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RESUMEN

Introduccion: La fibrosis quistica es una enfermedad rara, hereditaria,
crénica y recesiva cuya evolucion es progresiva y que se caracteriza por la
produccion de secreciones anormalmente espesas que obstruyen los
conductos de los érganos afectados influyendo negativamente en la calidad

de vida de las personas afectas.

Objetivos: Elaborar un plan de cuidados estandarizado para pacientes
adultos con fibrosis quistica en una fase estable de su enfermedad.

Metodologia: La busqueda fue llevada a cabo en las bases de datos
Cuidatge, Cuiden, Medline, Ibecs y Pubmed, la Fundaciéon Espafiola de
Fibrosis Quistica, la biblioteca del Hospital San Jorge de Huesca vy
repositorios de documentos de universidades. Para realizar la valoracién, los
diagndsticos y el plan de cuidados se empled la taxonomia enfermera
NANDA, NIC y NOC y el modelo de cuidados de Virginia Henderson.

Desarrollo: Tras la valoracién de enfermeria se detectan alteraciones en la
necesidad de respiracién, alimentacidon, eliminacién, movilidad, evitar
peligros, comunicaciéon y la participacion en actividades recreativas; los
diagndsticos enfermeros del paciente son limpieza ineficaz de las vias
aéreas, ansiedad, desequilibrio de la nutricion: por defecto y riesgo de

intolerancia a la actividad y la complicacién potencial infeccién.

Conclusion: La elaboracion del plan de cuidados estandarizado pretende
mejorar la atencién enfermera de estos pacientes con el objetivo de
ayudarles a mantener un adecuado autocuidado para mantener su estado
de salud y evitar en la medida de lo posible complicaciones.

Palabras Clave: “fibrosis quistica”, “mucoviscidosis”, “adulto” y “atencién

de enfermeria”.



INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) o mucoviscidosis es una enfermedad rara,
hereditaria, cronica y recesiva cuya evolucion es progresiva y de
compromiso multisistémico. Se origina como resultado de la mutacién del
gen regulador de conductancia transmembrana (CFTR), proteina esencial
para la regulacién del cloro y del sodio de las células epiteliales secretoras.
Esta mutacidn provoca unas concentraciones andémalas de iones a ambos
lados de la membrana que clinicamente se manifiesta por la produccion y
secrecion a través de las glandulas exocrinas de un moco espeso y pegajoso
en el aparato respiratorio, en el aparato digestivo y en el pancreas,
obstruyendo los conductos del 6rgano afectado y, produciendo un sudor con
alta concentracién de CINa en las glandulas sudoriparas (1+%34>6.7:8:9:10)

Para que una persona padezca fibrosis quistica, es necesario heredar de
ambos padres la mutacién del alelo del gen CFTR localizado en el brazo
largo del cromosoma 7. En caso de heredar un solo alelo mutado, la
persona resultard sana, pero en su defecto serd portadora de la
enfermedad, que podréa ser transmitida a su descendencia. Por lo tanto, los
progenitores de un enfermo de FQ seran siempre portadores, con una
probabilidad de 1 entre 4 de concebir un hijo enfermo, 2 entre 4 de que sea
también portador y 1 entre 4 de tener un hijo sano (Anexo 1)
(1,2,3,4,5,6,7,8,9,10).

Muchos siglos antes de que la FQ fuera conocida, ya existian descripciones
de la enfermedad en el norte de Europa que decian que si la piel de los
nifios tenia sabor salado (alta concentracién de CINa en sudor), significaba
gue estaban embrujados y moririan precozmente. Pero no es hasta 1595
cuando se hace la primera descripcién anatomopatoldgica en la autopsia de
una nina de 11 afios supuestamente hechizada que habia presentado los
sintomas de la enfermedad. En los afios 30 menos del 50% de los nifios
superaba el primer afo de vida y, a principios de la década de los 50, se
elabord la teoria patogénica que justificaba la aparicién de las lesiones
organicas y manifestaciones clinicas. En 1983 se descubre que el motivo de
la enfermedad es la mutacién de la proteina CFRT, lo que supone un gran
paso en la investigacién de la enfermedad ).



La FQ es una enfermedad de baja prevalencia y, epidemiolégicamente esta
ligada a una gran morbilidad y a una reducciéon de la esperanza de vida,
siendo la enfermedad genética recesiva letal mas frecuente entre la
poblacidn caucasica. Segun datos del 2015 de la Federacién Espanola de
Fibrosis Quistica, se estima que 1 de cada 5.000 nifios nace con FQ en
Espana, y que 1 de cada 35 residentes de este pais es portador sano de la

enfermedad 21119,

A la mayoria de las personas se les diagnostica en los dos primeros anos de
vida, existiendo un nimero pequeno de enfermos que no es diagnosticado
hasta edades mas avanzadas. Las razones mas habituales que llevan a
sospechar la existencia de FQ son: la insuficiencia pancreatica exocrina
causante de un déficit nutricional severo y los procesos respiratorios de
repeticién, estos ultimos determinantes del prondstico y evolucion de la
enfermedad. El diagndstico inicial, actualmente se puede realizar en las
primeras 48h horas de vida del recién nacido, mediante la prueba del talén
y, posteriormente se puede confirmar con el test del sudor en un centro
especializado, lo que supone un gran beneficio para el nifio al conocer

precozmente el diagndstico y poder iniciar antes el tratamiento (Anexo 2)
(9,11,12)

La FQ tiene multitud de manifestaciones clinicas, pero las que refieren
mayor gravedad afectan al sistema digestivo y al respiratorio.
Sistema digestivo:

