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INTRODUCCION

La presente Tesina tiene por objeto analizar las intervenciones de
enfermeria especializada en pacientes con Fibrosis Quistica en el

Instituto Nacional de Pediatria, en México, D.F.

Para realizar esta investigacion documental se ha desarrollado la
misma en siete importantes capitulos que a continuacion se
presentan: En el capitulo primero se da a conocer Ila
Fundamentacion del tema de investigacion de esta Tesina que
incluye los siguientes apartados: Descripcion de la situacion
problema, identificacion del problema, justificacion de la Tesina y

ubicacion del tema de estudio y objetivos general y especificos.

En el segundo capitulo se ubica el Marco teorico de la variable
intervenciones de enfermeria especializada en pacientes con
Fibrosis Quistica, a partir del estudio y andlisis de la informacion
empirica primaria y secundaria de los autores mas connotados que
tienen que ver con las medidas de atencion de enfermeria en
pacientes con Fibrosis Quistica. Esto significa que el apoyo del
Marco Teorico ha sido invaluable para recopilar la informacion
necesaria que apoyan el problema y los objetivos de esta

investigacion documental.

En el tercer capitulo se muestra la Metodologia con la variable
intervenciones de enfermeria en pacientes con Fibrosis Quistica asi
como también los indicadores de esta variable, la definicion
operacional de la misma y el modelo de relaciéon de influencia de la

variable. Forma parte de este capitulo el tipo y disefio de la Tesina



asi como también las técnicas e instrumentos de investigacion

utilizados entre los que estan: fichas de trabajo y la observacion.

Finaliza esta Tesina con las Conclusiones y recomendaciones, el
glosario de términos y las referencias bibliograficas que estan
ubicadas en los capitulos cuarto, quinto, sexto y seéptimo,

respectivamente.

Es de esperarse que al realizar esta Tesina se pueda contar de
manera clara con las intervenciones de enfermeria Especializada en
Enfermeria Infantil para proporcionar una atenciéon de calidad
profesional a los pacientes con fibrosis quistica en el Instituto

Nacional de Pediatria, en México, D.F.



1. FUNDAMENTACION DEL TEMA DE TESINA

1.1. DESCRIPCION DE LA SITUACION PROBLEMA

El 15 de julio de 1968, el presidente de los Estados Unidos
Mexicanos, Lic. Gustavo Diaz Ordaz, crea un organismo publico
descentralizado denominado “Instituto Mexicano de Asistencia a la
Nifiez” para atender al menor enfermo con la especializacion de
Pediatria, hacer investigacion en las enfermedades propias de la
nifilez, asi como la preparacion de profesionistas a través de la
enseflanza y de la practica, encaminada para la solucion de los
problemas de la infancia. Bajo esta misma consigna se inaugura el
6 de noviembre de 1970 el Hospital con el nombre de “Hospital
Infantil de la IMAN”.

En esa época el Hospital Infantil del Iman tiene la imagen de
eficiencia y alta calidad de atencién entre la poblacién, pero su
nombre similar al del Hospital Infantii de México desorientaba vy
causaba confusion entre el publico y por ello se propone cambiar su
denominacion inicial al de “Hospital del Nifio IMAN™. Sin embargo,
debido al proceso de ordenamiento emprendido por el gobierno del
presidente Miguel de la Madrid en el Sector Salud y considerando la
calidad de asistencia docente y de investigacion del Instituto, este
se convierte en un organismo publico descentralizado bajo la
coordinacion de la autoridad sanitaria en los términos de la Ley

Organica de la Administracion Publica Federal, con el nombre de

! Instituto Nacional de Pediatria. Antecedentes Historicos. Manual
de Organizacion del Instituto. Subdirecciéon de Enfermeria. Ed.
Planeacién de los Servicios. México, 2010. p. 1.

2
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Instituto Nacional de Pediatria. Este Instituto cuenta con
personalidad Juridica y patrocinio propio por decreto expedido por
el Lic. Miguel de la Madrid, Presidente Constitucional de los Estados
Unidos Mexicanos, publicado en el Diario Oficial de la Federacion el
19 de abril de 1983.°

Uno de los servicios de mayor importancia en el Instituto Nacional
de Pediatria es el del personal de Enfermeria que constituye hasta
mas del 60% del personal de Instituto cubriendo las 24 horas del dia
la atencion a los pacientes pediatricos. Asi, el Departamento de
Enfermeria se organiza en 1970 con un grupo de enfermeras
especialistas, generales y auxiliares, provenientes del Hospital
Infantil de México, con amplia experiencia y conocimiento en el area
de la pediatria, lo que les permiti6 establecer métodos vy
procedimientos para la atencion integral del paciente. La primera
Jefe del Departamento constituy6 las bases y sefialé las pautas a
seqguir en todos los aspectos del departamento, que lo sitian en un
lugar de privilegio, dentro de la Enfermeria Pediatrica de nuestro

pais.

En 2004 el Departamento de Enfermeria paso a ser Subdireccion
de Enfermeria y actualmente cuenta con una plantilla de 814
Enfermeras de las cuales 30 son Especialistas en Pediatria lo cual

corresponde al 3.69% del total de la plantilla.*

El Instituto en su cotidiana labor asistencial recibe con mucha

frecuencia a pacientes pediatricos con Fibrosis Quistica, que

% Ibid p. 2.
4 1d.



requieren una atencion especializada en su atencion tanto del
personal médico como el personal de enfermeria. Sin embargo, la
atencion que brinda el personal de enfermeria en el tratamiento y la
prevencion de complicaciones es sumamente importante para la
deteccion temprana de la Fibrosis Quistica y evitar las
complicaciones de los pacientes pediatricos con esta enfermedad.
A pesar de esta atencion fundamental el paciente pediatrico no
recibe la atencion especializada que requiere dado que solo el
3.69% de la plantilla es Especialista. Esto significa que si fuese una
atencion especializada la que las enfermeras proporcionaran,
entonces, se podria no solo detectar a tiempo la enfermedad, sino
también evitar las complicaciones graves como procesos
infecciosos pulmonares cronicos, problemas digestivos como
obstruccion intestinal, deshidratacién e hipertensién pulmonar. Por
ello, es sumamente importante contar con personal de enfermeria
especializado que coadyuve en el tratamiento de fibrosis quistica

proa evitar riesgos innecesarios a los pacientes.

Por lo anterior, en esta Tesina se podra definir en forma clara cual
es la participacion de la Enfermera Especialista en Enfermeria
Infantil para mejorar la atencion de los pacientes con Fibrosis

Quistica.

1.2 IDENTIFICACION DEL PROBLEMA

La pregunta eje de esta investigacion documental es la siguiente:
¢,Cudles son las intervenciones de Enfermeria Especializada en
pacientes con Fibrosis Quistica en el Instituto Nacional de Pediatria,

en México, D.F.?



1.3 JUSTIFICACION DE LA TESINA

La presente investigaciéon documental se justifica ampliamente por

varias razones:

En primer lugar se justifica porque la patologia de los pacientes con
Fibrosis Quistica se puede convertir en un problema de salud grave
debido a que en este momento se desconoce el porcentaje que
ocupa esta enfermedad en la nifiez mexicana, dado que a la
mayoria de los nifios cursan la primera etapa de la vida como nifios
aparentemente sanos por lo que es necesario detectar

tempranamente la enfermedad para poder actuar en consecuencia.

En segundo lugar esta investigaciéon documental se justifica porque
la Fibrosis Quistica es una enfermedad compleja para la cual no
existe hoy en dia una curacién definitiva, sin embargo cada afio
mejoran o aparecen nuevas formas de tratamiento, que permiten al
paciente un desarrollo adecuado y la posibilidad de llegar a una vida
adulta plena y productiva, tan normal como la de cualquier
individuo. Dado que es un padecimiento que va minando la vida de
los nifios con infecciones recurrentes del tracto respiratorio y que no
ganan peso, se requiere que la Enfermera Especialista actiue de
inmediato para apoyar a los pacientes pediatricos con dafio
pulmonar y tratar de controlar las infecciones pulmonares severas,
reducir los problemas de la piel y ayudar en la administracion de los
pequefios, la deshidratacidon, obstruccion intestinal, cirrosis hepatica

y la hipertension pulmonar.



De hecho, la Enfermera Especialista Infantil sabe que al realizar un
diagndstico temprano e implementar el tratamiento adecuado a los
pacientes con Fibrosis Quistica se puede contribuir al aumentar la

esperanza y calidad de vida de estos pacientes pediatricos.

Por ello, es necesario sentar las bases de lo que la Enfermera
Especialista deber realizar a fin de proponer medidas tendientes a
disminuir la morbimortalidad de los pacientes pediatricos por

Fibrosis Quistica.

1.4 UBICACION DEL TEMA

El tema de la presente investigacion documental se encuentra
ubicado en Genética, Neumologia, Gastroenterologia y Enfermeria

Infantil.

Se ubica en Genética porque la Fibrosis Quistica es una
enfermedad hereditaria causada por una proteina anormal que no
permite el ingreso y salida normal del cloro de las células que

revisten los pulmones.

Se ubica en Neumologia porque las células de los pulmones al no
permitir la salida del cloro producen secreciones espesas Yy
pegajosa que obstruye los pulmones y causan problemas

respiratorios.

Se ubica en Gastroenterologia porque existe una obstruccion
intestinal por evacuaciones densas y voluminosas. Estas

complicaciones gastrointestinales contribuyen a la desnutricién y



retraso en el crecimiento y desarrollo en los pacientes con Fibrosis

Quistica.

1.5 OBJETIVOS

1.5.1 General

Analizar las intervenciones de Enfermeria Especializada en

pacientes con Fibrosis Quistica en México, D.F.

1.5.2 Especificos

- ldentificar las principales funciones y actividades de la Enfermera
Especialista Infantil en el manejo preventivo, curativo y de

rehabilitacion en pacientes pediatricos con Fibrosis Quistica.

- Proponer las diversas actividades que el personal de Enfermeria
Especializado debe llevar a cabo de manera cotidiana en

pacientes pediatricos con Fibrosis Quistica.



