Sindrome -
deNOONAN

GUIA ALIMENTACION
~ Y NUTRICION EN EL
SINDROME DE NOONAN




1 GUIA ALIMENTACION Y NUTRICION
Slndrome diNOONAN EN EL SINDROME DE NOONAN

GUIA DE ALIMENTACION Y NUTRICION
EN EL SINDROME DE NOONAN

AUTORES: Juan Carlos Llamas Garcia y Cristina Carrera Igual

' ; LAt tEiL]
3 ik

JUAN CARLOS LLAMAS GARCIA

> Graduado en Nutricién Humana y Dietética por la UCAM.

> Profesor colaborador de la EUF Gimbernat-Cantabria (Universidad de
Cantabria) en los Grados de Fisioterapia y Logopedia.

> Miembro numero CANO0015 de la Asociaciéon Cantabra de Dietis-
tas-Nutricionistas (futuro Colegio Profesional).

> Miembro del Consejo General de Dietistas-Nutricionistas de Espana.

> Miembro de la Federacién Espaiola de Dietistas-Nutricionistas (FEDN).

> Miembro de la Federacion Espanola de Medicina Deportiva (FEMEDE).

> Miembro de la Asociaciéon Cantabra de Medicina Deportiva.

CRISTINA CARRERA IGUAL

> Diplomada en Nutricion Humana y Dietética por la UPV/EHU.

> Miembro niumero CANO00020 de la Asociacion Cantabra de Dietis-
tas-Nutricionistas (futuro Colegio Profesional).

> Miembro del Consejo General de Dietistas-Nutricionistas de Espana.

DEPOSITO LEGAL SA 621-2015

FECHA Diciembre 2015

N° EJEMPLARES: 1.000

AUTORIA: Juan Carlos Llamas Garcia y Cristina Carrera Igual
Coordinacién: Inmaculada Gonzalez Garcia

[ 1
1 2 |



1 GUIA ALIMENTACION Y NUTRICION
SlndTOme dﬁN OON AN EN EL SINDROME DE NOONAN

GUIA DE ALIMENTACION Y NUTRICION
EN EL SINDROME DE NOONAN

. Consgjera de Sanidad, Gobiqrno de Cantabria.
MARIA LUISA REAL GONZALEZ

iNDICE

GUIA DE ALIMENTACION Y NUTRICION
EN EL SINDROME DE NOONAN

¢Qué es el Sindrome de Noonan? 6
Alimentacion saludable y equilibrada 10
Clasificaciéon Nutrientes I: Macronutrientes 12
Hidratos de carbono, proteinas y lipidos
Clasificacion Nutrientes II: Micronutrientes 14
Vitaminas y minerales
Clasificaciéon Nutrientes llI: 15
Energéticos, plasticos y reguladores
Alimentacion Saludable: Dieta equilibrada 15
Piramide de alimentacion basada 19
en la dieta Mediterranea
Recomendaciones especificas: 20
Sindrome de Noonan

Recomendaciones generales 25
Disefio de menu equilibrado 25
Planificacion de menus 27
Consejos relacionados con la conducta 28

del/la nin@ y la dinamica familiar
Diez consejos practicos para que nuestr@s 29

hij@s se alimenten oralmente

Aprender Jugando 29
Tabla 1. Tipos y formas de alimentacién y nutricién 31
Tabla 2. Orden de introduccion de alimentos 32
Tabla 3. Cuaderno de Registro (explicacién) 33
Tabla 4. Cuaderno de Registro 34

[ 1
1 3 |



1 GUIA ALIMENTACION Y NUTRICION
Slndrome ENOONAN EN EL SINDROME DE NOONAN

MARIA LUISA REAL GONZALEZ

Consejera de Sanidad,
Gobierno de Cantabria

GOBIERNO
de
CANTABRIA

CCONSEJERIA DE SANIDAD

Una alimentacion equilibrada desde el punto de vista nutricional es importante en la preven-
cioén y tratamiento de diversas enfermedades, asi como en la modificacion del curso natural
de las mismas, reduciendo el impacto en la salud.

Las enfermedades poco frecuentes, o enfermedades raras, suelen diagnosticarse reiterada-
mente de manera errdnea y tardia. A este problema se suma el hecho de que en pocos casos
disponemos de un tratamiento suficientemente eficaz.

En muchas ocasiones el manejo nutricional es la clave del tratamiento de estas enferme-
dades o, cuando menos, ayuda a disminuir el impacto sobre las personas afectadas. Otras
veces la propia enfermedad da lugar a problemas nutricionales (obesidad, desnutricion) que
hay que prever y tratar adecuadamente. En todos los casos, ademads, es importante no agra-
var el estado de salud de estos pacientes con los problemas derivados de una alimentacion
alejada del equilibrio nutricional, exactamente igual que ocurre para la poblacion general.

En el caso concreto del sindrome de Noonan hay que considerar aspectos especificos rela-
cionados con la alimentacion y nutricion, como la dificultad para la deglucidn, la presencia de
reflujo gastroesofdgico etc. Conocer estos problemas ayuda a estar preparados para prever
sus consecuencias y a implantar las medidas preventivas y terapéuticas adecuadas, tales
como cambiar la textura de los alimentos, asegurar un aporte adecuado de nutrientes y, en
los casos que lo precisen, realizar un aporte alimentario por otras vias. Ademas, es primordial
que la alimentacion sea sana y equilibrada para, de esta manera, reducir el riesgo de desarro-
llo de enfermedades cronicas.

Desde la Consejeria de Sanidad del Gobierno de Cantabria consideramos necesario y prio-
ritario que los ciudadanos participen en las politicas de salud y en los servicios de atencion
sanitaria. Estamos convencidos de que de esta manera contribuyen a mejorar su propia sa-
lud, con un mayor grado de satisfaccion de los usuarios y de eficiencia del sistema sanitario.

Las asociaciones de pacientes, con su trabajo desinteresado, desde la solidaridad y el al-
truismo, desarrollan una actividad complementaria a la que prestan los servicios publicos y
son un ejemplo de participacion de los individuos en las decisiones de salud.

La guia de nutricion en el sindrome de Noonan es un ejemplo de la labor de las asociaciones
de pacientes en este sentido. Da a conocer a los pacientes, familiares y cuidadores infor-
macion relevante de la nutricion y alimentacion, incluyendo aspectos especificos para los
pacientes con sindrome de Noonan, con el objetivo de paliar, en la medida de lo posible, los
efectos que esta enfermedad produce sobre la salud.

La postura de la Consejeria de Sanidad del Gobierno de Cantabria es la de dar un apoyo
constante a este colectivo y a sus familias, dentro de un programa especial de abordaje a las
enfermedades poco frecuentes, teniendo en cuenta su posicion de desventaja respecto a su
deteccion, diagndstico y tratamiento. Todo esfuerzo que acelere la deteccion precoz de su
enfermedad va a permitir una actuacion integral sobre todos los patrones de desarrollo del
nifio o nifia enfermos.

Nuestro agradecimiento a todos los que han participado en la elaboracion de esta Guia de
nutricion por el esfuerzo y trabajo realizados. Su entrega y dedicacion serviran, sin duda, para
mejorar la calidad de vida de las personas afectas del sindrome de Noonan y de sus familias.

Maria Luisa Real Gonzalez
Consejera de Sanidad de Cantabria
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Sindrome de Noonan

Guia de Alimentacion y
e Nutricion en el
Noonan as cantaons  SiNArome de Noonan

La Asociacién Sindrome de Noonan de Cantabria, con la colaboracion del Go-
bierno de Cantabria, Consejeria de Sanidad, Direccién General de Ordenacién
y Atencién Sanitaria, presenta la GUIA DE ALIMENTACION Y NUTRICION EN
EL SINDROME DE NOONAN, cuyo objetivo es facilitar informacién sobre el
Sindrome de Noonan y su estrecha relacién con la Alimentacién y la Nutricion.

