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Actualización en las recomendaciones 
nutricionales en la Diabetes 

relacionada con la Fibrosis Quística

E
n las personas con FQ (pFQ) las alteraciones del me-
tabolismo hidrocarbonado, siendo su máxima expre-
sión la diabetes relacionada con la FQ (DRFQ), son 
las complicaciones no pulmonares más frecuen-
tes. El tratamiento nutricional de la fibrosis quísti-

ca (FQ) tiene como objetivos alcanzar y mantener un buen 

estado nutricional y prevenir la malnutrición, tanto la des-
nutrición como el sobrepeso/obesidad. La importancia de 
lograr un buen estado nutricional radica en su relación di-
recta con una mejor función pulmonar y, en consecuencia,  
un mejor pronóstico general y supervivencia. La insuficiencia 
respiratoria es actualmente la principal causa de muerte en FQ.
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Las recomendaciones dietéticas para las pFQ 
se han basado en una dieta alta en calorías y 
grasas. El objetivo de esta dieta hipercalórica 
era compensar tanto la malabsorción per-
sistente de grasas asociada a la insuficiencia 
pancreática (IP) como el aumento del gasto 
energético. Todo ello para poder alcanzar las 
recomendaciones de índice de masa corpo-
ral (IMC) específicas: en niños z-score de IMC 
50, en mujeres IMC=22 kg/m2 y en hombres 
IMC=23 kg/m2. 

Alcanzar las altas necesidades energéticas 
de la dieta “tradicional” de pFQ, de hasta 
un 150-200% del aporte calórico diario, en 
muchas ocasiones se ha traducido en patro-
nes de alimentación de mala calidad y pobre 
densidad de nutrientes, evidenciado por la 
ingesta de alimentos con alto contenido en 
grasas saturadas y azúcares añadidos, por 
encima de las recomendaciones para la po-
blación general (1). Pero esta pauta de ali-
mentación asocia un aumento del riesgo car-
diovascular y es un factor de riesgo para el 
desarrollo de alteraciones del metabolismo 
hidrocarbonado en las pFQ.

Las guías más recientes de pFQ recomiendan 
incluir la evaluación de la composición corpo-
ral, además del IMC, para definir el estado nu-
tricional adecuado. Al analizar la composición 
corporal se observa una relación inversa en-
tre el % de masa grasa y la función pulmonar 
medida con el volumen de aire que se expulsa 
durante el primer segundo de la espiración 
forzada (FEV1); es decir, a mayor % de masa 
grasa peor función pulmonar. Por el contra-
rio, hay una relación positiva entre FEV1 y la 
masa libre de grasa; es decir, a mayor masa 
magra mejor función pulmonar. La reducción 
de la masa magra se asocia con una disminu-
ción de la función pulmonar (2). Además, la 
evaluación de la composición corporal puede 
ser más sensible en el estudio nutricional de 
los pFQ en comparación con el IMC, dado su 
vínculo con la secreción de insulina (3).

ALIMENTACIÓN EN LAS PERSONAS 
CON FIBROSIS QUÍSTICA
La composición de la alimentación de las 
pFQ es clave para conseguir el mejor estado 
nutricional y función pulmonar posibles, ade-
más de retrasar el desarrollo de alteraciones 
del metabolismo hidrocarbonado.  

Hidratos de carbono (HC): deben ser aporta-

dos en forma de HC complejos, mínimamen-
te procesados y con alto contenido de fibra, 
evitando los HC sencillos. Esto ayudará a man-
tener un mejor control glucémico, evitando 
episodios de hiperglucemia e hipoglucemia.