La afectacibn mas importante de este sistema es la insuficiencia
pancreatica, que estd causada por una disminucién o ausencia de enzimas
pancreaticas, enzimas encargadas de digerir los azlcares, las grasas y las
proteinas para favorecer su absorcidn. Como consecuencia de esta
ausencia, estos nutrientes se perderan por las heces haciéndolas mas
pastosas, abundantes y malolientes y se producird un estado de déficit de
nutricién e hipovitaminosis. La bilis del higado también serd mas espesa y

podran producirse tapones afectando a la funciéon hepatica 7813,



Sistema respiratorio:

El moco anormalmente espeso y viscoso va a ser el principal factor
desencadenante del dafio del pulmén, provocando una incapacidad en
lascélulas ciliadas de los bronquios para transportarlo. Debido a ésto, se
producirdn retenciones y tapones bronquiales que provocaran
bronconeumopatia obstructiva crénica, infecciones respiratorias de
repeticion por diferentes gérmenes, que provocaran una importante
respuesta inflamatoria y conforme avance la enfermedad, las infecciones
adquirirdn un caracter cronico y provocaran bronquiectasias dafiando al
pulmén de forma permanente. Todos los pacientes llegaran a padecer
complicaciones pulmonares que seran las principales responsables de la
mortalidad de los pacientes, el 95% de los pacientes fallecerd por esta
causa 78

Otras manifestaciones clinicas de la FQ pueden ser la diabetes, la
infertilidad en hombres, los pdélipos nasales, las sinusitis y el sudor con alta

concentraciéon de CINa entre otros (Anexo 3).

En la actualidad el tratamiento va encaminado y se centra en tres lineas
principales de accién: la antibioterapia para combatir la infeccion e
inflamaciéon, una nutricién hipercalérica y realizar con regularidad
fisioterapia respiratoria (Anexo 4). Cuando estos tres pilares del tratamiento
no consiguen mantener una calidad y estabilidad en la vida del paciente que
posee una enfermedad pulmonar avanzada, serd el momento de plantearse
el trasplante como una alternativa terapéutica real (Anexo 5). En los
ultimos treinta anos, las personas con FQ han pasado de ser candidatos
suboptimos a ser la indicacion mas frecuente para realizar un trasplante
bilateral de pulmdn, debido a que estos pacientes han visto aumentada su
supervivencia y calidad de vida después de la intervencién con respecto al

resto de pacientes pendientes de ser trasplantados (*>%91%)

Hoy en dia la esperanza de vida de los pacientes con FQ ha aumentado
hasta alcanzar los 40 anos, y gracias al buen cumplimiento de los tres
pilares basicos del tratamiento, en pocos afios podra verse en aumento. Al
aumentar la esperanza de vida, estdan surgiendo nuevas demandas

psicosociales como la sexualidad, la reproduccién y la vida laboral entre
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otras, cuestiones que deberian ser abordadas de forma anticipada para

asegurar una correcta adaptacion del enfermo y su entorno 819,

Es esencial proporcionar una atencién integral a través de un equipo
multidisciplinar (Anexo 6) y coordinar entre la unidad de referencia de FQ
asignada (Anexo 7), el hospital local y la atenciéon primaria un correcto
seguimiento del paciente. Esta atencidon requiere evaluaciones clinicas
periddicas que variaran en el tiempo dependiendo de la situacion de cada

paciente >1117),

Los pacientes con FQ tienen que dedicar muchas horas a su salud, lo que
implica una disminucion de tiempo para realizar el resto de actividades de
su vida diaria. Esto provoca que en edades en las que es primordial
establecer relaciones sociales y se encuentren en periodos asintomaticos de
la enfermedad como en la adolescencia, debido a la falta de tiempo y al
considerarse sanos, haya un mal cumplimiento del tratamiento (Anexo 8) o
incluso un abandono junto con conductas inapropiadas que llevaran consigo
un futuro agravamiento de la enfermedad y un empeoramiento de la calidad
de vida. Sera por tanto en esos momentos de vital importancia proporcionar

cuidados de dimension mas humana para ayudar a afrontar la situacion
(4,18)

Realizar un plan de cuidados estandarizado dirigido al paciente adulto con
FQ en fase estable, tiene el objetivo de dar a conocer al personal enfermero
las necesidades afectadas, los diagndsticos, los resultados vy las
intervenciones a realizar con estos pacientes. Aunque habitualmente son
remitidos a unidades especializadas, debido a la gran dispersion geografica
en momentos puntuales seran atendidos en su hospital y centro de salud
local, por lo que es de vital importancia que los sanitarios sepan aportar una
correcta atencién sanitaria que garantice un mantenimiento de la calidad de
vida del paciente que impida en la medida de lo posible el avance de la

enfermedad.



OBJETIVOS

Objetivo principal:

e Elaborar un plan de cuidados estandarizado para pacientes adultos

con fibrosis quistica en fase estable de su enfermedad.

Objetivos especificos:

e Realizar una correcta valoracion enfermera para conocer los
principales signos y sintomas de la FQ.

e Reconocer los antecedentes biograficos, médicos, farmacoldgicos y
socioecondmicos propios de estos pacientes.

e Conocer los principales diagnésticos, resultados e intervenciones que

precisan estos pacientes en fase estable de su enfermedad.

METODOLOGIA

Diseino del estudio

Se ha elaborado un plan de cuidados estandarizado para pacientes adultos
con fibrosis quistica.

