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Resumen
Introduccion: La fibrosis quistica es una enfermedad crénica multisistémica,
frecuentemente relacionada con infecciones respiratorias, insuficiencia pancreéatica y
niveles elevados de cloruro. Su prevalencia varia entre 1 de cada 1.800 recién nacidos
vivos. Objetivo conocer la enfermedad y como esta evolucionando, con la finalidad de
establecer la situacién de los pacientes con fibrosis quistica, ademas la relacién con el
cuidado. Metodologia: corresponde a una revision bibliogréfica narrativa, se recopilo
informacion de bases de datos, como Scopus, Web of Science, PubMed, Dialnet,
ResearchGate, Scielo y de los sitios web oficiales de las Organizaciones de Salud. Se
utilizaron 50 documentos y 20 fueron empleados en la introduccién y 30 para los
resultados y discusion Resultados: La FQ es una enfermedad cronica multisistémica, esto
se debe a una mutacion de los genes que regulan la CFTR, esta enfermedad tiene una
prevalencia en diferentes paises, con mayor porcentaje en el sexo masculino e individuos
de ascendencia blanca. Uno de los principales factores es la mutacion de un gen en el
cromosoma 7, las exacerbaciones respiratorias y el parto prematuro afectan la maduracion
pulmonar. Los Organos afectados por esta patologia son los pulmones, los vasos
sanguineos y se puede dar la obstruccion intestinal. El abordaje terapéutico se basa en el
uso de antibidticos, antiinflamatorios y broncodilatadores, el personal de enfermeria tiene
un papel fundamental ya que ayuda a mejorar la calidad de vida del paciente. Conclusion:
La enfermera juega un papel importante porque su funcién es promover y ensefiar la

terapia intravenosa como un tratamiento efectivo.

Palabras clave: Fibrosis quistica, prevalencia, lactantes, Intervenciones de enfermeria,

tratamiento, complicaciones, factores asociados.



Abstract

Introduction: Cystic fibrosis (CF) is a chronic multisystemic disease commonly
associated with respiratory infections, pancreatic insufficiency, and elevated chloride
levels. Its prevalence varies, affecting approximately 1 in 1,800 live newborns.
Objective: This study aims to understand the disease and its progression, assess the
situation of patients with cystic fibrosis, and explore the relationship with their care.
Methodology: A narrative bibliographic review was conducted, gathering information
from databases such as Scopus, Web of Science, PubMed, Dialnet, ResearchGate,
SciELO, and official Health Organizations' websites. Fifty papers were reviewed, with
twenty used for the introduction and thirty for the results and discussion. Results: CF is
a chronic multisystemic disease caused by mutations in the CFTR (Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator) genes. Its prevalence varies among different
countries, with a higher occurrence in males and individuals of white descent. The
mutation in the gene located on chromosome 7 is one of the main factors contributing to
CF. Respiratory exacerbations and premature birth can affect pulmonary maturation. The
disease affects organs such as the lungs and blood vessels and may lead to intestinal
obstruction. Therapeutic approaches involve the use of antibiotics, anti-inflammatory
drugs, and bronchodilators. The nursing staff is crucial in improving the patient's quality
of life through various interventions. Conclusion: Nurses are essential in managing cystic
fibrosis patients, promoting and educating them about effective treatment, including
intravenous therapy.

Keywords: Cystic fibrosis, prevalence, infants, nursing interventions, treatment,

complications, associated factors.



Introduccion

La fibrosis quistica es una enfermedad cronica multisistémica, frecuentemente
relacionada con insuficiencia pancreética, infecciones respiratorias y niveles elevados de
cloruro en el sudor esto se debe a mutaciones en los genes que regulan la conductancia
transmembrana del CFTR (Regulador de la Conductancia Transmembrana de la Fibrosis
Quistica) (1)(2). Hasta el momento, se han identificado mas de 2000 variantes genéticas
asociadas a esta condicion, esta enfermedad se hereda de manera autosomica recesiva,
este trastorno monogenico se observa con mas frecuencia en la poblacion de test blanca
(3). Su prevalencia varia entre uno de cada 1.800 neonatos, dependiendo de su etnia y
region de origen. Se estima que alrededor de uno de cada 40-50 personas son portadores
heterocigotos de esta condicion (4)(5).

En Europa, se aprecio que uno de cada 1000 nifios menores de un afio se ven afectados,
mientras que, en Estados Unidos la prevalencia es de aproximadamente uno de cada 2000
RN. En paises como India y Japdn los casos son menos frecuentes, con una incidencia
aproximada de uno de cada 40 000 nacimientos en India y uno de cada 350 000
nacimientos en Japon, segin en la poblacion hispana de California, se observa una
prevalencia al nacer de uno de cada 9259 RN (4)(6).

En México, la FQ no estd considerada como una enfermedad de declaracion
obligatoria en el Sistema Unico Automatizado de Vigilancia Epidemioldgica
(SUAVE). Se estima que, la Fibrosis Quistica afecta aproximadamente uno de cada
8500 nacidos vivosen el pais, lo que equivale aproximadamente uno caso
por dia y 400 lactantes afectados por afio. De estos nifios, lamentablemente solo el
15% fueron diagnosticados en vida, mientras que, otros fallecieron antes de los cuatro
afios debido a la desnutricion y complicaciones respiratorias (7)(8). Por otro lado, en
Chile, se estima una prevalencia de aproximadamente uno de cada 8.000 a uno por cada
10.000 neonatos, cada afio se diagnostican aproximadamente 30 nuevos casos, mediante
la prueba del tamizaje ya que es la Unica manera de demostrar la enfermedad (9). En un
estudio realizado en Paraguay, un grupo de 11 nifios menores de cinco afios asistieron al
Hospital Materno Infantil, se obtuvo una prevalencia del 1 %, este andlisis se dio debido
a que esta enfermedad no es muy comun en los diferentes paises (10).