Grasas: se recomienda basar su aporte  
en ácidos grasos monoinsaturados (aceite 
de oliva, aceitunas, aguacate) y poliinsatu-
rados (PUFAs) (aceite de semillas, pescado 
azul), sobre todo ácidos grasos omega-3 
(DHA, EPA). Evitar los ácidos grasos satura-
dos y el colesterol que aportan alimentos 
de origen animal o ultraprocesados (3). El 
consumo de grasas mono y poliinsaturadas 
tiene efectos beneficiosos sobre la salud 
cardiovascular, mientras que la grasas satu-
radas y trans aumentan el riesgo cardiovas-
cular. En las pFQ se debe valorar de forma 
individualizada la ingesta de ácidos grasos 
esenciales, sobre todo EPA y DHA, ya que se 
ha detectado un defecto en el metabolismo 
de los PUFAs y una alteración del cociente 
ácido araquidónico/ácido docohexaenoico 
(AA/DHA) (4). 

Proteínas: los requerimientos proteicos son 
mayores que la población general debido a 
diversos factores: situación proinflamatoria 
crónica, distrés respiratorio o maldigestión 
proteica derivada del déficit enzimático. El 
aporte proteico puede venir de proteínas de 
alto valor biológico como la clara del huevo, 
la carne, lácteos o el pescado (elegir pesca-
dos azules como la sardina, el boquerón, el 
atún o el salmón nos da un aporte extra de 
ácidos grasos omega 3) y también de pro-
teínas de origen vegetal, como legumbres o 
frutos secos.

Por tanto, la alimentación de las pFQ debe 
ser variada, incluyendo todos los grupos de 
alimentos, y equilibrada, con un aumento mo-
derado del contenido de grasas saludables y 
proteínas, y un consumo de HC complejos (5). 
El aporte calórico y de nutrientes en cada per-
sona debe ir ajustado a su estado nutricional; 
esto ayudará a prevenir tanto la malnutrición 
como el exceso de grasa corporal. 

Además, en pFQ con un gasto energético 
diario elevado se puede enriquecer la dieta 
con alimentos y grasas saludables como acei-
te de oliva, aceitunas, aguacate/guacamole, 
frutos secos, semillas, queso, humus…Si con 
la dieta oral enriquecida no se cubren los 
requerimientos energéticos totales, se reco-
mienda introducir suplementos nutriciona-

LA ALIMENTACIÓN
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les orales (SNO), como fórmulas comple-
tas poliméricas hipercalóricas. 

Una hidratación adecuada, a lo largo del 
día, y un aporte suficiente de sal son fun-
damentales para evitar el mayor riego de 
deshidratación que tienen las pFQ por la 
alteración de la proteína reguladora de 
la conductancia transmembrana de la FQ 
(CFTR), especialmente los lactantes y ni-
ños, y en situaciones de temperaturas ele-
vadas, ejercicio físico intenso y/o fiebre. 

Desde el diagnóstico, en pFQ con IP las 
guías recomiendan la suplementación de 
vitaminas liposolubles: A, E, D y K. Los 
niveles de vitamina D, junto con una ade-
cuada ingesta de calcio, son fundamenta-
les para una buena salud ósea. 

En las pFQ e IP, cuyo páncreas no produ-
ce las enzimas para digerir los alimentos, 
hay que prestar atención a la terapia de 
reemplazo de enzimas pancreáticas 
(TREP). Es fundamental tener una buena 
adherencia a la TREP para poder absorber 
todos los nutrientes ingeridos. La diges-
tión óptima de los macronutrientes pue-
de desempeñar un papel en la respuesta 
de la hormona incretina y, por lo tanto, en 
la glucemia postprandial. Si se precisan 
SNO, se aumentará la TREP en función de 
la cantidad de grasa que contengan. Opti-
mizar la TREP es esencial en pFQ, máxime 
si existen alteraciones glucémicas.

