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Intervenciones de enfermería en pacientes con fibrosis quística en Latinoamérica. 

Autores: Paola Angelica Guncay Otavalo y Josselyn Janela Chacón Nuninga  

Director: BQ. Mariana Alexandra Martínez Ortiz, Mgs.  

RESUMEN 

Introducción: La Fibrosis Quística (FQ), es una enfermedad hereditaria, causada por la 

mutación del gen CFTR, que altera las funciones normales en las glándulas exocrinas, 

afectando principalmente al sistema respiratorio. Actualmente la esperanza de vida ha 

aumentado debido a un diagnóstico temprano por medio de la Atención Primaria de la 

Salud (APS) que encabeza el personal de Enfermería. Objetivo Principal: Analizar la 

evidencia científica sobre la fibrosis quística en Latinoamérica. Metodología: Se realizó 

una revisión bibliográfica mediante la búsqueda de documentos científicos en las bases 

de datos Science Direct, Scopus, Springer, ProQuest, PubMed, Public Library of Science 

(PLOS), ResearchGate y Scielo, además, se incluyeron documentos procedentes de 

organizaciones sanitarias y web. Resultados: En Latinoamérica existen variaciones en 

cuanto a la prevalencia. El principal factor causante de esta patología es genético, sin 

embargo, existen factores individuales que tienen influencia en la supervivencia, por otro 

lado, el abordaje terapéutico se centra en mejor la función pulmonar y evitar 

complicaciones, para ello las intervenciones del personal de enfermería se centrar en la 

mejora de la calidad de vida tanto de los pacientes como de los familiares. Conclusión: 

la FQ continúa siendo un problema de salud pública, demostrándose que las 

complicaciones que se presentan en esta patología no solo afectan al paciente sino que, 

también a la familia; así mismo, el abordaje terapéutico permite controlar las 

exacerbaciones para mejorar principalmente la función pulmonar y mejorar la calidad de 

vida de las personas afectadas, en el que, el personal de enfermería cumple un papel 

fundamental. 

Palabras clave: Fibrosis Quística, prevalencia, terapéutica, complicaciones, atención de 

enfermería. 
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ABSTRACT 

Introduction: Cystic Fibrosis (CF), is a hereditary disease, caused by mutation of the 

CFTR gene, which alters normal functions in the exocrine glands, mainly affecting the 

respiratory system. Currently, life expectancy has increased due to early diagnosis 

through Primary Health Care (PHC) headed by nursing personnel. Main Objective: To 

analyze the scientific evidence on cystic fibrosis in Latin America. Methodology: A 

bibliographic review was carried out by searching scientific documents in the databases 

Science Direct, Scopus, Springer, ProQuest, PubMed, Public Library of Science (PLOS), 

ResearchGate, and Scielo, in addition, documents from health organizations and the web 

were included. Results: In Latin America, there are variations in prevalence. The main 

causative factor of this pathology is genetic, however, there are individual factors that 

influence survival, on the other hand, the therapeutic approach focuses on improving lung 

function and avoiding complications, for which nursing interventions are focused on 

improving the quality of life of both patients and their families. Conclusion: CF continues 

to be a public health problem, demonstrating that the complications that arise in this 

pathology not only affect the patient but also the family; likewise, the therapeutic 

approach allows controlling exacerbations to improve pulmonary function and improve 

the quality of life of the affected persons, in which nursing personnel plays a fundamental 

role. 

Keywords: Cystic Fibrosis, prevalence, therapeutics, complications, nursing 

care 
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Introducción 

La Fibrosis Quística (FQ) es una enfermedad hereditaria, producida por la 

mutación del gen que codifica la proteína reguladora de la conductancia transmembrana 

(CFTR), localizado en el brazo largo del cromosoma 7, provocando alteraciones en el 

paso de Cloro a nivel intracelular, alterando la producción del sudor, jugo gástrico y 

moco, causando daño en distintos órganos del cuerpo (1-3). Al ser una enfermedad 

crónica, fue establecido por la Organización Mundial de la Salud (OMS) que el 8 de 

septiembre es el día mundial de la FQ, con el propósito de promocionar y educar a la 

ciudadanía sobre esta patología (4). 

La literatura indica que, a nivel mundial existen unos 70 000 pacientes afectados 

de FQ, de todas las etnias; en Latinoamérica se reporta una prevalencia de 1/6 000 y 1/12 

000 nacidos vivos, en Chile se registra una prevalencia de 1/4 000 nacidos vivos y en 

Argentina 1/4 500 nacidos vivos (5). Asimismo, en Ecuador hay pocos estudios recientes, 

pero se reporta una prevalencia de 1/ 11252 nacidos vivos con FQ (6,7). 

A nivel de Latinoamérica en algunos países de renta alta, más del 95 % de los 

pacientes son diagnosticados durante el primer año de vida gracias al tamizaje neonatal 

(7). Además, en el diagnostico se utilizan criterios de sospecha clínica y se utilizan 

pruebas confirmatorias como test del sudor mediante la aplicación de pilocarpina, 

estudios moleculares para la asesoría genética y diferencia del potencial nasal 

transepitelial —DPNT— (5,8). 