La fibrosis quistica se produce por una mutacion en el gen CFTR (regulador de
conductancia transmembrana de la fibrosis quistica), el cual se encuentra localizado en el

cromosoma 7. El producto de este gen es la proteina CFTR, esta desempefia un papel
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importante en el trasporte de cloruro y sodio en las células secretoras epiteliales presentes
en varios organos de la economia celular, dando como resultado secreciones que se
vuelven viscosas y provocan manifestaciones dependiendo del tejido afectado (11)(12).
Debido a la amplia gama de mutaciones genéticas asociadas a la FQ, se han descrito en
la literatura diversas manifestaciones multisistémicas causadas por alteraciones en el gen
CFTR, sin embargo, se ha observado que estas afectan principalmente los sistemas
gastrointestinal y respiratorio (13).

La Fibrosis Quistica es una afectacion multisistémica que tiene un porcentaje elevado
de muertes, se demostré que un diagnostico y un manejo temprano pueden mejorar el
prondstico de los pacientes. Las enfermedades pulmonares son las principales causantes
de morbilidad y mortalidad, las complicaciones mas comunes son las gastrointestinales
estas afectan significativamente la calidad de vida de los pacientes (14). Se describe una
estrecha relacion entre la funcion pulmonar, el estado nutricional y supervivencia de los
portadores, por lo tanto, se debe buscar, diagnosticar y seguir periodicamente a los
pacientes afectados, asegurando un control riguroso y un enfoque multidisciplinario a lo
largo de su vida, permitiendo optimizar su atencion médica y mejorar su diario vivir
(15)(16).

Pueden presentarse varias complicaciones asociadas a esta patologia, como
enfermedad pulmonar obstructiva crénica, insuficiencia pancreatica exocrina, afectacion
de los senos paranasales, desnutricion secundaria e infertilidad. A medida que avanza la
enfermedad, algunos pacientes desarrollan diabetes, pancreatitis recurrente, osteoporosis,
artropatia, disfuncion renal y cancer gastrointestinal (17). Debido a que el deterioro
pulmonar se va produciendo a medida que transcurre el tiempo, un diagnéstico precoz y
un enfoque integral en el manejo de la funcion respiratoria, digestiva y nutricional son
necesarios para mejorar el estado de salud de los pacientes (18).

El tratamiento terapéutico de la FQ aborda los maltiples érganos y sistemas afectados
por esta enfermedad, es importante que los pacientes sean tratados por un equipo
multidisciplinario. El enfoque del tratamiento se divide en dos secciones principales:
cuidados respiratorios y cuidados nutricionales; ya que, desempefian un papel clave para
reducir la morbimortalidad en estos pacientes (19). Por otra parte, como profesionales de
enfermeria es necesario contribuir con las acciones necesarias para prevenir las
complicaciones de la fibrosis quistica mediante una atencion adecuada, abordando todos
los aspectos que la profesion necesita manteniendo un enfoque humanista en todo el

proceso del cuidado del paciente con fibrosis quistica (20).
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Debido a la poca informacidn, se determind la necesidad de realizar el presente trabajo
de investigacion para aportar los datos fundamentales relacionados a la prevalencia de la
fibrosis quistica neonatal, a sus factores de riesgo, asi como al abordaje terapéutico y las
complicaciones mas frecuentes. Estos resultados tienen como objetivo dar a conocer la
enfermedad y como esta evolucionando, con la finalidad de establecer la situacion de los

pacientes con fibrosis quistica y la relacion con el cuidado.

Metodologia

La presente investigacion se obtuvo mediante una revision bibliografica. En este
estudio, se recopilé informacién de diversas bases de datos cientificas, como Scopus,
Scielo, PubMed, Dialnet, Web of Science, ResearchGate y de los sitios web oficiales de
la Organizacion Panamericana de la Salud, Organizacién Mundial de la Salud y el
Ministerio de Salud Publica. Se utilizaron descriptores de busqueda en el campo de las
ciencias de la salud establecidos por MESH y DeSC con los siguientes términos de
busqueda: "Fibrosis quistica y prevalencia y lactantes, Intervenciones de enfermeria y
fibrosis quistica y lactantes, Fibrosis quistica y prevalencia y lactantes", "Intervenciones
de enfermeria y fibrosis quistica y lactantes similares idiopaticos". "Fibrosis quistica y
lactantes, Fibrosis quistica y lactantes y factores de riesgo”, "Prevalencia y fibrosis
quistica y lactantes”, "Tratamiento y fibrosis quistica y lactantes” "Complicaciones y
fibrosis quistica y lactantes" y “Factores relacionados y fibrosis pulmonar y lactantes™,
que seran combinados con los operadores booleanos OR Y AND para generar las

estrategias de busqueda.

