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£Qué hay en un nombre?
La SQF recibe muchos nombres diferentes, lo que incluye!’

+ Sindrome de quilomicronemia - Hiperquilomicronemia familiar

+ Quilomicronemia familiar + Sindrome de Burger-Grutz

+ Hiperlipoproteinemia tipo I/I1A + Hipertrigliceridemia familiar inducida por grasa
- Deficiencia de lipoproteina lipasa (LPLD) + Hiperlipidemia tipo 1 (Fredrickson)

- Deficiencia de LPL familiar

Bienvenido al enfoque de SQF

Vivir con sindrome de quilomicronemia familiar
(SQF) puede ser una experiencia aislante tanto
para usted como para sus seres queridos...
pero no tiene por qué ser asi.

Informese sobre el SQF con la informacion

y las herramientas incluidas en este folleto.
Su objetivo es proporcionarle el conocimiento
gue necesita para gestionar su salud.

Asegurese de compartir esta informacion
con sus amigos y familiares. Es importante
establecer una comunidad solida y de apoyo
de personas que entiendan el SQF y puedan
apoyarle en el camino.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com



http://www.FCSfocus.com

. Qué es el SQF?

El sindrome de quilomicronemia familiar (SQF) es una afeccion
genética en la que el organismo no puede eliminar grasas como
los triglicéridos (TG) de la sangre.?

Afecta solo a un pequefio nimero de personas en todo el mundo.
Hay muchas enfermedades raras, por lo que muchos médicos no
estan familiarizados con el trastorno.”

Un signo distintivo del SQF es la sangre que parece grasa o
“lechosa” (ver la pagina siguiente) después de una extraccion de
sangre. Esto se debe a los altos niveles de grasa en la sangre. Las
personas que viven con SQF a menudo tienen antecedentes de
TG extremadamente elevados (superior a 880 mg/dl o 10 mmol/l)
y dolor abdominal intenso. Una complicacion grave del SQF es la
pancreatitis, que puede ser potencialmente mortal.’

Usted puede ser su mejor defensor

Hay otras personas que entienden su experiencia y con las que puede conectarse. Defienda su salud reconociendo sus sintomas, creando
un equipo médico dedicado de proveedores de atencion médica y compromiso con un plan holistico para vivir con SQF.

¢Esto se parece a su caso?

[0 ¢ Tiene antecedentes de TG altos o extremadamente altos
(superior a 880 mg/dl o 10 mmol/l) incluso con medicacién y
siguiendo una dieta baja en grasas?

O ¢Alguien de su familia tiene antecedentes de TG altos o un
trastorno lipidico genético?

O ¢Alguna vez le han dicho que tiene un trastorno genético
de los lipidos, de los TG o de las grasas?

[0 ¢Se le ha diagnosticado pancreatitis que requiere acudir
a urgencias u hospitalizacion?

[0 ¢ Tiene dolor frecuente en el abdomen o la parte inferior
de la espalda?

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com




Signos y sintomas de SQF

El sindrome de quilomironemia familiar (SQF) es un trastorno
genético, lo que significa que siempre esta con usted.? La edad a
la que los pacientes muestran por primera vez sintomas y los tipos
de sintomas que experimentan pueden variar. Algunas personas
pueden tener signos de advertencia evidentes de SQF cuando

son jovenes. Otras personas pueden no sentir nada hasta la edad
adulta.®#

Primeros signos y sintomas

A veces, el primer signo clinico de SQF es una extraccion de sangre
que parece “lechosa”. El primer sintoma fisico puede ser dolor
abdominal intenso. Los niveles de triglicéridos (TG) se consideran
“normales” cuando son inferiores a 150 mg/dl (1.7 mmol/l).° Las
personas con SQF tienen TG extremadamente altos que pueden
aumentar hasta 10,000 mg/dl (113 mmol/l) o mas incluso después
de la medicacion y siguiendo una dieta baja en grasas.’

Peligros de TG altos

Los TG constantemente elevados pueden provocar otros problemas
de salud, como esteatosis hepatica, agrandamiento del higado,
agrandamiento del bazo y pancreatitis.’

SQF y pancreatitis

La complicacion mas grave del SQF es la pancreatitis, que

puede ocurrir cuando los TG son muy altos.” El pancreas produce
hormonas, como la insulina, regula el azdcar en la sangre y ayuda a
eliminar las grasas de la sangre. El pancreas se inflama cuando un
paciente tiene pancreatitis. Es extremadamente doloroso y puede
empeorar rapidamente. Los ataques repetidos de pancreatitis
pueden provocar dafios organicos a largo plazo, diabetes
insulinodependiente o incluso la muerte.’#4°

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Ansiedad/depresién’

Lipemia retinalis’
(aspecto lechoso de
venas y arterias retinianas)

Fatiga’
(Disnea subjetiva)

Rubor al consumir alcohol’