Estudios demuestran que, el principal factor de riesgo es genético, sin embargo, 

la literatura demuestra que existen factores asociados a complicaciones en esta patología 

como: el bajo nivel de educación y socioeconómico tanto del afectado como de su familia 

influyen de manera negativa (9,10); el estilo de vida y el estado nutricional conllevan a 

un mal tratamiento y a su vez a contraer con facilidad complicaciones (10,11). 

El tratamiento de la FQ se centra en controlar la progresión de la enfermedad 

respiratoria para evitar o disminuir el daño pulmonar (12). Durante este abordaje 

terapéutico se debe tener en cuenta diversos parámetros, en este sentido se aplican 

medidas de prevención, fisioterapia respiratoria, farmacológica, tratamiento inhalatorio, 

aclaramiento mucolítico, suplemento enzimático, suplemento vitamínico y manejo de 

actividad física (5).  

En cuanto a las complicaciones, estas pueden afectar al sistema respiratorio 

principalmente como: bronquiectasia, infecciones crónicas, pólipos nasales, hemoptisis, 
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neumotórax, insuficiencia respiratoria y exacerbación aguda (13). Además, en el sistema 

digestivo puede producirse complicaciones como: deficiencia nutricional, diabetes, 

alteración hepática y taponamiento intestinal (14); mientras que en el sistema reproductor 

se genera infertilidad femenina y masculina y otras complicaciones como: osteoporosis, 

modificación de electrolitos y desecación además de complicaciones en la salud mental 

(15,16). 

En la actualidad la supervivencia en los pacientes con FQ ha mejorado 

notablemente, gracias al mejor conocimiento en el abordaje terapéutico, de tal manera, 

que la edad media supera a los 35 años, sin embargo, sigue siendo un desafío conseguir 

una nutrición óptima, disminuir las complicaciones pulmonares, brindando un 

tratamiento que sea apto para cada paciente ya sea niño o adulto (17). 

El profesional de salud debe ser capaz de identificar las necesidades determinadas 

en los pacientes con FQ, permitiendo una mejor adaptación y comprensión en el proceso 

de salud-enfermedad, la actuación de enfermería no solo se centra en el paciente, también 

tiene el objetivo de velar por la estabilidad y bienestar de los familiares (18). Por lo que, 

la enfermera es el pilar fundamentan en la Atención Primaria de la Salud (APS), mediante 

la promoción, prevención, recuperación y rehabilitación de las enfermedades, 

satisfaciendo las necesidades del individuo y su familia (19). 

Por lo antes descrito, la presente investigación se centra en la recolección de 

información para identificar la prevalencia de la FQ en Latinoamérica, los factores 

asociados a la FQ, abordaje terapéutico, las complicaciones de esta patología y las 

intervenciones de enfermería en este tipo de pacientes cuyos resultados puedan ser 

referentes para nuevas investigaciones relacionadas a la enfermería en pacientes con FQ.   

Metodología 

La presente investigación tuvo como propósito realizar una revisión bibliográfica 

de tipo narrativa sobre las intervenciones de enfermería en pacientes con fibrosis quística 

en Latinoamérica, mediante la búsqueda de documentos científicos publicados en bases 

de datos como: Scopus, Taylor & Francis, ProQuest, ResearchGate, Pubmed, 

Medigraphic, Redalyc y Scielo, además, se realizó una búsqueda de documentos 

procedentes de organizaciones y autoridades sanitarias como: Ministerios de la Salud 

Publica de distintos países Latinoamericanos, “Organización Mundial de la Salud”, 

“Organización Panamericana de la Salud” y “Asociación de pacientes con Fibrosis 

Quística”.  
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Como criterio de inclusión se consideró publicaciones entre los años 2017 y 2021 

en los idiomas inglés, español y portugués, asociados a la salud y de los países 

latinoamericanos, sin embargo, en relación con el año de publicación se hizo una 

excepción con 6 documentos debido a que no se han realizado nuevas actualizaciones, 

entre ellos “Guía de diagnóstico y tratamiento de pacientes con fibrosis quística. 

Actualización”, “Guía de Práctica Clínica para la prevención, diagnóstico, tratamiento y 

rehabilitación de Fibrosis Quística”, “Guía de Práctica Clínica (GPC) y Manual de 

Procedimientos”, ya que no pueden ser excluidos pues rigen la atención en Fibrosis 

Quística a nivel de Ecuador y otros países Latinoamericanos. Por otro lado, se excluyeron 

publicaciones que no respondieron a las preguntas de investigación planteadas, 

información procedente de tesis de grado y posgrado.   