2. MARCO TEORICO

2.1 INTERVENCIONES DE ENFERMERIA ESPECIALIZADA
INFANTIL EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA

2.1.1 Conceptos bésicos

- De Fibrosis Quistica

Para A. Joy Ingalls y M. Constante Salermo la Fibrosis Quistica es
un desorden hereditario, multisistémico, en el que se presenta una
disfuncion generalizada de las glandulas exocrinas, especialmente
de las mucosas y sudoriparas. Se caracteriza usualmente por la
triada de enfermedad pulmonar severa, cronica, insuficiencia
pancreética y concentraciones anormalmente altas de electrolitos
en el sudor.> De igual forma, para Lucille F. Whaley y Donna L.
Wong, los términos fibrosis quistica del pancreas, enfermedad
fibroquistica del pancreas y mucoviscidosis se aplican o han
aplicado a esta enfermedad hereditaria muy comun en la nifiez. (Ver
Anexo No. 1: Génesis de la Fibrosis Quistica segun los portadores
del Gen CFTR). La fibrosis quistica es una disfuncion generalizada
de las glandulas exocrinas (en especial las productoras de moco) y
uno de los padecimientos cronicos mas graves que afectan a los

nifos. Es la causa de un elevado porcentaje de neuropatias en

> A. Joy Ingalls y M. Constante Salermo. Enfermeria Materno

Infantil y Pediatrico. Ed. Limusa. México, 1991. p. 787.
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ninos, pero afecta sistemas y aparatos mdltiples con gravedad

variable, lo que origina problemas para su identificacion oportuna.®

2.1.2 Antecedentes de la Fibrosis Quistica

Para José Luis Lezama Fernandez Fibrosis Quistica (FQ) es una
enfermedad que refleja la evolucion de la medicina a lo largo de las
ultimas décadas, desde la delimitacion clinica de una nueva entidad
nosologica en 1938, al conocimiento profundo de su etiologia
sustrato patologico y fisiopatolégico. Su historia natural también ha
evolucionado, desde un proceso letal en los primeros afos de vida,
al ser considerada actualmente como una enfermedad cronica con
la esperanza de un tratamiento definitivo.” Es una enfermedad
hereditaria, multisistémica, de caracter autonémico recesivo,
originada como resultado de mutaciones es un “gen” ubicado en el
brazo largo del cromosoma 7, el cual codifica para una proteina
conocida como factor regulador de conductancia transmembranal
(CFTR), y donde la disfuncion de esta proteina provoca alteracion
del transporte ionico en la membrana apical de las células
epiteliales en distintos o6rganos y tejidos, afectando a nifios,
adolescentes y adultos jovenes.® (Ver Anexo No. 2: El Gen Factor
Regulador de Conductancia Transmembranal (CFTR) que ocasiona

la Fibrosis Quistica).

® Lucille F. Whaley y Donna L. Wong. Tratado de Enfermeria
Pediatrica. Ed. Interamericana. México 1988. p. 607.

" José Luis Lezama Fernandez. Fibrosis Quistica; Guias clinicas
para el diagnéstico y tratamiento. Ed. Intersistemas. México,
2008. p. 5.

% 1d.
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- En el mundo

La primera descripcion clinica de FQ se atribuye a Dorothy
Andersen quien en 1938 publico una detallada revision de sus
caracteristicas clinicopatoldgicas, incluyendo su asociacién con el
ileo meconial. En 1945 Farber propuso el término de
mucoviscidosis, al observar en estudios anatomopatologicos el
defecto en las secreciones glandulares mucosas, que ocasionan
obstruccion y pérdida de la funcibn en los distintos organos
afectados.” En ese entonces, el diagnostico de FQ se establecia
mediante la demostracion de patologia pulmonar cronica e
insuficiencia pancreética exdcrina.’® Fue hasta 1953 en que Di
Sant’Agnese reportd que los niveles de sodio y cloro en el sudor se
encontraban elevados en individuos con esta enfermedad,;
posteriormente en 1959 Gibson y Cooke describieron la prueba de
induccion del sudor mediante iontoforesis cuantitativa con
pilocarpina y la titulacién de cloro como el método estandar para el
diagnostico del FQ.™
- En México

Para José Luis Lezama Fernandez en México hasta antes de 1980
se consideraba una enfermedad inexistente o muy poco frecuente.
Las publicaciones nacionales eran escasas y de casos aislados. En
1980 Lopez Corella reporté 32 casos de FQ en 3260 autopsias
consecutivas practicadas en nifios mexicanos, para una incidencia
de 1% en el material de autopsia estudiado. Unicamente siete de

estos casos fueron diagnosticados en vida, lo cual sugiere poca

° |Id.
104.
4.



12

sensibilidad clinica de los médicos que tuvieron la oportunidad de
estudiar a los pacientes en ese momento y 27 de los fallecimientos
ocurrieron antes del segundo afio de vida.*? Las razones para
explicar la falla en el diagnéstico se debian a la falta de
conocimiento de la enfermedad, a la patologia intercurrente
relacionada con el medio y a la temprana mortalidad de los nifios
afectados. En 1989 se describio el perfil clinico de 46 nifios, siendo
como era de esperarse semejante al que ha sido descrito en la

poblacién infantil de los paises desarrollados.™

En México alrededor de 400 nifios nacen cada afio con Fibrosis
Quistica, sin embargo, con los recursos e infraestructura actual
solamente el 15 % de ellos son diagnosticados con vida, el resto
fallece antes de cumplir los 4 afios de edad por complicaciones
respiratorias y desnutricibn. Se cree que existen actualmente en
México alrededor de 6 000 nifios con Fibrosis Quistica los cuales

no tienen acceso a un tratamiento especializado.™

Cuando la FQ fue inicialmente descrita, se consider6 como una
enfermedad rara e invariablemente fatal en el curso de la infancia.
Actualmente y como resultado de un mejor conocimiento de la
fisiopatologia del CFTR, mejores formas de tratamiento, el
reconocimiento de diversos grados de afeccién y la prevencion de

sus complicaciones, los pacientes afectados tienen una

2 .

.

14 Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica A.C. Que es la fibrosis
quistica en internet http://www.fibrosisquistica.org.mx/home/index.
php?id--13, Méxcio, 2010 pag.10 consultado el dia 4 de junio del
2010.
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supervivencia promedio superior a los 35 afios en los paises

desarrollados.*®

2.1.3 Etiopatogenia de la Fibrosis Quistica

Para Lucille F. Whaley y Donna L. Wong en la mayoria de los
expertos creen que la Fibrosis Quistica se hereda como un rasgo
autosomico recesivo y, por tanto, el nifio afectado recibe los genes
defectuosos de ambos padres, con una incidencia global de 1 en 4.
Sin embargo, hay quienes consideran que la enfermedad podria ser
un complejo sintomatico causado por dos 0 mas genes. Se estima
su incidencia en 1 de cada 1500 a 2000 partos con producto vivo en
poblaciones predominantemente caucéasicas.™® (Ver Anexo No. 3:

Sistemas de la etiopatogenia de la Fibrosis Quistica).

Para José Luis Lezama Fernandez aproximadamente 80% de todos
los caos de FQ estan constituidos por mutaciones que afectan la
unién de las proteinas chaperonas, lo que evita la salida del CFTR
del reticulo endoplasmico, convirtiéndolo en sustrato para su
degradacion. En el caso de la mutacién AF508 la proteina CFTR
recién sintetizada no logra alcanzar su forma madura, por lo que es

degradada en el reticulo endoplasmico (mutacién AF508)."’

Los estudios fisiolégicos in Vitro han demostrado que las
mutaciones en el gen CFTR, ya sea por falta de glocosilacion, de

procesamiento o en su produccion, pueden alterar la funcién de la

> |bid p 5.
1% Lucille F. Whaley y Donna L. Wong. op. cit. p. 607.
7 José Luis Fernandez. op. cit. p. 11.
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proteina CFTR en las células epiteliales en varias formas, desde
una pérdida completa de la proteina, hasta su expresién en la
superficie celular con una pobre conductancia para el CI.** De esta
forma, los defectos funcionales de la proteina CFTR (mutaciones)
en las células epiteliales han sido agrupados en cinco clases y en
ellas se pueden incluir la mayoria de las mas de 1,500 mutaciones

descritas.*®
- Clase |

La clase |, son mutaciones que producen una proteina truncada por
terminacion prematura de la trascripcion del ARN mensajero
(condon de terminacion), resultando en una proteina que no alcanza
el reticulo endoplasmico, inestable o que no se expresa. Estas
alteraciones representan el 5% de las mutaciones del CFTR
descritas en pacientes con FQ. Las mutaciones G542X, R553X y
W1282X, son un ejemplo de este grupo y provocan un fenotipo

grave.”
- Clase

La Clase II, son mutaciones que producen proteinas anormales que
no pueden ser procesadas en el reticulo endoplasmico donde son
atrapadas y degradadas en forma prematura sin poder alcanzar la

membrana apical celular (defecto en el “trafico”). Los ejemplos mas

18 José Luis Fernandez. op. cit. p. 12.
19

Id.
2 1d.
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caracteristicos de este grupo son las mutaciones AF508 N1303K,

consideradas también como fenotipos graves.?!

- Clase lll

La Clase lll, son mutaciones que afectan primariamente los dos
dominios de union o nucledtidos de la proteina CFTR (NBF1 y
NBF2), o en el dominio R, es decir la proteina alcanza la membrana
celular pero no hay una regulacion adecuada por niveles
anormalmente bajos de adenosin-trifosfato (ATP), esencial para
iniciar el proceso de abertura de canal de Cl. Un ejemplo de este
tipo de mutaciones es la G5551D, la cual tipicamente se asocia a

insuficiencia pancreética y fenotipo grave.?

- Clase IV

La Clase IV, en este tipo de proteina CFTR llega a la membrana
celular y el canal de cloro puede ser activado, pero existe una
disminuciéon en la conductancia para este ion, debido a una
alteracién en los dominios transmembranales (TM1 y TM2), los
cuales anclan la proteina en la membrana apical. Ejemplos de
estas mutaciones son la R347P, R117H, A455E, R334W las cuales

provocan en fenotipo leve con suficiencia pancreética.”