Pancreatitis aguda’

(inflamacion del pancreas)

Las personas con SQF también pueden
experimentar algunos o todos los
sintomas siguientes:’
Vémitos o diarrea
+  Entumecimiento en pies o piernas
Olvidos

Sintomas cognitivos’
(niebla cerebral, falta de enfoque,
pérdida de memoria)

Nauseas/vomitos’

Niveles de TG muy altos’

Sangre lipémica/lechosa’

Hepatoesplenomegalia’
(hinchazon del higado y del bazo)

Dolor abdominal recurrente’
(normalmente, epigastrico medio
y migra a través de la espalda)

Xantomas eruptivos'
(depdsitos de grasa

en la piel, generalmente
en los gluteos, el tronco,
las rodillas y los codos)



La historia de Lindsey

Me diagnosticaron sindrome de quilomironemia familiar (SQF) cuando tenia cinco semanas, asf que he vivido con esta afeccién
toda mi vida. Lloré mucho de bebé, pero aparte del dolor abdominal, mi SQF fue bastante leve durante toda la infancia.

Mis sintomas cotidianos empeoraron durante la universidad porque estaba estresada todo el tiempo. También empecé

a experimentar fatiga intensa que me hizo perderme muchas horas de clase, asi que me estresé aun mas. En total, he
experimentado unos 30 episodios de pancreatitis por los que fui hospitalizada. Lo peor fue cuando tuve pancreatitis y estuve
en el hospital durante el cumpleafios de mi padre. Odio preocupar a mis amigos y mi familia. Siempre estan preocupados y me
siento como una carga.

He tenido algunas complicaciones médicas como resultado del SQF y tengo un dolor sordo y sensacion de ardor en el

estomago a diario. Hago todo lo que puedo por comer menos de 10 gramos de grasa al dia. Me gusta cocinar, pero esto sigue
siendo un reto.

El SQF me ha convertido en una persona
mas fuerte. Como resultado de esta afeccion,
soy independiente y muy positiva.

Y lo que es méas importante, soy una defensora de otras personas como yo. El SQF nunca se interpondra en mi camino.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Lindsey

es una paciente con SQF, nutricionista y
copresidente del grupo de defensa del
paciente de la FCS Foundation




Las personas con SQF no pueden eliminar las grasas
de la sangre

Los niveles de TG se reducen cuando se eliminan los quilomicrones de la sangre
Los alimentos con alto contenido en grasas (es decir, tocino, leche entera y almendras) o con alto contenido de azucar (es decir, gaseosas, alcohol
y jugos) tienen o aumentan un tipo de grasa llamada triglicéridos (TG) en la sangre. Después de comer, los TG de estos alimentos se envasan en

estructuras llamadas quilomicrones.’

Quilomicron

Importante: La LPL es la pieza que falta en el sindrome de quilomicronemia familiar (SQF)’

La lipoproteina lipasa (LPL) es una enzima que ayuda a digerir las
grasas. Descomprime los quilomicrones voluminosos (véase la pagina
siguiente) y procesa la grasa para que nuestro cuerpo pueda utilizar los
subproductos para obtener energia. La imagen del vaso sanguineo
anterior muestra el importante papel que desempefia la LPL en la
digestion de los quilomicrones.™28

Las personas con SQF no pueden eliminar los TG de la sangre debido
a la ausencia o alteracién de la LPL." Como resultado, la grasa se
acumula en su sangre en forma de quilomicrones. Esta acumulacion
se denomina quilomicronemia, como ilustra la imagen anterior.™2#

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Quilomicrones

¢£Como mide los niveles de quilomicrones y TG?'

Dado que los quilomicrones se componen principalmente de después de comer y vuelva a la normalidad en un plazo de tres a
triglicéridos (TG), la medicion de los TG puede informar a su médico cuatro horas. Si tiene SQF, no puede eliminar las grasas de la

si tiene quilomicrones en la sangre. Los TG se miden a partir de una sangre. Esto provoca niveles elevados y sostenidos de TG. Los
extraccion de sangre, normalmente después de un periodo sin comer. niveles muy altos de TG o hipertrigliceridemia (HTG) aumentan el
Los niveles de grasa en sangre de personas sin aumento de SQF riesgo de pancreatitis inducida por HTG.

Fosfolipidos

Colesterol

TGy ésteres de colesterol

Apolipoproteinas

Los quilomicrones estan compuestos principalmente por TG y otros tipos de grasa. Este disefio permite que las grasas viajen a través de la sangre.
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La historia de Yang

‘ ‘ Experimenté mis primeros sintomas cuando tenfa tres meses. Me llevaron al hospital porque estaba llorando sin cesar, tenia un
cuerpo rigido y me negaba a comer. Probablemente fue mi primer episodio de pancreatitis. Los médicos se sorprendieron con
el alto contenido en grasas de mi sangre, pero no recibi un diagndéstico especifico. Se les dijo a mis padres que no tuvieran mas

hijos y que yo no viviria mucho.
El dolor abdominal intenso recurrente comenz¢ a los 10 afios de edad y continué de manera intermitente. Me diagnosticaron

pancreatitis por primera vez en la universidad, pero no me hicieron andlisis de sangre para confirmar que los triglicéridos (TG)
eran la causa. Experimenté pancreatitis recurrente mas grave y frecuente que me impidié terminar mi doctorado.