La Guia se articula en tres partes bien diferenciadas:

En primer lugar, una descripcion sobre el Sindrome de Noonan: Concepto
de la enfermedad, Cédigo CIE 10, Sinénimos, Incidencia, Etiologia, Clini-
ca, Diagnéstico clinico y Genético, Evolucion, Pronéstico, Tratamiento,
Aspectos a tener en cuenta en la valoracion fisica y psicolégica, Carac-
teristicas cognitivas, Lenguaje y Habla, Evaluaciéon de las Necesidades
Educativas, Evaluacion de las competencias curriculares y Evaluacion del
estilo de aprendizaje.

En segundo lugar, informacion sobre la Alimentacion y la Nutricion, con una
didactica exposicién a cargo de Juan Carlos Llamas Garcia y Cristina Ca-
rrera lgual, expert@s en Nutricion Humana y Dietética, abarcando aspectos
desde lo que es una Alimentacion saludable y equilibrada, la Clasificacién
Nutrientes I: Macronutrientes, Hidratos de carbono, proteinas y lipidos, la
Clasificacion Nutrientes ll: Micronutrientes, Vitaminas y minerales, Clasi-
ficacion Nutrientes lll: Energéticos, plasticos y reguladores, Alimentacion
Saludable: Dieta equilibrada, la Piramide de alimentacion basada en la
dieta Mediterranea y Recomendaciones especificas: Sindrome de Noo-
nan, mas las Recomendaciones generales y el Diseiio de menu equilibra-
do junto a la Planificacion de mendis.

Y, en tercer lugar, informacién de Consejos relacionados con la conducta del/
la nif@ y la dinamica familiar, con 10 consejos practicos para que nuestr@s hi-
j@s se alimenten oralmente, Aprender Jugando, diversas tablas de gran ayuda
en la alimentacion y nutricién de nuestr@s hij@s:

Material de gran ayuda aportado gracias a la colaboracion de AEPANNUPA,
(Asociacion Esparfiola de Padres de Nifios con Nutricién Parental), a través de
Ana Diaz Benito de las Huertas Agiiero, Terapeuta Ocupacional, de AEPAN-
NUPA, y Francisco Jesus Gil Sorolla, vicepresidente de AEPANNUPA
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Asi, la GUIA DE ALIMENTACION Y NUTRICION EN EL SINDROME DE NOO-
NAN, cumple un doble objetivo: por un lado, el de informar acerca de la Enfer-
medad Rara, poco frecuente o de baja prevalencia, Sindrome de Noonan, con
una especial problematica para la alimentacién de las personas afectadas, y
por otro, dar informacién y pautas con el objetivo comun de paliar, en la medida
de lo posible, los efectos que esta enfermedad producen sobre las personas
que la padecen y sus familias.

Ademas, esta Guia facilitara la labor diaria de |1@s profesionales implicados en
la atencion a personas afectadas por el Sindrome de Noonan, en los aspectos
relacionados con su alimentacion, y a sus familias, las ayudara a orientar sus
esfuerzos para lograr una atencion integral que redunde, finalmente, en una
mejora de su calidad de vida, sintiéndose acompafiad@s y apoyad@s en la
consecucién de su objetivo.

1 ¢{Qué es el Sindrome de Noonan?

CONCEPTO DE LA ENFERMEDAD:

El Sindrome de Noonan es una enfermedad genética perteneciente a las RA-
Sopatias que se caracteriza por talla baja, cardiopatia, dismorfia facial y altera-
ciones esqueléticas.

cODIGO CIE 10:
Q87.1

SINONIMOS:

Sindrome de Ullrich Noonan, Sindrome de Ullrich, Sindrome de Pseudo Turner,
Fenotipo Turner con Cariotipo Normal, Sindrome de Turner del Varén, Sindrome
del Pterigium Colli.

INCIDENCIA:
Se estima una incidencia entre 1/1.000- 1/2.500 recién nacid@s viv@s.

ETIOLOGIA:

El Sindrome de Noonan es una enfermedad monogénica de herencia autosé-
mica dominante y expresividad muy variable. La alteracién genética puede ser
heredada o “de novo”. En los casos familiares predomina la transmision mater-
na (3:1) y en los casos de novo, el alelo mutado suele ser de origen paterno. El
gen alterado es PTPN11 en el 50% de los casos, otros genes relacionados son
SO0S1, RAF1, BRAF, SHOC2, KRAS, MAP2K1, NRAS, SPRED, RIT1.

CLINICA:
Las manifestaciones clinicas del Sindrome de Noonan son:
¢ Talla baja: El peso y la talla al nacimiento suelen ser normales. La ganancia
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ponderal suele ser escasa en el periodo de lactante debido a dificultades
en la alimentacién (63% casos), pero suele resolverse antes de los 18 me-
ses. La talla en la infancia se sitla en percentiles bajos de la normalidad,
haciéndose mas evidente en la adolescencia. La talla adulta suele estable-
cerse en los percentiles inferiores de la normalidad.

Cardiopatia: (50-80% de I@s pacientes) La cardiopatia tipica es la este-
nosis valvular pulmonar con displasia valvular (20-50% de los casos). La
miocardiopatia hipertréfica esta presente en el 20-30%. Otras cardiopatias
descritas con menor frecuencia son los defectos septales, estenosis de
ramas pulmonares, Tetralogia de Fallot y coartacion aortica. Hasta un 58%
de |1@s pacientes presentan alteraciones electrocardiogréficas, indepen-
dientemente de la presencia o no de cardiopatia estructural.

Dismorfia facial: Los rasgos faciales cambian con la edad haciéndose
menos evidentes en la edad adulta. Los rasgos mas caracteristicos son
hipertelorismo, desviacién ocular antimongoloide, ptosis, epicantus y ore-
jas bajas, rotadas y con hélix grueso. El cuello es corto y ancho con im-
plantacién posterior baja del cabello.

Alteraciones esqueléticas: Las anomalias toracicas mas caracteristi-
cas son pectum carinatum superior/excavatum inferior con aumento de
la distancia intermamilar (75-95%). Un 15% desarrollan escoliosis. Otras
anomalias esqueléticas son cubitus valgus, clinobraquidactilia, sinostosis
radiocubital e hiperlaxitud articular.

Otras anomalias asociadas son:

Diatesis linfatica o hemorragica (55%)

Retraso psicomotor o mental: Suelen adquirir la deambulacién alrededor de
los 21 meses. Un 25% presentan dificultades en el aprendizaje y un 15-35%
retraso mental que suele ser leve. Suelen tener mayor dificultad en el ambito
verbal, presentando hasta un 72% problemas en la articulacién del lenguaje
Displasia linfatica: En menos del 20% de |1@s pacientes

Alteraciones oculares: (95%) Estrabismo, alteraciones de refraccion y
ambliopia son los mas frecuentes.

criptorquidia en varones (77%)

Anomalias auditivas

Alteraciones cutaneas y de la pigmentacion...

DIAGNOSTICO:

El diagnostico se basa en aspectos clinicos, apoyados en unos criterios que
describiremos.

El diagndstico genético permite la confirmacion de la enfermedad (70-75% de
los casos) aunque no permite descartarla si el resultado es negativo.
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DIAGNOSTICO CLINICO:
Criterios de diagndstico clinico, (Van der Burgt 1994)

Criterios mayores Criterios menores

1. Cara tipica Cara sugestiva

2. Estenosis pulmonar Otros defectos cardiacos

3. Talla <P, <P,

4. Pectum carinatum/excavatum Térax ancho

5. Pariente de primer grado afectad@ | Pariente primer grado sugestivo
6. Tener todos los siguientes:

¢ Retraso mental Uno de ellos
e Criptorquidia
¢ Displasia linfatica

Diagnéstico definitivo. Si cumple: '//_;,//,.

/) A\
- 2 criterios mayores o /‘; - \]

- 1 criterio mayor + 2 criterios menores
- 0 3 criterios menores = 4

EVOLUCION, PRONOSTICO Y TRATAMIENTO:

No existe un tratamiento especifico. El tratamiento es personalizado respon-
diendo a la clinica de cada caso. Es fundamental diagnosticar pronto la enfer-
medad para poder comenzar las distintas terapias aplicables (psicomotricidad,
logopedia, fisioterapia, terapia ocupacional..). El seguimiento de la enfermedad
deber ser multidisciplinar (cardiologia, neurologia, endocriopediatria, hemato-
logia, oftalmologia....)