Las bases de datos consultadas fueron Cuidatge, Cuiden, Medline, Ibecs y
Pubmed. Ademas se consultd literatura escrita en la biblioteca del Hospital
General San Jorge y repositorios de documentos de la Universidad de
Zaragoza, de Navarra y de Cuenca y manuales y publicaciones
pertenecientes a la Federacion relacionadas con la fibrosis quistica. La
busqueda se realizé desde diciembre del 2015 hasta marzo del 2016.

Las palabras clave utilizadas a través del vocabulario estructurado DeCS
fueron “fibrosis quistica”, “mucoviscidosis”, “adulto” y “atencién de

enfermeria” utilizando el operador booleano "AND".

Los criterios de inclusién fueron articulos en espafiol entre los afos 2006 y
2016 sobre pacientes con FQ adultos en una fase estable de su enfermedad.

Los criterios de exclusion fueron los pacientes que se encontraban en un

periodo de agudizacién o en fase terminal.



Para la realizacion del plan de cuidados se llevaron a cabo tres de las cinco
fases del proceso enfermero, la valoracién mediante el modelo de las 14
necesidades de Virginia Henderson, el diagnostico a través de la taxonomia
NANDA 2012-2014, y el plan de cuidados a través de la 52 edicidon de la
Clasificacion de Resultados de Enfermeria y la 62 edicidén de la Clasificacidon

de Intervenciones de Enfermeria.

DESARROLLO
Tras realizar una busqueda bibliografica se excluyeron aquellos articulos

gue no cumplian los criterios de inclusién antes citados a excepcién de
aquellos cuya informacién referente a pruebas diagndsticas y epidemiologia
eran de utilidad para el trabajo. (ANEXO 9).

A partir de la informacién escogida se obtuvieron los datos para conocer los
antecedentes y la valoracidn mediante las 14 necesidades de Virginia

Henderson.

Antecedentes
e Antecedentes biograficos: La fibrosis quistica afecta practicamente

por igual a hombres y mujeres y se da con mayor frecuencia en la
raza caucasica. Su incidencia es mas elevada en edades tempranas
debido al caracter progresivo de la enfermedad que reduce la
esperanza de vida.

e Antecedentes familiares: Al tratarse de una enfermedad genética,

serd probable encontrar entre varios de sus familiares cercanos a
parte de sus progenitores la alteracion del alelo que los convierta en
portadores, asi como algun caso de FQ.

e Antecedentes médico-quirdrgicos: Serdn comunes en estos pacientes

los procesos respiratorios de evolucién como neumonias y bronquitis,
insuficiencia pancreatica exocrina, polipos nasales, sinusitis, otitis
medias y alteraciones del sudor entre otros.

e Antecedentes farmacoldgicos: Debido a la alta exposicion de estos

pacientes a antibidticos, serd posible que hayan presentado alguna
reaccién alérgica a alguno de ellos.

e Antecedentes socioecondémicos: Al ser una enfermedad genética

puede presentarse en todas las clases sociales, pero dependiendo del
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grado de cumplimiento y de evolucién de la enfermedad durante la
infancia y adolescencia, podremos encontrar adultos con formacion
académica con trabajos adecuados a su enfermedad o adultos sin

formacion con trabajos mas precarios.

Valoracion enfermera segin el modelo de virginia henderson.

1. Respira normalmente.

Estos pacientes presentan en su mayoria taquipnea (>20 rpm), taquicardia
(>100 Ipm), una amplitud respiratoria aumentada, un ritmo respiratorio
normal y un tipo respiratorio costoabdominal con mayor carga de los
musculos costales a consecuencia de la dificultad respiratoria.

La expansion toracica puede ser simétrica o asimétrica dependiendo de si
hay algun pulmoén mas afectado que el otro y la SaO, suele presentar cifras
inferiores al 95% a menos que utilicen 0, suplementario, mientras que no
presentan alteraciones de la tension. No suelenpresentar cianosis en fases
estables pero la presencia de tos y expectoracion sera crénica en todos ellos
con un esputo viscoso que variara en coloracion (blanco, amarillento,
verdoso o con hemoptisis).

Podran presentar dolor toracico secundario a la tos y a la expectoraciéon y
sonidos respiratorios (murmullo vesicular aumentado, sibilancias, estertores
y roncus). Por ultimo, podrda verse un ligero aumento del didmetro
anteroposterior del térax y cifosis junto con acropaquias y obstrucciones

nasales y poliposis que dificulten la respiracion.

2. Comer y beber adecuadamente.

Los pacientes con FQ no son capaces de digerir adecuadamente los
azUucares, grasas y proteinas, por lo que deberdn llevar a cabo una dieta
hipercalérica para evitar un estado deficiente de nutricién y vitaminosis que
se verd reflejado por un IMC menor a 18,5 kg/m?.

Deben mantener una adecuada ingesta de liquidos ya que tienen riesgo de
sufrir deshidrataciones con alcalosis hipoclorémica en situaciones de calor,

ejercicio extremo o periodos febriles.
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3. Eliminacion por todas las vias corporales.

A causa de la mala digestidon y absorciéon de grasas, azUcares y proteinas,
éstas se perderan por las heces haciéndolas mas pastosas, abundantes y
malolientes. Debido a las caracteristicas de su sudor se producird una

eliminacidon anormal de cloro y sera mas abundante.

4. Moverse y mantener posturas adecuadas.

Los pacientes con FQ en una fase estable son capaces de realizar las
actividades de la vida diaria, pero presentan mayor dificultad para
realizarlas debido al mayor esfuerzo respiratorio y cardiaco que deben
realizar. Ademas practicaran deporte de forma habitual debido al efecto
positivo que ejerce en la enfermedad.