- Clase V

21 Id
22 14 '
24,
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La clase V, estas mutaciones resultan en una disminucion en la
cantidad de proteina funcional debido a un acoplamiento anormal o
alternativo, de manera que se producen pequefias cantidades de
proteinas y por lo tanto se expresan con un fenotipo leve y
suficiencia pancreéatica. El ejemplo mas caracteristico de este
grupo es la mutacion 3849+10kbC-T.%*

Es importante reconocer, sin embargo, que mutaciones especificas
pueden tener caracteristicas de una o mas clases funcionales. De
tal manera que estos cinco mecanismos de disfuncion del CFTR
fueron establecidos para entender mejor las bases moleculares de
las alteraciones epiteliales en la FQ, establecer relaciones genotipo-
fenotipo y en el desarrollo de nuevos tratamientos dirigidos a clases

especificas de mutaciones.®

En resumen, las anormalidades secretoras en la FQ tienen
profundas consecuencias clinicas y una etiologia compleja,
teniendo como base un defecto genético que impide la secrecion de
Cl y una absorcion anormal de Na y HCOj;. Este desbalance
electrolitico repleta el contenido de agua en el moco.”® Un defecto
en la composicion de fosfolipidos contribuye a alterar estas
propiedades y reduce la habilidad de las secreciones para limpiar la
via aérea de patdbgenos comunes, provocando un estado de
infeccion recurrente e inflamacion cronica de la via aérea que

rebasa los mecanismos de defensa y otros sistemas

24 Id
25 Id
% |q,
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homeostasicos. (Ver Anexo No. 4: Efectos diversos de la disfuncion

de glandulas endécrinas en la Fibrosis Quistica).

2.1.4 Signos y sintomas de la Fibrosis Quistica

Para Manuel Cruz Hernandez hace afios Shwachman afirmaba que
la FQ “se disfraza de muchas formas”, lo que era causa de errores.
La clinica depende sobre todo de la edad, ya que es una
enfermedad progresiva y con el predominio del érgano afectado que
a su vez, suele estar correlacionado con el genotipo.”’ Dado el
polimorfismo clinico de la enfermedad, parece util presentar primero
el cuadro clinico tipico, clasico mixto o asociado, que puede
observarse en el 60% de los pacientes. A continuacién se
estudiaran las manifestaciones clinicas segun el 6rgano o aparato
predominantemente afectado. (Ver Anexo No. 5: Signos y sintomas

caracteristicos de la Fibrosis Quistica).

- Afeccion Pulmonar

Para Elizabeth B. Schulte y Cols la fibrosis quistica se considera
como el problema pulmonar infantil mas grave en Estados Unidos.
Los conductos del aire de los pulmones se congestionan con moco
y los bronquios se obstruyen de manera generalizada, lo cual
dificulta la respiracion, ademas de que la espiracion es

especialmente laboriosa. Cada vez queda mas aire atrapado en los

2" Manuel Cruz Hernandez. Tratado de Pediatria. Ed. Ergon. Vol. I.
92 ed. Madrid, 2006. p. 1145.
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pulmones (enfisema obstructivo) y hay regiones pequefias de
colapso (atelectasia).?® A la larga, el térax adopta forma de barril,
con aumento de diametro al frente del dorso. El ventriculo derecho
del corazon, que abastece a los pulmones, puede distenderse y
aumentar de tamafo. Suele observarse hipocratismo digital en
manos y pies, indicio de carencia cronica de oxigeno. En los
pulmones se producen facilmente infecciones por Staphylococcus y
Pseudomonas, pues ofrecen el medio adecuado para Ila
proliferacion de estos microorganismos, lo cual espesa las
secreciones anormales, irrita y lesiona el tejido pulmonar, ademas
de que se incrementa aun mas la obstruccion pulmonar.?® (Ver
Anexo No. 6: Afecciones de los sistemas respiratorio y circulatorio

en la Fibrosis Quistica).

- Afeccion pancreatica

El pancreas se encuentra detrds del estbmago; algunas de sus
células secretan jugo pancredtico, jugo digestivo muy importante
gue fluye del ducto pancreatico al duodeno, en la misma regién que
la bilis. Los cambios que se presentan en el pancreas obedecen a
la obstruccion por engrosamiento de las secreciones que bloquean
el flujo de las enzimas digestivas pancreaticas, de modo que el
organismo no aprovecha adecuadamente los alimentos, en

particular las grasas y las proteinas.®

8 Elizabeth B; Schulte y Cols. Enfermeria Pediatrica de Thompson
Ed. McGraw-Hill. Interamericana. México, 2001. p. 152.

29
Id.
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Si bien las evacuaciones de los lactantes pueden ser sueltas por las
alteraciones de la digestion y la absorcibn de alimentos,
gradualmente se toman grandes, grasosas y fétidas, y en general,
de color claro. Pese a tener buen apetito, el lactante no aumenta de
peso y parece desnutrido. EI abdomen se distiende; glateos y
musculos se atrofian porque desaparece la grasa de los principales
sitios de deposito de adiposo. Las pruebas laboratorio muestran

deficiencia de enzimas pancreéticas (tripsina, lipasa y amilasa).*

Con cada alimento y refrigerio se administra al nifio un extracto
pancreatico por via oral, por ejemplo, Pancreasa, para restituir las
enzimas pancreaticas que su cuerpo no puede producir. Este
medicamento se considera especifico para la enfermedad porque
ayuda a la digestion y absorcion de alimentos, de manera que
mejora el estado de las heces. EIl farmaco se interrumpe si el nifio

se enferma y no come.*

- Afeccion intestinal

El trastorno conocido como ileo neonatal aparece cuando el
intestino del recién nacido se obstruye con meconio anormalmente
grueso cuando todavia esta en el utero. Esto se debe a la ausencia
de las enzimas pancreaticas que de manera normal digieren las
proteinas del meconio.*®* Las heces anormales, con consistencia
semejante al mastique, se adhieren a las paredes del intestino y lo

obstruyen de modo que podria reventarse, con signos de choque.

31 Id
32 Id
= g,
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Los sintomas de presentacion se desarrollan horas después del
nacimiento. La ausencia de evacuaciones, el vémito y la distension
abdominal hacen sospechar una obstruccion intestinal, diagnéstico
que se confirma con radiografias; el tratamiento es quirtrgico.** El
indice de mortalidad es alto, pero el prondstico es favorable cuando
la obstruccion se detecta en fases tempranas. (Ver Anexo No. 7:

Evolucién de las manifestaciones digestivas en la Fibrosis Quistica).

Para Richard E. Behrman y Cols. en el 10-15% de los recién
nacidos con FQ, el ileon esta totalmente obstruido por meconio (ileo
meconial). La frecuencia es mayor (aprox. 30% en hermanos
menores de un nifio nacido con ileo meconial, pero no parece haber
una asociacion a un genotipo especial. En la primeras 24-48 h. de
vida aparece distension abdominal, vémitos y falta de eliminacién
de meconio.*® Las radiografias de abdomen muestran asas
dilatadas de intestino con niveles hidroaéreos y frecuentemente una
coleccién de material granular “en vidrio esmerilado” en la parte
inferior y central del abdomen. Rara vez se produce una peritonitis
meconial por la rotura intrauterina de la pared intestinal, que puede
detectarse radiolégicamente por la presencia de -calcificaciones
peritoneales o escrutales. El sindrome del taponamiento meconial
se produce con mayor frecuencia en recién nacidos con FQ, pero es
menos especifico que el fleo meconial en este trastorno.®*® La
obstruccion ileal por material fecal (Sindrome de obstruccion

intestinal distal o equivalente del ileo meconial) se produce en

34
Id.

% Richard E. Behrman y Cols. Tratado de Pediatria. Ed. McGraw-
Hill. Interamericana. Vol. Il. 52 ed. México, 1997. p. 1557.

% |bid. p. 1558.
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pacientes de mas edad, y causa dolor abdominal célico y distension

abdominal.

- Afeccion del aparato reproductor

El desarrollo sexual con frecuencia esta retrasado, pero sélo una
medida de dos afios. Mas del 95% de los varones presentan
azoospermia, debido al fracaso del desarrollo de estructuras del
conducto de Wolf, pero la funcion sexual generalmente esta
conservada. La incidencia de hernia inguinal, hidrocele y ausencia
de descenso testicular es superior a la esperada. Las adolescentes
pueden presentar amenorrea secundaria, especialmente en las
exacerbaciones de la enfermedad pulmonar. Se han observado
cervicitis y acumulacion de moco adherente en el conducto

13" La tasa de fertilidad femenina esta disminuida. El

cervica
embarazo es bien tolerado en general en mujeres con buena
funciébn pulmonar, pero puede causar la progresion de la
enfermedad pulmonar e incluso la muerte en las pacientes con

problemas pulmonares moderados o avanzados.*®
- Otras manifestaciones

La disfuncibn de las glandulas sudoriparas es practicamente

constante en todas las formas clinicas infantiles de la enfermedad,

3" |bid. p. 1559.
¥ 1d.
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puesto que se considera presente en el 98 al 99% de los casos. La
anomalia sudoral tiene la traduccién clinica sefialada al comienzo,
pero la deshidratacién hipotdnica aguda es capaz de constituir la
primera manifestacion de la enfermedad. Las deshidrataciones
hipoténicas estacionales de repeticion, sobre todo en la época
calurosa del afio, tienen la misma significacion.®® (Ver Anexo No. 8:
Manifestaciones clinicas en los diferentes aparatos y sistemas por

la Fibrosis Quistica).

2.1.5 Diagnostico de la Fibrosis Quistica

- Test del sudor

Para Lucille F. Whaley y Donna L.Wong el hallazgo constante de
concentraciones anormalmente altas de sodio y cloro en el sudor es
una caracteristica propia de la Fibrosis Quistica. Es frecuente que
las madres se den cuenta de que sus hijos tienen “sabor salado” al
besarlos. Lo usual es que, con fines diagndsticos, se efectue la
prueba cuantitativa por electroforesis en el sudor obtenido por
pilocarpina. EIl contenido normal de cloro del sudor es menor de
40mEg/L, y en caso de superar los 60 mEg/L se le considera

diagnéstico de la fibrosis quistica.*

Suelen practicarse mediciones de la actividad duodenal de la
tripsina para confirmar el diagnostico, pero limitAndose a medir la
tripsina y la quimo tripsina. La primera de estas dos ésta ausente

en mas de 80% de los pacientes de la enfermedad. En ocasiones

% Manuel Cruz Hernandez. op. cit. p. 1147
9 Lucille F. Whaley y Donna L. Wong. op. cit. p. 609.
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se mide la absorcion de grasas mediante la colecta de muestras de

heces de cinco dias, y se calcula como porcentaje de la ingestion.