Me encontré con un libro sobre una dieta 'y

recetas para personas con TG altos. En el

primer capitulo, enumeraba todos los posibles

Motivos por |0s que un paciente podria tener

hiperlipidemia, y esto incluia causas genéticas. vang

es un paciente con SQF

y cientifico investigador
No tenia una certeza del 100 % [que fuera SQF] porque no tenia problemas cutaneos, , ,

pero enumeraba pancreatitis recurrente y tenia TG altos.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com




La pancreatitis es una complicacion grave del SQF

LLa pancreatitis es una inflamacién que se produce cuando las
enzimas digestivas se activan de forma inadecuada dentro del
pancreas. No se comprende bien por qué sucede esto. Lo que
es importante recordar es que cada ataque puede ser grave y
potencialmente mortal.*

Las personas con sindrome de quilomicronemia familiar (SQF)
pueden experimentar episodios recurrentes de pancreatitis que
pueden causar dafios duraderos en el pancreas o pancreatitis
cronica. 349

La tercera causa principal de pancreatitis son los triglicéridos
altos (TG), o hipertrigliceridemia.® Otras causas mas frecuentes
son la pancreatitis biliar (célculos en la vesicula biliar que pasan al
conducto biliar y desencadenan pancreatitis) y la pancreatitis por
un consumo excesivo de alcohol.

¢Como diagnostico la pancreatitis en mis pacientes?
En primer lugar, el paciente presenta dolor abdominal
intenso, jcomo si se hubiera disparado una bombal! Esto
se desencadena con frecuencia por la comida, pero en
ocasiones puede ser de aparicion repentina. El segundo
hallazgo es una elevacion significativa de la amilasa y/o la
lipasa, al menos tres veces el limite superior de lo normal.
Por ultimo, buscaré evidencia radiolégica de inflamacion
en el pancreas (mediante TC, ecograffa o RM). Dos de los
tres anteriores constituyen un diagnéstico de pancreatitis
aguda.*
Anonimo,
- MD, MMSc, médico especialista en pancreas

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Signos de pancreatitis inducida por niveles elevados de TG
El dolor abdominal puede ser muy intenso, por lo que debera acudir a urgencias para recibir el tratamiento médico adecuado.

NOTA: Solo un profesional médico puede diagnosticar pancreatitis. Si experimenta estos sintomas, busque atencion médica inmediatamente.
Si la pancreatitis debida a TG altos es un riesgo, colabore con sus médicos para poner en marcha un plan de comunicacion de emergencia.

Anne Marie: “El miedo a la pancreatitis siempre estuvo ahi para mi. Cuando Eli cumplio
18 afios, recibi la llamada telefonica que esperaba para toda mi vida. “Mama, me duele
el estémago. Estoy muy enfermo, creo que podria tratarse de pancreatitis”. Estaba
fisicamente enfermo de camino al hospital. Nunca antes lo habia visto tan enfermo.
No podia dejar de vomitar. Al vivirlo, los primeros tres dias en el hospital fueron
aterradores. Incluso hubo un momento en que el médico dijo que podria no sobrevivir.
Parte del pancreas se habia vuelto necroético y empezo a morir”.

Ron: “Es el peor miedo de un padre tener un hijo en el hospital durante 21 dias
consecutivos. Casi murié. Fue bastante intenso. Fue necesario ese episodio de dolor
para que realmente lo entendiera. Esto fue real”.

Anne-Marie y Ron
— Cuidadores de personas con SQF
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La pancreatitis inducida

por niveles elevados de TG

con frecuencia requiere
atencion de urgencia

B

¢Qué debo llevar a urgencias?

Es util tener un paquete de informacion listo para llevar,

especialmente si tiene un diagnodstico de sindrome de

quilomicronemia familiar (SQF) y antecedentes de pancreatitis.

Considere traer lo siguiente:

[J Su historia clinica.

[J Una nota del médico. Si ha recibido un diagnodstico de SQF, lleve
una nota de su médico. Esto sera especialmente Util si ha tenido
visitas repetidas.

[0 Informacién sobre SQF. Probablemente sus médicos y
enfermeros no conoceran el SQF. Pida a su médico informacion
que podria compartir si tiene que acudir a urgencias.

[J Una lista de los medicamentos que esta tomando.

