
conoce. Se pudiera especular que el contenido total de
almidon tiene una disminucion relativa en esta formula,
otra posibilidad es que las sustancias inhiben o retardan
la hidrolisis y absorcion intestinal lenta y persistente de
las maltodextrinas, base fundamental del tratamiento, lo
que produciria la descompensacion.

Aunque la muestra es pequeiia, los resultados obtenidos
tienen trascendencia y pueden motivar a nuevas
investigaciones. La frecuencia de este tipo de
enfermedades es relativamente escasa tanto en nuestro
medio como en el mundo, los hallazgos ponen en
evidencia la descompensacion de la enfermedad ante
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los cambios en los requerimientos de la dieta, alertan
sobre las consecuencias que puede tener en la salud el
control inadecuado de la enfermedad y permite conocer
alternativas efectivas para lograr un tratamiento y
control adecuados.

En conclusion, el AMPF utilizado en el tratamiento de
los nifios con GH I y 11, demostré resultados mejores,
que los obtenidos con AMUA. La evidencia tanto
bioquimica como clinica permite recomendar su
utilizacion en el tratamiento actual de los pacientes con
estos tipos de GH.
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