Criterios de inclusion y exclusion

Para los criterios de inclusion, se debian cumplir ciertos requisitos en donde los
articulos de bases de datos cientificas fueran de gran relevancia y se adecuaran al tema.
Ademas, son el resultado de aplicar una estrategia de busqueda de palabras clave, estas
se encuentran dentro de los ultimos cinco afios publicados entre 2017 y 2022, o mismos
que se encuentran disponibles en los siguientes idiomas: inglés, espafiol y portugués.
También hay articulos sobre estudios cualitativos, transversales, retrospectivos o
cuasiexperimentales, revisiones bibliogréficas, estudios de casos y ensayos controlados
aleatorios relevantes para el tema se excluyeron documentos tales como: tesis,
monografias, articulos de escaso valor cientifico, que no provengan de bases de datos

conocidas y que no estén dentro de los afios establecidos anteriormente; tambiéen se
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descartaron articulos que no brindaron respuestas a preguntas de investigacion
cientifica.
Procedimiento

Después de haber determinado el tema de estudio se formularon preguntas de
investigacion relacionadas con ¢ Cual es la prevalencia de la fibrosis quistica neonatal?,
¢Cuales son los factores asociados a la fibrosis quistica neonatal?, ¢Cuales son las
complicaciones en la fibrosis quistica neonatal?, ;Cudl es el abordaje terapéutico en la
fibrosis quistica neonatal?, ;Cudles son las intervenciones de enfermeria en la fibrosis
quistica neonatal?

Posteriormente, se incluyeron articulos en relacion con el tema y que sean de texto
completo, de facil acceso. Asi pues, después de haber obtenido informacién acorde al
tema y a las preguntas de investigacion planteadas, se interpretaron los resultados
conseguidos y se procedié a la formulacion de la discusion.

Resultado de busqueda

La busqueda se llevo a cabo mediante un andlisis exhaustivo mediante la combinacion
de descriptores, lo que resulto en la identificacion de un total de 1110 documentos.
Posteriormente, se aplicaron criterios de inclusion y exclusion, lo que permitio obtener
un total de 325 documentos relevantes. Luego, se llevo a cabo, un cribado adicional
basada en la lectura de titulos y resuimenes, eliminandose 200 documentos. De los 125
documentos restantes, se realizé una seleccion mas precisa en funcion de su relevancia
para la investigacion.

Una vez concluida la badsqueda de la informacion y el andlisis de los documentos
obtenidos, se utilizaron un total de 50 documentos. De estos, 20 fueron empleados en la
introduccion y 30 para los resultados y discusion. En cuanto a los afios de publicacion se
encontraron: 7 documentos publicados en el afio 2017 (27,27%), 6 en el afio 2018
(18,18%), 3 en el afio 2019 (0,90%), 5 en el afio 2020 (1,51%), 2 en el afio 2021 (0,60%),
6 en el afio 2022 (18,18%) y 2 en el afio 2023 (0,60%). El proceso de busqueda se
representa visualmente en la Figura 1.

Flujograma de la basqueda bibliografica

Gréfico 1

Flujograma de Articulos Utilizados en la Revision Bibliografica
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Resultados y discusion

Una vez concluida la busqueda de la informacion y el andlisis de los documentos
obtenidos, se utilizaron un total de 50 documentos. De estos, 20 fueron empleados en la
introduccion y 30 para los resultados y discusién. En cuanto a los afios de publicacion se
encontraron: siete documentos publicados en el afio 2017 (27,27%), 6 en el afio 2018
(18,18%), 3 en el afio 2019 (0,90%), 5 en el afio 2020 (1,51%), 2 en el afio 2021 (0,60%),
6 en el afo 2022 (18,18%) y 2 en el afio 2023 (0,60%).
Prevalencia de la fibrosis quistica neonatal

En un estudio realizado por Cordero et al. (21) en 2020 en Costa Rica, sefial6 que la
prevalencia de la Fibrosis Quistica en los nifios es de uno por cada 1800 a 2500, esto
puede variar dependiendo de su etnia y region de origen, esta enfermedad afecta
principalmente a la funcién pulmonar aumentando los casos de morbimortalidad, con
afectaciones multisistémicas causadas por el en CFTR. En otro estudio realizado por
Woodruffa et al. (5) en Estados Unidos en 2021, indic6 que la prevalencia fue de uno de
cada 3500 recién nacidos mediante cribado neonatal, estas pruebas fueron realizadas cada

seis meses y luego anualmente, teniendo como resultado final 300000 nifios afectado.
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En un estudio realizado por Campagnaro et al. (10) en 2018 en Paraguay con una
poblacion diana de 11 infantes con una edad inferior a cinco afios que acudieron al
Hospital Materno Infantil, se obtuvo una prevalencia del 1 %, asi mismo se determind las
variables de la poblacion de estudio segin el sexo, con porcentaje del 45%
correspondiente al sexo al femenino y el 55% al sexo masculino. Se encontré también
que la edad en el momento del diagndstico de la Fibrosis quistica fue un afio de edad con
el 9%, dos afios de edad el 55% y el 36% tenian tres afios.

En un estudio realizado por Sanchez et al. (22) en Cuba en 2019, mediante un método
descriptivo longitudinal retrospectivo en 27 pacientes con fibrosis quistica, de los cuales
un 60.4% en el primer afio de vida fueron diagnosticados, se observé que este porcentaje
disminuye con el aumento la edad, con solo el 4,2 % de los pacientes diagnosticados
después de 10 afios. En cuanto al género el 62,5 % de los nifios con fibrosis eran de sexo
masculino, y un 88,5 %, de ellos tenian tez blanca.

Mientras que, en otro estudio realizado por Tombo et al. (23) en Cuba — Cien Fuegos
se observo que, la prevalencia fue del 8.3% de una muestra de 12 nifios, la misma se
presentd con mayor frecuencia en la poblacion blanca del norte de Europa, Australia,
Norteamérica y menos frecuente en Africa; con la mejoria que se evidenci6 en los
métodos de diagnostico, estos grupos tienen una prevalencia superior a la estimada
previamente.