Como punto adicional a tener en cuenta 
en las pFQ, la disfunción de la proteína 
CFTR junto con la disbiosis de la micro-
biota intestinal producida, entre otros, 
por la TREP, los antibióticos y las dietas 
ricas en grasas saturadas, favorece la per-
meabilidad e inflamación intestinal. Esta 
inflamación repercute en el control de 
la glucemia. Una alimentación saludable, 
que incluya alimentos ricos en prebióticos 
(fibra: fruta, verdura, legumbres) y pro-
bióticos (yogur, kéfir, encurtidos), puede 
ayudar a corregir la disbiosis intestinal, 
reducir la inflamación y mejorar el control 
glucémico. La suplementación con pro-

bióticos puede valorarse de forma indivi-
dual, especialmente en aquellos pFQ con 
tratamientos frecuentes con antibiótico.

DIABETES RELACIONADA 
CON FQ (DRFQ)
La DRFQ es una complicación estable-
cida en la FQ cuya prevalencia aumenta 
en paralelo con la mayor esperanza de 
vida. Las alteraciones del metabolismo 
hidrocarbonado se inician en la edad pe-
diátrica y progresan en relación con múl-
tiples factores. En común con otros tipos 
de diabetes puede presentar complica-
ciones microvasculares; específico de la 
DRFQ, asocia un descenso significativo 
de la función pulmonar, disminuye la su-
pervivencia por enfermedad pulmonar y 
favorece un peor estado nutricional.

La nutrición tiene un gran impacto en las 
pFQ que desarrollan DRFQ y también en 
las alteraciones hidrocarbonadas preco-
ces. La desnutrición es un factor de riesgo 
para la DRFQ, lo que constituye otro de-
safío en la planificación e individualización 
de las recomendaciones nutricionales (6).

La calidad de la dieta tiene un impacto 
en la composición corporal, el riesgo de 
enfermedades metabólicas y la calidad 
de vida. La clave está en individualizar 
las recomendaciones nutricionales y los 
objetivos de peso. El objetivo es mejorar 
o mantener los objetivos glucémicos, al-
canzar los objetivos de control de peso 
y mejorar los factores de riesgo cardio-
vascular (p. ej. presión arterial, perfil li-
pídico, etc.)

La terapia nutricional es una de las pie-
dras angulares en el manejo de las altera-
ciones del metabolismo hidrocarbonado 
de las pFQ, incluida la DRFQ. Las guías 
previas de Práctica Clínica en Nutrición 
en FQ postulaban porcentajes específi-
cos de HC, grasas y proteínas para crear 
estas dietas. Aunque no existe evidencia 
sobre el “mejor” equilibrio entre los di-

ferentes macronutrientes en DRFQ, las 
nuevas guías sugieren recomendar una 
dieta balanceada de acuerdo a las nece-
sidades nutricionales de cada paciente, 
con alimentos de bajo índice glucémico 
(IG) y carga glucémica para reducir las 
fluctuaciones de glucosa (5) y evitar la 
hiperglucemia postprandial temprana. 
Se deben evitar zumos, refrescos azuca-
rados y bebidas alcohólicas. 

Es importante tener en cuenta que la 
DRFQ y la función pulmonar están interre-
lacionadas: cuando no existe un adecuado 
control glucémico, la función pulmonar 
empeora; durante una exacerbación pul-
monar, los niveles de glucosa son más 
inestables. Sin olvidar que tratamientos 
utilizados en FQ, como corticoides y bron-
codilatadores, hacen que el control de la 
diabetes pueda suponer un desafío.

En las pFQ que se van a someter a un 
trasplante pulmonar es especialmente 
importante tener el mejor control glucé-
mico y estado nutricional previos. 

EL PAPEL DE LA EDUCACIÓN 
NUTRICIONAL EN LA DRFQ
La educación nutricional en pFQ es muy 
importante a lo largo de las distintas 
etapas de la vida, incluida la infancia. 
Debe ser personalizada, con especial én-
fasis en la calidad, cantidad y horario de 
las comidas y su relación con el ejercicio 
y la dosis de insulina. Las Guías de Prác-
tica Clínica en nutrición en FQ recomien-
dan que se eduque a las pFQ con DRFQ 
sobre la relación entre los HC y la acción 
de la insulina, para reducir la fluctuación 
de la glucosa posprandial y la exposición 
a la hiperglucemia. La educación sobre 
el uso del recuento de HC, el IG y la car-
ga glucémica de los alimentos debe ser 
individualizada (5).

