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Resumen

Introduccioén: La fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica de origen gené-
tico debido a la mutacion en el gen que codifica la «proteina reguladora de la conduc-
tancia transmembrana de la fibrosis quistica». La alteracion de este gen conlleva un
defecto en el transporte de electrolitos a través de las membranas celulares que se
traduce en una alteracion en diversos sistemas del cuerpo. Método: Se escoge un
nifo que padece esta enfermedad para seguir su evoluciéon y poder realizar un plan de
intervencion de enfermeria para poder mejorar su calidad de vida. Se lleva a cabo el
seguimiento del paciente en sus visitas a la pediatra, puesto que el paciente escogido
es un nifio de 7 meses. En las visitas al centro de salud, el paciente es visitado por la
enfermera de pediatria y por la pediatra siguiendo el programa del nifio sano. Resul-
tados: Lo importante son las revisiones del nifio y proceder ante cualquier problema.
Se trata de una enfermedad en la que no se puede realizar una prevencion primaria,
por lo que los cuidados de enfermeria se llevan a cabo para evitar que aparezcan
complicaciones. Conclusion: Es fundamental una buena coordinacién entre el equipo
de atencién primaria y la familia, con el fin de ofrecer unos cuidados de calidad.

Palabras clave: fibrosis quistica, plan de intervencion, programa del nifio sano, cuida-
dos de enfermeria, atencién primaria y calidad de vida.

Abstract

Introduction: Cystic fibrosis is a multisystemic disease of genetic origin due to a
mutation in the gene that codifies the “regulatory protein of the conductance trans-
membrane of cystic fibrosis”. Alteration of this gene leads to a fault in transporting
electrolytes across the cellular membranes, which produces an alteration in diverse
body systems. Method: A male child with cystic fibrosis was selected to follow his
evolution and to plan the nursing intervention to improve his quality of life. The pa-
tient’s follow-up was carried out during visits to the paediatrician since the selected
patient was a 7-month-old child. During visits to the health centre, the patient was
visited by the paediatric nurse and by the paediatrician, following the programme of
a healthy child. Results: The child’s check-ups and proceeding to deal with any prob-
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lem are the main points. As primary prevention with this disease is not possible, nurs-
ing care is carried out prevent complications from appearing. Conclusion: Good co-
ordination is fundamental between the primary healthcare team and the family in
order to offer quality care.

Keywords: Cystic fibrosis, intervention plan, programme of healthy children, nursing
care, primary healthcare and quality of life.

Introduccién

La fibrosis quistica una enfermedad multisistémica, de origen genético debido a la mu-
tacion en el gen que codifica la «proteina reguladora de la conductancia transmembrana de la
FQ» (Barrio, Garcia y Gartner, 2009). La alteracion de este gen conlleva un defecto en el trans-
porte de electrolitos a través de las membranas celulares. Esto se traduce en una alteracién
en diversos sistemas del cuerpo, como los pulmones, el pancreas, el sistema urogenital, el
esqueleto y la piel; casa la enfermedad pulmonar obstructiva cronica, infecciones pulmonares,
la produccién deficiente de enzimas pancreaticos, la osteoporosis y la elevada concentracion
de electrolitos en el sudor (Bradley y cols., 2015; Nicholson, 2013).

La fibrosis quistica esta producida por mutaciones en el gen que codifica el regulador de
la conductancia transmenbrana de la fibrosis quistica (CFTR). EI CFTR actua como canal de
cloro y se encuentra en todos los tejidos exocrinos; el defecto en el transporte del ion cloro
causa que estos pacientes tengan un sudor salado y conduce a una deshidratacién de las
secreciones del tracto respiratorio, pancreaticas, hepaticas, intestinales y genitourinarias, au-
mentando su viscosidad. Ademas, la alteracién del CFTR da lugar a un aumento de la reabsor-
cion de sodio y cloro que esta acompafado de una reabsorcion pasiva de agua y produce
deshidratacion de la superficie del epitelio ciliado respiratorio, lo que impide el correcto desli-
zamiento del moco a través del arbol traqueobraquial, lo que conlleva al estancamiento del
moco que servira como cultivo para diversos microorganismos (Bradley y cols., 2015; Hoen y
cols., 2015).