Comunicar sus antecedentes médicos al proveedor de atencion

médica de urgencias

Conocer su diagnoéstico de SQF puede animar a su médico a:

[0 Comprobar los niveles de TG en el momento del ingreso o
después de un periodo de ayuno.

[0 Aborde sus sintomas y comience la atencién médica adecuada.

La pancreatitis inducida por niveles elevados de TG es grave y con
frecuencia se maneja bajo supervisién médica. Si esta en riesgo,
hable con su médico (p. €j., lipidélogo, endocrinélogo o médico
especialista en pancreas) y tenga un plan listo.

Qué esperar

Los proveedores de atencion médica suelen tener preguntas
estandar que hacen al ingresar a los pacientes. Esta vision general
proporciona una idea de qué esperar.

Paso

Pruebas y diagnéstico

Para diagnosticar la pancreatitis, los médicos solicitaran analisis
de sangre u orina para ver si tiene niveles elevados de dos enzimas
digestivas: amilasa y lipasa.” Pueden presentarse niveles normales
de amilasa y lipasa, lo que puede resultar engafioso.' Por eso es
CRUCIAL gue comunigue un diagnéstico de SQF a sus proveedores
de atencion médica durante todos los encuentros.

Preguntas que se le pueden hacer para confirmar un diagndstico
de pancreatitis:

[ ¢Qué ha comido ultimamente?

[ ¢Cuanto alcohol ha consumido en los ultimos dias?

[ ¢Cual es su nivel de dolor?

[ ¢Ha vomitado?

[0 ¢ Tiene dolor abdominal o lumbar?

[0 ;Ha experimentado pancreatitis antes?

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Paso

Tratamiento y manejo

¢Como se trata la pancreatitis?*
Puede tardar entre varios dias y varias semanas en recuperarse
de la pancreatitis. El tratamiento estandar a menudo incluye la
hospitalizacion y lo siguiente:
[0 Liquidos i.v. para hidratacion
[0 Medicacion para el dolor
[ Reducir los niveles de TG a través de otros tratamientos,
si esta indicado

Paso 5

Seguimiento

Asegurese de informar a todos los médicos que ve, incluido su
médico de cabecera, de que ha tenido pancreatitis. Realice un
seguimiento con su equipo de atencién de la salud (p. €j., lipidélogo,
endocrinélogo o médico especialista en pancreas). Asegurese de
informar a su proveedor de atencion médica principal sobre su
estancia hospitalaria y traer informacion sobre el SQF a cualquier
visita de seguimiento.

Nota para los cuidadores: Su ser querido que experimenta pancreatitis puede tener pérdida de apetito, cambios de danimo e irritabilidad.

Conocer los signos le ayudara a ofrecer apoyo a su ser querido durante un episodio y la recuperacion.
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|.a historia de Nicole

Después de afios de visitas a urgencias cada 3-4 meses, finalmente encontré al médico que me diagnosticé SQF. Y lo primero que me dijo
fue: “No es culpa suya”. Y se me llenaron los ojos de lagrimas. Validé quince afios de mi lucha contra esta afeccion en una frase porque
comprendio que esto no es algo que esté causando. Naci con ella. No puedo curarla. No puedo arreglarla. Puedo ayudar a gestionarla

de la mejor manera que pueda. Pero esta es una enfermedad para siempre que la gente no conoce.

Lo desconocido fue mucho mas dificil para mi que saber que tenia esta enfermedad. Aunque era devastador,
aun era mucho mejor saber lo que tenia que no saber.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Nicole
Vive con SQF




SQF y otras causas de TG altos

Dado que existen muchas otras causas de triglicéridos altos (TG)
y que el sindrome de quilomicronemia familiar (SQF) es poco
frecuente, a menudo se diagnostica erréneamente o no se
diagnostica en absoluto.*

Al examinar a un paciente con TG altos, el médico le hara preguntas

para descartar causas frecuentes, como dieta, estilo de vida,

medicamentos y problemas meédicos no tratados. El grafico de

la pagina anterior muestra como, a través de un proceso de

eliminacion, ellos:?

[ Eliminaran las causas frecuentes de TG altos y

[ Recopilaran pruebas que respalden un diagndstico y
recomendaciones

Algunos medicamentos pueden aumentar los TG

Varios medicamentos, como el estrogeno, los betabloqueantes 'y
algunos farmacos para la enfermedad mental, pueden aumentar
los niveles de TG. Asegurese de compartir una lista de los
medicamentos que esta tomando al hablar con su médico.?

Las mujeres y los nifios deben tener especial cuidado.

Las mujeres embarazadas presentan fluctuaciones naturales de
TG en su tercer trimestre del embarazo, pero las pacientes con SQF
pueden tener niveles peligrosamente altos de TG.? Hable con un
lipidologo si se sospecha de SQF.

Los nifios pueden recibir un diagnostico de SQF en la primera
infancia.* Trabaje con un lipiddlogo y un nutricionista licenciado para
asegurarse de que el nifio esté recibiendo la nutricién y el apoyo
sanitario adecuados.

