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Introduccion

La fibrosis quistica o mucoviscidosis es una enfermedad hereditaria genética,
autosdmica recesiva cuyo gen tiene su locus en el brazo largo del cromosoma 7.
Su efecto basico radica en un trastorno en el transporte del cloro y del sodio a
través de las células epiteliales exocrinas, las cuales se hallan fundamentalmente
en el aparato respiratorio, en el aparato digestivo, en el pancreas y en las
glandulas sudoriparas ‘2. Los pacientes producen un moco espeso y Viscoso que
obstruye los conductos del drgano donde se localiza.

Es la enfermedad hereditaria grave mas frecuente en la poblacién blanca. Tiene
una incidencia aproximada de 1 por cada 2500 recién nacidos y una frecuencia de
portadores de 1 por cada 25 ® (Figura 1).

Tiene un amplio espectro de manifestaciones fenotipicas, si bien son
caracteristicas la patologia respiratoria obstructiva con sobreinfecciéon crénica vy
recurrente (95% de los casos), la insuficiencia pancreatica exocrina (85% de los
pacientes), los problemas nutricionales y los niveles elevados de cloro y de sodio
en el sudor.

La edad media de supervivencia ha aumentado en los Ultimos afios como
resultado del diagnédstico precoz, del mejor conocimiento de la fisiopatologia de la
enfermedad, del tratamiento adecuado vy de la formacién de equipos
interdisciplinarios, llegando a ser de 40 afos para los nacidos en la década de los
90, aunque se encuentra influenciada por factores interrelacionados tales como
severidad de la enfermedad pulmonar y el crecimiento, a su vez influidos por el
estado nutricional *>9)

En el aparato respiratorio esta anomalia se traduce en la producciéon de un moco
tan anormalmente espeso y viscoso, que las células ciliadas de los bronquios son
incapaces de transportar, por lo que queda retenido formando tapones bronquiales
que provocan una bronconeumopatia obstructiva crénica. Por otro lado, el moco
retenido es un magnifico caldo de cultivo para diversos gérmenes y por
consiguiente la infeccién pulmonar es casi inevitable.

En el aparato digestivo encontramos una disminucion de la produccién de enzimas
pancreaticos, lo que da lugar a que los alimentos no puedan ser digeridos en el
intestino y a consecuencia de esto los principios inmediatos (hidratos de carbono,
grasas y proteinas) sean eliminados por las heces. Esto produce un estado de

malnutriciéon, una ganancia estatural escasa y una hipovitaminosis especialmente



de vitaminas liposolubles.

En las glandulas sudoriparas se observa una excrecion exagerada de cloruro
sddico por el sudor, lo que en situaciones de pérdida intensa (fiebre, verano,
ejercicio intenso) puede provocar deshidratacion hipotdnica, entre otros sintomas
(1,7).

Es una enfermedad crénica y que actualmente no presenta tratamiento curativo.
Con las actuales medidas terapéuticas soélo se puede aspirar a conseguir una
supervivencia mas o menos prolongada, pero nunca la curacion total.

La enfermedad no deja de evolucionar con mayor o menor rapidez, con algunas
etapas de estabilidad, seguidas de episodios particularmente agudos ©.

En la fibrosis quistica el diagndstico precoz es muy importante para conseguir una
mayor esperanza de vida y una mejora en la calidad de la misma. Es esencial que
se lleve a cabo en el momento oportuno y con alto grado de adecuacién para
evitar pruebas innecesarias, proveer tratamiento adecuado, consejo genético y
asegurar el acceso a servicios especializados ®,

Este diagndstico precoz se suele realizar mediante el cribado neonatal o prueba
del taléon del recién nacido (Figura 2) a través de la determinacidon de Tripsina
Inmuno Reactiva (IRT) en sangre impregnada en papel ©%1 Pero no todos los
casos son detectados mediante esta prueba, por lo que los enfermeros debemos
estar preparados para saber reconocer los sintomas de la fibrosis quistica en nifios
a los que debamos atender y estén sin diagnosticar, de forma que podamos
contribuir en su diagndstico precoz.