- Funcion pancreética

La disfuncion exocrina pancreatica es clinicamente evidente en
muchos pacientes. Sin embargo, es deseable comprobarla si
existen dudas acerca del estado funcional del pancreas. La
medicién del balance de grasas con una muestra de heces de 3
dias, o el estudio directo de la secrecidn enzimatica tras el sondaje
duodenal y estimulacién directa con pancreozimina-secretina son
métodos fiables, pero demasiado complicados o invasores, para los
nifios, y no se utilizan de formas sistémica.* La cuantificacién de
la actividad de la tripsina y quimiotripsina en una muestra reciente
de heces es un instrumento de deteccion sensible, pero no
definitivo. La determinacién del tripsinbgeno inmunorreactivo sérico
en el suero distingue de forma fiable los pacientes con FQ con y sin
insuficiencia pancreética a partir de los 7 afios de edad, pero no
antes. Se dispone de otras medidas indirectas de la secrecion
enzimatica pancreatica, pero su valor clinico es limitado. La
disfuncion endocrina pancredtica puede tener una prevalencia

mayor de lo que se suponia.*

- Funcion respiratoria

*! Richard E. Behrman y Cols. op. cit. p. 1558.
42
Id.
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Para Richard Behrman y Cols las pruebas de funcién respiratoria no
se obtienen de forma fiable hasta los 5-6 afios de edad, en cuyo
momento la mayor parte de los pacientes muestran el patron tipico
de afectacion pulmonar obstructiva. La disminucion del flujo
maximo mesoespiratorio es un hallazgo precoz, reflejo de la
obstruccion de las pequefias vias respiratorias. Esta lesion afecta
también a la distribucion de la ventilacion y aumenta la diferencia
alveolo-arterial de oxigeno. Los hallazgos de enfermedad
obstructiva de las vias respiratorias y las respuestas moderadas a
un broncodilatador son compatibles con un diagnostico de FQ en
todas las edades. El volumen residual y la capacidad residual
funcional estdn aumentados precozmente en el curso de la

enfermedad pulmonar.

Las alteraciones restrictivas, caracterizadas por una capacidad
pulmonar total y capacidad vital decrecientes, guardan relacién con
la lesion y fibrosis pulmonar extensa y constituyen hallazgos tardios.
Puede realizarse un control varias veces al afio para evaluar la
necesidad de un tratamiento mas intensivo y el curso de la
afectacion pulmonar, algunos pacientes alcanzan la adolescencia o
la edad adulta con resultados normales en las pruebas habituales y

sin datos de hiperinsuflacion.*?
- Radiologia
Los hallazgos radiolégicos pulmonares sugieren el diagnostico, pero

no son especificos. Precozmente existe hiperinsuflacion pulmonar,

y puede pasarse por alto si no existen infiltrados ni densidades

“d.
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lineales. El engrosamiento y los tapones bronquiales y las sombras
en anillo sugestivo de bronquiectasias suelen aparecer primero en
los l6bulos superiores. Van seguidos de densidades nodulares,
atelectasias parciales, e infiltrados confluentes. Las adenopatias
hiliares pueden ser llamativas. En fases avanzadas se observa
hiperinsuflacion llamativa, con notable descenso de los diafragmas,
el esternon arqueado hacia delante, y una silueta cardiaca estrecha.
Con frecuencia son visibles quistes, bronquiectasias extensas,
dilatacion de segmentos de la arteria pulmonar y atelectasia

segmentaria o lobular.**

- Confirmacién del diagnostico

Se ha sabido por muchos afios que los nifios con fibrosis quistica
tienen un sabor salado al ser besados. En la prueba para el
diagnostico de fibrosis quistica, la prueba del sudor, se mide la
cantidad de sodio en éste. Al nifio mayor se le debe dar una
explicacion simple del procedimiento antes de llevarlo a cabo. Se
puede obtener mas sudor si la prueba se realiza en un cuarto
caluroso y después de comer, o en el caso de un bebé, después de
alimentarlo.* El sudor local es inducido por un medicamento, la
pilocarpina, que actia después de que se la ha hecho pasar a
través de las capas de piel por medio de una pequefia corriente
eléctrica. Un papel filtro, que se ha pesado y cubierto con
polietilieno, se pega a la piel para colectar el sudor. Se quita

después de media hora con pinzas y se vuelve a pesar. En

44
Id.

% E. Fenella J. Adamson y David Hull. Cuidados del nifio enfermo.
Ed. Manual Moderno, S.A. de C.V. México, 1987. p. 165.
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ocasiones es dificil obtener suficiente sudor, en especial de los
lactantes. EIl sodio normal en el sudor es de 10 a 20 meg/lt. Y
niveles mayor de 60 meq/lt. se presentan en nifios con fibrosis
guistica. La prueba siempre se lleva a cabo dos veces en cada nifio
para confirmar el diagnostico. También se pueden hacer estudios
del contenido de grasa en las heces y la actividad de la tripsina.*®
(Ver Anexo No. 9: Caracteristicas fenotipicas consistentes en el

Diagnaéstico de Fibrosis Quistica).

2.1.6 Tratamiento de la Fibrosis Quistica

-  Tratamiento Médico

Para Isabel Chause Lépez y Maria Inarejas Garcia no existe un
tratamiento etioldgico de la Fibrosis Quistica. En la actualidad sélo
pueden aplicarse medidas de prevencion y terapéuticas de los
trastornos enunciados. Estd demostrado que la esperanza y la
calidad de vida es mejor en los nifios tratados en unidades de
fibrosis quistica, que son unidades multidisciplinarias integradas
por gastroenterélogos, neumologos, enfermeros, psicélogos,
dietistas, trabajadores sociales, etc. 1o que permite realizar una

atencion integral y un buen seguimiento de los nifios.*’

Desde el punto de vista médico se recomienda un periodo de
ingreso hospitalario para un diagnostico preciso, una valoracion,

comenzar el tratamiento, aclarar la afectacion pulmonar, y educar al

46
Id.

*" |sabel Chause Lépez y Maria Inarejas Garcia. Enfermeria
Pediatrica. Ed. Masson, S.A. Manuales de Enfermeria. Barcelona
2001. p. 436.
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paciente y los progenitores. EIl paciente se ingresa el tiempo
necesario para lograr la reversion de los hallazgos pulmonares y
lograr un aumento estable de peso. Se programan visitas de
seguimiento ambulatorio como minimo cada 3 meses, debido a que
muchos aspectos de este trastorno requieren una vigilancia
cuidadosa. En cada visita se debe hacer un interrogatorio evolutivo
y una exploracion.”® Se obtiene una muestra de esputo o, si no se
dispone de ella, un frotis faringeo bajo obtenido tras la tos forzada
para realizar cultivo y antibiograma. Dado que puede producirse
una peérdida irreversible de la funcion pulmonar de forma muy
gradual y sin sintomas agudos, se debe hacer hincapié en una
historia respiratoria meticulosa. Las variaciones de la frecuencia de
la tos o de la expectoracion, la aparicion de tos nocturna, el
comienzo de una tos paroxistica con o sin vémitos, o la hemoptisis
indican la exacerbacion de una infeccion pulmonar. También
pueden reflejar un aumento de la infeccion pulmonar ruidos
crepitantes nuevos, la irritabilidad, la disminucion de la actividad, de
apetito y el retraso en la ganancia de peso. Todos ellos sugieren la
necesidad de alterar o aumentar el tratamiento antibidtico o la
fisioterapia. Es esencial la vacunacion especifica contra la rubéola,
la tosferina y la gripe. En el programa de atencion deben participar
un enfermero, un terapeuta respiratorio o fisioterapeuta, un
asistente social, un dietista y un psicélogo.”® Se requiere una
considerable educacion y estimulo para que el paciente y sus
progenitores mantengan un nivel adecuado de cuidados

domiciliarios.

8 Richardson E. Behrman y Cols. op. cit. p. 1560.
49
Id.
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- Tratamiento respiratorio

El tratamiento respiratorio consiste en las siguientes medidas de
prevencion y fisioterapéutica: Fisioterapia, ejercicios respiratorios,
espiracion contra presidn positiva para evitar la acumulacion de
secreciones y drenar facilmente los diferentes segmentos
pulmonares para intentar desobstruir la via respiratoria, evitando asi
las zonas de hipoventilacién pulmonar, estasis mucoso e infeccion;
administracién de broncodilatadores inhalados o nebulizados para
disminuir la obstruccién de las vias respiratorias; administracion de
antibidticos de forma profilactica y como tratamiento en las fases de
infeccion; pueden administrarse por via oral, nebulizados o por via
intravenosa. Se emplean de forma precoz y su administracion
puede alargarse varios meses aunque el nifio clinicamente esté
aparentemente asintomatico, ya que con ello se retrasa la
colonizacion bacteriana y el consiguiente deterioro pulmonar.
También se utiliza administracion de mucoliticos, especialmente de
Dornasa alfa, que disminuye la viscosidad del moco y tratamiento
postural con reforzamiento de la musculatura toracica y realizacion
de ejercicios anticifosis.®® (Ver Anexo No. 10: Antimicrobianos

contra la infeccion en la Fibrosis Quistica)

- Tratamiento digestivo

Para A. Joy Ingalls y M. Constance Salermo el mantenimiento de
las metas nutricionales se hace cada vez mas dificil al progresar la
enfermedad, pero al principio el objetivo es alentar en un 100% la

dieta recomendada (para la edad) mas otras calorias extra para

0 |sabel Chause Lépez y Maria Inarejas Garcia. op. cit. p. 436.
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compensar las calorias perdidas por la mala absorci6on.®® La
insuficiencia pancreatica limita la capacidad del paciente para
digerir las grasas y las proteinas. El niilo cominmente tiene un
apetito voraz, pero a causa de su incapacidad para aprovechar gran
parte del alimento que come (y las complicaciones respiratorias
pueden interferir con la nutricion), sus brazos y piernas son
caracteristicamente ahusados, sus gluteos estan emaciados y su
crecimiento se retarda. (Ver Anexo No. 11: Sugerencias para elevar

el contenido calorico en los alimentos).