La esperanza de vida de est@s pacientes esta dentro de la media de la pobla-
cién general. Aun no existe un tratamiento especifico para el Sindrome de Noo-
nan. El tratamiento se realiza de forma personalizada y acuerdo a la severidad
de las anomalias que se presentan en cada paciente.

ASPECTOS A TENER EN CUENTA EN LA VALORACION FiSICA:

Desde el punto de vista médico no existe un tratamiento de curacién especifico
para el Sindrome de Noonan. Sera preciso someter al/a la nii@ a tratamiento
de Atencion Temprana con programas de educacién especial individualizados,
terapia de lenguaje y terapia ocupacional, en el caso de ser necesarios.

El enfoque terapéutico debe ser multidisciplinar dada la variedad de sintomato-
logia que incluye este sindrome.

El desarrollo de la discapacidad se debe abordar con programas de interven-
cién temprana, educacion especial, en los casos que sea necesario, y forma-
cion profesional.
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El sistema cardiovascular requiere seguimiento de por vida. En algin momen-
to evolutivo de la enfermedad puede requerirse el tratamiento quirdrgico de
la estenosis pulmonar, Cia, otr@s. Previo a las intervenciones es importante
la valoracién anestésica dadas las complicaciones relacionadas con este pro-
cedimiento descritas en algunos casos. Tratamiento de la hipermetropia y el
estrabismo debe ser evaluado por un/a oftalmolog@. Se debe realizar pruebas
encaminadas a descartar problemas auditivos. Los problemas dentarios como
la maloclusion requieren tratamiento especializado y es importante la atencién
dental rutinaria. En cuanto a la alimentacién pueden aparecer vomitos, durante
y después de la lactancia que se solucionan de forma espontanea, la dificultad
de succioén, del paso a la alimentacion soélida, la lentitud para comer, la aver-
sion a algunos sabores, y las dificultades generales para comer, (algunos casos
precisan alimentacioén por sonda, gastrostomias,..), mejora con la edad, con la
ayuda sobre la dieta y la nutricion, desapareciendo por completo a partir de los
4 0 5 afos.

PSICOLOGICA:

Caracteristicas cognitivas:

En uno de cada 4 casos, un 25% aproximadamente presentan un retraso men-
tal variable, de leve a moderado, con un Cl medio de 60-70 (se considera nor-
malidad por encima de 80). Existe una asimetria mental que se manifiesta en
déficits en areas como la psicomotricidad y la integracién visual motora.

Lenguaje y Habla:
L@s nifi@s con Sindrome de Noonan comienzan a hablar més tarde de lo que
habitualmente se espera. Hay una gran variedad en el curso del desarrollo tem-
prano del lenguaje pero, por lo general, alrededor de los 18 meses de edad.
Much@s nifi@s comienzan a hablar con oraciones completas aproximadamen-
te a los 3 afios y alrededor de los 4 6 5 afios, el lenguaje se desarrolla con
normalidad.
Resumen caracteristicas del lenguaje:
> Retraso variable en su adquisicion.
> Comprension superior a la expresién. Hay una gran variedad de situacio-
nes escolares en ni@s con SN. Las situaciones particulares dependen
tanto de sus necesidades como del apoyo que el sistema de la escuela
esta en condiciones de dar tanto en ambientes especializados como en
los ordinarios. La adaptacion y el apoyo del programa son altamente reco-
mendables.

La Evaluacién de las Necesidades Educativas:

La evaluacion psicopedagdgica constituye el primer paso en la organizacion de
la respuesta educativa, en ella se analizan los factores de indole personal y con-
textual, familiar o escolar, que inciden en el proceso de ensefanza y de aprendi-
zaje para planificarlos con la mayor garantia. Constituye el paso previo a la inter-
vencion educativa especializada o compensadora. Por ello, se realiza antes de
la escolarizacion, de la elaboracién de la adaptacion curricular y de la incorpo-
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racién a cualquiera de los programas del periodo de transicién a la vida adulta.
También cuando un cambio significativo en el alumno o alumna asi lo aconseja.

Evaluacion de las competencias curriculares:

La evaluacién de las competencias curriculares consiste en conocer donde
esta situado el alumnado con relacion a los objetivos y contenidos escolares.
Se trata de determinar lo que es capaz de hacer el/la alumn@ en los diferentes
ambitos o areas del curriculo ordinario.

Evaluacion del estilo de aprendizaje:
Para la organizacién de la respuesta educativa también es necesario conocer
el estilo de aprendizaje del/de la alumn@. El conjunto de aspectos que confor-
man su manera de aprender: cémo actia, como se enfrenta a las tareas esco-
lares desde una perspectiva cognitiva y emocional. También interesa conocer
lo siguiente:
> Las condiciones fisico-ambientales (sonido, luz, temperatura, ubicacion)
que le/la resultan mas favorables.
> El tipo de agrupamientos en los que trabaja mejor y por los que muestra
preferencia.
> La capacidad de atencién: mejores momentos, formas de captar su aten-
cién, tiempo que puede mantener la concentracién en una tarea...
> Las estrategias que emplea ante la resolucion de las tareas: reflexividad,
impulsividad, recursos que utiliza, tipo de errores mas frecuentes, ritmo de
aprendizaje...
> El tipo de reforzadores a los que responde, valoracion de su propio esfuer-
z0, satisfaccion ante sus trabajos.
> La motivacién para aprender en los distintos ambitos o areas, contenidos y
actividades por las que muestra mayor interés. Es importante conocer qué
tipo de actividades son las que mas le/la atraen.
> Temas restringidos y a menudo repetitivos.
> Economia de informacion en el mensaje.

2 Alimentacion saludable y equilibrada

Para llevar a cabo una alimentacion saludable y equilibrada que nos permita cu-
brir nuestras necesidades, es necesario saber que es alimentacion y nutricion.

Se denomina alimentacion al acto de proporcionar al cuerpo alimentos e inge-
rirlos. Es un proceso consciente y voluntario, y por lo tanto esta en nuestras
manos modificarlo. La calidad de la alimentacién depende principalmente de
factores econémicos y culturales.

Se entiende por nutricidén el conjunto de procesos fisioldgicos por los cuales
el organismo recibe, transforma y utiliza las sustancias quimicas contenidas

[ 1
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en los alimentos. Es un proceso involuntario e inconsciente que depende de
procesos corporales como la digestion, la absorcién y el transporte de los nu-
trientes de los alimentos hasta los tejidos.

El estado de salud de una persona depende de la calidad de la nutricién de las
células que constituyen sus tejidos. Puesto que es bastante dificil actuar volun-
tariamente en los procesos de nutricidén, si queremos mejorar nuestro estado
nutricional sélo podemos hacerlo mejorando nuestros habitos alimenticios.

Para llevar a cabo todos los procesos que nos permiten estar viv@s, el organis-
mo humano necesita ingerir, nutrientes.

Los nutrientes no se ingieren directamente, sino que forman parte de los alimentos.

Haremos una primera distincién entre los componentes de cualquier alimento
en base a las cantidades en que estan presentes: los macronutrientes, que son
los que ocupan la mayor proporcién de los alimentos y los micronutrientes que
s6lo estan presentes en pequefias proporciones.

Los macronutrientes son las proteinas, glucidos (hidratos de carbono) y lipidos
(o grasas). También se podria incluir a la fibra y al agua, que estan presentes en
cantidades considerables en la mayoria de los alimentos, pero como no apor-
tan calorias no suelen considerarse nutrientes.

Los micronutrientes son las vitaminas y los minerales.
Otra clasificacion de los nutrientes es desde el punto de vista funcional y seguin

el predominio de unos nutrientes u otros, pueden ser, energéticos, plasticos o
reguladores.

LOS ALIMENTOS:
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Estan formados por nutrientes y se clasifican:
> Segun la cantidad en la que estén presentes: Macronutrientes vy
Micronutrientes
> Funcién que desempefian: Energéticos, plasticos y reguladores.