5. Dormir y descansar.
Pueden presentar dificultad ocasional para conciliar el suefo o lograr que
sea reparador debido a la tos, la dificultad respiratoria, la expectoracion vy el

dolor toracico secundario a ellas.

6. Escoger la ropa adecuada: vestirse y desvestirse.
Las personas no presentan alteraciones de ningun tipo que influyan a la

hora de vestirse y desvestirse en esta etapa de la enfermedad.

7. Mantener la temperatura corporal dentro de los limites normales
adecuando la ropa y modificando el ambiente.

No presentan alteracién a la hora de mantener su temperatura corporal.

8. Mantener la higiene corporal y la integridad de la piel.
No presentan problemas a la hora de realizar su higiene personal y son
conscientes de su alteracién del sudor por lo que suelen prestar atencion

especial a mantenerla.

9. Evitar los peligros ambientales y evitar lesionar a otras personas.
Suelen tener una adecuada percepcion de su estado de salud y conocen las
exposiciones ambientales que la perjudican. Sin embargo es posible que no

sigan correctamente la dieta prescrita y no realicen con la frecuencia
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necesaria los ejercicios de fisioterapia respiratoria cuando se encuentran en

fases estables.

10. Comunicarse con los demas, expresando emociones,
necesidades, temores u opiniones.

Entre los adultos ademas del temor de sufrir una agudizaciéon que requiera

un ingreso hospitalario, existiran dudas caracteristicas de su etapa vital

como la sexualidad, la reproduccion y su vida laboral. Dependiendo de la

personalidad de la persona, habrd quienes sean capaces de formular

preguntas y expresar sus temores y necesidades y quienes sean reacios a

hablar de si mismos.

11. Vivir de acuerdo con sus propios valores y creencias.

Aunque la FQ es una enfermedad hereditaria que se manifiesta en los
primeros anos de vida y la mayoria de los pacientes aceptan su estado de
salud, en ocasiones en periodos de estabilidad el paciente puede tener la
percepcién de que su estado de salud es bueno y abandone el tratamiento o
deje de llevarlo a cabo adecuadamente.

12. Trabajar y realizarse.

Dependiendo de la evolucion que haya tenido la enfermedad a lo largo de la
infancia y la adolescencia, nos encontraremos mucha variedad en el nivel
educativo del paciente. En el caso de que trabajen, seradn todos trabajos

gue no requieran mucho esfuerzo fisico debido a las limitaciones que tienen.

13. Participar en actividades recreativas.

Las actividades recreativas que lleve a cabo el paciente se veran
ligeramente limitadas por falta de tiempo al invertirlo en realizar el
tratamiento y, si entendemos el consumo de alcohol o el tabaco como
actividades sociales, el paciente lo tendra desaconsejado debido a la
interaccion con medicamentos y el riesgo de hepatotoxicidad y prohibido

debido al dafio en los pulmones respectivamente.

12



14. Aprender, descubrir o satisfacer la curiosidad que conduce a

un desarrollo normal y a utilizar los recursos disponibles.

Se muestran interesados en su estado de salud, el tratamiento vy
especialmente en los avances médicos relacionados con la FQ. Aunque la
mayoria suele conocer bien sus autocuidados, muchas veces por la falta de
tiempo o por desgana no realizan con la regularidad necesaria los ejercicios

de fisioterapia respiratoria ni toman adecuadamente los medicamentos.

Tras realizar la valoracién y conocer que las necesidades afectadas eran la
respiracién, la alimentacion, la eliminacién, la movilidad, evitar peligros, la
comunicacién, la participacién en actividades recreativas, se llegé a los

siguientes diagndsticos enfermeros y a la complicacion potencial:

Diagnodsticos enfermeros:

. (00031)LIMPIEZA INEFICAZ DE LAS VIAS AEREAS r/c aumento de
secreciones, retencidn de secreciones e inflamacién m/p tos inefectiva y

alteracion de la frecuencia y ritmo respiratorios (Tabla 1).

. (00146) ANSIEDAD r/c ingresos Hospitalarios y con dificultad respiratoria
m/p verbalizacién de la preocupacion y nerviosismo (Tabla2).

. (00002) DESEQUILIBRIO DE LA NUTRICION: POR DEFECTO r/c déficit
de digestion y absorcidon de azlcares, grasas y proteinas m/p IMC < 18’5,
cambios en la cantidad, aspecto y consistencia de las heces (Tabla 3).

(00094) RIESGO DE INTOLERANCIA A LA ACTIVIDAD r/c

desequilibrio entre aporte y demanda de oxigeno (Tabla 4).

Problemas de colaboracion

. CP: Infeccidon secundaria a acumulacion de secreciones espesas y tapones
bronquiales que facilitan la colonizacidn de microorganismos (Tabla 5).
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TABLA 1

(00031)LIMPIEZA INEFICAZ DE LAS
VIAS AEREAS r/c aumento de secreciones,
retencién de secreciones e inflamacion m/p
tos inefectiva y alteracién de la frecuencia y
ritmo respiratorios.

Objetivo general:
El paciente mantendra las vias respiratorias

permeables y lo mas libre de secreciones
posible.

Objetivos especificos:
e Usard correctamente los inhaladores

que tenga prescritos.

e Practicara los ejercicios de respiracion
profunda y fisioterapia respiratoria
prescritos por el fisioterapeuta.

0410 Estado respiratorio: permeabilidad de las vias respiratorias.

- 041004 Frecuencia respiratoria

- 041006 Movilizacién del esputo hacia fuera de las vias respiratorias

- 041009 Facilidad respiratoria

3350 monitorizacion respiratoria

=Vigilar la frecuencia, ritmo, profundidad y
esfuerzo de las respiraciones.