Las ecuaciones de búsqueda fueron estructuradas considerando los Descriptores 

en Ciencias de la Salud (DeCS), combinados con operadores boléanos como AND, NOT 

para generar las siguientes estrategias de búsqueda: “prevalencia AND fibrosis quística 

AND Latinoamérica”, “prevalencia AND fibrosis quística AND Latinoamérica NOT 

Europa”,  “prevalencia AND fibrosis quística AND Ecuador”, “prevalence AND cystic 

fibrosis”, “prevalência AND fibrose cística”, “prevalencia AND fibrosis quística AND 

latinoamérica NOT Europa”, “epidemiologia AND Fibrosis quística”, “factores asociados 

AND fibrosis quística”, associated factors AND cystic fibrosis”, “fatores relacionados 

AND fibrose cística”, “Abordaje terapéutico AND fibrosis quística”, “therapeutic 

approach AND cystic fibrosis”, “Fisioterapia AND fibrosis quística”, “complicaciones 

AND fibrosis quística”, “Complicaciones AND pseudomonas euroginasa”, “male 

reproductive AND cystic fibrosis”, “intervenciones AND fibrosis quística”, 

“interventions AND nursing AND cystic fibrosis”, “Cuidados AND enfermería AND 

fibrosis”. 

En la búsqueda inicial se encontraron un total de 4157 registros científicos, se 

seleccionó 723 documentos potenciales, luego de una extensa revisión se excluyeron los 

documentos que no aportaron a la investigación, siendo incluidos un total de 60 

documentos científicos, dichos documentos comprenden: artículos de campo, artículos de 

revisión bibliográfica, documentos de diferentes instancias sanitarias de Latinoamérica 

relacionados con Fibrosis Quística y documento de la Organización Mundial de la Salud, 

Organización Panamericana de la Salud y Ministerio de Salud Pública.  

 



 

 

 

10 

Figura 1. Flujo grama de la búsqueda y selección de información 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Resultados Y Discusión 

Tras el análisis de los documentos, los resultados se presentan de acuerdo a cada pregunta 

de investigación, para lo cual, se consideraron 44 documentos científicos y 16 de 

organizaciones y autoridades sanitarias, de estos, el idioma principal fue el inglés, seguido 

del español y portugués, mismos que, abordaron la prevalencia de la fibrosis quística en 

Latinoamérica (25%), abordaje terapéutico (21,66%), complicaciones (26,66%), factores 

asociados (25%) y cuidados de enfermería (16,66%), que aportaron información relevante 

para el estudio. 

Prevalencia en pacientes con Fibrosis Quística en Latinoamérica 

La literatura indica que, a nivel mundial existen unas 70 000 personas afectadas 

de fibrosis quística (FQ) de todas las etnias; en Latinoamérica, se reporta una prevalencia 

entre 1/6000 y 1/12000 por cada nacido vivo (7). Además, en América central en el año 
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2017, 505 pacientes presentaron síntomas respiratorios recurrentes de los cuales, el 17,6% 

se realizaron pruebas de cribado de cloruro en sudor y el resto un análisis de la mutación 

de la proteína reguladora trasmembrana de la FQ, donde se obtuvo como dato de 

prevalencia 0,737/10 000, valor que se asemeja a 0,797/10 000, reportado en Estados 

Unidos (20). 

Asimismo, según la Asociación Mexicana de FQ (21) cada año nacen 350 niños 

con esta patología en este país, de los cuales, solo el 15% tiene un diagnóstico y 

tratamiento temprano, y el resto fallece antes de cumplir 4 años aproximadamente, esto 

se debe a los escasos recursos y la infraestructura necesaria para tratar esta patología, 

además, las complicaciones respiratorias y la desnutrición son otros factores que 

desencadenan la muerte, estimándose que 1 de cada 60-80 personas con FQ generará 

alguna complicación. 

En varios estudios realizados en Cuba, la prevalencia oscila de 1/ 2 000 nacidos 

vivos (22). Sin embargo, en un estudio realizado por Rodríguez et al (23) en el 2019, en 

el que se diagnosticaron 296 casos nuevos, de los cuales el 61 % eran varones, se 

determinó que la prevalencia en esta región es de 26,3/1 000 000 de habitantes y su edad 

media es de 2 años al momento del diagnóstico. Por el contrario, en La Habana, en el 

2018 se reportó una prevalencia de 1/9 862, de igual manera indicando que el sexo 

masculino tiene la mayor prevalencia ante el sexo femenino (1).                

Según, el registro nacional de FQ de Argentina en el año 2014 incorporaron 692 

pacientes confirmados mediante el test de sudor y a través del estudio de mutación 

genética, para el 2018 se confirmó 1 255 casos en el país, identificándose que el 60,4% 

de los casos se diagnostican antes del primer año de vida (24); actualmente en el 2021 

hay 1458 pacientes en seguimiento, donde 607 son menores de 12 años(3).  Igualmente, 

en los países vecinos como Paraguay, gracias al cribado del tamizaje neonatal se pudo 

determinar en los años 2015, 2016 y 2017, prevalencias de 1/6 591 recién nacidos, 1/4 

176 recién nacidos y 1/ 5 112 recién nacidos (25). Por otro lado, Costa Rica indica una 

prevalencia de 1/ 3 000-4 000 nacidos vivos(26). Mientras que Perú reporta una 

prevalencia de 1/3 000- 8 000 recién nacidos y para el 2018 se registraron en dicho país 

1 775 pacientes con FQ (27).  