En un estudio realizado por Ascurra et al. (24) en 2018 indic6 sobre las variaciones de
la prevalencia en diferentes paises como en Australia, donde, se observd una prevalencia
de uno por cada 2.500 nifios, en cuanto a la distribucion por edades de los nifios con
Fibrosis quistica, se observo que el mayor porcentaje es de 37% que corresponde a la
franja etaria de tres afios; le siguen un 27% de cuatro afnos, otro 27% de dos afios y el 9%
corresponde a nifios de un afio, la media calculada es de dos afios ocho meses. En lo que
se refiere al momento del diagnostico de la Fibrosis quistica, se encontré que el 9% fueron
diagnosticados a un afio de edad, el 55% a los dos afios y el 36% tenian tres afios de edad.
También hace referencia a América Latina, paises como Brasil tienen una prevalencia de
un de cada 1.600 pacientes de origen europea y de un en 14.000 en recién nacidos de
africanos, mientras que en Argentina la prevalencia observada es de un en 6.573 nacidos
ViVvos.

Finalmente, en un estudio realizado por Balinotti et al. (25) en 2019 en Argentina -
Buenos Aires, con una prevalencia de uno por cada 7213 nifios, se evaluo a 48 pacientes

que fueron diagnosticados con FQ confirmada a una edad comprendida entre los dos a 29
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meses; seguidos desde 2008 hasta 2016, la edad promedio en que se diagndstica la
Fibrosis Quistica es de tres meses. En 41 pacientes (el 85 %), el diagndstico se realizé a
través del cribado neonatal. Ademas, se observd que los primeros sintomas en los
pacientes se manifestaron durante el primer afio de vida, especificamente 4 pacientes
presentaron sintomas antes de los tres meses y cuatro pacientes entre los de cuatro a 11
meses de edad. En algunos casos, los sintomas comenzaron después de los cinco afios. En
el primer afio de vida el (66,6 %) de los pacientes fueron diagnosticados (26). Ver tabla
1.

Tabla 1

Prevalencia de fibrosis quistica por paises
Autor Afio Pais Prevalencia de los RN
Cordero 2018 Costa Rica 1 por cada 1800
Woodruff 2021 Estados Unidos 1 por cada 3500
Campagnaro 2018 Paraguay 1 por cada 11
Tombo 2017 Cuba 1 de cada 12
Ascurra 2018 Australia 1 de cada 2500
Balinotti 2023 Argentina 1 por cada 7213

Fuente. Articulos de revision bibliografica (5,10,21-26) Elaborado por: Autores

Baséandose en los estudios encontrados, se puede establecer que esta enfermedad tiene
una prevalencia en diferentes paises, entre los que se destacan Australia, Japén, Espafia,
Estados Unidos, Cuba, Republica Dominicana, Paraguay y Brasil, siendo mas prevalente
en individuos de ascendencia blanca, las variables de la poblacion de estudio segln sexo,
mostraron que, el mayor porcentaje es en el sexo masculino a diferencia del femenino.
En cuanto a la distribucion por edades de los nifios con Fibrosis quistica, se demuestra
que el mayor porcentaje corresponde a la franja etaria de tres afios, la media calculada es
de dos afios ocho meses. Con relacién al momento del diagnéstico de la FQ se encontrd

que fueron diagnosticados a un afio de edad.

Factores asociados a la fibrosis quistica neonatal

En un estudio de Blanco et al. (27) en el 2020 en Espafia indico que la fibrosis quistica
puede ser causada por mutaciones en un gen en el cromosoma 7 que codifica una proteina
reguladora transmembrana responsable del equilibrio hidrico en las células epiteliales del
cuerpo. También en un estudio realizado por Arrundi et al. (28) en Espafia en 2021,
menciona que, otro factor puede estar relacionado al parto prematuro de forma
independiente con la elevacion del Test de Inversion Respiratoria (TIR), como sugiere en
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su estudio, se encontro niveles significativamente mas altos de TIR en recién nacidos con
muy bajo peso al nacer (<1500 g) y en aquellos nacidos de forma extremadamente
prematura.

En el estudio de Philip et al. (29) en Estados Unidos, indicé que existen factores que
estan asociados con la Mutacion causante de FQ especialmente en los individuos con dos
copias en alelos separados. De la misma manera en estudios realizados por Matos en
México y Balinotti en Argentina afirmaron en sus investigaciones, para que un nifio nazca
con Fibrosis se deben heredar dos copias del gen mutado, lo que ocurre cuando los padres
son portadores del gen defectuoso, con un 25% de probabilidad de que en cada embarazo
el nifio tenga la mutacion de la Fibrosis Quistica, asi también, se observo una gran
variabilidad en la cantidad de pruebas de tamizaje que se realizaron, esto va a depender
del lugar de la adscripcion laboral y nacimiento. Se determind una gran incertidumbre
para detectar la Fibrosis quistica y también otras enfermedades congénitas (7)(26).