-Anotar movimiento toracico mirando si
existe simetria, utilizacion de musculos
accesorios y retracciéon de musculos
intercostales y supraclaviculares.

-Vigilar las secreciones respiratorias del
paciente.

- Monitorizar la saturacién de O, y gases
arteriales si procede.

6650 vigilancia.

-Obtener informacion sobre sus
rutinas normales.

-Preguntar al paciente cual es su
perspectiva de salud.

-Observar las capacidades del
paciente a la hora de llevar a cabo
su autocuidado.




TABLA 2

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA

CLASIFICACION DE LOS RESULTADOS DE ENFERMERIA (NOC)

(NANDA)
(00146) ANSIEDAD r/c ingresos
Hospitalarios y con dificultad

respiratoria m/p verbalizacion de la
preocupacion y nerviosismo.

Objetivo general: La persona verba-
lizard la reduccién de la ansiedad a un

nivel manejable.

Objetivos especificos:

reconocera las
generan la

e Nombrard y
situaciones que le
ansiedad.

o Identificara
para expresar
ansiedad.

e Adquirird competencia en la
ejecucién de técnicas de relajacion.

estrategias efectivas
y afrontar la

1402 Autocontrol de la ansiedad.

-140202 Elimina los precursores de la ansiedad.

-140203 Disminuye estimulos ambientales cuando esta ansioso.
-140207 Utiliza técnicas de relajacién para disminuir la ansiedad.
-140217 Controla la respuesta a la ansiedad.

CLASIFICACION DE LAS INTERVENCIONES DE
ENFERMERIA(NIC)

5820 Disminucion de la ansiedad.

-Reforzar los comportamientos que el paciente realice adecuadamente.
-Animar al pacientea que exprese los sentimientos y miedos que le genera
la FQ.

-Establecer actividades recreativas encaminadas a disminuir el estrés.
-Ayudar al paciente a identificar las situaciones que precipitan la ansiedad.

-Instruir al paciente sobre el uso de técnicas de relajacion.
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TABLA 3

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA

(NANDA)

CLASIFICACION DE LOS RESULTADOS DE ENFERMERIA
(NOC)

(00002) DESEQUILIBRIO DE LA

NUTRICION:

POR DEFECTO r/c

déficit de digestion y absorcion de

azucares, grasas y proteinas m/p IMC

< 18’5, cambios en el ritmo intestinal y

cambios en el aspecto y consistencia

de las heces.

Objetivo general: La

persona

recuperara el peso ideal para su edad,

sexo,

talla teniendo en cuenta sus

limitaciones debidas a la enfermedad.
Objetivos especificos:

Conocera la importancia de su
estado nutricional en relaciéon al
proceso de la enfermedad.
Conocera sus requerimientos
energéticos y la proporcién de
ingesta de los grupos basicos de
alimentos que requiere.

1004 Estado nutricional

-100401 Ingestién de nutrientes.
-100402 Ingestion alimentaria.
-100405 Relacién peso/talla.

CLASIFICACION DE LAS INTERVENCIONES DE
ENFERMERIA(NIC)

1160 Monitorizacion nutricional

-Pesar al paciente a unos intervalos
establecidos conjuntamente.

-Recalcar la necesidad de aumentar
la ingesta de hidratos de carbono,
lipidos, proteinas, minerales vy
vitaminas A,D,E, K.

5246 Asesoramiento nutricional

-Conocer los habitos alimentarios del
paciente.

-Establecer metas realistas a corto y
largo plazo para el cambio del estado
nutricional.

-Determinar grado de conocimiento
del paciente sobre los grupos
alimenticios basicos, asi como la

proporcion en la que deben estar en su
dieta.

-Conocer los gustos y aversiones.

-Ayudar al paciente a expresar las
inquietudes acerca de la consecucion
de las metas.
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TABLA 4

DIAGNOSTICO DE

CLASIFICACION DE LOS RESULTADOS DE ENFERMERIA (NOC)

ENFERMERIA
(NANDA)
(00094) RIESGO DE | 0005 Tolerancia a la actividad 0002 Conservacion de
INTOLERANCIA A LA | -000501 Saturacion de O, en respuesta a la energia
ACTIVIDAD r/c desequilibrio entre | actividad.
aporte y demanda de oxigeno. -000502 FC en respuesta a la actividad. -000201  Equilibrio  entre

Objetivo general: La persona
mantendra su nivel de energia

fisioldgica y psicoldgica.

Objetivos especificos:
e Sabrd identificar los signos y

sintomas de la intolerancia a la
actividad.

e Planificara las medidas que
debe de llevar a cabo para
prevenir la disminucién de su
actual tolerancia a la actividad.

-000503 FR en respuesta a la actividad.

-000508 Esfuerzo respiratorio en respuesta a la

actividad.

-000518 Facilidad para realizar las actividades de

la vida diaria.

actividad y descanso.
-000209 Adapta el estilo de
vida a su nivel de energia.
-000207 Nivel de resistencia
adecuado para la actividad

CLASIFICACION DE LAS INTERVENCIONES DE ENFERMERIA(NIC)

0180 manejo de la energia

-Determinar las limitaciones fisicas del

paciente.

-Ayudar al paciente a programar
periodos de descanso entre
actividades.

- Aconsejar evitar la actividad después

de las comidas.

0200 fomento del ejercicio

-Explorar las experiencias previas
con el deporte del paciente.
-Animar a continuar con el
ejercicio.