Una vez diagnosticada esta enfermedad, los enfermeros debemos ser capaces de
elaborar un plan de cuidados para estos nifos que cubra sus distintas
necesidades.

Por su gran importancia y por su estrecha relacion con el trabajo de la enfermeria,
nos centraremos en el diagndstico precoz de un nifio con fibrosis quistica y la

elaboracion de un plan de cuidados para un nino afectado por esta enfermedad.

Objetivos

1- Facilitar la deteccion de la fibrosis quistica en nifios por parte del personal de
enfermeria.
2- Planear los cuidados de enfermeria que este tipo de pacientes requiere a través

del planteamiento de diagndsticos de enfermeria, resultados e intervenciones



formulados mediante la NANDA, NIC, NOC (1213.14),

Metodologia

El trabajo es de tipo revisidn bibliografica, y mediante esta revisién se ha obtenido
informacidon sobre la fibrosis quistica y todo lo relacionado con ella; y ademas
consta de la elaboracion de un plan de cuidados generalizado mediante el
lenguaje estandarizado NANDA, NIC y NOC para la atencion integral de nifios
afectados por la fibrosis quistica.

Ha constado de una primera etapa de busqueda bibliografica realizada
fundamentalmente en libros, articulos e internet para sustentar la investigacion
sobre la fibrosis quistica.

Se han utilizado bases de datos como Scielo, INE (Instituto Nacional de
Estadistica) o Medline *>*%'”) donde localizar informacidn cientifica sobre el tema,
y también han sido de gran utilidad las paginas oficiales de la Federacidon Contra la
Fibrosis Quistica en Espafia, las cuales aportan numerosos datos sobre la situacion
actual de Espafia con respecto a esta enfermedad.

Afortunadamente se pudo contar con la informacién obtenida a través de la
entrevista y los informes médicos de un caso clinico cercano.

En una segunda etapa se clasificaron las diferentes fuentes de informacién segun
lo que cada una podia aportar a la realizacién de este trabajo (diagndstico,
tratamiento, descripcién de la enfermedad, etc.).

Tras cubrir las dos etapas anteriores, se ha realizado la tercera etapa, donde con
los estudios e informes considerados pertinentes se han elaborado las distintas
partes del trabajo.

Para el desarrollo del segundo objetivo se ha empleado el lenguaje estandarizado
NANDA, NOC y NIC, debiendo relacionar cada diagndstico con sus respectivos
objetivos y buscando las intervenciones necesarias para cumplir con esos
objetivos. Esta segunda parte se ha desarrollado en forma de tabla y puede

encontrarse en el Anexo 1.

Desarrollo

Comenzamos por desarrollar el primer objetivo: facilitar la deteccién de la



fibrosis quistica en nifios por parte del personal de enfermeria.

Como se ha explicado en la introduccién, uno de los métodos de diagndstico
precoz mas fiables y utilizados es el cribado neonatal. Esta prueba tiene una alta
especificidad y sensibilidad, pero presenta inconvenientes como que no se realiza
en todas las comunidades auténomas para detectar la fibrosis quistica o que
puede presentar falsos positivos y falsos negativos. Si el resultado de esta prueba
es positivo en un bebé, se repite unas semanas mas tarde y se realiza la prueba
del sudor (Anexo 2). Actualmente se estéd empezando a realizar un analisis de
ADN que permitiria ver las mutaciones en los cromosomas y aceleraria el proceso,
ya que se realiza con la misma sangre del cribado neonatal ©¥'®,

A pesar de estas pruebas, podemos encontrar nifios en las consultas pediatricas o
que ingresen en las plantas hospitalarias en las que trabajemos que no estén
diagnosticados de fibrosis quistica.