Un estudio piloto de tamizaje neonatal en la ciudad colombiana de Bogotá, se 

encontró una incidencia de 1 en 8 297 en Colombia (8). En Brasil, las estimaciones del 

Ministerio de Salud Pública (MSP) indican que una de cada 25 personas es portadora de 

FQ, por lo tanto, reporta una prevalencia aproximada de 1 por cada 2 500 recién nacidos 



 

 

 

12 

(28). Asimismo, en el año 2014 se estimó una prevalencia para Chile de 1/ 4 000 a 1 /8 

000 recién nacidos con FQ, en este país (8). Mientras que según el Ministerio de Salud 

de Chile —MSC— (29), estimó que, en el año 2017, 573 personas tenían FQ en esta 

región. 

 En Ecuador, según Lascano at al (7) no existen algunos reportes de FQ detallados, 

se estima que la prevalencia de la FQ es de 1/11 252 nacidos vivos. Sin embargo, en el 

2017, se realizó un estudio con 47 pacientes con FQ, en el que la distribución por sexos 

fue similar entre pacientes masculinos (48,9%, n = 23) y femeninos (51,1%, n = 24), el 

estudio demostró que la edad media de diagnóstico en Ecuador, es posterior a los nueve 

años, y que sólo el 38,3% de los pacientes son diagnosticados antes de los cinco años, 

esto demuestra que en los países en vías de desarrollo es frecuente el diagnóstico en una 

fase más tardía, mientras que en los países de renta alta, más del 95% de los pacientes son 

diagnosticados durante el primer año de vida (6). Por consiguiente, según el Ministerio 

de Salud Pública —MSP— (5) el promedio de sobrevida es de 9,5 años, al no contar con 

suficientes recursos.  

Se puede observar que en Latinoamérica existen variaciones en cuanto a datos de 

prevalencia de distintos países latinoamericanos, datos similares y más alejados. Se puede 

decir que en América Central las técnicas más utilizadas para el diagnóstico, es el análisis 

de la mutación de la proteína reguladora tras membrana de la FQ y cribado de cloruro en 

sudor (20), asemejándose a algunos países de América del Sur que realizan pruebas del 

test de sudor y complementándose con el estudio de mutación genética, que no se ha visto 

estudios reflejados en otros países (1). Mientras que en Paraguay y Colombia se integró 

en el sistema de salud el tamizaje neonatal para su diagnóstico temprano  (24,27).  

Según estudios La Habana tiene menor porcentaje de la FQ con una prevalencia 

de 1/19862 seguido de Ecuador con 1/11252, mientras que, Cuba tiene la mayor 

prevalencia con 1/1836 seguido de Brasil con 1/2500 recién nacidos (7,8,22,29). Mientras 

tanto según varios estudios realizados en Cuba y La Habana, indican que el sexo 

masculino tiene mayor prevalencia ante el sexo femenino (23,29). Por otro lado en 

Ecuador, según Lascano at al (7) ambos sexos tienen la misma prevalencia ante esta 

patología. 

Factores asociados a la Fibrosis Quística en Latinoamérica. 

En base a los estudios analizados, se evidencia que el principal factor es genético, 

esta enfermedad se hereda de forma autosómica recesiva generando una probabilidad del 
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25% de descendencia con FQ a partir de padres portadores (1,30,31). Además, se 

encontraron varios factores demográficos como la raza y la etnia. Según un estudio 

demostró que, los afroamericanos tienen un 69,7 % menos de probabilidad de adquirir la 

mutación del gen que codifica para esta patología, mientras que, las personas blancas no 

hispanos son los más propensos en contraer la mutación CFTR con un 92,4% de 

probabilidad (32).  

Por otro lado, se ha identificado factores individuales que tienen una influencia en 

la supervivencia como: el sexo, la edad del diagnóstico, el origen étnico y la función 

pulmonar (33). Según McColley et al (34) en sus estudios epidemiológicos compuesto 

por 5 365 individuos, el 5,7% murieron antes de los 18 años, debido a los factores de 

riesgo como: el sexo femenino, la raza, el nivel socioeconómico y el estado nutricional 

(bajo peso).  

Otros estudios corroboran que los factores socio demográficos como la baja 

escolaridad y el bajo nivel socioeconómico son los principales factores de riesgo de 

mortalidad ya que el tratamiento no se cumple o no lo recibe el paciente, por lo tanto, 

conlleva a futuras complicaciones en la adolescencia y en la edad adulta (9,10). Además, 

otros autores mencionaron que, el bajo nivel de educación es un factor que influye 

notablemente en el tratamiento por la falta de información, ante el nivel socioeconómico 

(15).  

Además, un estudio realizado en Colombia, por Parra et al (35) identifican que la 

gran mayoría no cumplían los 15 años cuando fallecieron, provenían del área rural, los 

cuidadores no tenían educación o tenían escolaridad básica incompleta, y los salarios eran 

mínimos, por lo tanto, no contaban con una buena alimentación, identificándose a los 

factores socio demográficos como factores asociados a complicaciones. 