Afortunadamente, los problemas digestivos por lo general mejoran
con la adicion de preparados comerciales de enzimas pancreaticas
gue se administran en cada comida; y en un adelanto significativo
en esta area es la enzima cubierta entérica, Pancreasa, que
proporciona niveles predecibles de ella en el duodeno al mismo
tiempo que el alimento. Las enzimas se toman por via oral con las
comidas; la dosificacion varia dependiendo la cantidad de alimento,
del tipo de alimento (particularmente su contenido de grasa) y el
grado de insuficiencia pancreéatica.® EIl objetivo de la terapia con
enzimas pancreaticas es el de aumentar la absorcion intestinal de
los alimentos y permitir la absorcion intestinal de los alimentos vy
permitir que el paciente tome una dieta lo mas normal posible, al
mismo tiempo que se disminuyen las evacuaciones voluminosas de
mal olor. La restriccion de grasas por lo general no es necesaria, a
excepcion de las grasas de la leche entera y el exceso de ella en el
alimento. Los niflos deben ser alentados a tomar leche descremada

0 al 2% en vez de la homogeneizada.

> A. Joy Ingalls y M. Constance Salermo. op. cit. p. 790.
2 A. Joy Ingalls y M. Constante Salermo. op. cit. p. 791.
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- Tratamiento hidroelectolitico

Para la Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica, A.C. los nifios
con FQ cuando sudan pierden mayor cantidad de sal que otros
ninos. Quizas sea necesario agregar sal al cocinar o dejar que su
hijo le ponga sal a su comida. Como los alimentos para bebés no
contienen sal, sera necesario ponerles un poco. Junto con la sal
también se pierde agua y para evitar la deshidratacion de a su hijo
abundantes liquidos. Esto puede suceder en diferentes situaciones:
durante el clima caluroso, con al actividad deportiva o el trabajo

pesado y cuando el nifio tiene fiebre, diarrea o vémito.>*

2.1.7 Complicaciones respiratorias de la Fibrosis Quistica

- Pulmonares

El manejo de los problemas pulmonares esta dirigido a evitar y
tratar la infeccion por medio de la promocién de la limpieza de la via
aeérea,, el mejoramiento del intercambio gaseoso y la administracion
de antibidticos. La prevencion de la infeccion incluye una rutina
diaria de fisioterapia toracica para conservar la higiene pulmonar.
Esta consiste en una combinacion de drenaje postural y percusion
del térax. Se realiza invariablemente por lo menos cada mafiana y
cada noche, incluso si existe poca secrecion. Realizada
correctamente, la percusion toracica consistente en palmear y

provocar la vibracion de las areas afectadas, ayuda a desprender y

>3 Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica A.C. opcit p10
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eliminar las secreciones pulmonares. Los broncodilatadores en
aerosol favorecen la apertura de los bronquios para facilitar la
expectoracion y se administran antes de la fisioterapia toracica

cuando el nifio tiene sibilancias.>

El ejercicio fisico es esencial puesto que ofrece una sensacion de
bienestar y autoestima. El nifio es invitado a participar en cualquier
actividad aerdbica de su agrado. La actividad fisica debe estar
limitada Gnicamente por la renuencia del nifio. También es
necesario realizar ejercicios de fortalecimiento de la musculatura del

torax para prevenir deformidades.

Los antibidticos son necesarios para el tratamiento de la infeccion
tan pronto se reconoce su presencia. El cultivo y antibiograma de
esputo determina el farmaco de eleccion. Algunos nifios reciben
profilaxis antibidtica cuando se confirma el diagnostico. Los
antimicrobianos pueden ser administrados por via oral o parenteral,
incluso en el hogar. La mayoria de nifios tienen catéteres venosos

centrales para la administracién domiciliaria de antibiéticos 1V.>
Las inmunizaciones contra las enfermedades transmisibles de la
infancia son importantes en estos nifios. Es preciso cumplir el

esquema de vacunacion a las edades correspondientes.

- Gastrointestinales

> Martha Velasco Whetsell y Cols. Enfermeria Pediatrica. Ed.
Panamericana. Bogota, 2002. p. 252.
> |bid p. 253.
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La Fibrosis Quistica suele ocasionar prolapsos rectales en lactantes
y nifios, en parte por las deficiencias del tono muscular del area
rectal y el adelgazamiento excesivo de los gluteos del paciente, si
bien casi nunca se requiere cirugia, pues el medicamento

pancreatico proporciona alivio.®

Al avanzar la enfermedad, el higado se endurece, puede hacerse
nodular y aumentar de tamafo. Se observa edema de las
extremidades. La retina puede parecer hemorragica, ademas de
gue los ojos se inflaman y dafan; también se inflama parte del
nervio optico. EIl cor pulmonale , hipertensién del corazén debido a
que los pulmones no funcionan correctamente, es una causa
frecuente de muerte. También puede presentarse osteoporosis,
gue cuando es causada por la fibrosis quistica, torna porosos los
huesos por la utilizacion deficiente de la vitamina D liposoluble,
necesaria para el metabolismo adecuado del calcio. Asi mismo, se
observan deficiencias de vitamina A, ya que el niio no puede

absorber las grasas de las que se obtiene esta vitamina.”’

Finalmente uno de los aspectos mas importantes y dificiles en la
atencion de un nifio con fibrosis quistica y su familia es satisfacer
las necesidades emocionales de ambos. El diagnostico, el
tratamiento y el prondéstico entrafian problemas, frustraciones y
sentimientos multiples. EIl diagndstico, con todas sus implicaciones,
produce en los padres sentimientos de culpa y de recriminacion

hacia si mismos.”® Estos sentimientos pueden ser particularmente

*° Elizabeth B. Schulte y Cols. op. cit. p. 153.
57
Id.
® Lucille F. Whaley y Donna L. Wong. op. cit. p. 611.
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intensos si se trata del segundo hijo afectado en la familia y se
informé previamente a los padres en cuanto al riesgo del 25% de

gue ello ocurriera.

Los problemas a largo plazo son los comunes a la atencion de
cualquier nifio con enfermedades cronicas (cap. 16). Tanto él como
su familia deben hacer ajustes mudltiples, y el éxito depende de su
capacidad para hacer frente a los problemas y de las caracteristicas
cualitativas y cuantitativas del apoyo que reciban de fuentes ajenas

a la familia.®®

Una fuente constante de ansiedad para los padres y el nifio es el
temor siempre presente de que ocurra la muerte. Las expectativas
de vida, aunque han aumentado de manera significativa durante los
ultimos afios, dan solo esperanzas limitadas en cuanto al
prondstico.?® El futuro siempre es incierto, y las familias afectadas
necesitan todo el apoyo y la habilidad de la enfermera para hacer

frente al prondstico reservado.

2.1.8 Intervenciones de Enfermeria Especializada Infantil en

pacientes con Fibrosis Quistica

- Enla prevencion de la Fibrosis Quistica

e Realizar valoracion de peso y talla

59 Id
6 |4,
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Para realizar la valoracion de peso en recién nacidos, lactantes
menores y mayores, se utiliza la bascula pesabebe. Asi, previo
lavado de manos se protege la base de la bascula con una toalla de
papel y se calibra la bascula antes de realizar el procedimiento, se
solicita a la mama que retire la ropa del bebe y los zapatos para que
la sea mas exacta. De esta forma, se debe acostar al bebe sobre la
bascula y si ya se puede sentar se pesa sentado. Esta bascula solo
se usa en nifos que pesan hasta 20 kilos. El cuerpo del nifio no

debe salir de la plataforma de la balanza.

Para medir la talla se utiliza el infantometro. Para ello, el bebe pone
en posicion decubito dorsal con suavidad extendemos los pies para
realizar la medicién. Para pesar nifios mas de 20 kilos se utiliza la
bascula de pie con estadiometro. La Enfermera Especialista se lava
las manos, pone una toalla de papel, calibra la bascula y sube al
nifo mirando hacia el frente con la espalda al estadiometro, en
posicion de firmes, talones juntos y puntas separadas los brazos se
deben colgar paralelos al resto del cuerpo. La medicion deber
realizarse cuando el nifio este quieto. Para realizar la medicién de
talla, se desplaza el estadiometro hasta la altura del nifio. Se

realiza el registro de las mediciones en la hoja correspondiente.

El nifio con Fibrosis Quistica puede crecer como un nifio
aparentemente sano hasta la etapa preescolar, sin embargo es
cuando la mayoria de los padres observan que su hijo es mas
pequefio en relacién con los demas nifios, se observan los brazos y
piernas delgados, el abdomen globoso y flacido a la palpacion. Los
niios con Fibrosis no crecen a pesar de tener un apetito voraz. El

patron de crecimiento y la ganancia de peso dependen de la edad
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en que se realiza el diagnodstico y a la calidad del tratamiento que
reciben posteriormente. A mas temprana edad de diagndstico
mejor patrén de crecimiento. (Ver Anexo No. 12: Efectos de la

Fibrosis Quistica en el peso y talla de una nifia de 10 afos).

e Recolectar muestras de heces

En los recién nacidos y lactantes, la muestra se toma directamente
del panal, previo aseo de manos y con ayuda de un abatelenguas,
se toman aproximadamente de 10 a 15 gramos, se depositan en un
recipiente limpio previamente membretado con los datos del
paciente. En preescolares, escolares y adolescentes se les solicita
gue evacuen en el comodo y de ahi se toma la muestra con ayuda
de un abatelenguas, se coloca en un recipiente limpio previamente
membretado con los datos del paciente, posteriormente se envian a

laboratorio con la solicitud.