¢Qué sintomas vamos a encontrar que nos hagan sospechar de esta enfermedad?
A través de la entrevista con los padres podemos obtener los siguientes datos:
el nino presenta problemas gastricos, maldigestion de los productos de la ingesta
y dolores abdominales. Es relativamente frecuente, que los padres refieran que el
apetito es bueno, al contrario que su ganancia ponderal. Las deposiciones son en
forma de diarrea, abundantes y fétidas por el incremento de proteinas, y
aceitosas y palidas por la esteatorrea. En los primeros meses de vida, si no existe
afectacién respiratoria importante, el apetito aumentado puede compensar las
pérdidas energéticas por las heces.

Con frecuencia el primer sintoma es una tos persistente, similar a la de la tos
ferina: seca, repetitiva y sobre todo agotadora. A veces es paroxistica y produce
el vomito. Generalmente se encuentra exacerbada por las infecciones viricas. La
tos se resuelve mal, incluso con antibidticos y va siendo progresivamente mas
frecuente para ser, finalmente continua. La produccién de esputo no suele ser
evidente hasta que el nifio es mayor, pues los lactantes y los niflos pequefos
suelen tragar las “flemas”. Inicialmente es un esputo claro que se va haciendo
mas espeso, cambiando de color a amarillo o verdoso cuando se infecta. En nifios
mayores puede estar manchado de sangre durante las infecciones, siendo poco
frecuente que exista una hemoptisis franca. Los nifos presentan episodios de
disnea frecuentes durante primeros afios de vida, por lo que suelen ser
diagnosticados inicialmente de bronquiolitis 0 asma.

Los padres también nos pueden informar de que el nifo suda mucho, puede



incluso que su almohada esté mojada por las mafanas, y el sudor es salado
(1,3,5,19).

La confirmacién del diagndstico es muy facil de realizar y siempre se debe llevar a
cabo en un centro con experiencia. Se realiza mediante el test del sudor. Es una
prueba muy sencilla e indolora que mide la cantidad de sal en el sudor. Si el test
es positivo, o en caso de duda, el diagnostico puede corroborarse con las pruebas
genéticas que nos informan de la presencia de los genes afectados por la
enfermedad y de su tipologia, aunque su realizacidén no es imprescindible para el
diagndstico ni para el tratamiento 222,

En la exploracion fisica los hallazgos dependen de la gravedad de la
enfermedad.

Lo primero que puede llamar nuestra atencién es el bajo peso acompanado
muchas veces de desnutricion y deshidratacion. Es comun la presencia de
distensidon abdominal, secundaria a la maldigestion de los alimentos y al aumento
de los mismos sin digerir en la luz intestinal (Figura 3).

Es probable encontrar deformidad toracica segun va apareciendo obstruccion de la
via aérea, por el desarrollo de una hiperinsuflacion pulmonar, con mas facilidad en
los nifios pequefios debido a la gran elasticidad de su caja toracica vy
posteriormente un abombamiento del esterndn.

La aparicién de acropaquias o dedos en palillo de tambor suele ser mas evidente
segun va progresando la enfermedad pulmonar (Figura 4).

Los nifios con enfermedad avanzada pueden presentar cianosis central y disnea
incluso en reposo. Muchos presentan una fatiga clara si se les manda hacer un
poco de ejercicio.

Es necesario explorar la nariz y la faringe, especialmente a partir de los 5 afos,
porque aunque los podlipos nasales son raros en los nifios mas pequefios son
relativamente frecuentes a partir de esta edad.

En ocasiones se pueden apreciar edemas secundarios a hipoproteinemia debido a
una ingesta escasa y a las pérdidas aumentadas.

En los 2 primeros anos de vida el 20% de los pacientes puede tener prolapso de la
mucosa rectal.

Algunos nifios pueden presentar lesiones dérmicas, hematomas y sangrado facil
debido al déficit de vitaminas y acidos grasos.

Al auscultar el térax son frecuentes los estertores crepitantes al final de la

inspiracion y espiracién, y sibilancias espiratorias, aunque esto dependera también



de la extension de la enfermedad. Durante las infecciones son frecuentes las
zonas de hipoventilacion.