Asimismo, se ha identificado otros factores asociados a complicaciones 

significativas como: la calidad de vida, el estado nutricional y el estado clínico (10). En 

relación a los factores clínicos, Gettle et al (11) en su estudio realizado en niños con mal 

estado nutricional se refleja deficiencia de hierro y vitaminas que se asocia con la 

presencia de anemia en niños con FQ. Con respecto a la deficiencia de vitaminas, otro 

estudio colabora que, la deficiencia de vitamina K es altamente prevalente en personas 

con FQ independientemente de su estado nutricional (36). 

Además, otros factores de riesgo asociados a las complicaciones se han 

identificado como los problemas emocionales, más frecuentes en las madres, además, los 

pacientes con FQ tienden a presentar ansiedad, estrés, déficit de atención, insomnio y 
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depresión, todos estos síntomas generan riesgo de muerte del paciente, por lo tanto, los 

problemas mentales y emocionales afectan a toda la familia y genera una mala calidad de 

vida (37). Por último, se ha identificado factores protectores frente a la FQ como: la 

influencia de la familia en las emociones y en la salud física de los pacientes, el mayor 

conocimiento por parte de los familiares acerca de la FQ favorece a los resultados y la 

promoción de la salud brindada por parte del equipo de salud para un mejor tratamiento 

(5,37). 

Por tanto, en relación a los factores asociados a la FQ, los autores coinciden en 

que el principal factor es genético, que se hereda de forma autosómica y la raza que tiene 

mayor impacto a contraer esta patología, por otro lado, otros autores identifican a factores 

socio demográficos siendo los principales asociados a la mortalidad, influyendo en el 

tratamiento y el diagnóstico(29,30,32). Además, se evidencia que los factores 

emocionales también son importantes en esta patología relacionándose con la calidad de 

vida (37). En cuanto a los factores protectores la familia y el equipo de salud influyen en 

las emociones y en la promoción de la salud coincidiendo varios autores en ello (5,37).   

Abordaje terapéutico de la fibrosis quística en Latinoamérica 

Investigaciones previas han demostrado que el tratamiento de la FQ consiste en 

controlar la progresión de la enfermedad respiratoria para evitar o disminuir el daño 

pulmonar (12). El grado del aparato respiratorio afectado es determinado por las 

infecciones repetidas asociadas con la inflamación pulmonar que está ya en el recién 

nacido con FQ (13). 

Durante el abordaje terapéutico de la FQ se debe tener en cuenta diversos 

parámetros, en este sentido se debe aplicar medidas de prevención de infecciones, ya que, 

los pacientes con FQ las contraen más fácilmente que los niños sin esta patología de igual 

edad, por lo tanto, es importante completar el carnet de vacunación incluyendo las 

vacunas de la varicela, sarampión y hepatitis, además se recomienda la vacunación anual 

contra la Influenza (31). Además, el aislamiento respiratorio es indispensable como parte 

de las medidas preventivas y la identificación bacteriana en las secreciones bronquiales 

es fundamental para evitar complicaciones como las infecciones crónicas (5).  

Otro pilar básico en el tratamiento de la enfermedad es la fisioterapia respiratoria, 

ya que, ayuda a movilizar y drenar las secreciones, desobstruyendo las vías aéreas y 

disminuye el riesgo de infecciones y la mejoría en la función pulmonar (38). Dentro de 

los métodos convencionales están los drenajes bronquiales, percusión, vibración torácica, 
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tos eficaz y respiración forzada, que facilita el desprendimiento del moco, con una 

frecuencia recomendada de dos a tres sesiones por día (5,39).  

En cuanto a la terapia de fármacos, el uso de broncodilatadores como el 

salbutamol, solución hipertónica y antiinflamatorios como corticoides que permite la 

relajación de los músculos, la disminución de la viscoelasticidad del esputo, 

disminuyendo las exacerbaciones, mejorando la función pulmonar y el aclaramiento 

mucociliar (31,38,41). 

En lo que respecta a la terapia antibiótica, según el resultado que proporcione el 

cultivo, se utiliza terapia antibiótica por vía endovenosa o por inhalación (5). Según 

Caballero et al. (40) los antibióticos inhalados se han convertido en un pilar fundamental 

para el tratamiento de pacientes con FQ especialmente por Pseudomonas aeruginosa. 

Además, disminuyen la necesidad de antibióticos endovenosos favoreciendo a la función 

no invasiva (5,42). 

Tabla 2. 

Antibióticos para agentes bacterianos habituales en FQ en Latinoamérica 

TRATAMIENTO 

ANTIBIÓTICO  
AUTOR  

TRATAMIENTO 

RECOMENDADO  
DURACIÓN  

CULTIVO NEGATIVO 

PREVIO  

Hernández et al. 

(5) 2013 

Cloxacilina + Amikacina + 

Ceftazidima 

Si da negativo 

completar por 2 

semanas 

STAPHYLOCOCCUS 

AUREUS 

 

Hernández et al. 

(5) 2013 

Salcedo at al. 

(17) 2019 

Trimetoprima/sulfametoxazol 

Cefazolina IV 

*Alternativa: macrólidos  

Vancomicina IV 

2-3 mesanas c/12h 

3-4 veces al día  

Una vez al día  

2-3 semanas  

PSEUDOMONAS 

AERUGINOSA 

Pereyro (31) 

2013 

Hernández et al. 