En su estudio Lubovich et al. (30) en Argentina en 2019, indic6 que el principal factor
de riesgo son las exacerbaciones respiratorias, las mismas causan un gran impacto en la
calidad de vida de los nifios que presentan fibrosis quistica, también demostraron cdmo
estas reducian un 12 % de la vida de los pacientes, debido a que se da un deterioro en la
funcién pulmonar, aumentado la morbimortalidad. También encontraron que el bajo nivel

socioecondémico es un factor predeterminante en la fibrosis. Ver tabla 2

Tabla 2
Factores Asociados a la fibrosis quistica por paises
Autor Afio Pais Factores asociados
Mutacion en un gen en el cromosoma que codifica la
Phillip 2018 Estados Unidos  proteina reguladora.
Balinotti 2023 Argentina El nifio debe heredar dos copias de un gen mutado.
Lubovich 2019 Argentina Exacerbaciones respiratorias
Causada por mutacién de un gen en cromosoma que
Blanco 2022 Madrid codifica la proteina de las células epiteliales
Nifio nazca con FQ es necesario heredar 2 copias del
Matos 2022 México gen mutado

Parto prematuro, a través del test de inversion
Arrundi 2021 Espafia respiratoria.

Fuente. Articulos de revision bibliografica (7, 26-30) Elaborado por: Autores

Basandose en los estudios, encontramos que el principal factor asociado de la fibrosis
quistica es la mutacion genética, la misma que se hereda de generacidn en generacion,

teniendo un 25% de probabilidad de que cada embarazo resulte en un hijo con FQ, esto
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se produce si ambos padres portan el gen defectuoso del cromosoma 7, la cual tiene un
equilibrio hidrico de las celulas epiteliales en el organismo. Por otro lado, encontramos
que el parto prematuro, afecta a la funcion respiratoria, debido a que no se dio la
maduracion correcta de los pulmones. También puede deberse a que los bebes nacen con
un bajo peso debido a su nivel socioeconémico y multiples factores que afectan a una
correcta formacion de su aparato respiratorio.

Complicaciones en la fibrosis quistica neonatal

En el estudio de Eng et al. (31) en Reino Unido en 2021, reveld que la FQ es una
enfermedad genética que afecta a multiples érganos como el pancreas, los pulmones, el
higado, las glandulas sudoriparas, los intestinos, el sistema reproductivo vy
la malabsorcion de nutrientes. Otra complicacion que encontr6 fue un retraso
significativo en el desarrollo de la microbiota fecal durante el primer afio de vida en
lactantes con fibrosis quistica (32). En 2018, en Espafa, Aparicio et al. (33) se encontro
ileo meconial en el 10% de los recién nacidos afectados, que puede ser seguido por
sintomas de malabsorcion e insuficiencia pancreatica exocrina. Los pacientes con fibrosis
quistica con sintomas respiratorios tienen colonizacién de las vias respiratorias
con Haemophilus influenzae y Staphylococcus aureus, el 30 % de los pacientes tienen
disfuncion hepatica y el 98 % de los hombres son infértiles debido a la atrofia y
la insuficiencia vascular inducida por azoospermia.

En un estudio realizado por Cordero et al. (21) en Costa Rica en 2020, se estimo que la
falla pancreatica ocurre enel 85% de los nifios con fibrosis quisticay los factores
genéticos pueden influir en el grado y la progresién de la afectacion pancreatica. Se ha
demostrado una fuerte asociacion entre la presencia de la mutacion mas comun F508
y la insuficiencia pancreética, ya que esta complicacion afecta al 99% de los
casos homocigoticos.

Finalmente, en el estudio de Balinotti et al. (34) en Argentina en 2019, indicé que, en
cuanto a los nifios con fibrosis quistica, se ha observado que su funcion pulmonar tiende
a deteriorarse progresivamente durante los primeros tres afios de vida, lo cual se relaciona
con las infecciones respiratorias por Staphylococcus aureus. Ademas, en un estudio
realizado por Campagnaro et al. (10) en Paraguay en 2021, ha identificado que los
organos afectados con mayor porcentaje son los pulmones con un 55% de los pacientes,
seguido de la obstruccion intestinal con un 18%, la osteoporosis tiene un 9%, otra de las

afectaciones con igual porcentaje es el pancreas y por ultimo el conducto deferente (35).
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Tabla 3
Complicaciones de la fibrosis quistica por paises
Autor Afio Pais Complicaciones
Presentan signos de malabsorcion e
Aparicio 2018 Espafia insuficiencia pancreatica exocrina.

Se ha observado que su funcién pulmonar
tiende a deteriorarse progresivamente
Balinott 2019 Argentina durante los primeros tres afios de vida.

Cordero 2020 Argentina
Insuficiencia pancreatica

Afectacion de 6rganos que presentaron los

pacientes, donde afecta a los pulmones,

obstruccion intestinal, afecta el pancreas,

afecta el conducto deferente y tiene
Campagnaro 2021 Paraguay osteoporosis

Afecta a multiples 6rganos, como los

pulmones, el pancreas, el higado, el

intestino, las glandulas sudoriparas y el
Eng 2021 Reino Unido sistema reproductivo

Fuente. Articulos de revision bibliografica (10,21, 30-35) Elaborado por: Autores

En los estudios se encontr6 que los nifios con FQ tienen una disminucion gradual de
la funcion pulmonar esto se da durante los primeros afios de vida, se debe a varias
infecciones del tracto respiratorio causadas por Staphylococcus aureus y por la
colonizacion por Haemophilus influenzae, segun varios autores mencionan que también
puede producir algunas complicaciones a nivel de los drganos, incluyendo los pulmones,
los vasos sanguineos, puede ocurrir osteoporosis y obstruccion intestinal. Esta patologia a
menudo se manifiesta como una infeccién bacteriana resistente a los antibidticos y
de dificil tratamiento, en donde el aire ingresa al espacio que separa los pulmones de la
pared torécica y puede ocurrir un colapso pulmonar parcial o completo.