Nuestro segundo objetivo consiste en planear los cuidados de enfermeria que
este tipo de pacientes requiere a través del planteamiento de diagndsticos de
enfermeria, resultados e intervenciones formulados mediante la NANDA, NIC,
NOCH"9,

Debemos tener en cuenta que cada caso va a requerir unos u otros cuidados
dependiendo del grado de afectacién, de la edad del nifio, del motivo del ingreso,
etc.

En este trabajo se pretende desarrollar varios diagndsticos con el fin de facilitar la
planificacidon de los cuidados de enfermeria a este tipo de pacientes, presentando
una serie de diagndsticos relativamente frecuentes y comunes entre los nifios
afectados por la fibrosis quistica.

A continuacidon se enumeran tales diagnosticos, exponiendo sus correspondientes
resultados e intervenciones en forma de tabla en el Anexo 1:

1. Riesgo de baja autoestima situacional relacionado con la enfermedad (fibrosis
quistica).

2. Conocimientos deficientes relacionados con cuidados que requiere el nifio en
casa manifestado por realizacidn de preguntas por parte de los padres.

3. Retraso en el crecimiento y desarrollo relacionado con desnutricion
manifestado por desviaciones de las normas para el grupo de edad (percentiles).
4. Diarrea relacionada con falta de absorcidn de nutrientes manifestado por
heces liquidas, no formadas.

5. Riesgo de infeccién relacionado con aumento del acumulo de moco en
pulmones y exposicidon a gérmenes patdgenos.

6. Riesgo de soledad relacionado con periodos repetidos de ingreso hospitalario
que conllevan las faltas repetidas al colegio o actividades del nifo.

7. Riesgo de intolerancia a la actividad relacionado con desequilibrio entre el
aporte y la demanda de oxigeno y con la desnutricién.

8. Limpieza ineficaz de las vias aéreas relacionado con dificultad para expulsar el
moco manifestado por ruidos respiratorios.

9. Desequilibrio nutricional por defecto relacionado con problemas de absorcién
de nutrientes manifestado por bajo peso.

10. Riesgo de cansancio del rol del cuidador relacionado con numerosas

actividades y cuidados necesarios hacia el nifio enfermo, falta de motivacion,



recaidas.

11. Riesgo de déficit de volumen del liquidos relacionado con pérdida de
abundantes liquidos.

12. Ansiedad relacionada con la enfermedad manifestada por nerviosismo, baja
autoestima, etc.

13. Riesgo de alteracion de los procesos familiares relacionados con hopitalizacion
y/o enfermedad crénica.

Es importante saber que hay que realizar una serie de controles periddicamente
para hacer un seguimiento adecuado de la enfermedad.

En el momento del diagndstico es norma habitual ingresar al paciente con el fin de
realizar pruebas completas para conocer cémo funciona el intestino o los
pulmones y ensefar las diferentes técnicas de fisioterapia respiratoria
fundamentales para la buena evolucién de la enfermedad. Ademas se explica en
qué consiste la enfermedad y los problemas que pueden ir surgiendo a lo largo de
su evolucién. Durante el primer ingreso se establece ademas contacto con la
enfermera, el psicélogo y el trabajador social.

Posteriormente se suelen realizar controles trimestrales o semestrales o incluso
mas frecuentes segln las necesidades, donde se pregunta a los padres y al
enfermo cudles han sido los problemas que han sufrido desde la ultima revision y
se estudian los gérmenes que aparecen en las secreciones respiratorias. Se ve la
ganancia de peso y se hace un estudio de la funcidon de los pulmones. Una vez al
ano se hace ademas un estudio completo con analisis de sangre y orina,
radiografia de los pulmones, ecografia del abdomen y estudio global de la
nutricion valorando las calorias que toma y lo que elimina, para instaurar una
dieta equilibrada @Y,

En determinados casos se hacen otras pruebas necesarias segun opinion de los
diferentes especialistas si el paciente lo precisa.