HIDRATOS 0F ViTAMBas |
CARIOND i
MANERALES
PROTEINAS
urpos |

Clasificacion Nutrientes I: Macronutrientes.

Hidratos de carbono, proteinas y lipidos

¢ Hidratos de carbono
Los hidratos de carbono, glicidos o azlcares tienen como funcién primordial
aportar energia, aunque con un rendimiento 2,5 veces menor que el de la grasa.

La unidad bésica son los monosacaridos (o0 azucares simples), de los que glu-
cosa, fructosa y galactosa son nutricionalmente los mas importantes. Entre los
disacaridos (formados por dos monosacaridos), destacan la sacarosa (glucosa
+ fructosa), lactosa (glucosa + galactosa) y maltosa (glucosa + glucosa). Los
polisacaridos o hidratos de carbono complejos son moléculas largas compues-
tas por un numero variable de unidades de glucosa unidas entre si. Se trata
de un nutriente energético, cuya misién principal es la de aportar energia al
organismo para que pueda desarrollar de forma adecuada todas sus funciones.

Fuentes alimentarias de hidratos de carbono:

> Cereales y todos sus derivados.

> Tubérculos (patata, boniatos).

> Frutas.

> Verduras y hortalizas.

> Lacteos en forma de lactosa.

> Legumbres (garbanzos, lentejas, judias).

> Todos los alimentos manufacturados que contienen sacarosa y/o otros hi-
dratos de carbono (fructosa, edulcorantes como el sorbitol y el manitol):
bolleria, pasteleria, refrescos, chicles, caramelos, galletas, chocolates,
todo tipo de dulces como los mazapanes, el turrén.

Una dieta equilibrada debe contener entre el 50 y el 60% del total de las ca-
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lorias en forma de hidratos de carbono. La mayor parte de este total se reco-
mienda que se consuma en forma de hidratos de carbono de absorcién lenta,
es decir en forma de alimentos que contienen sobre todo almidoén (cereales y
derivados, legumbres.)

¢ Proteinas

Las proteinas son el constituyente principal de las células. La proteina puede
tener en el organismo diversas funciones, siendo la mas importante la de for-
mar y reparar las estructural corporales.

Las proteinas estan constituidas por cadenas de aminoacidos, algunos de los
cuales, concretamente ocho, no pueden ser sintetizadas por el hombre, por
tanto, deben der aportados por la dieta. Estos amino&cidos reciben el nombre
de esenciales.

Fuentes alimentarias de proteinas:
> Huevos
> Las carnes y visceras
> Los pescados y mariscos
> La lechey sus derivados.

Estos alimentos nos aportan las mejores proteinas tanto desde el punto de vis-
ta de la cantidad como de la calidad bioldgica, son proteinas de alto valor bio-
l6gico.

También encontramos proteinas en alimentos de origen vegetal:
> Legumbres
> Los cereales
> Los frutos secos

Nos aportan una cantidad considerable de proteina pero su valor biolégico no
es tan bueno como el de los alimentos animales.

Las recomendaciones nutricionales de proteina son del 10-15% del Valor cal6-
rico total de la dieta, de las que el 50% del total han de ser de alto valor biolégi-
co, es decir, de procedencia animal.

Se debe asegurar una ingesta minima de g por kg de peso y dia, varia en fun-
cién de la edad o estado fisiolégico.

e Lipidos

Se distinguen de los otros dos macronutrientes, hidratos de carbono y protei-
nas por su mayor valor calérico. También son imprescindibles para otras fun-
ciones como la absorcion de algunas vitaminas las liposolubles (A, D, E y K),
forman parte de las membranas celulares y de las vainas que envuelven los
nervios, la sintesis de hormonas y como material aislante y de relleno de 6rga-
nos internos.

13
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Fuentes alimentarias de lipidos:
> Aceites vegetales (oliva, maiz, girasol, cacahuete, etc.), que son ricos en
acidos grasos insaturados.
> Grasas animales (tocino, mantequilla, manteca de cerdo, etc.), ricas en aci-
dos grasos saturados.

Se recomienda que las grasas de la dieta aporten entre un 30% y un 35% de
las necesidades energéticas diarias. Pero nuestro organismo no hace el mismo
uso de los diferentes tipos de grasa, por lo que este 30-35% debera estar com-
puesto por un 7-8% de grasas saturadas (grasa de origen animal), un 15-20%
de grasas monoinsaturadas (aceite de oliva) y un 5% de grasas poliinsaturadas
(aceites de semillas, frutos secos y pescado). Ademas, hay ciertos lipidos que
se consideran esenciales para el organismo, como el acido linoleico o el lino-
Iénico, que si no estan presentes en la dieta en pequefias cantidades pueden
producir enfermedades y deficiencias hormonales.

4 Clasificacion Nutrientes II: Micronutrientes

Vitaminas y minerales

¢ Vitaminas
Son nutrientes esenciales (no pueden sintetizarse en el organismo y tienen que
ser ingeridas en la alimentacion).

Su funcion principal es la regular reacciones metabdlicas, es decir son nutrien-
tes reguladores.

Son elementos que se necesitan en cantidades muy pequefias pero su déficit
puede producir numerosas enfermedades carenciales.

Existen dos tipos de vitaminas, las liposolubles (A, D, E, K), que se disuelven en
grasas y aceites, y las hidrosolubles (C y complejo B), que se disuelven en agua.

e Minerales

Pueden tener tanto una funcion reguladora (forman parte de hormonas y enzi-
mas, como el yodo en la tiroxina) como estructural (calcio y fésforo en el hueso,
hierro en la hemoglobina).

Se pueden clasificar en:

e Macrominerales, denominados asi porque tienen que ser aportados en
mayor cantidad por la dieta o porque estan en mayor proporcion en los
tejidos corporales. Se necesitan en mas de 100mg/dia. Son calcio, fésforo,
sodio, potasio cloro, magnesio y azufre.

¢ Oligoelementos o elementos traza necesarios pero se presentan en canti-
dades menores, hierro, cobre, cobalto, zinc, manganeso, yodo, molibdeno
y selenio.
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5 Clasificacion Nutrientes III:
Energéticos, plasticos y reguladores

Otra clasificaciéon de los nutrientes desde el punto de vista funcional y segun el
predominio de unos nutrientes u otros se pueden considerar tres grandes grupos:

e Energéticos
Practicamente coinciden con el grupo de los macronu-
trientes. De ellos se obtiene energia.

¢ Plasticos
Utilizados para construir y regenerar nuestro propio cuerpo y
pertenecen, la mayor parte, al grupo de las proteinas, aunque
también se utilizan pequefias cantidades de otros tipos de
nutrientes.

* Reguladores

Cuya funcion es facilitar y controlar las funciones bio-
quimicas que tienen lugar en el interior de los seres vi-
vos. Este grupo esté constituido por las vitaminas y los
minerales.

Los resultados de numerosos estudios que analizan el papel de la dieta en las
enfermedades croénicas (cardiovasculares, obesidad, diabetes mellitus, os-
teoporosis...) han puesto de manifiesto, que existe una estrecha relacion entre
lo que comemos y el estado de salud. Por tanto se entiende como nutricién
saludable o equilibrada, aquélla que contiene todos los alimentos necesarios
para conseguir un estado nutricional 6ptimo.

El primer condicionante para que la dieta sea adecuada y nutricionalmente
equilibrada es que estén presentes en ella la energia y todos los nutrientes ne-
cesarios, en calidad y cantidad, para cubrir los requerimientos nutricionales
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de cada persona. No se puede disfrutar de una vida saludable comiendo unos
pocos alimentos, es tan importante que sea equilibrada como variada.