-Ayudar a integrar el programa de
ejercicios en su rutina semanal.
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TABLA 5

PROBLEMA DE COLABORACION

CLASIFICACION DE LAS INTERVENCIONES DE
ENFERMERIA (NIC)

CP: Infeccion secundaria a acumulacion de
secreciones espesas y tapones bronquiales que
facilitan la colonizacion de microorganismos.

Objetivo general:

Prevenir y detectar precozmente la aparicion de la
infeccion.

6550 Proteccion contra las infecciones

-Inspeccionar el aspecto de las secreciones.
-Observar signos y sintomas de infeccion
respiratoria.

-Obtener muestras para realizar un cultivo, si es
necesario.

-Observar si hay cambios en el nivel de vitalidad.
-Controlar los signos vitales enfatizando en Ia
temperatura y frecuencia cardiaca.

-Fomentar técnicas correctas de lavado de manos.
-Recomendar que evite en lo posible ambientes de
riesgo como guarderias, hospitales etc.
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CONCLUSIONES

La elaboracién de un plan de cuidados estandarizado de un paciente adulto
con FQ en fase estable de su enfermedad tiene el objetivo de lograr ayudar
al profesional enfermero a identificar las necesidades alteradas que

presentan estos pacientes.

Aunque estas personas estén controladas en su unidad de referencia por
especialistas en FQ, el paciente puede requerir cuidados extra para
aumentar su control sobre la limpieza de las vias aéreas, su nutricién y la
ansiedad que provoca la evolucién de su enfermedad. Por tanto es de gran
importancia conocer sus antecedentes y la evolucion que ha tenido su

enfermedad para realizar las actividades que requiera el paciente.
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Anexo I. CARACTER HEREDITARIO DE LA ENFERMEDAD
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Anexo II. CONFIRMACION DEL DIAGNOSTICO

Para la confirmacion del diagnostico, se ha de incluir en el cribado neonatal
(prueba del talén) la cuantificacién del tripsindgenoinmunoreactivo (TIR).
Ha de realizarse dos veces a los 3-5 dias de vida y a los 25-40 dias, y si
ambas son positivas se procedera a la realizacion del test del sudor en un
centro de referencia y por profesional cualificado.

La prueba del sudor es un test basado en la alteracion de la conduccién del
cloro que determina la cantidad de Cl en el sudor obtenido mediante una
estimulacién cutdnea con pilocarpina. En caso de que el resultado sea
dudoso, también se pueden hacer estudios de las mutaciones del gen para

confirmar el diagnéstico.

< 30 mmol/L FQ IMPROBABLE
30-60 mmol/L RESULTADO DUDOSO
>60 mmol/L FQ CLASICA
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Anexo III. MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA FQ

AFECTACION COMPLICACIONES ASOCIADAS

Enfermedad Obstructiva Crénica
Colonizacion bacteriana (St. Aureus y
Pseudomonaaeruginosa)
Infecciones respiratorias de repeticion
Bronquiectasias
Hemoptisis

RESPIRATORIA

Mala absorcion
Esteatorrea
DIGESTIVA Ileomeconial
Prolapso rectal
Sindrome de obstruccion intestinal distal

HT portal
Esteatosis
Cirrosis biliar
Colecistitis y colelitiasis

HEPATICA

Insuficiencia pancreatica

PANCREATICA Pancriatitis

Diabetes miellitus

ENDOCRINA .
Intolerancia a la glucosa

Afectacion huesos (osteoporosis, artrosis)
Neumotoérax
Insuficiencia cardiaca derecha
Esterilidad en hombres
Golpe de calor, deshidratacion hiponatrémica con
alcalosis
Sinus, poliposis nasales

OTRAS
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Anexo IV. TRES PILARES DEL TRATAMIENTO

Enzimas pancreaticos

Malabsorcion . .
Suplemento vitaminas

Fisioterapia manual
Fisioterapia mecanica
Broncodilatadores
Mucoliticos

Obstruccion via aérea

Antiinflamatorios orales

Inflamacion cronica Corticoides inhalados y orales
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Anexo V. CRITERIOS PARA REALIZAR TRASPLANTE

FEV, < 30% del tedrico o caida Insuficiencia respiratoria
rapida del FEV, (en especial dependiente de O,
mujeres jovenes)

Hipercapnia (PaCO, > 50 mmHg)

Exacerbacion pulmonar que
requiera UCI Hipertensiéon pulmonar

Aumento frecuencia y gravedad
exacerbaciones

Neumotorax recurrente

Hemoptisis recurrente no
controlada por embolizacion
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Anexo VI. EQUIPO MULTIDISCIPLINAR DE UNIDAD DE REFERENCIA

Coordinador de UR de FQ

Médico especialista en FQ

Enfermera especialista en FQ

fisioterapeuta de UR de FQ

Dietista/nutricionista

Asistente social

Psicologo

Farmacéutico clinico de UR

Especialista en microbiologia clinica
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Anexo VII. UNIDADES DE REFERENCIA DE FQ EN ESPANA

UNIDADES DE REFERENCIA DE FQ EN ESPANA

H. UNIVERSITARIO VALL D'HEBRON
(Barcelona)

H. INFANTIL TERESA
HERRERA
(La coruna)

H. DE SAN JUAN DE DIOS (Espulgues
de Llobregat, Barcelona)

H. MIGUEL SERVET
(Zaragoza)

CORPORACIC'),N SANITARIA PARC
TAULI (Sabadell)