En algunas ocasiones pueden existir complicaciones que precisen ser tratadas en
el hospital; nos referimos a procesos infecciosos pulmonares, escasa ganancia de
peso que precise de actuaciones mas agresivas, problemas con la emision de
deposiciones o situaciones de otra indole como complicaciones pulmonares no
infecciosas, complicaciones digestivas, deshidratacion u otras que sélo pueden ser
resueltas en el hospital. En este caso es preciso ingresar al paciente durante un
determinado numero de dias, que siempre serd el minimo posible, con paso a

tratamiento en domicilio con gran rapidez, utilizando protocolos especiales de



ensefianza y utilizacién de diferentes técnicas que mejoren en ultima instancia la
calidad de vida del paciente y de su familia.

Es funcidn del Sistema de Salud facilitar al maximo la buena calidad de la
asistencia mejorando los recursos materiales en los diferentes hospitales asi como
la posibilidad de continuar el aprendizaje escolar y la realizaciéon de ejercicios en

el gimnasio del hospital con la supervision de los fisioterapeutas *2.

Conclusiones

La fibrosis quistica es una enfermedad crdénica que requiere cuidados continuos vy
constantes, pero que si se realizan como es debido van a ayudar a que el nifio
viva un mayor numero de afios y con una mejor calidad de vida. El papel a
desarrollar por el personal de Enfermeria puede ser decisivo y fundamental para

mejorar el prondstico de esta enfermedad.
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Anexo 1

Diagnosticos
(NANDA)

Resultados (NOC)

Intervenciones (NIC)

1. Riesgo de baja
autoestima
situacional r/c
(relacionado con) la
enfermedad (fibrosis

quistica).

- Autoestima.
Indicadores:
verbalizacién de
autoaceptacion,
aceptacion de las propias
limitaciones.

- Adaptacion
psicosocial: cambio de
vida. Indicadores:
establecimiento de
objetivos realistas,
expresiones de optimismo
sobre el presente y el

futuro.

- Potenciacion de la autoestima. Actividades:
animar al paciente a identificar sus virtudes,
proporcionar experiencias que aumenten la
autonomia del paciente, recompensar o alabar el
progreso del paciente en la consecucion de
objetivos, ensefiar a los padres a reconocer las
conquistas de sus hijos.

- Aumentar el afrontamiento. Actividades:
valorar la comprensién del paciente del proceso de
enfermedad, disponer un ambiente de aceptacion.
- Apoyo emocional. Actividades: realizar
afirmaciones enfaticas o de apoyo, implicar a la
familia y allegados en el plan de cuidados,

proporcionar ayuda en la toma de decisiones.

2. Conocimientos
deficientes r/c
cuidados que requiere
el niflo en casa m/p
(manifestado por)
realizacion de
preguntas por parte de

los padres

- Conocimiento:
régimen terapéutico.
Indicadores: descripcion
de las responsabilidades

de los propios cuidados

para el tratamiento actual.

-Conocimiento:
actividad prescrita.
Indicadores: descripcion
de la actividad prescrita y
explicacion del propdsito
de la actividad.

- Conocimiento:

medicacion. Indicadores:

descripcion de la
medicacién prescrita y de
la administracién correcta
de la misma.

- Conocimiento:
proceso de la
enfermedad.
Indicadores: familiaridad
con el nombre de la

enfermedad, descripcion

- Educacion sanitaria. Actividades: determinar el
conocimiento sanitario actual y las conductas del
estilo de vida del individuo y la familia.

- Ensefianza: actividad/ejercicio prescrito.
Actividades: ensefiar al paciente a realizar la
actividad/ejercicio prescrito, informar al paciente
del propdsito y los beneficios de la
actividad/ejercicio prescrito, ensefiar al paciente un
diario de ejercicios vy, si resulta posible, observar al
paciente mientras realiza |la actividad/ejercicio,
incluir a la familia/ser querido.