¢Cudl es el riesgo de SQF para los miembros de mi familia?

El SQF es un rasgo genético recesivo, como el pelo pelirrojo o los
0jos azules. Esto significa que solo puede ocurrir si heredas un gen
malo de ambos padres.? Si tienes SQF, los miembros de tu familia
pueden tener o no el trastorno. Si otra persona de su familia

tiene TG altos, es importante que también acuda a un especialista
(p. €j., lipidélogo o endocrindlogo).

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

. osmédicos descartan causas frecuentes de TG altos
antes de considerar factores genéticos'

Causas de los triglicéridos altos (TG)

Preguntas que se le pueden hacer

¢Come alimentos
poco saludables?

¢Tiene sobrepeso/
obesidad?

Estilo de vida

¢Bebe alcohol?

¢Hace ejercicio?

Medicamentos

¢Esta tomando
betabloqueantes?

¢Esta recibiendo
terapia con
estrégenos?

¢Esta tomando
medicamentos para
una enfermedad
mental?

¢Esta tomando
medicamentos
contra el VIH?

Otras
afecciones
de salud

¢Tiene diabetes?

¢Esta embarazada?

¢Tiene enfermedad
renal o tiroidea?

Afecciones
genéticas

¢Alguien de su
familia tiene
antecedentes
de TG altos?

¢Ha recibido
alguien un
diagnéstico de una
afeccion genética?




Vive con SQF

El sindrome de quilomicronemia familiar (SQF), como otras
afecciones como la enfermedad de Crohn o la celiaquia, requiere

un estilo de vida y una dieta especificos.’ Y a veces esto puede ser
dificil. Aprender sobre alimentos, grasas, carbohidratos y triglicéridos
(TG) puede ayudar, al igual que desarrollar buenas rutinas y conectar
con otras personas.

Una gestion satisfactoria significa implementar habitos de estilo de
vida holisticos y saludables. Holistica significa tratar a la “persona
completa” y no solo los sintomas fisicos de una afeccion. Elija
opciones dietéticas Y de estilo de vida que fomenten su mejor salud
y limiten las que empeorardn su afeccion.

Una dieta muy baja en grasas y la abstinencia del alcohol son los
primeros pasos criticos del tratamiento.™ Hable con su proveedor
de atencion médica sobre otras estrategias dietéticas y de estilo de
vida para ayudar a reducir sus niveles de TG.™

Tratamiento médico

Algunos medicamentos pueden ayudar a reducir los TG. La
respuesta a los medicamentos reductores de TG varia segun el
paciente, asi que asegurese de hablar con su médico sobre sus
opciones.?

Actualmente hay disponible un medicamento con receta aprobado por la FDA para pacientes adultos con SQF.

Incluso con esta terapia, el manejo del SQF sigue dependiendo de:'®
+ Restriccion de las grasas dietarias y de los carbohidratos simples

[0 Ejercicio 30 minutos, 5 veces a la

semana. Consulte siempre a su
médico antes de comenzar cualquier
programa de ejercicios

Dieta

Consultar a un dietista licenciado para
obtener asesoramiento sobre nutricion

Aprenda a leer las etiquetas de los
alimentos para controlar su ingesta de
grasas y calorias

Lleve un diario de alimentos para controlar
sus habitos alimenticios

Planifique y disfrute de sus comidas en
casay en restaurantes con las opciones
de comida recomendadas por su dietista
licenciado

Mente

Meditar
Lleve un diario de estado de animo

Practique ejercicios de respiracion
profunda para fomentar una sensacidn

- Apoyo multidimensional para ayudar a los pacientes a minimizar la carga de SQF O] Pruebe una clase de fitness con un g ¥ e calma

amigo o familiar Unase a un grupo de apoyo

O Coptrole y manteng_a_los nlyeles de para compartir su experiencia y
azucar en sangre si tiene diabetes ) o i sentimientos

O Elimine el tabaquismo y el alcohol

Mas informacion en knowyourtgs.com/managing-fcs/medications/

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com




Dieta y nutricion

El manejo eficaz de su dieta ha sido la piedra angular para vivir
con sindrome de quilomicronemia familiar (SQF)

La buena noticia es que todavia puede disfrutar de comidas
sabrosas cuidadosamente planeadas. Un dietista licenciado puede
proporcionarle asesoramiento personalizado para seleccionar
alimentos que se adapten a su estilo de vida. Los familiares y
amigos pueden participar en las sesiones de asesoramiento.

Esto les ayudara a proporcionar el apoyo que puedan necesitar.

¢Qué comentara un dietista licenciado?
Cuando se relina con un dietista licenciado por primera vez, él o ella

querran entenderle a USTED, su estilo de vida y sus preocupaciones.