La Enfermera Especialista realiza la recoleccién de las heces por la
mafiana. Estas evacuaciones son abundantes, con grasa fétida y
palida. La mayoria de los nifios con FQ inician sintomas digestivos
durante el primer afio de vida pero otros presentan manifestaciones
hasta la etapa preescolar y no todos tienen cambios en la
apariencia de las evacuaciones. De hecho, la recoleccion de
muestras se realiza durante 5 dias y en ellas se mide la absorcion

de grasas.

e Realizar prueba de iontoforesis
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La técnica de iontoforesis con policarpina diluida mas corriente
eléctrica, se utiliza para estimular la sudoracion del antebrazo. Asi
el sudor se junta con la grasa y se cuantifica el cloro y sodio. Los
ninos con fibrosis quistica tienen la saliva, el sudor y las lagrimas
muy “salados” esto se debe a que hay un aumento de la eliminacion
de sodio y cloro. Cuando la prueba se realiza en RN, lactantes
menores y mayores se debe cubrir para favorecer la sudoracion y

también se debe estar pendiente del estado de hidratacién.

e Preparar al paciente para la toma de Rayos X

de térax

La toma de Rx generalmente se realiza en la mafiana. Antes de
trasladar al nifio al area de Rx la Enfermera debe integrar el
expediente y corroborar que la solicitud este realizada y firmada por
el médico tratante. Posteriormente, se coloca al nifio en posicion
sedente y se le toma la radiografia, si es un recién nacido, lactante
0 menor o mayor se pone al paciente en decubito dorsal y la
enfermera asiste al técnico para que pueda tomar la placa. La
radiografia de térax evidencia el atrapamiento aéreo bilateral y la
atelectasia en el I6bulo superior derecho. Los nifios con FQ en
etapas avanzadas presentan atelectasia en ambos I6bulos

superiores.
e Recolectar muestras de esputo
Para recolectar las muestras de esputo, la Enfermera solicita al nifio

gue tosa y la secrecion que sale, el nifio la debe depositar en un

recipiente limpio y previamente membretado con sus datos. El nifio
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con fibrosis quistica no puede expectorar el moco con facilidad
debido al aumento en su viscosidad. Para favorecer la
expectoracion se le permite ingerir un poco de agua. Cuando
avanza la enfermedad las secreciones cambian de mucosas a
purulentas, alternado la movilidad del moco y llegan a causar

obstrucciones importantes en los alveolos.

e Prevenir infecciones oportunistas

Para realizar la prevencion de infecciones, la Enfermera
Especialista, debe llevar a cabo el lavado de manos antes y
después de asistir al paciente, ademas debera utilizar cubrebocas
para evitar toser o estornudar enfrente de él. Los nifios con fibrosis
quistica presentan un transporte anormal de cloro y sodio a través
de las membranas de las células epiteliales con lo que disminuye el
contenido de esos electrolitos en el moco del aparato respiratorio.
Por ello, el moco se hace espeso y viscoso. Esto provoca infeccion
por Staphylococcus aerus y pseudomona aeruginosa. Estos

microorganismos rara vez afectan los pulmones de otros nifios.

- Enla atencién especializada

e Monitorizacion hemodinamica no invasiva de

frecuencia respiratoria, cardiaca y tension

arterial

La medicion de la frecuencia respiratoria en los nifios con fibrosis

quistica permite a la Enfermera Especialista detectar alteraciones
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como polipnea y disnea debido a que no todos los pacientes
presentan alteraciones respiratorias. Algunos niflos presentan tos
cronica, falta de aire con la actividad fisica, aumento de tos,
aumento en la produccion de esputo. De igual forma, la medicidon
de la frecuencia cardiaca en pacientes con fibrosis quistica permite
detectar complicaciones como la insuficiencia cardiaca derecha.
Esta complicacion varia de un nifio a otro ya que algunos presentan
la complicacion en meses o0 afos, posteriores al nacimiento. La
medicién de tension arterial en los pacientes con fibrosis quistica
permite detectar elevacion de la misma debido a que algunos

pacientes llegan a desarrollar hipertension arterial.

e Realizar oximetria de pulso

La oximetria de pulso es un método de monitoreo continuo no
invasivo de la saturacion de oxigeno arterial (Sa0O,). Para realizar
la medicion en los nifios con fibrosis quistica se utiliza un dispositivo
espetofotométrico que trabaja al pasar luz de una longitud de onda
a través de los tejidos corporales y mide los cambios de absorcion
de ciertas longitudes de onda asociadas con la hemoglobina
oxigenada y desoxigenada. Este procedimiento permite conocer de
manera sencilla la concentracién de Fraccion Inspirada de Oxigeno
(F1O,) en los nifios con fibrosis quistica, debido a que en etapas

avanzadas es comun que el nifio presente hipoxia.

e Aspirar secreciones por cavidad oral

La Enfermera Especialista realiza la aspiracion de secreciones

mediante una sonda conectada a un sistema de vacio. Se debe
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aspirar solo cuando sea necesario. Previo a la aspiracion se debe
hiperventilar al nifio antes y después de cada aspiracion. El
procedimiento no debe durar mas de 12" debido a que los nifios con
FQ se cansan y pueden empeorar su patron respiratorio. Durante el
procedimiento se debe mantener la asepsia al realizar la aspiracion
de secreciones. La sonda debe mantenerse al momento de
introducirla en la cavidad oral y al retirarla se hacen movimientos

rotatorios.

e Administrar oxigeno a través de puntas nasales

0 mascatrilla

La oxigenoterapia es un procedimiento en el cual se administra
oxigeno a una persona con el fin de tratar la hipoxia. Las distintas
formas que existen para la administracion de O, suplementario
pueden ser: Sonda faringea, doble canula nasal, tienda de oxigeno,
presion positiva continua y mascarilla facial. Estos pacientes con
fibrosis Quistica conforme avanza la enfermedad llegan a presentar
disnea, estertores y cianosis, se cansan rapido y los dedos de las
manos y pies adquieren forma de palillo de tambor por la carencia

cronica de oxigeno.

Para mejorar el aporte de oxigeno se emplean puntas nasales que
se introducen en ambas fosas nasales. Por su modo de insercion
permite un aporte continuo de oxigeno durante la ingesta de
alimentos. Ademas de las puntas nasales también se usan las
mascarillas Campbell basadas en la aplicacion del principio de
Venturi. A la mascarilla se le adapta un dispositivo donde se realiza

el efecto Venturi. Asi, el oxigeno pasa a través de un conducto
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estrecho después el cual existen aberturas laterales por las que
entra aire ambiente en la cantidad necesaria para obtener la
dilucion deseada. Asi, el paciente toma el aire mezclado que llega
por la mascarilla. El aire espirado sale al exterior del circuito por

unos orificios laterales al cono de la mascatrilla.

e Realizar vibracion, percusion y drenaje postural

El realizar la vibracién, la percusién y el drenaje postural permite
gue el nifio con FQ pueda eliminar secreciones. La percusion
consiste en un palmoteo ritmico sobre las areas del pulmén que se
desea drenar. Para ello, se coloca la mano en forma de cuenco
para atrapar el aire entre la mano y el térax. De esta forma se
permite la transmisidon de vibraciones a zonas profundas. La
percusion se realiza durante la inspiracibn como la espiracion y en
un tiempo no mayor a 4 minutos. La vibracion consiste en realizar
compresion externa durante la espiracion. El drenaje postural se
realiza con la utilizacién de la gravedad y permite desplazar las
secreciones al arbol traqueobronquial para que sean expulsadas a
través de la tos con aspiracion. El drenaje postural se realiza de 20

a 30 minutos y 3 0 4 veces al dia.

¢ Vigilar el estado de hidratacion del paciente

Los nifios con fibrosis quistica sudan mucho y pierden cloro y sal en
el sudor. Por ello, la Enfermera Especialista debe anotar la
cantidad de liquidos que ingiera el nifio al final de cada comida y se
debe pesar diario. Ademas se le debe brindar liquidos extras en

cada alimento con el fin de mantener un buen estado de
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hidratacion. (Ver Anexo No. 12: Resumen de intervenciones de

Enfermeria en pacientes con afecciones pulmonares).

e Colocar accesos vasculares

Las accesos vasculares permiten a la Enfermera Especialista tener
acceso a la circulacion mediante el uso de catéteres. Este
procedimiento es esencial para la vigilancia y tratamiento de los
nifos con fibrosis quistica. Las venas mas utilizadas son las venas
cefdlica y basilica. Los accesos vasculares permiten ministrar
liguidos para mantener el estado de hidratacion, ministracion de
medicamentos. Al realizar el procedimiento se debe tener especial
cuidado de realizarlo con técnica estéril para realizar la eleccion del
sitio 0o puncionar se debe revisar que sean en un sitio libre del
proceso infeccioso; un sitio accesible y respetar los pliegues de

flexion en la medida de lo posible.

e Administrar medicamentos expectorantes Yy

broncodilatadores

Los medicamentos expectorantes (teofilina / ambroxol) se utilizan
en los niflos con fibrosis quistica porque permiten expulsar las
secreciones bronquiales de la via respiratoria al reducir la
viscosidad del moco. Los medicamentos broncodilatadores se usan
los nifios con fibrosis quistica debido a que absorben bien por via
oral, con la administracion inhalatoria van directamente al lugar
donde deben actuar. El Bromuro de ipatropio mejora la tos sin
afectar la consistencia del moco. Tambien se utiliza la trobamicina

en la nebulizacion o intravenosa.
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e Realizar nebulizaciones

Las nebulizaciones ayudan a fluidificar las secreciones en los nifios
y permite la expectoracion. Asi, el nifio inhala vapor fino que
proviene del nebulizador conectado al oxigeno. Las nebulizaciones
se pueden realizar con solucion salina o con trobamicina. Posterior
a la nebulizacion la Enfermera Especialista debe vigilar al nifio
porque aumenta la expectoracion de secreciones. Las
nebulizaciones también se dan con presién positiva intermitente. La
maquina insufla los pulmones durante la inspiracion y permite que el

medicamento en aerosol entre a los alvéolos.

e Realizar medidas de higiene: lavado de manos

y uso de cubrebocas

La Enfermera Especialista debe proteger al paciente de
enfermedades oportunistas. Para ello, usa el cubrebocas con la
intensidén de toser o estornudar frente a él. De hecho, las manos
son el vehiculo mas comun para transmitir infecciones por ello se
realiza este procedimiento antes y después de atender al paciente

para evitar infecciones nosocomiales.

e Preparar material y equipo necesario para

intubacién orotraqueal

El paciente con fibrosis quistica presenta eventos de hipoxia severa
y para atender esta situacion, la Enfermera Especialista debe

preparar el material y equipo necesario para realizar este
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procedimiento con la intencidn de evitar compromiso mas que de la

via aérea.

e Preparar al paciente para lavado bronquial

El lavado branquial permite eliminar el contenido soluble del aparato
respiratorio profundo, mediante la introduccion y posterior
recuperacion de solucién salina ya que este liquido diluye el
contenido del area pulmonar. En los nifios con fibrosis quistica los
conductos aéreos se tapan con el moco denso. Esto dificulta la
respiracion y en especial la espiracion al realizar el lavado
branquial, en lo que se mejora la oxigenacion del nifio. La
Enfermera Especialista debera tener especial cuidado en mantener
el ayuno del nifio, en trasladarlo al &rea donde se llevara a cabo el
procedimiento y al integrar el expediente con la autorizacion del

familiar.

e Mantener una colocaciéon Optima del tubo

orotraqueal si esta intubado el paciente.