Otro factor patogénico es la respuesta inflamatoria exagerada, causada por la infecciéon
y por la alteracion presente en el epitelio bronquial y que se manifiesta por un intenso infiltra-
do de neutrdfilos, los cuales danaran mas el tejido bronquial a causa de la secrecién de pro-
teasas. Ademas, el camulo de ADN, liberado por la lisis de neutréfilos, incrementa la densidad
y la viscosidad de las secreciones. Las alteraciones de las secreciones respiratorias determi-
nan una predisposicién para la colonizacion-infeccion broncopulmonar crénica. En esta infec-
cién broncopulmonar pueden estar implicados diferentes microorganismos, entre ellos: Pseu-
domonas aeruginosa, Staphylococcus aureus, Haemophilius influenzae, Streptococcus
pneumoniae, etc. Los pacientes que son colonizados por Pseudomonas aeruginosa tienen un
mayor riesgo de mortalidad durante los primeros 5 afos de vida (Barrio Gomez de Aglero y
cols., 2009).

El primer microorganismo reconocido como causante de la infeccién pulmonar crénica
en estos pacientes es el Staphylococcus aureus. Este microorganismo escapa de manera mas
eficiente de los fagosomas de las células del epitelio bronquial deficientes en la CFTR. Ademas,
se desarrollan de manera adecuada en los medios con alta osmolaridad, situacién que se
produce en las vias respiratorias del paciente con FQ.
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El microorganismo Haemophilius influenzae puede colonizar hasta el 30 % de los pa-
cientes con FQ, con mayor incidencia en los nifios de menor edad. La vacuna conjugada con-
tra H. influenzae tipo b no tendria utilidad en la prevencion de la colonizacion. Streptococcus
pneumoniae se comportaria como S. aureus, capaz de adherirse a la superficie mucosa, lo
que favorece las infecciones broncopulmonares. Ademas, es capaz de elaborar productos
extracelulares que estimulan la secrecion mucosa y contribuyen a una peor evolucion de las
exacerbaciones. Por otra parte, forma biopeliculas, lo que facilita su permanencia en el arbol
bronquial.

Ademas de todas las complicaciones que puede ocasionar la infecciéon broncopulmonar,
también puede haber complicaciones en otros érganos del cuerpo, ya que la fibrosis quistica afec-
ta a todo el cuerpo. Uno de los érganos afectados es el pancreas, en el que la producciéon de en-
zimas se ve afectada lo que conlleva una mala produccién de enzimas (Gammon y cols., 2014).

Método

Se escoge un nifio que padece esta enfermedad para seguir su evolucioén y poder realizar
un plan de intervencion de enfermeria para poder mejorar su calidad de vida. El nifio escogido
es un nifo de siete meses cuya vida va a estar marcada por su problema crénico de salud.
Este nifo ha sido escogido ya que padece una enfermedad poco comun y que se detecta en
los primeros dias de vida gracias a las nuevas tecnologias.

La enfermedad que padece este nifio se detecta gracias al cribado de metabolopatias
congénitas, prueba del talén, que se realiza a las 48 horas del nacimiento de bebé. Con esta
prueba se pueden detectar cuatro enfermedades: el hipotiroidismo congénito, la fenilfetonduria,
la fibrosis quistica y la anemia de células falciformes. La enfermedad que padece este nifo es
la fibrosis quistica.

Antes de realizar cualquier intervencion, se tienen que llevar a cabo unos procesos. El
primero seria una valoracion del paciente y de todo lo que le rodea, teniendo en cuenta a su
familia, el trabajo de sus padres, la vivienda, etc. Ademas, se buscan los recursos con los que
cuenta la familia y los factores de riesgo que pueden generar problemas de salud.

Después de esta valoracion se tiene que llevar a cabo un diagnéstico, que es la conclu-
sion de la valoracion. Se identifican los recursos esenciales para llevar a cabo los cuidados del
paciente.