Para ello es necesario:
> Conocer el estado nutricional del sujeto, el cual refleja la extensiéon con
que se han cubierto las necesidades fisioldgicas de nutrientes de un indi-
viduo. El equilibrio entre ingestidon de nutrientes y necesidades de nutriente
es el estado nutricional. Es decir, cuando se consigue dicho equilibrio se
dice que el sujeto esta bien nutrido.
> Aportar una cantidad de nutrientes energéticos (calorias) que sea suficien-
te para llevar a cabo los procesos metabdlicos y de trabajo fisico necesa-
rios. Para calcular el gasto calérico diario sera necesario conocer el peso,
edad, tallay sexo.
> Suministrar suficientes nutrientes con funciones plasticas y reguladoras
(proteinas, minerales y vitaminas).
> Que las cantidades de cada uno de los nutrientes estén equilibradas entre
si. El grupo de expertos de la FAO OMS (Helsinki 1988), estableci¢ las si-
guientes proporciones.
¢ Las proteinas deben suponer un 10-15% del aporte caldrico total.
e | os hidratos de carbono nos aportaran al menos un 50%-55% del
aporte cal6rico total.
e | os lipidos no sobrepasaran el 30-35% de las calorias totales ingeridas.

Los diferentes alimentos, que se agrupan segun su aporte nutritivo caracteris-
tico, deben consumirse en una cantidad determinada a lo largo de la semana,
para conseguir una dieta equilibrada.

1. LACTEOS

Los lacteos (leche, leche fermentada, yogur fresco, que-
sos, natillas, etc) son una importante fuente de proteinas

de elevada calidad, lactosa, vitaminas (A, D, B2y B12)y, =—

principalmente, son una excelente fuente de calcio. o : i

Consumir de 2 a 4 raciones al dia |

2. CARNES Y EMBUTIDOS .
La carne es una fuente importante de proteinas de alto 7,
valor bioldgico, de vitamina B12, hierro, potasio, fésfo- | &
ro y zinc. Debido a su contenido en grasas saturadas,
es muy importante elegir cortes magros de carne y re-
tirar la grasa visible antes de cocinar el alimento. La ™!
carne contiene hierro de alta biodisponibilidad.

| Consumir de 3 a 4 raciones al dia |
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3. PESCADOS Y MARISCOS

Los pescados son una buena fuente de proteinas de
elevada calidad, vitamina D y yodo, y son muy ricos en
acidos grasos poliinsaturados omega-3, especialmen-
te los pescados azules. Los acidos grasos poliinsatu-
rados omega-3 son esenciales, es decir, que nuestro
cuerpo no puede producirlos, por lo que debemos ingerirlos en la dieta. Los
encontramos principalmente en el pescado azul (atun, arenque, sardina, caba-
lla, salmén, anguila, bonito, etc) y en algunos alimentos enriquecidos.

Los mariscos son una gran fuente de vitaminas (B1, B12) y minerales como fés-
foro, potasio, hierro, yodo, fltor y zinc. Tienen un contenido alto en proteinas y
bajo en sodio, calorias y grasas saturadas.

Consumir de 3 a 4 raciones al dia

4. HUEVO

Son un alimento de gran interés nutricional que nos
aporta proteinas de elevada calidad, vitaminas (A, D y
B12) y minerales (fésforo y selenio).

Consumir de 2 a 4 raciones al dia

5. LEGUMBRES

Las alubias, los guisantes, los garbanzos, las habas
y las lentejas nos aportan hidratos de carbono, fibra,
vitaminas y minerales. Son también una buena fuente
de proteinas.

Consumir de 2 a 4 raciones al dia

6. CEREALES

Los cereales deben constituir la base fundamental de
nuestra alimentacién, ya que ellos nos proveen de una
importante fuente de energia. Los alimentos que los
contienen son el pan, las pastas, el arroz y los cerea-
les. Los alimentos integrales (pasta, arroz, pan, hari-
nas) son mas ricos en fibra, vitaminas y minerales que
los refinados.

Consumir de 4 a 6 raciones al dia
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7. FRUTAS

Las frutas y los zumos de frutas nos aportan agua, azu-
cares, vitaminas como la vitamina C y los carotenos;
minerales como potasio y selenio; y fibra. Es recomen-
dable un consumo frecuente de frutas enteras, ya que
los zumos aportan sélo vitaminas y minerales y carecen
de la mayor parte de la fibra que aporta la fruta entera.
Las frutas desecadas (ciruelas, castafas, pasas, dati-
les) se caracterizan principalmente por un menor con-
tenido de agua, aunque concentran el resto de los nu-
trientes y aumentan también el aporte calérico.

Consumir mas de 2 raciones al dia

8. VERDURAS

Las verduras y hortalizas son una importante fuente de Ll

vitaminas, minerales, fibra y antioxidantes, por lo que -

es recomendable consumirlas diariamente. La mejor

manera de aprovechar todas sus vitaminas y minerales

es tomarlas en crudo, solas o en ensalada. Priorizando

las variedades de temporada. Es preferible que una de

las raciones sea en crudo, por ejemplo en ensalada, y otra en cocido, siguien-
do las recomendaciones de preparacién culinaria para minimizar la pérdida de
nutrientes.

Consumir mas de 2 raciones al dia

9. FRUTOS SECOS

La principal caracteristica de los frutos secos es su
alto contenido energético y su importante aporte de
acidos grasos insaturados y fibra. Son una buena al-
ternativa de proteinas y lipidos de origen vegetal.

Consumir 1 o 2 raciones al dia |

10.ACEITES Y GRASAS

Las grasas son esenciales para nuestra salud porque intervienen en la compo-
sicién de las membranas celulares y de las estructuras nucleares. Aun asi, las
grasas y aceites deben consumirse con moderacién, debido a su elevado apor-
te caldrico. Son mucho més saludables las grasas de origen vegetal, sobre
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todo el aceite de oliva virgen, por lo que deben preferirse
éstas a las grasas de origen animal. Por lo tanto, debemos
limitar el consumo de grasas saturadas de origen animal
presentes en las carnes, embutidos, productos de pastele-
ria y bolleria y grasas lacteas.

Se recomienda especialmente el consumo de aceite de oli-
va virgen, rico en grasas monoinsaturadas y antioxidantes,
tanto para cocinar como para el alifio.

Consumo moderado |

11. AZUCARES, DULCES Y BEBIDAS AZUCARADAS
Los azUcares de absorcion rapida, como el azdcar de
mesa y la miel, se caracterizan por aportar energiay = |
aumentar la palatabilidad de los alimentos y bebidas.
Son un grupo de alimentos superfluos y su consumo no
€s necesario.

Consumo moderado |

12. AGUA

L]
El agua es imprescindible para el mantenimiento de la ' iy ;
vida, ya que todas las reacciones quimicas de nuestro J i s E }
organismo tienen lugar en un medio acuoso. Ademas, a 3

un consumo adecuado de agua ayuda a prevenir el es-
trefiimiento y a normalizar el transito intestinal.

| Consumir de litro a dos litros al dia |

7 Piramide de alimentacion basada
en la dieta Mediterranea

La Piramide de la Alimentacién basada en la dieta mediterranea, nos ayudara a
escoger los alimentos que necesitamos comer todos los dias para mantener un
buen estado de salud.
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8 Recomendaciones especificas:
Sindrome de Noonan

Las anomalias mas caracteristicas en el Sindrome de Noonan en las que la nu-
tricion tiene un papel importante son:

> Problemas en el crecimiento y desarrollo.

> Dificultades en la alimentacién del lactante.

> Dificultad para deglutir.
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> Reflujo gastroesofagico (RGE).
> Hipotonia muscular.

La deglucion es el proceso de transporte por el que los alimentos y los liquidos
pasan desde la boca hasta el estémago. Es un proceso fundamental, que re-
quiere la integridad fisica y funcional de las estructuras anatémicas implicadas.
A la vez es un acto complejo, porque supone la realizacion de una serie de se-
cuencias motoras tanto voluntarias como involuntarias, que en ultima instancia
estan bajo el control del sistema nervioso central. Cominmente podemos decir
que disfagia es la “dificultad para tragar”. Es un término que describe un sinto-
ma, que puede estar ocasionado por alteraciones estructurales que dificultan
el transporte del bolo, o bien por alteraciones funcionales que pueden afectar a
la formacién y manejo del bolo en la boca, a la secuencia del reflejo deglutorio
y apertura del esfinter esofagico superior.

Un aspecto fundamental en el manejo de la disfagia (dificultad para deglutir) y
el reflujo gastroesofagico es el relativo al soporte nutricional. En este sentido
hay dos objetivos fundamentales.