Si el nifio con fibrosis quistica requiere apoyo ventilatorio a través
de un tubo orotraqueal, la Enfermera Especialista vigilara que el
tubo no sufra desplazamientos bruscos hacia el interior porque se
introducira hacia el bronquio derecho produciendo falta de
ventilacion en el pulmén. Tampoco debe desplazarse hacia afuera
porque de esta manera el paciente se extubariag y se suspende la

funcion para la cual fue colocado.
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- En la Rehabilitacion

e Realizar ejercicios respiratorios

Los ejercicios respiratorios en niflos con fibrosis quistica tienen
como objetivo aumentar la ventilacion alveolar para mantener un
intercambio de gases adecuado. Es necesario también restituir la
funcion del diafragma como principal masculo respiratorio. También
hay que establecer un tipo de respiracion bien coordinada y
eficiente para el esfuerzo respiratorio. El paciente con fibrosis
quistica tiene alterada la fase respiratoria por lo que debe realizar

ejercicios con espiracion de labios fruncidos y tos asistida.

e Mantener posicion Semifowler

La posicion semifowler en niflos con fibrosis quistica permite
realizar ejercicios respiratorios. Asi, al estar levantada la cabecera

el paciente mejora la funcién respiratoria.

e Aspirar secreciones por razén necesaria

El aspirar secreciones en los pacientes con fibrosis quistica permite
eliminar las secreciones de las vias respiratorias. Este
procedimiento mantiene la permeabilidad de area de boca, nariz y
faringe, de tal forma que el paciente pueda mejorar el intercambio

de gases.

e Ministrar antibiético terapia
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La ministracion de antibidticos por via oral en los pacientes con
fibrosis quistica permite prevenir y erradicar enfermedades
oportunistas del aparato respiratorio. Asi, la Enfermera Especialista
al egresar el paciente de la unidad hospitalaria debe realizar una
orientacién para que los padres de familia ministren los antibiéticos
indicados de tal forma que le den al nifio la dosis indicada, en el

horario indicado y evitar que el tratamiento sea infructuoso.

e Brindar aporte de vitaminas A,D,Ey K

Debido a que la insuficiencia pancreatica ocasiona mal absorcion de
vitaminas liposolubles, se recomiendan los suplementos
vitaminicos, mismos que se van a ministrar de acuerdo a la edad
del paciente. Los nifios con fibrosis quistica presentan insuficiencia
pancreatica. Para contrastar esta situacion, se ministran enzimas
pancreaticas. La introduccién de microesferas de enzimas con

recubrimiento permite mejor la calidad de vida de estos pacientes.

e Retirar accesos vasculares
Al momento de egresar el paciente a su casa la Enfermera
Especialista debe retirar el acceso venoso y dar orientacion a los
padres de familia para que continden con el tratamiento por via oral
en casa.

e Llevar curva de peso diario

La Enfermera Especialista debe orientar a los padres de familia

para que lleven a cabo un control de peso diario debido a la escasa
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absorcion intestinal. De hecho, el nifio con fibrosis quistica no
puede contrarestar la excrecion fecal y pierde peso con mucha

facilidad y como consecuencia existe ausencia de crecimiento.

e Proporcionar alimentos favoritos

Los nifios con fibrosis Quistica a menudo se niegan a cooperar en
su tratamiento. Para ello, se les brindan alimentos de su agrado
como platanos, paletas, raspados, gelatina, gomitas, caramelo,
bombones, chicles, ate, bebidas como refresco, jugo, limonada,
carne magra y siempre que sea posible se debe involucrar al nifio

en la preparaciéon de sus alimentos.

e Vigilar patron de eliminacién intestinal

En los nifios con fibrosis quistica debe existir un control en las
deposiciones del nifio. Por tanto, se debe llevar un registro del
namero, volumen, color, olor y presencia de grasa debido al dafio
gue existe en el pancreas. Se realiza una absorcidon deficiente de
grasa y proteinas lo cual origina un aumento en el niamero de

evacuaciones, en la cantidad y en el olor.

e Asegurar aporte extra de sal

En los nifios con fibrosis quistica la pérdida de sodio y cloro por
sudor es 10 veces mas durante el ejercicio o en época de calor,
causando hiponatremia y alcalosis metabodlica. La Enfermera

Especialista orientara entonces a los padres de familia para que
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ministren 2 a 4 meg/kg/dia de sodio, pueden consumir galletas o

palitos de pan salados.

e Proporcionar una dieta con alto contenido de

carbohidratos y proteinas

Los pacientes con fibrosis quistica tienen un gasto energético
elevado debido al mayor trabajo respiratorio, por la alteracion
pulmonar, por lo que la Enfermera Especialista conoce la mala
absorcién secundaria en la insuficiencia pancredtica y a las
pérdidas por sal. Por ello orienta a los padres para que la

alimentacién al nifio sea fraccionado y el paciente coma en quintos.

e Orientar a la familia para evitar el consumo de

grasas y embutidos

En los pacientes con fibrosis quistica se debe evitar el consumo de
grasas animales, frituras, embutidos, alimentos procesados debido

a que existe un aumento en la viscosidad de las secreciones.

e Realizar nebulizaciones

La Enfermera Especialista debe realizar nebulizaciones al nifio
porque estas permitan ministrar medicamentos y agua a las vias
respiratorias inferiores estas estimulan la eliminacion de las
secreciones al reducir la viscosidad mejorando asi la funcién

respiratoria del nifio con fibrosis quistica.
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3. METODOLOGIA

3.1 VARIABLES E INDICADORES

3.1.1 Dependiente: INTERVENCIONES DE ENFERMERIA
ESPECIALIZADA INFANTIL EN PACIENTES CON
FIBROSIS QUISTICA

- Indicadores

e En la prevencion de la Fibrosis Quistica

- Realizar valoracion de peso y talla.

- Recolectar muestras de heces.

- Realizar pruebas de iontoforesis.

- Preparar al paciente para la toma de Rx de torax.
- Recolectar muestras de esputo.

- Prevenir infecciones oportunistas.

- Enla atencidén Especializada

- Monitorizacion hemodinamica no invasiva de Frecuencia
respiratoria, cardiaca y tension arterial.

- Realizar oximetria de pulso.

- Aspirar de secreciones por cavidad oral.

- Administrar oxigeno a través de puntas nasales o mascarillas

- Realizar vibracion, percusion y drenaje postural.

- Vigilar el estado de hidratacion del paciente.

- Colocar accesos vasculares.
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Administrar medicamentos indicados: Expectorantes vy
Broncodilatadores.

Realizar nebulizaciones.

Realizar medidas de higiene: lavado de manos y uso de
cubrebocas.

Preparar material y equipo necesario para intubacion
orotraqueal.

Preparar al paciente para lavado branquial.

Mantener una colocacion éptima de tubo orotraqueal si esta

intubado el paciente.

- En la rehabilitacion

Realizar ejercicios respiratorios.

Mantener posicion semifowler.

Aspirar secreciones por razon necesaria.

Ministrar antibioticoterapia.

Brindar aporte de vitaminas A, D, E, Ky enzimas pancreaticas.
Retirar accesos vasculares.

Llevar curva de peso diario.

Proporcionar alimentos favoritos.

Vigilar patrén de eliminacion intestinal.

Asegurar aporte extra de sal.

Proporcionar una dieta con alto contenido de carbohidratos y
proteinas.

Orientar a los padres de familia para evitar el consumo de grasas
y embutidos.

Realizar nebulizaciones.
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3.1.2 Definicion operacional: FIBROSIS QUISTICA

- Conceptos basicos

La Fibrosis Quistica es una enfermedad genética hereditaria
autosomatica recesiva. La proteina Cystic Fibrosis Transmembrane
Conductance Regulatory (CFTR) es la responsable del intercambio
de ion cloro, un déficit en esta proteina da como resultado la
producciéon de moco anormalmente espeso. Este moco puede tapar
los timulos y las vias aéreas y funcionar como medio de cultivo en

los pulmones o en el aparato digestivo.

- Epidemiologia

La Fibrosis Quistica es la enfermedad genética mas comun entre
caucasicos. Se presenta en uno de cada 2000 nacidos vivos. La
edad promedio de vida depende del momento en que se hace el
diagnostico. En paises desarrollados el promedio de vida es de 30

afios y en México es de 15 afos.

- Sintomatologia

La enfermedad afecta principalmente a los aparatos respiratorio y
digestivo. Las principales manifestaciones de la enfermedad son:
llio meconial, infecciones pulmonares crénicas que dan como
resultado una insuficiencia pulmonar, desnutricion, diabetes mellitas
relacionada con fibrosis quistica y alteraciones en el transporte de

sodio y cloro.



51

Todas estas alteraciones son cada vez mas frecuentes. A medida
gue aumenta la longevidad, los varones suelen ser infértiles y las
mujeres portadoras de esta enfermedad presentan deterioro leve de
fertilidad. La enfermedad dura toda la vida y puede ocasionar una

muerte precoz.

- Diagnostico

El diagndstico debe basarse en: cifras altas de cloro en sudor (60
mEq/l en sudor), neutropenia cronica, insuficiencia cardiaca, historia
familiar de la enfermedad. Existe presencia de procesos
bronquiales recurrentes y el aislamiento de la pseudomona
aeruginosa y el estafilococos hacen sospechar que el nifio padece

Fibrosis Quistica.