H. UNIVERSITARIO DE LA
PAZ (Madrid)

H. DE CRUCES (Vizcaya)

H. DOCE DE OCTUBRE
(Madrid)

H. UNIVERSITARIO CENTRAL DE
ASTURIAS (Oviedo)

H. RAMON Y CAJAL
(Madrid)

H. SON DURETA
(Palma de Mallorca)

H. NINO JESUS
(Madrid)

H. LA FE
(Valencia)

H. CARLOS HAYA(Malaga)

H. DE LA PRINCESA (Coordinada con
Unidad hospital nifo Jesus, Madrid)

H. UNIVERSITARIO VIRGEN
DE LA ARRIXACA
(el Palmar, Murcia)

HOSPITAL UNIVERSITARIOVIRGEN
DEL ROCiO
(Sevilla)

HOSPITAL
MATERNOINFANTIL (Las
Palmas deGran Canaria)

HOSPITAL UNIVERSITARIO
NUESTRA SENORA DE LA
CANDELARIA (St cruz de Tenerife)
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Anexo VIII. FACTORES QUE AFECTAN A LA ADHERENCIA DEL
TRATAMIENTO.

FACTORES QUE AFECTAN A LA ADHERENCIA DEL
TRATAMIENTO

FACTORES DESALUD

Se sienten bien aun sin
tratamiento.

Se consideran menos enfermos
que otros pacientes con FQ

FACTORES DE TIEMPO

Estan demasiado ocupados

FACTORES SOCIALES

Les averglienza su enfermedad,
no desean realizarlo en publico.

FACTORES EMOCIONALES

Les hace sentir diferentes
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Anexo IX. ARTICULOS BUSCADOS EN BASES DE DATOS

Cuidatge 3 3 0
Cuiden 12 9 3
Medline 6 4 2
Ibecs 4 4 0
Pubmed 2 2 0
TOTAL 27 22 5
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Anexo X. ACTIVIDADES ENFERMERAS SOBRE LA LIMPIEZA
INEFICAZ DE LAS VIAS AEREAS.

3350 Monitorizacion respiratoria

Vigilar la frecuencia, ritmo, profundidad vy esfuerzo de Ilas

respiraciones cada vez que el paciente acuda a consulta.

Anotar movimiento toracico mirando si existe simetria, utilizacién de
musculos accesorios Yy retraccion de musculos intercostales y
supraclaviculares. La expansion toracica la realizaremos situdndonos
detras del paciente y colocando los pulgares a cada lado de la
columna a nivel de la décima costilla y utilizando las manos para
abarcar la parte lateral del térax mientras se pide al paciente que
inhale profundamente. Las manos deben moverse con el térax y hay
gue observar si existe asimetria de los movimientos a medida que los
pulgares se separan. Los musculos accesorios de la respiracién seran

el esternocleidomastoideo, el trapecio y el supraclavicular.

Vigilar las secreciones respiratorias del paciente que podran variar en
coloracién desde la blanquecina que indica ausencia de infeccion, la
amarillenta y verdosa que indica infecciones virales o bacterianas

hasta la hemoptisis debida a la lesién respiratoria por esfuerzo.

Monitorizar la saturacién de O, y gases arteriales si procede. La
saturacion de O,la haremos cada vez que el paciente acuda a
nosotros, sin embargo la gasometria arterial se hara en situaciones

especificas en las que el médico desee saber la PaO, y la PaCO..

35



6650 Vigilancia.

Obtener informacion sobre sus rutinas normales. Informarse de
cuanto tiempo dedica a realizar fisioterapia respiratoria, a realizar

ejercicio fisico y conocer su tratamiento médico diario.

Preguntar al paciente cual es su perspectiva de salud. La perspectiva
que cada persona tiene sobre su estado de salud influye en la
evolucion de la misma. Si se tiene una perspectiva demasiado buena
se corre el riesgo de no ser consciente de su problema de salud y de
no llevar a cabo el tratamiento como se debe y si se tiene una
perspectiva demasiado pesimista influird negativamente en el estado
general del paciente. La personalidad del paciente influye en el
proceso de la enfermedad.

Observar las capacidades del paciente a la hora de llevar a cabo su
autocuidado. Se pedird una demostracién de las técnicas mas
sencillas que lleva a cabo para realizar la expectoracién. Es
importante tener en cuenta que el “clapping” actualmente esta
contraindicado al verse evidenciada poca eficacia y presentar

consecuencias negativas como broncoespasmos.
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Anexo XI. ACTIVIDADES ENFERMERAS SOBRE LA ANSIEDAD

5820 Disminucion de la ansiedad.

e Reforzar los comportamientos que el paciente  realice
adecuadamente. Todas las buenas actitudes que se detecten en el
paciente deberan serle reconocidas para alentar al paciente a mejorar
en sus cuidados.

e Animar al paciente a que exprese los sentimientos y miedos que le
genera la FQ. Razonar juntos los motivos que le crean ansiedad
haciendo ver que conocemos las principales situaciones que los
crean, la hospitalizacion la infeccidén respiratoria, la intolerancia a la
actividad, las horas que debe dedicar a su salud etc.

e Establecer actividades recreativas encaminadas a disminuir el estrés.
Conocer sus gustos personales y animar y recomendar actividades
gue consigan disminuir su estrés practicando a la vez deporte como
pueda ser algun baile, yoga, pilates o cualquier otra actividad que no
sea deportiva.

e Ayudar al paciente a identificar las situaciones que precipitan la
ansiedad. Conocer su circulo mas cercano y su forma de actuar frente
a la FQ para saber cuales son las personas o las actitudes que le
generan el estrés.