La SEGURIDAD: minimizar el riesgo de que se produzcan complicaciones res-
piratorias.

La EFICACIA: mantener un nivel éptimo de nutricién e hidratacion.

Cuando la via oral de alimentacién no es posible o no proporciona un aporte
nutricional adecuado, siendo el aparato digestivo funcionante, se emplea la nu-
tricion enteral (NE).

Consiste en el aporte de agua o nutrientes (utilizando preparados comerciales
con una formula definida) por via digestiva (directamente al estébmago o intesti-
no delgado). Se puede realizar a través de diferentes sistemas, ya sean sondas
nasales o nasoentéricas (SNG, SNE) u ostomias (gastrostomia endoscopica
percutanea o PEG).

En el caso de la sonda nasogastrica (SNG) se coloca accediendo por fosa
nasal quedando situado el extremo distal en estémago (en la SNE el extremo
distal se localiza en intestino delgado). La gastrostomia (PEG) se implanta me-
diante radioscopia o cirugia.

La SNG debe emplearse en pacientes con alteracion en la deglucién en la fase
aguda de recuperacion y que no puedan alcanzar sus necesidades nutriciona-
les por via oral (50% del total de nutrientes al dia). Su uso se recomienda cuan-
do se prevé que la necesidad de aporte por esta via no va a tener mas de 4 a 6
semanas de duracion y no hay reflujo gastroesofagico.

La gastrostomia (PEG) se implanta cuando existe la necesidad de nutricién en-
teral prolongada (mas alla de 4-6 semanas) y no hay contraindicaciones tales
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como patologias primarias gastricas, alteraciones del vaciamiento gastroduo-
denal, reflujo gastroesofagico importante, carcinoma gastrico, coagulopatias y
ausencia de reflejo nauseoso entre otras.

VENTAJAS DE LA GASTROTOMIA

Las sondas de gastrostomia (PEG) permiten nutricién enteral a largo plazo. Po-
sibilitan la nutricién enteral domiciliaria porque es mas sencilla en su manejo.
A su vez es menor el riesgo de mal posicion, extraccion accidental, lesiones
como escaras en la zona nasal, Ulceras faringeas, esofagitis, regurgitacién u
obstruccién de la sonda.

Tienen mejor aceptacion por parte del/ de la paciente porque presentan me-
nos problemas estéticos. El beneficio nutricional es mayor con la PEG en com-
paracién con la sonda nasogastrica (SNG).

COMPLICACIONES

La complicacién mas grave es el riesgo de bronco aspiracién o paso de secre-
ciones oro faringeas, jugo gastrico o la propia nutricién enteral al tracto respira-
torio. Puede ocasionar infecciones respiratorias de mayor o menor importancia
en funcion de la cantidad.

El riesgo de posicionamiento incorrecto ocurre en ambos casos pero es mas
frecuente en la SNG porque puede desplazarse a la via respiratoria. Para evi-
tarlo se deben realizar maniobras de comprobacion tras su colocacion. Deben
fijarse la SNG a las alas de la nariz y la PEG a la pared abdominal, revisandose
periédicamente.

Ambos tipos de sonda tienen riego de lesiones en la puerta de entrada (nariz y
pared abdominal).

El riesgo de obstruccién se puede prevenir realizando lavados de la sonda tras
la administracién de la nutricién o medicacion.

En ambos casos pueden aparecer complicaciones digestivas, siendo las mas
frecuentes las relacionadas con alteraciones del ritmo intestinal, es decir, dia-
rrea y estrefiimiento.

METODOS DE ADMINISTRACION

La nutricion enteral (NE) se puede administrar de forma continua o mediante
bolos.

Es mas fisiolégico administrarla de forma intermitente pero dependeré en cual-
quier caso de que el vaciado gastrico y la funcion digestiva sean adecuadas.

NUTRICION ENTERAL

L@s pacientes precisan controles periddicos: en relacién al estado general, in-
gesta real, tolerancia digestiva, balance hidrico, presencia de complicaciones
asociadas, peso corporal, estado de sonda u ostomia. A largo plazo conviene
realizar analiticas periddicas.

La presencia de SNG o PEG no excluye una alimentacion oral terapéutica. La
alimentacién oral podra aumentar a medida que mejore la situacion deglutoria
del paciente. Cuando las necesidades nutricionales se completen con la ali-
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mentacion oral y ésta se realice de forma segura para el/la paciente se puede
retirar la sonda.

ADAPTACION DE LA NUTRICION ORAL
En el caso de que la alimentacién oral sea viable hay que tener en cuenta algu-
nos aspectos, en referencia a la modificacion de la dieta.

En lo relativo a la textura:
> El alimento ha de ser homogéneo, evitar grumos, espinas y que sea jugoso
y de facil masticacion.
> Se deben evitar dobles texturas con mezclas de liquido y sélido.
> Incluir la maxima variacion de alimentos para evitar la rutina y procurar que
las condiciones organolépticas sean atractivas.

Tipos de dietas:

1. Dieta Basal: Normal. Cuando no existen problemas en la deglucion, incluyen-
do todas las texturas y consistencias.

2. Dieta Blanda o facil masticacion: en relacion a problemas masticatorios pero
sin sintomas de disfagia. Posible como dieta de transicién a la dieta normal.

3. Dieta de Disfagia o reeducacién deglucion: Evita alimentos de riesgo y no
admite dobles texturas. Permite formar facilmente el bolo.

4. Dieta Turmix (producto comercial): Purés comerciales de consistencia uni-
forme, homogénea,— que reunen los requerimientos nutricionales completos o
enriquecidos.

Los liquidos

Para modificar la viscosidad de los liquidos utilizamos un espesante comercial
Es util seguir las instrucciones del fabricante, pero en la practica diaria es im-
portante que el/la paciente y sus cuidadores/as sepan identificar las caracteris-
ticas de cada viscosidad y el comportamiento del espesante sobre diferentes
alimentos

RECOMENDACIONES

e Evitar alimentos que pueden resultar de dificil manejo a la hora de tragar:

¢ Alimentos pegajosos como el chocolate, la miel, el caramelo o el platano.

e Alimentos fibrosos como los esparragos, la pifa o la alcachofa.

e Alimentos con semillas, espinas o huesos.

¢ Alimentos de dobles texturas, es decir, que al ser masticados desprendan
liquido como pueden ser la naranja, las ciruelas, la sopa de pasta, bollos
mojados en leche, alimentos sélidos con salsas liquidas, etc.

¢ Alimentos muy secos que al ser masticados puedan desprenderse por la
bocay ser dificiles de manejar como el pan tostado o los frutos secos.

¢ El médico o logopeda nos indicaré la consistencia adecuada de los alimen-
tos, que puede variar con el tiempo, y siguiendo estos consejos hemos de:

e Adaptar la consistencia de los sélidos, que dependiendo del tipo de disfa-
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gia podra ir desde triturados homogéneos a dieta blanda, es decir, alimen-
tos enteros de facil masticacion.

® La consistencia depende de la viscosidad de los alimentos y suele variar
entre liquido, miel, néctar o pudding. Esta se puede conseguir con es-
pesantes comerciales que nos ayudaran a dar la textura adecuada.

Consistencia liquida: tiene consistencia similar a la del agua,

los caldos claros, el café, las infusiones o los zumos.

Consistencia tipo néctar: puede beberse
con una cafay al caer forma una linea fina.

Consistencia tipo miel: no puede tomarse con una cafa
pero si puede tomarse en una taza. Cae formando gotas es-
pesas.

Consistencia tipo pudding: sélo puede tomarse con cu-
charay al dejarlos caer forma bloques.

Para evitar una mala digestion es importante acostumbrar a 1@s nifi@s desde
pequei@s a masticar bien, a comer despacio y a retener un tiempo el alimento
en la boca, dandole vueltas hasta que se mezcle bien con la saliva.

La mala masticacién y el poco tiempo que retienen en la boca los alimentos,
sobre todo si estos son ricos en almidén (pan, pasta, arroz o legumbres), con-
lleva casi irremediablemente una mala digestion o que ésta se empeore.