Abordaje Terapéutica en la fibrosis quistica neonatal

Segun un estudio realizado por Gartner et al. (36) en Espafia en 2018, los farmacos
méas utilizados fueron: cefadroxilo, amoxicilina-a4cido clavulanico y trimetoprima-
sulfametoxazol, el tratamiento dura de 14-21 dias. Se recomendd un cultivo de
secreciones después de una semana de finalizar el tratamiento. Por otro lado, Guerra et
al. (19) en 2020, sefiald6 que las fluoroquinolonas, incluidas la ciprofloxacina y la
levofloxacina, son efectivas como terapia antibiotica oral. Ademas, otros farmacos, como

amikacina y la tobramicina previenen eficazmente las exacerbaciones pulmonares que
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estan asociadas a infecciones respiratorias, especialmente Pseudomonas aeruginosa, una
bacteria que provoca infecciones pulmonares en pacientes con fibrosis quistica (37).

Asi mismo en otro estudio de Soriano et al. (38) en 2022, manifiesta que estos
pacientes tienen una relacién directa entre el estado nutricional y la funcion pulmonar,
requiere el control de la ingesta de alimentos y las pérdidas. Fue dificil hacer frente a la
alimentacion de estos pacientes que generalmente tienen un apetito deficiente debido al
estado infeccioso del reflujo gastroesofagico pulmonar, que producen esofagitis, es por
es0 que, en este estudio todos los pacientes recibieron diferentes métodos de fisioterapia
respiratoria. También se utilizan enzimas pancreaticas, antibioticos, vitaminas y apoyo
nutricional, los pacientes con insuficiencia pancreatica reciben una nutricion apropiada,
secrecion purificadora de rutas de disminucion y pacientes con antibioticos energéticos
para el deterioro pulmonar es la base del tratamiento con FQ (39).

En un estudio realizado por Boza et al. (9) en Chile en 2020, encontré que la
tobramicina inhalada o colistin inhalado dos veces al mes son opciones viables, si la
respuesta es insuficiente, se recomienda alternar ambos antibioticos de forma mensual,
como coadyuvante, se sugiere el uso de azitromicina tres veces por semana, también se
pueden utilizar otros antibidticos como el meropenem, amikacina, ceftazidima y
vancomicina. Mientras tanto, Alves et al. (40) en Brasil en 2018, menciona que en
relacion con los medicamentos, se prescribieron en su promedié 6,5 medicamentos
recetados por paciente, de un total de 485 pacientes, Los participantes pudieron informar
sobre el empleo adecuado de los medicamentos (indicacion terapéutica), indicando que
los antibioticos eran los medicamentos de primera eleccion, ademas, se indicé que hubo
prescripciones relacionadas con multivitaminicos, la realizacion de fisioterapia y la
participacion en actividades fisicas.

Segun, Campagnaro et al. (8) en Paraguay, se ha establecido que el tratamiento incluye
un 28% en terapia respiratoria, 18% empleo suplementos nutricionales para la obstruccion
intestinal, un 18% uso de azitromicina, 9% suplementos de enzimas pancreaticas, 9%
cirugias, 9% suplementos 6seos y 9% medicamentos inhalados. En una linea similar, el
Ministerio de Salud del Pert en 2018 detalla que el tratamiento de la FQ consiste en
enzimas pancreaticas en pacientes con insuficiencia pancreética, drenaje mecénico de
secreciones purulentas de la vias respiratorias inferiores, un tratamiento antibidtico
enérgico de las exacerbaciones pulmonares y una nutricion adecuada, otro tratamiento
importante que ayuda directamente hacia los pulmones son los broncodilatadores y la
terapia antiinflamatoria (41).
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Para terminar, Fielbaum et al. (42) en Chile en 2018, determiné que uno de los
principales tratamientos es la kinesterapia respiratoria, como los drenajes posturales,
vibraciones y la percusion del torax, por otro lado en el &mbito farmacoldgico, el Dorse
Alfa es el principal en romper la cadena de DNA, liberados por los neutréfilos, ademas
la solucion hipertonica al 7% mediante nebulizaciones, se da la disminucion de la

exacerbaciones pulmonar.

Tabla 4
Abordaje Terapéutico de la fibrosis quistica por paises
Autor Afio Pais Tratamiento terapéutico
Fielbaum O. 2018 Chile Terapia kinesiterapia respiratoria
Ministerio de 2018 Perl Encimas pancredticas, antibioticos,
Salud Publica broncodilatadores, antinflamatorios
Perl
Gartner 2019 Espafia Amoxicilina-clavulanico, cefadroxilo y
trimetropim-sulfametoxazol (TMP-SMX)
Boza 2020 Chile Antibioticos, Tobramicina
Sanchez 2020 Costa Antibioticos, Azitromicina
Rica
Campagnaro 2021 Paraguay  Suplementos nutricionales, Terapias respiratorias
Alves 2022 Brasil Multivitaminicos
Guerra 2020 Espafia Fluoroquinolonas, incluida ciprofloxacina y la

levofloxacina
Fuente. Articulos de revision bibliografica (8,9,19,36-42) Elaborado por: Autores