- Ensefianza: medicamentos prescritos.
Actividades: informar a la familia/paciente acerca
del propdsito y accion de cada medicamento,
instruir a la familia/paciente acerca de la
administracion/aplicacion de cada medicamento,
informar al paciente/familia sobre lo que tiene que
hacer si se pasa por alto una dosis, ayudar al
paciente/familia a desarrollar un horario de
medicacién escrito.

- Ensefianza: proceso de la enfermedad.
Actividades: describir los signos y sintomas de la
enfermedad, comentar los cambios en el estilo de

vida que puedan ser necesarios para evitar futuras
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de los signos y sintomas y
de medidas para

minimizar la progresion.

complicaciones y/o controlar el proceso de
enfermedad, instruir al paciente sobre cuales son
los signos y sintomas de los que debe informarse al

cuidador.

3. Retraso en el
crecimiento y
desarrollo r/c
desnutricion m/p
desviaciones de las
normas para el grupo

de edad (percentiles).

- Buen estado
nutricional. Indicadores:
supervisa el peso corporal,
masa corporal, mantiene
un patron alimentario
recomendado, mantiene
el equilibrio hidrico.

- Control del peso.
Indicadores: alcanza y
mantiene el peso éptimo,
supervisa el peso corporal.
- Crecimiento.
Indicadores: alcanza la
talla éptima o cercana a la

optima.

- Manejo de la nutricién. Actividades :
proporcionar compaiiia en las horas de comer,
pesar al paciente a intervalos adecuados,
proporcionar informacion adecuada acerca de
necesidades nutricionales y modo de satisfacerlas.
- Cuidados del desarrollo. Actividades:
proporcionar informacion exacta y objetiva al
cuidador respecto al estado, tratamiento y

necesidades del paciente.

4. Diarrea r/c falta de
absorcion de nutrientes

m/p heces liquidas, no

- Severidad de los
sintomas. Indicadores:

intensidad, frecuencia y

- Manejo de la diarrea. Actividades: obtener
muestra para analisis en caso de diarrea

persistente, descartar medicacion y/o alimentos que

formadas. persistencia del sintoma. |pudieran desencadenarla, observar piel perianal
- Hidratacion. para ver si hay irritacién o ulceracion, pesar y hacer
Indicadores: hidratacidon constar cambios de peso, valorar la deshidratacion.
cutanea, membranas - Manejo de liquidos /electrolitos. Actividades:
mucosas humedas, observar si hay manifestaciones de desequilibrio de
ausencia de fiebre. liquidos/electrolitos.

5. Riesgo de - Control del riesgo. - Manejo de la inmunizacion-vacunacion.

infeccién r/c aumento
del acimulo de moco
en pulmones y
exposicidon a gérmenes

patoégenos.

Indicadores: evita
exponerse a las amenazas
para la salud, supervisa
los factores de riesgo
medioambientales.

- Deteccion del riesgo.
Indicadores: reconoce los
signos y sintomas que
indican riesgos, identifica
los posibles riesgos para la

salud.

Actividades: explicar a los padres el programa de
vacunacion recomendado necesario para los ninos,
razones y beneficio de su uso, proporcionar una
cartilla de vacunacién para registrar fecha y tipo de
las vacunas administradas.

- Control de infecciones. Actividades: fomentar
una respiracion y tos profunda, administrar terapia
de antibidtico si procede, ensefiar al paciente y a la
familia a evitar infecciones, instruir al paciente y a
la familia acerca de los signos y sintomas de

infeccion y cuando debe informarse de ellos al
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- Conducta de
vacunacion. Indicadores:
cumple las vacunaciones
recomendadas para su
edad y las recomendadas
para las enfermedades

cronicas (gripe).

cuidador.

- Proteccion contra las infecciones. Actividades:
observar el grado de vulnerabilidad del paciente
frente a las infecciones, obtener muestras para
realizar un cultivo, si es necesario, fomentar una

ingesta nutricional suficiente.

6. Riesgo de soledad
r/c periodos repetidos
de ingreso hospitalario
que conllevan las faltas
repetidas al colegio o

actividades del nino.