Esta informacion les ayudara a crear su plan nutricional especifico.

Su asesoramiento abordara su educacion y motivacion en torno a lo

siguiente:

[JEliminacion del alcohol y tabaquismo

[ Transicion a un plan de dieta con bajo contenido en grasas

[ Satisfacer los requisitos nutricionales para los acidos grasos
esenciales

O Reducir los carbohidratos simples y limitar los carbohidratos
totales

[0 Control del peso y actividad fisica

[ Seleccion de alimentos y preparacion de comidas para adaptarse
a su estilo de vida y a su gusto

Qué traer

Para aprovechar al maximo su cita, lleve consigo:

[ Su lectura mas reciente de triglicéridos (TG) en ayunas, lo que
significa que no debe comer ni beber nada (excepto agua) durante
12 horas antes de su cita médica y que no debe beber alcohol
durante 48 horas

O Un registro de todos los alimentos y bebidas consumidos durante
tres dias no consecutivos (dos dias de semana y un dia de fin de
semana)

O Informacién sobre SQF

Importante: Diferentes personas pueden tolerar diferentes
alimentos. Le llevara tiempo y paciencia apreciar
completamente lo que significa un diagndstico de SQF para
usted, su dieta, su estilo de vida y su familia. Trabaje con un
dietista licenciado para crear un plan seguro para introducir
o reintroducir lentamente diferentes tipos de alimentos en
su dieta.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Directrices nutricionales adecuadas para el SQF*

Grupos de alimentos
)i Proteina magra: Priorice las proteinas
- magras, en porciones de 3 0z
(aproximadamente del tamafio
de una baraja de cartas)

yz  Hidratos de carbono complejos:
/(‘:j Centrarse en granos integrales

Verduras, frutos secos, semillas
y frutas: Coma verduras mas coloridas

. Grasa: 10-25 gramos al dia

Hidratos de carbono simples:
Restrinja los carbohidratos simples,
los almidones refinados y los azlcares
afadidos

* Basado en las referencias 13,14

!&3 Pruebe esto...

+ Pescados blancos no grasos, como bacalao, raya,

lenguado, atun enlatado o eglefino

LLa mayoria de los mariscos, incluidos los camarones

y las vieiras

Pechuga de la mayoria de las aves, sin piel y sin ningun
resto de grasa

+ Cocine las proteinas al vapor o con aceite de triglicéridos

de cadena media ([Medium Chain Triglyceride, MCT],

un alimento médico)

Claras de huevo

Productos lacteos sin grasa, como leche, yogur y queso

Granos integrales, como trigo integral y arroz integral

+ Quinoa
+ Pastay pan integrales

Verduras de hoja verde, como la espinaca y la col rizada

+ Llene la mitad de su plato con verduras verdes, rojas y

amarillas

- Verduras coloridas: Pimientos rojos, zucchini y calabaza

Elija frutas sin azlcar afiadido

Anadir/cocinar con aceite de triglicéridos de cadena
media (MCT)

+ Cumplir los requisitos de acidos grasos esenciales

Elija con moderacion: fresas, arandanos y naranjas

A .. en lugar de esto

+ Pescado con alto contenido en grasas y

mercurio

Yema de huevo

Carnes grasas (carne de res, cordero, cerdo)
Carnes procesadas (perros calientes,
salchichas, mortadela de bolonia)

+ Otras grasas saturadas e insaturadas

Pasta al huevo y platos de pasta preparados
con harina refinada, grasa y carne

+ La mayoria de los cereales

Evitar: Edamame, frutos secos de soja,
semillas, palta, aceitunas, coco, manfy frutos
secos de arbol

Todos los aceites y grasas, incluidos el
aceite de oliva, el aceite de girasol, el de
canola, el aceite de soja, la manteca, la grasa
animal (manteca de cerdo), la margarina y
las mantecas de semillas y frutos secos

- Evite las grasas saturadas e insaturadas

Jugos de frutas, frutas, golosinas y bebidas
gaseosas
AzUcar, jarabe, miel

25



26

Es desgarrador cuando amas a alguien y tienes que verlo atravesar los vomitos y la fatiga de vivir con SQF. A veces podia sentir
la desesperanza de mi esposo, pero aun asi fue un verdadero luchador pese a todo. Antes me enfadé por la enfermedad y las
situaciones en las que nos pusieron.