DIAGNOSTICOS NANDA:

00084. CONDUCTAS GENERADORAS DE SALUD (ESPECIFICAR): Busqueda activa de
formas de modificar los habitos sanitarios personales o en el entorno para alcanzar un nivel
mas alto de salud. Al acabar el diagndstico, continuariamos con la planificacién de las acti-
vidades para, en este caso, minimizar los problemas de salud, teniendo en cuenta las prio-
ridades de los problemas que se vayan desarrollan para mantener la salud del paciente.

INTERVENCIONES NIC:

8274. FOMENTO DESARROLLO: NINO: Facilitar o ensefiar a los pacientes/cuidadores a
conseguir un crecimiento global y especifico linguistico, cognitivo, social, emocional y mo-
tor, total de nifios en edad preescolar y escolar.

6530. MANEJO DE INMUNIZACION/VACUNACION: Control del estado de inmunizacion,
facilitando el acceso a las inmunizaciones y suministro de vacunas para evitar enfermeda-
des contagiosas.

5626. ENSENANZA: NUTRICION INFANTIL: Ensefianza de las practicas de nutricién y
alimentacién durante el primer afio de vida.
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Por ultimo, se llevarian a cabo las intervenciones y se evaluarian, es decir, se pondrian
en marcha los cuidados que se han decidido en la etapa anterior y, después de comparar las
respuestas del paciente, se veria si ha logrado los objetivos y si ha mejorado su estado de
salud.

En este paciente, como es un lactante, se tiene que tener en cuenta la situacion de los
padres, es decir, sus recursos economicos, si tienen trabajo, si estan separados, si hay algun
familiar que pueda hacerse cargo del nino en caso de que los padres no puedan y que ese
familiar tenga las capacidades para realizar las actividades para mejorar la salud del nifio, si
poseen un vehiculo para desplazarse en caso de que fuese necesario, el tipo de vivienda en el
que residen, las capacidades de los padres para entender la enfermedad a la que se expone
su hijo, etc.

Resultados

Ante esta enfermedad no se puede hacer gran cosa para prevenir, solo esperar a que
aparezcan las complicaciones para poder hacerles frente.

Plan de intervencion

El paciente, al ser un lactante de 7 meses, tiene que ir a la visita con la enfermera de
pediatria. En la visita se lleva a cabo un control de la somatometria, como se ha explicado
anteriormente.

Se toma el perimetro cefalico, con una cinta métrica especial, que se sitla por las partes
mas anchas de la cabeza del nifio y por encima de las orejas. Ademas, se le pesa, en una bas-
cula, dejando al nifio solamente con el bodi; y, por ultimo, se toma la talla con un medidor en el
que se tumba al nifio encima y se estira para que esté correctamente estirado.

Ademas, como el lactante tiene mas de seis meses, se le administra la vacuna de la gripe
por ser nifo de riesgo. La vacuna no se puede poner antes de los seis y, como a los seis se le
han puesto las vacunas del calendario vacunal, es recomendable dejar un mes de diferencia
entre las vacunas; de ese modo, se aprovecha la visita de los siete meses a la enfermera de
pediatria para administrar la vacuna. Ademas, se tiene que tener en cuenta que, como tiene
menos de 36 meses, solo se administra media dosis.

Al ser el primer afo que se le administra la vacuna de la gripe, tiene que volver al mes
a la enfermera de pediatria para administrar la segunda dosis que, como anteriormente se ha
dicho, solo sera media dosis. Asi mismo, en la visita de los siete meses, se le pregunta a la
madre por la alimentacién del nifo, es decir, qué es lo que ya come, ya que tiene que estar de-
jando de tomar solo biberén desde los cinco meses. A los siete meses, el nifio tiene que estar
comiendo una papilla de cereales con gluten, una papilla de frutas completa y papilla de pollo
y verduras. Ademas, tiene que haber dejado la leche de inicio (I) y haber pasado a la leche de
continuacion (I1).