- Implicacion social.
Indicadores: interaccion
con amigos intimos,
interaccién con miembros
de la familia, participacion
en actividades de ocio.

- Soporte social.
Indicadores: refiere
dedicacién de tiempo de
otras personas, refiere

relaciones de confianza.

- Potenciacién de la socializacién. Actividades:
hablar sobre las causas de aislamiento percibido o
real, ayudar al usuario a identificar actividades
recreativas adecuadas para estimular la
socializacion, fomentar las interacciones sociales,
apoyar la expresion de sentimientos

- Apoyo emocional. (Actividades en diagndsticol)
- Presencia. Actividades: permanecer con el
paciente y transmitir sentimientos de seguridad y

confianza.

7. Riesgo de
intolerancia a la
actividad r/c
desequilibrio entre el
aporte y la demanda
de oxigeno y con la

desnutricion.

- Tolerancia a la
actividad. Indicadores:
facilidad para realizar las
actividades de la vida
diaria, respiracion
adecuada en respuesta a

la actividad.

- Establecimiento de objetivos comunes.
Actividades: ayudar al paciente y a su ser querido a
desarrollar expectativas realistas de ellos mismos
en el desempefio de sus papeles, animar al paciente
a identificar objetivos realistas, que puedan
alcanzarse, explorar con el paciente distintas
formas para conseguir los mejores objetivos.

- Terapia de actividad. Actividades: ayudar a
elegir actividades coherentes con sus posibilidades

fisicas, psicoldgicas y sociales.

8. Limpieza ineficaz
de las vias aéreas r/c
dificultad para expulsar
el moco m/p ruidos

respiratorios.

- Estado respiratorio:
permeabilidad de las
vias respiratorias.
Indicadores: frecuencia
respiratoria en el rango
esperado, movilizacién del
esputo hacia fuera de las
vias respiratorias,
ausencia de ruidos
respiratorios patoldgicos,
facilidad respiratoria.

- Estado respiratorio:
intercambio gaseoso.

Indicadores: ausencia de

- Manejo de las vias aéreas. Actividades:
eliminar las secreciones fomentando la tos,
fomentar una respiracion lenta y profunda, ensefiar
a toser de manera efectiva.

- Fisioterapia respiratoria. Actividades: colocar al
paciente con el segmento pulmonar que ha de
drenarse en la posicidon mas alta, utilizar almohadas
para que el paciente se apoye en la posicidon
determinada, practicar percusion con drenaje
postural juntando las manos y golpeando la pared
toracica en rapida sucesion para producir una serie
de sonidos huecos, practicar vibracion toracica
junto con drenaje postural, practicar aerosolterapia,

controlar la cantidad y tipo de expectoracién de
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disnea, ausencia de

cianosis.

esputos, estimular la tos durante y después del
drenaje postural.

- Mejorando la tos. Actividades: animar al
paciente a que realice una respiracion profunda, la
mantenga durante dos segundos y tosa dos o tres
veces de forma sucesiva; ordenar al paciente que
inspire profundamente, se incline ligeramente hacia
delante y realice tres o cuatro soplidos (contra la
glotis abierta); ensefar al paciente a que inspire
profundamente varias veces, espire lentamente y a
que tosa al final de la exhalacidon; poner en practica
técnicas de apretar y soltar subitamente la caja
toracica lateral durante la fase de espiracidon de la
maniobra de tos; mientras tiene lugar la tos,
comprimir abruptamente el abdomen por debajo del
xifoides con la mano plana, mientras se ayuda al

paciente a que se incline hacia delante.

9. Desequilibrio
nutricional por
defecto r/c problemas
de absorcién de
nutrientes m/p bajo

peso.

- Control de peso.
(Indicadores en
diagnostico 3)

- Buen estado
nutricional. (Indicadores

en diagndstico 3)

- Manejo de la nutricion. (Actividades en
diagnostico 3).

- Ayuda para ganar peso. Actividades: fomentar
el aumento de ingesta caldrica, ayudar a alimentar
al paciente, si procede.