Varios autores sefialan que la posibilidad de individualizar el tratamiento en pacientes
con fibrosis quistica aun esta lejana. Aunque las terapias existentes benefician a un
numero significativo de pacientes, ain no cubren a los portadores de mutaciones I 'y VII,
asi como a aquellos pacientes que no pueden usar estas terapias de por vida debido a
eventos adversos. Segun los estudios revisados, adicionalmente se observo que el
tratamiento se baso en el uso de amoxicilina-clavulanico, cefadroxilo y trimetoprim-
sulfametoxazol durante 14-21 dias por via oral, asi como tratamiento adyuvante, incluido
broncodilatadores y en algunos casos antiinflamatorios como ibuprofeno, corticoides.
Intervenciones de Enfermeria en la fibrosis quistica neonatal

En relacion con las Intervenciones que deben brindarse a pacientes con FQ, segun la
tabla 5, varios autores han mencionado actividades que pueden ayudar a reducir
complicaciones asociadas a esta patologia. En este sentido, Arroyo et al. (43) en Espafia

en el afio 2022 destaca la importancia de la taxonomia NANDA, como una herramienta
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imprescindible en la practica de enfermeria, esta taxonomia utiliza un lenguaje comin y
facilita la creacion de un plan de cuidados estandarizados. En primer lugar, se realiza una
valoracién enfermera siguiendo las 14 necesidades de Virginia Henderson, para
identificar que necesidades estan afectadas en el paciente. A partir de esta valoracion, se
seleccionan los diagnosticos NANDA de enfermeria adecuados, los cuales llevaran a cabo
los cuidados especificos y efectivos para el paciente (44).

Por otro lado, en un estudio llevado a cabo por Catalan et al. (45) en Chile en 2020,
mostro la experiencia que viven las madres que tienen nifios con Fibrosis Quistica. Los
resultados revelaron que esta experiencia resulto ser estresante, agotadora y
econdémicamente costosa. Ademas, se ha observo que la Fibrosis es practicamente
invisible para los sistemas de salud debido a la baja prevalencia, también menciono que
las principales intervenciones que realizan el personal de enfermeria es la limpieza de
vias respiratorias y en el entorno familiar como aporte del rol enfermero tenemos la
educacion, formacion, apoyo y motivacion, para mejorar el estilo de vida del paciente y
las personas que lo rodean.

Por otro lado, Barrietos et al. (39) en Chile en 2022, planted la necesidad de establecer
un plan de atencion integral dirigido a la atencion de las madres con FQ, que debe incluir
una evaluacién de las fortalezas y debilidades sociales y psicoldgicas del nifio y su
familia. Ademas, se recomienda brindar un amplio apoyo a la madre a través de
familiares, vecinos o voluntarios con el objetivo de crear una red de soporte fuera del
hospital. Cabe sefialar que, la limitacion principal de este estudio es su enfoque
fenomenoldgico basado en Husserl, lo que significa que es descriptivo por naturaleza, y
no interpretativo, por ejemplo, basado en el método de Merlau-Ponty (45).

Mientras tanto, Azcorra en Madrid expresa que la ficha de valoracion de Marjory
Gordon, ha sido utilizada como una herramienta de consulta para desarrollar el plan de
cuidado con NANDA, NOC, NIC el autor enfatiza la importancia de mantener una
adecuada hidratacion, un peso y una talla adecuada en la mayoria de los casos, se requiere
el uso de enzimas para la mejor absorcion de los alimentos y vitaminas para evitar
deficiencias nutricionales. El equipo meédico, asi como el paciente y su familia, necesitan
prioridad, adecuado conocimiento de la enfermedad y especial sensibilidad hacia este
grupo de pacientes. Esta relacion diaria con los paciente nos permite identificar y abordar
diversas cuestiones que puedan surgir (46).

El Ministerio de Salud del Per( establece que, una vez realizado el diagnostico de

fibrosis quistica, es fundamental que los pacientes reciban un adecuado control en
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unidades de referencia especializadas en esta enfermedad. Debido a las maultiples
manifestaciones y complejidad, se recomienda que los pacientes sean atendidos por
equipos multidisciplinarios compuestos por profesionales que estén capacitados al
momento de dar el diagndstico y seguimiento a la enfermedad. Esta circunstancia, en
combinacidn con los avances terapéuticos, ha contribuido a mejorar la calidad de vida en
los altimos afios (41).

En su investigacion Uribe et al. (47) en Colombia en 2022, destaca que las actividades
de enfermeria relacionadas con la FQ, incluirdn diversas acciones, entre ellas se
encuentran la comparacion de los resultados con andlisis anteriores y el reconocimiento
de valores limite maximos y minimos. Asimismo, se resalta la importancia de mantener
la via aérea y una via intravenosa permeable, otras tareas relevantes son la realizacion del
balance hidrico por turno, la determinacion de riesgos segun corresponda y la correcta
interpretacion de los signos de alarma. Sin embargo, la falta de planes de cuidados
especificos se debe a la baja prevalencia de esta enfermedad, esto significa que los
pacientes con fibrosis quistica reciben cuidados generales para patologias respiratorias,
pero no cuentan con los cuidados estandarizados y especificos. Esta situacion se traduce
en una peor calidad de vida para el recién nacido afectado con esta condicion (48).