En la visita de los siete meses, después de haber preguntado por la alimentacion que
esta tomando el nifio, se pasa a la alimentacion que tiene que introducir, que son las papillas
de otras carnes como ternera, cordero y cerdo. Se le explica que tiene que ser del mismo modo
que las frutas: ir dando las diferentes carnes por separado y con varios dias de intervalo, para
poder observar si es alérgico a algun alimento.
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Discusion y conclusiones

La fibrosis quistica es la enfermedad autosémica recesiva grave mas frecuente de la
poblacion. El aumento de la supervivencia de los pacientes con fibrosis quistica se debe a la
disponibilidad de los tratamientos de la enfermedad pulmonar, en especial de las infecciones
respiratorias.

La FQ puede afectar a los aparatos respiratorio, digestivo y reproductor, como se ha ex-
plicado anteriormente. La supervivencia de los pacientes con FQ ha aumentando mucho en las
ultimas décadas, cuando hace cuarenta afios era una enfermedad letal en la infancia. Diversos
autores (Barrio y cols., 2009; Nicholson, 2013) indican que actualmente la expectativa de vida
media de los pacientes con esta enfermedad se encuentra en torno a los 33 afos.

En los nifios, sobre todo con este tipo de enfermedad, es muy importante el control del
peso y de la talla, ya que bajo peso puede desembocar en complicaciones sobre la enferme-
dad que padece el nifio. Ademas, se puede ir recomendando a la madre del nifio, a lo largo
de todas las visitas, como anteriormente se ha dicho, que acuda a un fisioterapeuta especial
para nifos, para realizar ejercicios fisioterapéuticos pulmonares, para permeabilizar la via
aerea, lograr una buena ventilacion y controlar la obstruccién pulmonar. De este modo se
pueden prevenir complicaciones que pueden aparecer a lo largo de los afios.

Asi mismo, se pone a disposicién de la familia una consulta con un psicélogo, por si en
algun momento necesitan acudir a uno para resolver cualquier problema que puedan tener o
que pueda surgir. También se puede acudir al psicélogo para mejorar el clima familiar y adop-
tar una postura de sobreproteccion hacia el nifio, ya que un buen clima familiar ayuda a un
mejor desarrollo del nifio.

Es muy importante una buena coordinacién entre el equipo interdisciplinar para poder
garantizar una buena calidad de vida para el nifio y para su familia. En la Revista Interameri-
cana de Psicologia se estudi6 la relacion entre la adherencia al tratamiento, el clima familiar y
los estilos educativos. El objetivo de este estudio era investigar si existia relacion entre el clima
familiar, los estilos educativos y la adherencia al tratamiento en pacientes con FQ, ademas de
investigar si los diferentes grados de afectacion de la FQ influyen en el clima familiar. Se obtu-
vo la participacién de 76 pacientes con FQ y sus padres. Las variables evaluadas fueron: el
grado de afectacion de la FQ, los estilos educativos, el clima familiar y la adherencia al trata-
miento. La adherencia al tratamiento fue evaluada a partir de la percepcién subjetiva de los
pacientes y sus padres.

Los resultados indican que no existe relacion entre el clima familiar y la adherencia al tra-
tamiento. Sin embargo, la adopcién por parte de los padres de estilos educativos de sobrepro-
teccion esta relacionada con menores niveles de adherencia. Ademas, los resultados indican
que no hay relacion entre el grado de afectacion y las variables familiares (Adde, Alvarez, Bar-
bisan y Guimaraes, 2013). Aunque no exista relacion entre el clima familiar y la adherencia al
tratamiento, es necesario instruir a los padres para que adopten estilos educativos no sobrepro-
tectores, para que ayuden a los pacientes y asi conseguir que mantengan el tratamiento.

La FQ es una enfermedad de interés cientifico ya que, como se puede observar en los
datos, es una enfermedad de gran incidencia; por tanto, si se investiga constantemente se
puede conseguir un tratamiento mas eficaz y aumentar mas la expectativa de vida de los pacien-
tes, ademas de aumentar su calidad de vida (Bradley y cols., 2015; Gammon y cols., 2014)
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