- Asesoramiento nutricional. Actividades:
determinar la ingesta y los habitos alimentarios del
paciente, establecer metas realistas a corto y largo

plazo para el cambio del estado nutricional.

10. Riesgo de
cansancio del rol del
cuidador r/c
numerosas actividades
y cuidados necesarios
hacia el niflo enfermo,
falta de motivacion,

recaidas.

- Bienestar del cuidador
familiar. Indicadores:
satisfaccion con la salud
fisica, la salud emocional,
con el estilo de vida, con
las relaciones sociales y
con el rol de cuidador

familiar.

- Apoyo al cuidador principal. Actividades:
determinar los conocimientos del cuidador,
determinar la aceptacién del cuidador de su papel,
aceptar las expresiones de emocion negativa,
estudiar junto con el cuidador los puntos fuertes y
débiles.

- Fomento de la implicacion familiar.
Actividades: identificar la capacidad y la disposicion
de los miembros de la familia para implicarse en el
cuidado del paciente, reconocer la necesidad del
cuidador principal de ser relevado de las

responsabilidades de cuidados continuos

11. Riesgo de déficit
de volumen del
liquidos r/c pérdida de

abundantes liquidos.

- Hidratacion.
(Indicadores en
diagnostico 4)

- Control del riesgo.

- Manejo de liquidos. Actividades: vigilar el
estado de hidratacion, administrar liquidos si

procede.
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(Indicadores en
diagndstico 5)

- Deteccion del riesgo.
(Indicadores en

diagndstico 5)

12. Ansiedad r/c
enfermedad m/p
nerviosismo, baja

autoestima, etc.

- Control de la
ansiedad. Indicadores:
ausencia de
manifestaciones de una
conducta de ansiedad,
utiliza estrategias de
superacion efectivas,

- Aceptacion: estado de
salud. Indicadores:
tranquilidad, expresa
sentimientos sobre el

estado de salud.

- Disminucion de la ansiedad. Actividades:
animar la manifestacion de sentimientos y miedos,
escuchar con atencién, establecer actividades
recreativas encaminadas a la reduccién de
tensiones.

- Apoyo emocional. (Actividades en diagnéstico 1)

13. Riesgo de
alteracion de los
procesos familiares
r/c hopitalizacién y/o

enfermedad cronica.

- Restablecer la familia
su ritmo normal.
Indicadores: observar la
participacion positiva de la
familia y el cuidado del

nino.

- Estimulacion de la integridad familiar.
Actividades: determinar las relaciones familiares
actuales, facilitar la armonia dentro de y entre la
familia, ayudar a la familia a mantener relaciones
positivas, acordar la realizacion de los cuidados que
han de prestarse al paciente por parte de la familia.
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Anexo 2: Test del sudor

El test del sudor sigue siendo esencial para efectuar el diagndstico de la fibrosis
quistica en muchos pacientes y se mantiene patoldégico durante la vida del
paciente. Para la confirmacion del diagndstico es indispensable la obtencién de 2
tests fiables positivos en un Centro de referencia, efectuados por personal de
laboratorio con una amplia experiencia en el procedimiento, y que los resultados
sean interpretados por expertos en fibrosis quistica. Existen numerosas
posibilidades de error si el test se efectla por personal sin experiencia suficiente,
o se utiliza una metodologia inadecuada.

El d4nico método aceptado universalmente como fiable es el denominado: test
cuantitativo de iontoforesis con pilocarpina, método de Gibson & Cooke.

Consiste en un test del sudor con las siguientes caracteristicas: estimulacién de la
sudoracion mediante iontoforesis con pilocarpina; recogida del sudor durante 30
minutos mediante papel de filtro o gasa prepesados, o disco conectado a tubo
espiral de plastico; analisis de la muestra, mediante la determinacion bioquimica
de la concentracién de cloro, sodio y potasio.

El volumen minimo de la muestra obtenida debe ser de 75 mg, ya que muestras

de menor volumen se ha sefialado que aumenta el riesgo de falsos negativos ‘9,
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