(5) 2013 

Vázquez et al. 

(8) 2014 

Caussade et al. 

(42) 2016 

clorhidrato de ciprofloxacina 

tobramicina inhalada 

fosfomicina / tobramicina 

inhalada 

*Alternativa: ceftazidima 

inhalada 

Ceftazidima IV 

aztreonam inhalado 

     Por 2 semanas 

2 veces al día (3-12 

meses) 

3 veces al día por 28 

días 

3-4 veces al día 

3-4 veces al día  

2 veces al día por 28 

días 

HAEMOPHILUS 

INFLUENZAE 

Pereyro et al.  

(31) 2013 

Hernández et al. 

(5) 2013 

 

amoxicilina/ácido clavulánico 

Trimetoprima/sulfametoxazol 

*Alternativa: Cefotaxima 

3 dosis al día 

2-3 meses c/12h 

2-3 meses c/12h 

 

Actualmente el manejo nutricional forma parte también del abordaje terapéutico 

de la FQ, así mismo, mantener un estado nutricional adecuado repercute en la calidad de 

vida y en la supervivencia (43). Para esto, el uso de enzimas pancreáticas de reemplazo 

(EPR) facilita la digestión y la absorción de los alimentos, administrándose en cada 
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ingesta y ajustada a los alimentos consumidos, ya que, entre el 85% a 90% de pacientes 

tiene insuficiencia pancreática exocrina y necesitan de esta suplementación (5,44).  

La ventilación mecánica no invasiva (VMNI) en pacientes con FQ, ayuda aliviar 

los síntomas como la disnea y fatiga ayudando a retrasar el desarrollo de insuficiencia del 

lado derecho del corazón (cor pulmonale) e insuficiencia respiratoria y es un puente al 

trasplante pulmonar, este último se considera como última opción en el tratamiento para 

al FQ cuando fallan las demás terapias que están dirigidas a mejorar o estabilizar la 

función pulmonar (5,42). 

En relación al abordaje terapéutico la mayoría de los autores coinciden que el 

tratamiento se centra en disminuir las exacerbaciones y evitar complicaciones, utilizando 

tanto terapia respiratoria como farmacológica, en referencia a esta, los avances realizados 

han sido sobre fármacos potenciadores reguladores de la conductancia transmembrana 

combinados, en este sentido la combinación de fármacos como: lumacaftor + tezacaftor 

+ ivacaftor ha demostrado mejorar la función pulmonar (13). Además, en muchos países 

de Latinoamérica como México, Cuba y Colombia se ha implementado el tratamiento 

oral de ivacaftor en menores de hasta 6 meses, dando como resultado una buena 

tolerancia, mientras que entre las edades de uno a cinco años han tenido una mejora 

significativa en la función pancreática que ayuda a la descomposición de las heces 

(27,45). 

Complicaciones asociadas de la fibrosis quística 

Las complicaciones de la FQ, afectan principalmente al sistema respiratorio, 

produciendo insuficiencia respiratoria y la muerte prematura en un 85% (46). Así mismo, 

un estudio realizado en el 2021 reporta que existe una mayor probabilidad de desarrollar 

una infección del tracto respiratorio a temprana edad (15).  Igualmente, otro artículo 

menciona que aparecen algunas complicaciones a temprana edad, dependiendo del 

sistema afectado ya sea sistema respiratorio, digestivo y reproductor (5); En el sistema 

respiratorio, según un estudio realizado en Colombia, las principales complicaciones son: 

sinusitis, hipertensión pulmonar e hipoxemia (8).  

Según el Ministerio de Salud Pública (5) de Ecuador, las complicaciones 

asociadas a la FQ en el sistema respiratorio son: atelectasias taponamiento de secreciones, 

hemoptisis, bronco pulmonar alérgica, insuficiencia respiratoria y neumotórax siendo este 

último el más frecuente. De modo similar, Regard et al (46) mencionan que las principales 

complicaciones agudas respiratorias son exacerbaciones pulmonares, hemoptisis, 

neumotórax y la aspiración broncopulmonar alérgica. De igual manera, García et al. (47) 
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reporta que se pueden producir complicaciones como: hemoptisis, neumotórax, 

insuficiencia respiratoria, hipertensión pulmonar, hipercapnia requiriendo intervenciones. 

Igualmente, otro estudio reporta que el deterioro pulmonar conlleva a la 

insuficiencia pulmonar siendo esta la principal causa de muerte (13). Debido a que el gen 

CFTR se localiza en el endotelio vascular y en el músculo liso, la enfermedad pulmonar 

también conlleva en contraer complicaciones en la función cardíaca afectando 

directamente (48). Además, Salcedo et al. (17) en relación a la FQ diversas 

investigaciones reportan que los constantes mediadores inflamatorios como: 

interleuquina 6, interleuquina 1, generando una inflamación pulmonar, actuando como 

potentes depresores de la función cardíaca.  