Nos ha resultado muy util unirse a un grupo de apoyo. Escuchar a otros pacientes y cuidadores hablar de sus experiencias, y
compartir nuestros sentimientos y miedos, ayudé a dar una sensacion de esperanza de que hay un futuro y una vida por delante.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com
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Cuidadora de personas con SQF
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No esta solo

Cree su equipo

El sindrome de quilomicronemia familiar (SQF) es poco frecuente y
no lo comprenden bien la mayoria de los proveedores de atencion
médica. Si se le diagnostica SQF, es posible que le resulte Util
establecer y mantener una comunicacion abierta con un equipo de
especialistas médicos. Un excelente punto de partida es con un

especialista en lipidos. Los especialistas en lipidos son expertos en
el diagndstico y tratamiento de personas con trastornos lipidicos
como el SQF. Sin embargo, lo mas importante es que debe defender
su propia atencion de la salud, especialmente al transitar la vida

con SQF.

e Je.________________

Médico de atencion primaria

Especialista en lipidos/endocrinélogo/cardiélogo

Gastroenterélogo/médico especialista en pancreas

Dietista registrado/a

A menudo es su primer punto de contacto cuando esta enfermo.
Le derivaran a especialistas para abordar sintomas especificos.

LLos expertos en lipidos pueden proporcionar métodos alternativos para tratar los TG
elevados después de que hayan fracasado otros tratamientos mas convencionales.

Los médicos gastroenterdlogos se especializan en enfermedades que afectan al
estémago, los intestinos y el pancreas.
Se llaman cuando los pacientes tienen problemas complicados, como pancreatitis.

Este especialista explicara los requisitos dietarios del SQF y elaborara planes
nutricionales personalizados para minimizar los sintomas.

Otros tipos de especialistas que puede consultar incluyen: oftalmdélogos (ojos), hepatélogos
(higado), genetistas (genes) y cardidlogos (corazén) El personal de enfermeria, los enfermeros
practicantes y los asistentes médicos también desempefnan un papel importante en su

atencion.

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Es posible que el SQF no afecte a
muchas personas, pero la alteracion y la
devastacion de las personas afectadas,
junto con sus familias, es intensa y altera
la vida. A pesar del hecho de que se trata
de un trastorno genético, los sintomas pueden surgir ya en los pocos
dias posteriores al nacimiento o no hasta la edad adulta. Me ha
angustiado ofr historias de pacientes con dificultades para entender
su trastorno y frustracion por encontrar proveedores de atencién
meédica que conozcan el SQF. Lamentablemente, a menudo se hace
sentir a los pacientes que es su culpa, que simplemente no estan
siguiendo las indicaciones del médico.

Podria relacionarme con estas emociones principalmente
recordando como en el pasado los pacientes con el trastorno
genético de hipercolesterolemia familiar (HF) enfrentaron problemas
similares. En mi propia familia, habia poca comprension de cémo

se producia la enfermedad cardiaca prematura en un padre sano

y activo de cinco (que tenia antecedentes de enfermedad cardiaca
prematura en ambos padres). La buena noticia es que ahora hay
una mejor comprension del diagnostico y el tratamiento de la HF.
Los objetivos y los suefios son ver que se entiende el SQF y que los
pacientes tendran la misma oportunidad para una identificacién,
tratamiento y vida productiva adecuados.

Una nota de Joyce Ross

2016 presidente de la Asociacion Nacional de Lipidos, MSN, ANF, CS, CRNR, CLS, FNLA

Los proveedores deben estar informados sobre donde encontrar
especialistas en lipidos que sean expertos en este campo y a quien
pueden derivar pacientes. Los pacientes y sus familias necesitan
apoyo educativo sobre el SQF para participar plenamente en el
tratamiento, lo que incluye apoyo emocional e informacion sobre los
requisitos dietarios.

Muchos pacientes con SQF viven aislados, experimentan

dificultades laborales y tienen problemas para socializar debido al

SQF y sus consecuencias.

En concreto, necesitan:

+ Comprender que el SQF es una incapacidad para eliminar los TG
de la sangre

+ Comprender la asociacion con otras enfermedades

- Tener contacto con otras personas que entiendan su mundo
y sus problemas

£ £ Hemos avanzado mucho,

pero se necesita mucho

mas. Para |los pacientes y las
familias, el mensaje es claro:

Le escuchamos, todos le
escuchamos, junase a la luchalyy
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Informacion y apoyo

Tanto si usted es paciente como cuidador, existe una comunidad mundial de personas cuyas vidas se ven afectadas por el sindrome de
quilomicronemia familiar (SQF). Necesitan su opinion y apoyo.

Informacién sobre SQF Apoyo nutricional Apoyo al paciente/cuidador

Know Your TGs Foundation of the National Lipid Association Action FCS

www.KnowYourTGs.com www.learnyourlipids.com www.actionfcs.org

National Pancreas Foundation Academy of Nutrition and Dietetics Canadian Organization for Rare Disorders (CORD)
www.pancreasfoundation.org/patient-information www.eatright.org www.raredisorders.ca

The Endocrine Society The FCS Foundation
https://www.endocrine.org/patient-engagement/endocrine- www.livingwithfcs.org

library/familial-chylomicronemia-syndrome

Living with FCS Facebook
Genetics Home Reference-familial LPLD www.facebook.com/fightFCS

https:/ghr.nlm.nih.gov/condition/familial-lipoprotein-lipase-deficiency RareConnect LPLD Community