Otro aspecto a tener en cuenta es la disminucion del tono muscular. Para frenar
o disminuir la hipotonia muscular conviene fomentar el ejercicio y en cuanto a la
dieta asegurar el aporte adecuado de alimentos proteicos para el crecimiento
fisico y el crecimiento y regeneracion muscular, mediante huevos, legumbres,
lacteos, carnes pescados y frutos secos.

Un mayor aporte proteico no influye en una mejora del tono muscular, puede
producir consecuencias, el cuerpo no tiene la opcion de almacenar las protei-
nas por lo que es necesario eliminar el exceso, que por un lado supone una
alteracion metabolica al disminuir el pH y por otro la sobrecarga de algunos
érganos vitales para contrarrestar esa bajada de pH y la eliminacion de sustan-
cias de desecho.
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Al oxidar los aminoacidos de las proteinas para eliminarlos, aumenta la con-
centracién plasmatica de amonio (NH4+), un metabolito téxico que altera el pH
y lo vuelve &cido. Este es el gran problema de las proteinas, que acidifican el
medio afectando a funciones neuronales, cardiovasculares y respiratorias.

9 Recomendaciones generales

¢ Disfrutar de la comida (en la medida de lo posible), lo importante es mante-
ner el estado nutricional.

e Consumir una dieta variada, incluyendo alimentos de todos los grupos se-
gun las recomendaciones y CDR.

* Aumentar la frecuencia de comidas, 5 minimos y hasta 7. Mejor asimilacién
de nutrientes y evitar catabolismo.

e Textura adecuada para tratar el RGE.

e Ajustar la cantidad de energia de la dieta.

* Medir los requerimientos proteicos, en nifi@s hasta 1,5-1,8 g/Kg/dia. 50%
proteinas animales y 50% vegetales.

¢ Incluir los pescados, por los AGP w3.

e Utilizar aceite de oliva Virgen extra como aceite culinario.

e Asegurar la fibra de la dieta sin excedernos (edad+5 g de fibra al dia en nifi@s).

¢ Dieta rica en antioxidantes. Los antioxidantes son sustancias que pueden
prevenir o retrasar algunos tipos de dafios a las células. Los antioxidantes
se encuentran en muchos alimentos, frutas, verduras, aceites de oliva...

¢ Aumento de ingesta de nutrientes con propiedades antiinflamatoria y regenerativa:

e Potenciar Omega3.

¢ Reducir Omega6.

e Evitar araquidénico en exceso.

 Arginina por estimulador GH

e Optimizar absorcién nutriente con buena salud flora intestinal: pre y prebidticos.

0 Disefio de menu equilibrado
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DESAYUNO

El desayuno debe suponer entre el 20 y el 25% de las calorias ingeridas a lo
largo del dia.

Para que sea equilibrado es importante que estén presentes como minimo:

1. Lacteos: 1 vaso de leche, 1 yogur o queso.

2. Cereales: pan, galletas, pan integral, reposteria hecha en casa o cereales
de desayuno.

3. Frutas o zumo natural

También se podria complementar en algunas ocasiones con otros alimentos
proteicos como huevos, jamoén, frutos secos, etc.

MEDIA MANANA

Es importante que entre el desayuno y la comida no pasen muchas horas sin
comer, por ello se recomienda hacer una media mafiana, que represente entre
el 10 y el 15% de las calorias totales.

Ejemplo:

I - )
Y D | s

[ MnE=3
L%i_*- 1

COMIDA
Teniendo en cuenta que la mejor manera de alcanzar un estado nutricional ade-
cuado es incorporar una amplia variedad de alimentos en nuestra dieta diaria.

La comida puede estar compuesta por:
® Arroz, pastas, patatas o legumbres: una racion.
¢ Ensalada o verduras: una racién o guarnicion.
e Carne o pescado o huevo alternativamente: una racion.
¢ Pan: una pieza.
¢ Fruta o lacteo una unidad.
* Agua.

MERIENDA

La merienda nos brinda los nutrientes necesarios para completar el aporte
energético del dia. Podemos elegir una fruta o zumo de frutas, leche o yogur,
bocadillo... reservando la bolleria para alguna vez por semana.

[ 1
| 26 |




1 GUIA ALIMENTACION Y NUTRICION
Slndrome diNOONAN EN EL SINDROME DE NOONAN

CENA
La cena es, generalmente, la Ultima comida del dia y debemos procurar consu-
mir aquellos alimentos de la piramide que no hemos consumido en la comida.
También debemos tratar de consumir alimentos faciles de digerir, como verdu-
ras cocidas, sopas, pescados o lacteos, para tener una digestién facil. Por lo
tanto, en la cena podemos incluir:
* Ensalada o verduras cocidas.
* Arroz y pastas integrales, patatas o legumbres (en pequefias cantidades,
ya que pueden producirnos flatulencias).
® Pescados, huevos, aves o0 pequefas porciones de carne.
® Pan: blanco o integral.
e Frutas enteras, ralladas, crudas o cocidas o
Lacteos como yogur fresco, leches... etc.
e Aaua

Alnresrze de meds
mafians H-15%

Cona 9%

Harsnds ¥0-15%
Crameda M-19%

11 Planificacion de menus
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12 Consejos relacionados con la conducta
del/de la nifi@ y la dinamica familiar

> Inapetencia y falta de interés hacia la comida.

> Selectivo con texturas y sabores.

> Dificultad para establecer rutinas.

> Sobrecarga del/la cuidador/a y ansiedad en relacion a la alimentacion, las
normas y los limites.

L@s padres/madres no
deben agobiarse ni
culpabilizarse con la
alimentacién de sus hij@s

Comer es un habito y
como tal se debe aprender a
hacerlo correctamente y poco
a poco sin prisas.

Para nuestr@s hij@s es importante:

¢ Crear una rutina
Esta se puede empezar a instaurar aunque el/la nii@ todavia no coma nada, es
decir, se debe sentar con la familia en la horas marcadas para las comidas,
puede colaborar en la preparacion y recogida de los alimentos, etc. Es con-
veniente consultar al/la médic@ la posibilidad de comer algo o probar ciertas
cosas si el/la nin@ muestra interés.

e Crear un ambiente tranquilo
MISMO MOMENTO (horarios fijos y no alargar la comida mas de 30-45 min.
aproximadamente.). No picotear entre horas.

MISMO LUGAR. Lugar establecido en casa y mejor si es en familia. No perse-
guirle por casa para que coma ni ir detras del/de la nii@ con la cuchara.

MISMA MANERA (persona de referencia, mama o papa). Relacion tranquila.
No montar actividades para que el/la nii@ se entretenga mientras come. Mien-
tras se come SOLO se come. La comida tiene que ser placentera por si misma
y es un buen momento para la comunicacion familiar.
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13 Diez consejos practicos para que nuestr@s
hij@s se alimenten oralmente

1°) Buena postura para comer. Si es lactante buscar la postura en brazos
mas comoda para el/la nii@ y el cuidador/a. Si el/la nin@ se mantiene sentado
buscar la silla mas adecuada para su altura y tamafo.

2°) Familiarizar al/a la nin@ con los utensilios. Biberén, cubiertos, plato,
vaso, servilleta, etc.

3°) Primero permitir al/a la nih@ que experimente, después ensefiarle modales.
4°) Dejar al/a la nin@ que sea él/ella quien se lleve la cuchara a la boca
cuando lo pida. Le daremos protagonismo y no le convertiremos en un sujeto
pasivo.

5°) Tener la comida preparada cuando le pedimos que se siente en la
mesa. Si tardamos es servirsela puede que se entretenga con otras cosas y
pierda interés en comer.

6°) NO reganarle si no come, hay que adoptar una actitud positiva y agrada-
ble hacia la comida. No debemos crear una fuente de estrés, angustia y preo-
cupaciones. Reforzar los logros y minimizar los fallos o problemas.

7°) Pactar con él/ella y acostumbrarle lentamente. No forzarle pero tampo-
co ceder a los pactos hechos con él/ella.