Según estudios, una de las complicaciones es las infecciones crónicas por 

Pseudomonas aeuginosa (1), comenzando como una primoinfección, que con el pasar del 

tiempo desarrolla mecanismos de adaptación y resistencia causando complicaciones 

como: infección bronquial crónica, neumotórax, atelectasia, hemoptisis y facilita el 

desarrollo de aspergilosis broncopulmonar alérgica (49), otras colonizaciones como 

Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae no tipificable también contribuyen en 

las complicaciones (26,30). 

Por último, en cuanto al trasplante pulmonar, indicado para la etapa final de la FQ, 

se generan complicaciones tras la colocación del stent, entre las más frecuentes (15-20%): 

taponamiento mucoso y la formación de tejido de granulación (50). Según la Guía 

práctica clínica —GPC— (5) del Ministerio de salud pública (MSP) de Ecuador, las 

complicaciones producidas en el trasplante son: bronquiolitis, rechazo agudo, 

infecciones, nefrotoxicidad, hipertensión, diabetes y convulsiones. 

En lo referente a las complicaciones en el sistema digestivo, se reportan 

alteraciones como: pancreatitis, reflujo gastroesofágico, íleo meconial, síndrome de 

obstrucción intestinal distal, estreñimiento, prolapso rectal, invaginación, apendicitis, 

compromiso hepatobiliar, cirrosis biliar y trasplante hepático (5). Según, Bosia et al. (24) 

el páncreas es el órgano mayor comprometido, que desarrolla mayores complicaciones: 

pancreatitis aguda (PA), pancreatitis crónica (PC), diabetes e insuficiencia pancreática. 

La destrucción del páncreas se produce algunas ocasiones antes de los 5 años, 

dependiendo de la gravedad (14).   

Según, la Guía de diagnóstico y tratamiento de pacientes con fibrosis quística —

FQ— (31) de Argentina, las complicaciones se presentan como: constipación, síndrome 

de obstrucción intestinal distal (SOID), prolapso rectal, colonopatía fibrosante, reflujo 
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gastroesofágico, enfermedad hepática, pancreatitis, íleo meconial, diabetes y 

enfermedades óseas. Al contrario, otro estudio realizado en el año 2019 la principal 

complicación es la deshidratación hiponatrémica, seguido de cálculos biliares, 

nefrolitiasis y lesiones renales agudas, coincidiendo en obstrucción intestinal distal y 

pancreatitis aguda (46).  

Algunos artículos coinciden que las complicaciones en la salud sexual 

principalmente es la infertilidad que es causada en la mayoría del sexo masculino ante el 

sexo femenino, debido a la obstrucción de la azoospermia, por consecuencia de la 

deficiencia de la testosterona, que afecta a la densidad ósea y la masa muscular (24,51). 

Por otro lado, según Hughan et al. (52)  la afección en el aparato reproductor femenino 

en la FQ es leve, llegando a no afectar la fertilidad.  

Por lo tanto, varios estudios coinciden que la principal complicación se da en el 

sistema respiratorio, siendo la insuficiencia respiratoria la más común en los países de 

Latinoamérica, mientras que la menos común es la alteración cardíaca, en cuanto al 

trasplante pulmonar no existen coincidencias entre los autores, generando controversia 

sobre que la principal complicación en este caso es el taponamiento y formación de tejido 

granulado (13,15,17,46,48); Por el contrario, según el MSP (5), las complicaciones son: 

bronquiolitis, rechazo agudo, infecciones, nefrotoxicidad, hipertensión, hirsutismo, 

diabetes y convulsiones. En el sistema digestivo la mayoría de artículos coinciden que la 

principal ocurre en el páncreas, causando pancreatitis, seguido de reflujo gastroesofágico, 

entre otros, por el contrario, otro estudio menciona que la deshidratación hiponatrémica, 

seguida de cálculos biliares es la principal complicación (1,5,14,46). Por último, la 

infertilidad en el sexo masculino es el principal problema en la salud sexual relacionada 

a esta patología (1,16,51). 

Intervenciones de enfermería en pacientes con fibrosis quística en Latinoamérica. 

Según, Reisinho et al (53)  las intervenciones de enfermería se centran en la 

mejora de la calidad de vida y brindar la promoción del auto cuidado a los pacientes con 

FQ, el personal de enfermería debe saber, cuidar, coordinar, asesorar, investigar, formar 

y ser compañera de cuidados; dirigidas al seguimiento durante todo el proceso 

terapéutico, es decir, el profesional de salud debe ser capaz de identificar las necesidades 

determinadas en los pacientes con FQ, permitiendo una mejor adaptación y comprensión 

en el proceso de salud-enfermedad. Además, la actuación de enfermería no solo se centra 

en el paciente, también tiene el objetivo de velar por la estabilidad y bienestar de los 

familiares (18). De igual manera, para Shardonofsky et al (54) enfermería está en el centro 

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Reisinho+MD&cauthor_id=27982311
https://www.proquest.com/indexinglinkhandler/sng/au/Shardonofsky,+Jana/$N
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de todos los aspectos del cuidado de los pacientes con FQ, incluso abogando por los 

pacientes y sus familiares, garantizando que se realice una evaluación psicosocial anual 

con derivaciones y seguimiento según corresponda.  