HEART UK www.RareConnect.org/community/lipoprotein-lipase-deficiency

heartuk.org.uk/health-and-high-cholesterol/triglycerides/Ipld
¢ ¢ o P Global Genes

globalgenes.org

1 Las personas con SQF forman parte de la comunidad de enfermedades raras; tenemos diferencias,
pero también mucho en comun. Una de las cosas mas importantes que los pacientes y los cuidadores
pueden hacer es conectarse entre si a partir de experiencias compartidas; ahi es cuando ocurre la magia
en las enfermedades raras. Cuando las personas se retinen en torno a una mision comun, se crean
las condiciones para que los individuos aprendan, se inspiren, construyan comunidad, aumenten la
concientizacion y generen avances reales. jNada es mas importante! ,,

_ , Global Genes’
Nicole Boice, fundadora y CEQO Alles in are Disease

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com



http://www.raredisorders.ca
http://www.livingwithfcs.org
http://www.facebook.com/fightFCS
http://www.RareConnect.org/community/lipoprotein-lipase-deficiency 
http://globalgenes.org
http://www.FCSFocus.com
http://www.pancreasfoundation.org/patient-information 
http://heartuk.org.uk/health-and-high-cholesterol/triglycerides/lpld
http://www.LearnYourLipids.com
http://www.eatright.org
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Lleve un registro de su progreso:
registro diario de sintomas

Responsabilicese de su salud haciendo un seguimiento de sus sintomas para poder comentarlos con su equipo de atencién médica.

Registro diario de sintomas
Utilice la lista de verificacion a continuacion para marcar sus sintomas y la frecuencia con la que los presenta (es decir, a diario, semanalmente,
mensualmente o indique determinadas horas del dia). Consulte este recurso cuando hable con su médico sobre los sintomas que esta

experimentando y con qué frecuencia se producen.

¢Con qué frecuencia experimenta este sintoma?

o . o Semanal- Mensual-
£Qué sintomas ha experimentado?

[] Neuroldgico: Dolores de cabeza,
olvidos y/o pérdida de memoria

[] Fatiga

[] Manchas o nédulos irregulares
amarillos en la piel (xantomas
eruptivos)

[] Entumecimiento en pies o piernas

[] Dolor abdominal o en la parte baja de
la espalda

[] Pancreatitis aguda diagnosticada
[ ] N&useas o vomitos

[ ] Diarrea

[] otro

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com

Registro del perfil lipidico

Un perfil lipidico es un andlisis de sangre que mide los niveles de grasa y colesterol en la sangre. Los proveedores de atencion médica utilizan esta
medicion para determinar el tratamiento y hacer recomendaciones sobre la dieta y el estilo de vida.

Registro del perfil lipidico

Utilice esta herramienta para hacer un seguimiento y mantenerse informado de los resultados de los analisis de sangre del perfil lipidico. El
seguimiento de sus perfiles lipidicos le ayudara a entender cuales son sus niveles “normales” y le ayudara a tener una conversacién mas productiva

con su especialista en lipidos.

Colesterol Proporcion
Fecha total HDL LDL TG Col/HDL

Referencia <200 mg/dl >40 mg/dl <130 mg/d! <150 mg/dl <35al
Valores® (< 5.2 mmol/l) (>7 mmol/l) (< 3.3 mmol/l) (< 1.7 mmol/l)
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Mensaje de los copresidentes de la
FCS Foundation

Vivir con sindrome de quilomicronemia familiar (SQF) es, sin
duda, un gran desafio. Sabemos esto porque nos ha afectado
personalmente. El SQF es una afeccion genética frustrante que
causa problemas de salud... incluso cuando hacemos todo o
posible. Algunos pacientes y sus familias experimentan dolor,
malestar, culpa y ansiedad todos los dias debido a vivir con SQF.

Iniciamos la FCS Foundation (www.livingwithfcs.org) para ayudar
a los pacientes y a sus familias a encontrar una comunidad

de personas como ellos. Vivir con una enfermedad rara puede
resultar extremadamente aislante. Promovemos un mensaje de
educacion y apoyo. Los pacientes y sus familias se beneficiaran
de compartir su experiencia con otras personas que comprenden
y se preocupan.

Lindsey Sutton y Melissa Goetz
— copresidentes de la FCS Foundation

Para obtener mas herramientas e informacion, visite KnowYourTGs.com
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KnowYourTGs.com proporciona a las personas que viven con hipertrigliceridemia grave
(severe hypertriglyceridemia, SHTG) herramientas, recursos nutricionales y educacion sobre la
sHTG. KnowYourTGs.com también incluye informacion sobre las causas genéticas del sHTG,

como el sindrome de quilomicronemia familiar (SQF).

Para obtener mas recursos e informacion, visite www.KnowYourTGs.com.
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