8°) Actuar con calma y adaptarse al ritmo del/de la nii@.
9°) Al principio se alternara con otra forma de alimentacion (NP o NE) por
lo que no angustiarnos si al principio come poco, pues sus necesidades esta-

ran cubiertas.

10°) Introducir nuevos sabores y nuevas texturas poco a poco.

4 Aprender Jugando

i

Los mecanismos naturales de |@s niii@s para aprender y enfrentarse al mundo
poco a poco son a través del juego. Jugar con el/la nif@ facilita su aprendizaje
y le entrena para que poco a poco vaya adquiriendo nuevos retos.

En la alimentacién no va ser menos asi que es el momento de dejar las preocu-
paciones a un lado y disfrutar al lado de vuestr@s hij@s. Ell@s lo agradeceran.
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a) Dejarles manipular el alimento y que experimenten con las manos, los
olores, etc. (Establecer con él/ella las normas sociales de cuando se puede
hacer y cuando no)

b) Recetas imaginativas y platos atractivos (Arbolitos, caras, castillos, carreras de frutas, etc)
c) Taller de cocina con amig@s o herman@s.

d) Jugar a cocinitas con sus mufec@s.

e) Jugar con muiiec@s a darles de comer.

f) Juegos fuera de los horarios de las comidas que favorezcan la alimenta-
cién. (Soplar pomperos, pajitas, burbujas en la leche, jugar delante del espejo
a las muecas, sacar la lengua para alcanzar cosas...). Siempre en un ambiente
comico y divertido.

Algunos libros con buenas ideas:

e “Cocinar es divertido” (José Ramon Zueco y Tatiana Suarez)
¢ “Meriendas bestiales” (Carmen Molinero)
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Tabla 1. Tipos y formas de

GUIA ALIMENTACION Y NUTRICION

EN EL SINDROME DE NOONAN

alimentacién y nutricion

TIPO DE ALIMENTACION ALIMENTOS MEDIO ALGUNAS CONSECUENCIAS
Nutricion oral libre. El/la nin@, segin va madurando
. Introduccién por boca aprende a tragar, masticar y
glelI\TCION ?r?d los - nutrigntes manipular los alimentos.
idratos de carbono, : : Poco a poco aprende a manejar los
proteinas, lipidos o Dieta normalizada. Boca utensilios relacionados con la
Administracion grasas y vitaminas) q q comida, experimenta con nuevos
de nutrientes por | que se encuentran en IO‘:O tipo de alimentos y sabores y texturas y
la boca. los alimentos y que se | €Xturas paulatinamente  elabora  unos
deben ingerir de forma habitos saludables de
Cuando el/la equilibrada. alimentacion.
nifi @ si puede _I\llétric_i:n oral
ingerir, MEMEEE, ; ) Alteraciones en las rutinas de
masticar, tragar | Introduccién por boca | Purés muy finos y/o . : iz e
comida, digerir | de los nutrie?ﬂes con complejosyalimeg,ticios Jeringa ﬁ:'sm;i"ntﬁ;:?;sy &1 (B [EEEED GO
y absorber ayuda de medios .
nutrientes. mecanicos.
Nutricion  enteral ... continua:
por sonda
L nasogastrica. Nutrientes diarios introducidos de
NUTRICION Introduccion forma permanente a wun ritmo
ENTERAL directamente al constante.
tracto digestivo P s
Administracion (estomago o Egrl;'lesle'osmi)l,imenftligfoss’ Sonda L@s nin@s tienen una continua
de nutrientes yeyuno) de los 5 f’c?)rn]'nulas o e SRRt sensacion de saciedad, nunca
por el tracto nutrientes con {Ieches elementgles) 9 van a tener hambre, tal como la
digestivo. ayuda de medios conocemos. Esto da lugar a un
mecanicos a traves estado continuo de hiporeaccion,
Cuando el/la de sonda sensacion continua de
nin@ no puede nasogaéstrica. adormilamiento  (después de
ingerir, masticar | Segun indicacion comer se tiene sueno).
o tragar comida, [ médica
pero si puede Nutricién enteral ... por “bolo”: X
digerir y por gastro-ostomia. Nutrientes diarios repartidos en
absorber Introduccion varias tomas o “bolos”.
nutrientes. gireclamente al tracto g i p—
igestivo (estomago o " e genera un patron de conducta
yegyuno) L de gIos Eéﬂg(sjorapreparigﬁ |e'32 de identificacién del hambre. L@s
nutrientes con ayuda | ATHACORE férr%u{as Sonda pequefi@s identifican sensaciones
de medios mecanicos | S kol v (leches gastrica de hambre y sensaciones de
a través de gastro- elepmentales) saciedad. Empiezan a organizar las
ostomia realizada por sensaciones alrededor de su
medios  quirdrgicos digestion.
perforando la pared
abdominal. Segln
indicacion médica.
Nutricion  Parental. ... continua.
NUTRICION Introduccion
INTRAVENOSA | jirectamente al Nutrientes diarios administrados de
. » torrente sanguineo de forma permanente a un ritmo
Administracion los nutrientes  con constante.
de nutrientes por | ay 42 de  medios i
viaintravenosa. | mecanicos a través de | Formulas farmacéuticas = frligmggldiarios N —
téter ven ifi P
Cuando el/la ﬁpelaentado. enoso nggfﬁgﬁg?e”tga,a lag | Catéter nimero  determinado de horas
NiR@ no puede  —gyaroterapia. necesidades diarias de | V®"°S° (habitualmente por la noche).
digerir ni Introduccion cada nii@ . i .
absorber directamente al Convivencia con las sensaciones
LIISHioSS torrente sanguineo de producidas por los jugos gastricos
sales minerales, agua y con la sensacién continua de
y glucosa para hambre, aunque dejan de
mantener el estado identificarlo como hambre.
hidrico.
[ 1
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16 Tabla 2. Orden de .
introduccion de alimentos

ORDEN PARA INTRODUCIR LAS TEXTURAS DE LOS ALIMENTOS

1° Papilla

) Dar trocitos muy pequefios mezclados con el puré cuando
2° Puré licuado empiezan a masticar.

) No esconder sabores. Esta aprendiendo a conocer el
3° Puré triturado sabor real.

Mezclar nuevos sabores o texturas con algo que ya

4° Puré machacado con conoce.
tenedor

Tener paciencia y esperar unos dias antes de introducir
alguna novedad.

5° Puré con trocitos
No llenar mucho el plato. Ir aumentando la cantidad
poco a poco para que no se desmoralice.

6° Trocitos blandos
Hacer comidas sencillas al principio.

7° Trocitos mas duros
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(explicacion)

GUIA ALIMENTACION Y NUTRICION

EN EL SINDROME DE NOONAN

Tabla 3. Cuaderno de Registro

REGISTRO DE: (Explicacion)

Hora de la comida

Hora y tipo de comida (desayuno, comida, cena,
tentempié, etc.)

Lugar y ambiente

Casa, salon, cocina, habitacion de hospital, parque,
pasillo, etc. Zona tranquila, de paso, concurrida, otras
personas comiendo, etc.

Posicion del/de la nif@

En brazos, trona, mesa y silla, etc.

Utensilios a usar

Biberoén, plato, taza, tipo y tamafo de cuchara o
tenedor, manos, etc.

Medicacion

Antes, durante y después. Tipo de administracion
(capsulas, pastillas y su tamafio, jarabe, liquido, etc.)

Alimentos a ingerir

Tipo de alimento (carne, pollo, verdura, fruta, etc.) y
forma de presentacién (liquido, puré, machacado, en
trozos, mezclado o s6lo, etc.)

Comportamiento del/de la nif@

Pasivo, irritable, somnoliento,
participativo, alegre, explorador, etc.

atento,

Sensaciones y
del/de la cuidador/a

comportamiento

Angustiado, tranquilo, juguetén, enfadado, con prisas,
despreocupado, seguro, triste, etc.
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18 Tabla 4. Cuaderno de Registro

REGISTRO DE:

Hora de la comida

Lugar y ambiente

Posicién del/la nin@

Utensilios a usar

Medicacion

Alimentos a ingerir

Comportamiento del/de la
nin@

Sensaciones
y comportamiento
del/la cuidador/a
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