El rol que desempeña la enfermera en el cuidado de los pacientes con FQ, es 

mayor en el grupo de lactantes/niños 0 a 14 años (55). Según algunos estudios esto puede 

deberse a que los pacientes con FQ es este rango de edad no tienen independencia, los 

padres tienen miedo a no cuidarlos bien, lo que genera retos sociales en su tratamiento, 

motivo por el cual los padres recurren a los profesionales como los de enfermería para 

que brinden ayudan a la familia y al paciente (56). 

Según, Ramos et al (57) el personal de enfermería cumple una labor fundamental 

en la detección precoz de la FQ, mediante el tamizaje neonatal. En lo que concierne a 

Latinoamérica, algunos países como: Colombia y Paraguay tiene integrado la detección 

de la FQ dentro del tamizaje neonatal, sin embargo, Ecuador no tiene incluido dentro del 

tamizaje neonatal esta patología, pero en la Guía de práctica clínica y manual de 

procedimientos de la FQ brinda información sobre dicha patología y el tamizaje neonatal 

(5).  

 Por otro lado, el profesional de salud se encarga de brindar los cuidados paliativos 

a los pacientes con FQ y educar a la familia, es decir, identificar las principales 

necesidades de los cuidados como: el apoyo emocional, la comunicación sobre las 

decisiones de tratamiento y el manejo de los síntomas emocionales, de tal modo que los 

miembros de la familia sean un pilar fundamental en este proceso, brindando información 

a los miembros (58). En relación a este tipo de cuidados y enfermería, Hobler et al. (59) 

menciona que, se han identificado tres dominios principales de las necesidades de los 

cuidados paliativos que el profesional de enfermería debe brindar como: ser escuchado, 

sentirse escuchado y ser visto, para comprender sobre la FQ y su trayectoria, con el 

propósito de estar preparado para el futuro y brindar información sobre las circunstancian 

que causan estrés, y posibles soluciones. 

Por consiguiente, el papel de la enfermera es primordial para proporcionar una 

atención interdisciplinaria, promover una buena muerte y garantizar que se respete los 

deseos de los pacientes y de su familia, la enfermera es la que encabeza los cuidados a 

los pacientes con FQ y a su familia facilitando la comunicación interdisciplinaria, confort 

para aliviar el sufrimiento, y brindando una muerte digna (60).  

Por consiguiente, en la problemática estudiada se puede observar que el personal 

de enfermería tiene los conocimientos necesarios para brindar el autocuidado al paciente 
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con FQ y también el objetivo de velar por la estabilidad y el bienestar de toda la familia, 

en el trascurso del diagnóstico (18,53,54). En algunos países de Latinoamérica se detecta 

mediante el tamizaje neonatal que es realizado por el personal de enfermería y así 

priorizar sus cuidados, pero en Ecuador todavía no está integrado en el proyecto del 

tamizaje neonatal (5,55). 

Conclusiones 

Mediante la presente revisión de literatura se demuestra que, en Latinoamérica la 

FQ continúa siendo un problema de salud pública, que afecta de forma crónica el bienestar 

de los recién nacidos, así mismo, la literatura reporta datos muy variables en la 

prevalencia, evidenciando que el tamizaje neonatal es una herramienta fundamental, sin 

embargo no todos los países de Latinoamérica lo tienen integrado en los servicios de 

salud, retrasando el tratamiento temprano, siendo esta una limitación en el diagnóstico de 

la FQ. 

A partir de los hallazgos se puede demostrar que los factores de riesgo generan 

complicaciones debido a diversas causas socioeconómicas y demográficas afectando al 

paciente y a su familia a nivel psicológico y social, interviniendo en el  diagnóstico y el 

tratamiento por falta de conocimiento y desconfianza hacia el personal de salud.  

 El abordaje terapéutico ha demostrado que el tratamiento ayuda a disminuir en la 

gran mayoría, el daño en distintos órganos especialmente a nivel pulmonar, estos 

tratamientos están dirigidos a controlar sobre todo las exacerbaciones con la finalidad de 

mejorar la función pulmonar y el aclaramiento mucociliar, abriendo una luz de esperanza 

de conseguir una supervivencia cada vez mayor y sobre todo a mejorar la calidad de vida.  

Debido a un diagnóstico y tratamiento tardío, se generan distintas complicaciones 

afectando a distintos órganos, conllevando a no garantizar un tratamiento efectivo, 

incluso provocando la muerte, por ello, el diagnostico precoz debe reforzar los beneficios 

de las intervenciones tempranas, establecer protocolos y guías de manejo en el servicio 

público que permite llevar un seguimiento adecuado de la enfermedad y así mejorar la 

calidad de vida de estos pacientes y sus familias.  

 Las intervenciones del personal de enfermería son un pilar fundamental en el 

abordaje de esta patología, desde la educación, prevención y los cuidados brindados; no 

obstante, en Latinoamérica hay controversia sobre las prioridades que el personal de 

enfermería debe tomar en relación a la atención de los pacientes con FQ, en algunos casos 

priorizando los cuidados paliativos del paciente.  
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