Se debe alentar a las personas con DRFQ 
a que mantengan el ejercicio y se les 
debe proporcionar información para 

EL OBJETIVO ES MEJORAR O MANTENER LOS OBJETIVOS GLUCÉMICOS, ALCANZAR LOS 

OBJETIVOS DE CONTROL DE PESO Y MEJORAR LOS FACTORES DE RIESGO CARDIOVASCULAR

»

»
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CONCLUSIONES
La nutrición tiene un gran impac-
to en el desarrollo y progresión 
de las alteraciones del metabo-
lismo hidrocarbonado en pFQ, 
tanto en edad pediátrica como 
en adultos. Mantener un buen 
control glucémico es fundamen-
tal para tener una buena función 
pulmonar y una mejor calidad de 
vida. El manejo de la DRFQ debe 
ser individualizado y requiere de 
una atención multidisciplinaria.  
En FQ es fundamental la educa-
ción nutricional continuada que 
permita adquirir unos hábitos de 
alimentación saludables desde 
la infancia.

prevenir y/o resolver episodios de hipo-
glucemia. Evitar restricciones dietéticas 
inadecuadas para mejorar la tolerancia 
a la glucosa (7). Las personas con DRFQ 
al poner más foco en la alimentación 
pueden llegar a mostrar cierto compor-
tamiento de evitación y riesgo añadido 
de desarrollar un trastorno de la con-
ducta alimentaria, especialmente en la 
adolescencia.

En las pFQ con DRFQ que necesitan 
SNO para alcanzar sus requerimientos 
nutricionales diarios se recomienda usar 
fórmulas específicas para DM.

NUTRICIÓN Y NUEVAS TERAPIAS 
EN PFQ
En la última década la introducción 
y el uso de la terapia con fármacos  
moduladores de la proteína CFTR ha 
dado como resultado un aumento de 
la supervivencia y mejoras en el peso 
e IMC en muchas pFQ (8), lo que apo-
ya las nuevas recomendaciones nutri-
cionales sin dietas hipercalóricas para 

evitar el sobrepeso y sus posibles con-
secuencias (9). Los mecanismos subya-
centes al aumento de peso no están 
bien definidos, pero es probable que 
incluyan una disminución del gasto 
energético en reposo, de la inflama-
ción sistémica e intestinal y de la ma-
labsorción de grasas (10). En la ficha 
técnica se indica consumir estos fárma-
cos junto a alimentos ricos en grasa y 
evitar el consumo de pomelo, naranja 
amarga y hierba de San Juan.

El impacto de estos fármacos en la apa-
rición y progresión de los defectos de 
secreción de insulina, la resistencia a la 
insulina y las anomalías del metabolismo 
hidrocarbonado sigue siendo motivo de 
estudio, con resultados prometedores.

No podemos olvidar que la terapia  
con moduladores no es elegible para 
todos las pFQ. Dependerá no solo de 
factores clínicos, como el genotipo o 
la tolerancia, sino también de factores 
socio-económicos, como el acceso a di-
cho tratamiento. 

LAS GUÍAS DE PRÁCTICA CLÍNICA EN NUTRICIÓN EN FQ RECOMIENDAN 

QUE SE EDUQUE A LAS PFQ CON DRFQ SOBRE LA RELACIÓN ENTRE LOS HC 

Y LA ACCIÓN DE LA INSULINA, PARA REDUCIR LA FLUCTUACIÓN DE LA GLUCOSA 

POSPRANDIAL Y LA EXPOSICIÓN A LA HIPERGLUCEMIA
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