e Instruir al paciente sobre el uso de técnicas de relajacién. Las
técnicas mas conocidas de relajacidon son aquellas centradas en la
respiracién y hay que saber adaptarlas a estos pacientes, ya que la
realizacién de respiraciones muy profundas o el mantener la
respiracién unos segundos son una de las actividades que realizan

para facilitar la expectoracion.
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1" ejercicio: Sentarse en una silla con las piernas paralelas y los pies

bien apoyados en el suelo, la columna vertebral derecha y alineada a
la cabeza. Con las manos colocadas encima de los muslos se dirigird
la atencion a la respiracién, se respirara con el mismo ritmo y
amplitud al usual imaginando el recorrido que hace el aire desde que
entra por la nariz (preferible a la boca), pasando por la traquea y
llegando a los pulmones hasta que sale de nuevo. Realizar este
ejercicio los minutos que se desee, despreocupandose si pasan por la
mente otras ideas ajenas al ejercicio, dejandolas fluir hasta que

desaparezcan.

2° ejercicio: En primer lugar se elegird una palabra que guste como
suene o que resulte relajante o simplemente la que se quiera (aceite,
suave, paz, algoddn). Una vez elegida, con la misma posicién a la
anterior o en una postura relajada, volver a centrarse en Ia
respiracién repitiendo esa palabra mentalmente los minutos que se

desee.
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Anexo XII. ACTIVIDADES ENFERMERAS SOBRE EL DESEQUILIBRIO

NUTRICIONAL: POR DEFECTO

1160 Monitorizacion nutricional

Pesar al paciente a unos intervalos establecidos conjuntamente. Los
intervalos adecuados para pesar pueden ser mensuales, cada dos o

cada tres meses.

Recalcar la necesidad de aumentar la ingesta de hidratos de carbono,
lipidos, proteinas, minerales y vitaminas A,D,E,K. Cada paciente
tendrd un tratamiento dietético asignado por el nutricionista de su
unidad de referencia pero la mayoria tendran incrementado el aporte
calérico debido a la insuficiente absorcion de los nutrientes antes

citados.

5246 Asesoramiento nutricional

Conocer los habitos alimentarios del paciente.

Establecer metas realistas a corto y largo plazo para el cambio del
estado nutricional.

Determinar el grado de conocimiento por parte del paciente de los
cuatro grupos alimenticios basicos, asi como la proporciéon en la que
deben estar en su dieta preguntando activamente al paciente la
pauta prescrita por el nutricionista.

Conocer los gustos y aversiones alimentarias del paciente para
facilitar la ganancia de peso.

Ayudar al paciente a expresar las inquietudes acerca de la

consecucion de las metas.
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Anexo XIII. ACTIVIDADES ENFERMERAS SOBRE EL RIESGO DE

INTOLERANCIA A LA ACTIVIDAD

0180 Manejo de la energia

Determinar las limitaciones fisicas del paciente. Conocer aquellas
actividades que lo agotan mas y programarlas en la medida de lo
posible hacia el final del dia.

Ayudar al paciente a programar periodos de descanso entre
actividades. En caso de tener que realizar varias actividades
extenuantes en el mismo dia, intentar programar entre ambos
periodos de descanso como siesta, ejercicios de relajacién etc.
Aconsejar evitar la actividad después de las comidas debido a que
dificultard la digestion de los alimentos y la actividad resultard mas

costosa.

0200 Fomento del ejercicio

Explorar las experiencias previas con el deporte del paciente. El nivel
de ejercicio que pueda realizar estard influido por el realizado

anteriormente y por su estado fisico actual.

Animar a continuar con el ejercicio explicando los beneficios que
presenta al mejorar la capacidad aerdbica y la funcién respiratoria.

Ayudar a integrar el programa de ejercicios en su rutina semanal.
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ANEXO XIV. ACTIVIDADES ENFERMERAS RELACIONADAS CON LA
COMPLICACION POTNCIAL DE INFECCION

6550 Proteccion contra las infecciones

e Inspeccionar el aspecto de las secreciones que podran variar en
coloracién desde la blanquecina que indica ausencia de infeccion, la
amarillenta y verdosa que indica infecciones virales o bacterianas

hasta la hemoptisis debida a la lesidén respiratoria por esfuerzo.

e Observar signos y sintomas de infeccidén respiratoria. Aumento de
sonidos respiratorios, fiebre, taquicardia, fatiga, aumento de la
dificultad respiratoria, cambio en coloraciéon en esputo, aumento

de molestia en pecho.

e Obtener muestras para realizar un cultivo, si es necesario. Pedir al
paciente que realice una expectoracion profunda y deposite el
esputo en el recipiente.

e Observar si hay cambios en el nivel de vitalidad.

e Controlar los signos vitales enfatizando en la temperatura y

frecuencia cardiaca ya que son claros signos de infeccién.

e Fomentar técnicas correctas de lavado de manos. En primer lugar
deberd humedecerse bien las manos antes de aplicarse una
cantidad de jabdn que abarque la superficie de las manos. Una
vez extendido el jabdén, frotar palma con palma, frotar las yemas
de los dedos contra la palma de la mano contraria, separar los
dedos y poniendo la palma de una mano sobre el dorso de la otra
mover hacia delante y hacia atras y por ultimo apretar el pulgar
contra la mano contraria y realizar movimientos circulares. Por
ultimo aclarar ambas manos desde los dedos hacia el brazo y

Secar.
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e Recomendar que evite en lo posible ambientes de riesgo como
guarderias, hospitales etc. debido a que en estos ambientes hay
una elevada exposicion a gérmenes que pueden infectar al

aparato respiratorio.
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