Para terminar Garcia et al. (49) en Valencia en 2021, indicé sobre el desarrollo de
intervenciones de enfermeria que se puede brindar al paciente con fibrosis quistica, entre
las cuales menciona; la educacion, el apoyo, formacion y la motivaciéon que brinda la
enfermera a los pacientes y sus familias que tienen FQ. También menciond que otro de
los roles que cumple la enfermera es la limpieza de vias respiratorias, ademas, establecio
que se debe llevar un adecuado control de talla y peso, la misma que debe basarse en una
buena nutricién, la enfermera es la encargada de acompafiarlos desde el inicio de la

enfermedad, brindandoles cuidados que ayudan al aumento de la esperanza de vida (50).
Tabla 5

Intervenciones Enfermeria de la fibrosis quistica por paises

Autor Afio Pais Intervenciones de enfermeria
Ministerio de Salud 2018 Pera Pacientes sean tratados en unidades especializadas con
Puablica Perd equipos multidisciplinarios. Todos los pacientes con

diagnéstico de fibrosis quistica ingresaran al programa de

seguimiento del nifio de alto riesgo seguimiento hasta los

05 afos de edad



Azcorra

Catalan

Uribe

Ramos

Arrollo

2019

2020

2022

2022

2022

Madrid

Espafia

Colombia

Pert

Espafia

23

Educacion a la familia, sensibilizar a los pacientes sobre el
tratamiento adecuado, utilizacion del modelo de
MARJORY GORDON

Crear un programan de cuidados integrales, acogida

integral a familiares, educacion.

Actividades de enfermeria incluiran: Comparar los
resultados reconocer valores limite maximos y minimos,
determinar riesgos interpretar correctamente signos de
alarma.

Plan de cuidados basados en las respuestas humanas y

patrones funcionales.

Creacidn de planes de cuidados estandarizados basados en

las 14 necesidades de Virginia Henderson.

Barrietos 2022 Chile Crear un programa de cuidados integrales para madres

cuidadoras.

Fuente. Articulos de revision bibliogréafica (39,41,43,44-50) Elaborado por: Autores

Las intervenciones de enfermeria son esenciales en el tratamiento de personas con
fibrosis quistica porque ayudan a mejorar la calidad de vida, mediante educacion a
su familia y un adecuado tratamiento, el mismo es amplio y con el tiempo
multidisciplinario. EI manejo de la FQ coincide con otras practicas familiares
importantes, como la participacion de los nifios en la educacion. La educacion,
formacion, apoyo y motivacion que las enfermeras especialistas en FQ brindan a los
pacientes y sus familias es fundamental para que comprendan y se mantengan enfocados
en todas las intervenciones que conlleva la enfermedad, como la administracion de
antibidticos, el control de la glicemia y la alimentacion. Un papel relevante del personal
de enfermeria es promover y ensefiar adecuadamente la terapia intravenosa como un
tratamiento efectivo, seguro y con beneficios que mejoran la calidad de vida del paciente

y de sus familiares.
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Conclusiones

En conclusion, la fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica, que se debe a
infecciones respiratorias, a la insuficiencia pancreética y a la mutacion del gen del
cromosoma 7, esta se adquiere mediante genética y es mas probable en la poblacién de
test blanca. Su prevalencia varia entre 1 de cada 1800 a 2500 nifios dependiendo el origen,
la etnia y la region. En los diferentes paises como Estados Unidos en 2021, tenemos una
prevalencia de 1 de cada 2000 recién nacidos, en Paraguay se obtuvo una prevalencia del
1 %, asi mismo se determiné las variables de la poblacion de estudio segun el sexo,
teniendo un 55% correspondiente al sexo masculino y el 45% al femenino. En Cuba en
2019, los nifios fibroquisticos eran de sexo masculino, y un 88,5 %, de ellos tenian tez
blanca.

La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria que afecta multiples dérganos,
incluidos el pancreas, los pulmones, el higado, los intestinos, las glandulas sudoriparas y
el sistema reproductivo. Los recién nacidos afectados desarrollan ileo meconial, mala
absorcidn posterior y sintomas de insuficiencia pancreatica exocrina. La presencia de
insuficiencia pancredtica en pacientes con FQ sugieren que los factores hereditarios
pueden influir en el grado y progresion de la afectacion pancreética, se ha observado que
su funcion pulmonar tiende a deteriorarse progresivamente en los tres primeros afios de
vida.

Los farmacos que mas se utilizaron son: amoxicilina-clavulanico, cefadroxilo y
trimetropim-sulfametoxazol (TMP-SMX los mismos que deben ser administrados por via
oral durante 14-21 dias, al finalizar el tratamiento es recomendable realizar un cultivo de
secreciones, también se encontr6 que las fluoroquinolonas son eficaces como tratamiento
antibidtico oral, entre ellos se encuentran la ciprofloxacina y la levofloxacina. Ademas,
otros farmacos como la amikacina y la tobramicina pueden ser eficaces para prevenir las
exacerbaciones pulmonares asociadas a infecciones respiratorias, en particular
Pseudomonas aeruginosa, ya que esta bacteria es la causa mas frecuente de infecciones
pulmonares en pacientes con fibrosis quistica.

En relacién con las Intervenciones que deben brindarse a pacientes con FQ, destaca la
importancia de la taxonomia NANDA, como una herramienta imprescindible en la
practica de enfermeria, esta taxonomia utiliza un lenguaje comdn y facilita la creacién de
un plan de cuidados estandarizados, la valoracion de Marjory Gordon, ha sido utilizada
como una herramienta de consulta para desarrollar el plan de cuidado con NANDA, NOC,
NIC mantener una adecuada hidratacién, un peso y una talla adecuada en la mayoria de
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los casos, se da la necesidad de establecer cuidados de enfermeria los mismos que seran
dirigidos a madres de nifios con FQ que debe incluir la evaluacion de las debilidades y

fortalezas, en el &mbito social y psicoldgico del nifio y su familia.
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