En el recién nacido se debe buscar la presencia de meconio
espeso, ileo meconial e ictericia tardia y en los escolares la
presencia de la neutropenia crénica y con afeccion al estado

nutricional y a la talla.

En la medida que el nifio crece se observa un retraso en peso y
talla asi como la persistencia de evacuaciones con grasa Yy
malolientes y sudoracion profusa con sabor a sal. En los ultimos
estadios de la enfermedad se desarrolla la hipertension pulmonar
gue desencadena un cor pulmonale e insuficiencia cardiaca

derecha.
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- Tratamiento

El tratamiento consiste en reducir al minimo los efectos de las
infecciones intercurrentes, depurar los pulmones de secreciones
obstructivas dafiinas y retrasar la aparicion de bronquiectasias. Las
estrategias empleadas en el tratamiento pulmonar incluyen
fisioterapia toracica y ejercicio fisico, farmacos mucoliticos para
reducir la viscosidad del esputo, terapia broncodilatadora para
controlar la hiperactividad bronquial y antibioticos. Estos pueden
ministrarse de forma profilactica a largo plazo o episédicamente
para tratar las infecciones. Las infecciones leves se tratan con
antibidticos por via oral y las mas graves se tratan con terapia

intravenosa.

- Régimen dietético

La mejoria del estado nutricional puede retardar la progresion de la
enfermedad pulmonar y mejorar la supervivencia a largo plazo. La
dieta debe ser hipercalorica de 30 a 50% mas de lo que come un

niAo sano.

La grasa es un nutrimento importante en la dieta del nifio con
Fibrosis Quistica por lo que se sugiere que contenga grasas
poliinsaturadas con alto contenido de &acido linolénico que se
encuentra en el aceite de girasol, maiz, soya, garbanzos, nuez
comun, nuez de la Indica. El uso de enzimas para suplir la
deficiencia de lipasa, tripsina y quimotripsina. Se sugiere ministrar
1500 mcg/kg. de peso con cada comida y 750 mcg/kg en cada

colacion.
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La deficiente absorcion de vitaminas hidrosolubles debe ser
sustituida por ministraciéon extra de las mismas y generalmente al
doble de la dosis diaria requerida. De ministrarse: Vitamina A
30002 10000 Ul diaria, Vitamina D 400 a 600 Ul diaria, Vitamina E
200 Ul en nifios de 6 a 10 afios y sal de 4 a 6 gramos en época de

calor.

- Intervenciones de Enfermeria Especializada

Las intervenciones de la Enfermera Especialista Infantil cubren tres
momentos importantes: en la prevencion, en la atencion
especializada y en la rehabilitacion. En la prevencion la Enfermera
Especialista realiza una valoracion de peso y talla, recolecta
muestra de heces, realiza la prueba de iontofenesis, prepara al
paciente para la toma de Rx de térax, recolecta muestras de esputo

y previene infecciones oportunistas.

En la atencion especializada la Enfermera Especialista monitoriza al
paciente en la frecuencia respiratoria, realiza oximetria de pulso,
aspira secreciones en la cavidad oral, administra oxigeno a través
de puntas nasales o mascarilla, realiza vibracion percusion y
drenaje postural, vigila el estado de hidratacion del estado del
paciente, coloca accesos vasculares, realiza nebulizaciones,
mantiene las medidas de higiene para el contacto con el paciente
como son lavado de manos, y uso de cubreboca, prepara al
paciente para lavado bronquial y prepara el material y equipo

necesario para la intubacion branquial.
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En la rehabilitacion la Enfermera Especialista le ensefia tanto al
paciente como a la familia la necesidad de realizar ejercicios
respiratorios, mantiene al nifilo en posicion semifowler, aspira las
secreciones por razén necesaria, ministra la antibioticoterapia,
brinda el aporte de vitamina A, D, E, K, retira los accesos
vasculares, lleva una curva de peso diario, proporciona los
alimentos favoritos del paciente, proporciona dieta con alto
contenido de carbohidratos y proteinas y oriente a los padres de
familia para evitar el consumo de grasas y embutidos ademas de

realizar las nebulizaciones.

Ya en el hogar, la Enfermera Especialista Infantil tiene una
participacion de vital importancia en la educacion para la salud del
paciente para que en su hogar en compafiia de sus familiares
continte el autocuidado. La Especialista podra identificar signos de
alarma y ensefarle a la familia como prevenir complicaciones.
Aunqgue la disfuncién pulmonar, digestiva y pancreética no tiene que
ver con las acciones de Enfermeria si es importante que el paciente
y sus familiares sepan cuales son las posibles complicaciones y los

cuidados que debe tener para una mejor supervivencia.

3.1.3 Modelo de relaciéon de influencia de la variable
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En la prevencion

Valoracion de peso y talla.
Recoleccion de muestras de heces.
Realizar pruebas de iontoforesis.
Recolectar muestra de esputo.
Prevenir infecciones oportunistas.

En la Atencién Especializada

Monitorizacién hemodinamica.
Realizar oximetria de pulso.

Aspirar secreciones por cavidad oral.
Administrar oxigeno.

Realizar vibraciones, percusion y
drenaje.

Vigilar estado de hidratacion.
Realizar nebulizaciones.
Realizar lavado branquial.

En la Rehabilitacion

Realizar ejercicios respiratorios.
Asegurar el aporte de sal.
Llevar curva d peso diario.
Vigilar eliminacion intestinal.
Ministrar vitamina A, D, E, y K.

INERIEOES
13
AFERIERA
EPECALAA
BilA
FBROSS LTI
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3.2 TIPO Y DISENO DE TESINA

3.2.1 Tipo

El tipo de investigacion documental que se realiza es descriptiva,

analitica, transversal, diagnostica y propositiva.

Es descriptiva porque en esta Tesina se describen cuales son las
intervenciones de Enfermeria Especializada en pacientes con
Fibrosis Quistica a fin de poder identificar el importante papel que
desarrolla la Especialista en Enfermeria Infantil con pacientes que

tienen Fibrosis Quistica.

Es analitica porque para poder estudiar la variable intervenciones
en enfermeria en pacientes con Fibrosis Quistica, fue necesario
descomponer estas intervenciones en tres momentos: En la

prevencion temprana, en la atencion y en la rehabilitacion.

Es transversal porque esta investigacion documental se hizo en un
periodo corto de tiempo, es decir en tres meses que fueron Febrero,
Marzo y Abril del 2010.

Es diagndstica porque esta Tesina se realiza un diagnostico
situacional para definir claramente cual es la intervencion de la

especialista en paciente con fibrosis quistica.

Es propositiva porque se propone mediante esta investigacion
documental sentar las bases del deber ser de la Especialista de

Enfermeria Infantil en pacientes con fibrosis quistica.
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3.2.2 Disefio

El disefio de esta investigacion documental se ha realizado

atendiendo los siguientes aspectos:

- Asistencia a un Seminario — Taller sobre elaboracién de Tesinas
en las instalaciones de la Escuela Nacional de Enfermeria y

Obstetricia.

- Busqueda de un problema de investigacién relevante para la

Especialidad de Enfermeria Infantil.

- Elaboracion de los objetivos de la Tesina asi como también del

Marco Tedrico, conceptual y referencial.
- Busqueda de los indicadores de las intervenciones de
Enfermeria Especializada antes, durante y en la rehabilitacion del

paciente con Fibrosis Quistica de los pacientes.

- Asistencia a la biblioteca en varias ocasiones para complementar

el Marco tedrico sobre Fibrosis Quistica.

3.3 TECNICAS DE INVESTIGACION UTILIZADAS

3.3.1 Fichas de trabajo

Mediante las fichas de trabajo fue posible recopilar toda la

informacion para elaborar el Marco Teo6rico. En cada ficha se anot6

tanto el Marco Tedrico conceptual como referencial de tal forma
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gue se pudo clasificar y ordenar el pensamiento de los autores en
torno a la Fibrosis Quistica y las vivencias propias de la atencion de

Enfermeria Especializada en este tipo de pacientes.

3.3.2 Observacion

Mediante esta ficha técnica se pudo visualizar la importante
participacion que tiene la Enfermera Especialista en Enfermeria
Infantil en la atencion de los pacientes con Fibrosis Quistica, en el

Instituto Nacional de Pediatria.
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4. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

4.1 CONCLUSIONES

La Fibrosis Quistica es una enfermedad compleja que afecta las
glandulas exocrinas dando lugar a una amplia variedad de
manifestaciones clinicas y de complicaciones. La importante
morbimortalidad de ésta enfermedad esta relacionada con la
afeccion pulmonar y sus complicaciones, que son responsables al
95% de los fallecimientos de los pacientes que la padecen. Por
ello, en esta Tesina se puede concluir que habiendo realizado una
amplia investigacion documental al analizar las intervenciones de
Enfermeria Especializada en los pacientes con Fibrosis Quistica, se
pudo demostrar la importante participacion que tiene la Enfermera
Especialista Infantil en la prevencién, en la atencion y en la

rehabilitacion de los pacientes con Fibrosis Quistica.

Como es sabido, en los ultimos afios se han incrementado de una
forma sustancial la supervivencia de los pacientes con Fibrosis
Quistica debido a los importantes progresos que ha hecho la
medicina con respecto a la genética. Esta patogenia y el
tratamiento en donde el paciente reciba la atencion especializada
de un grupo multidisciplinario en donde la Enfermera Especialista
puede desplegar sus conocimientos y su experiencia a favor del
paciente en cuatro areas basicas de los cuidados: en servicios, en
docencia, en la administracion y en la investigacion como a

continuacion se explica:
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- En servicios

En la atencién especializada la actuacion de la profesional de
enfermeria tiene tres areas basicas de sustento que son: El
aspecto preventivo, el aspecto de atencion y el aspecto de
rehabilitacion. En la prevencion la Enfermera Especialista debe
realizar una valoracion de peso y talla que le permite identificar el
crecimiento y desarrollo del nifio, recolectar muestras de heces para
buscar alguna manifestacion digestiva como las grasas,
decoloracion y olor fétido. Es necesario también que la Enfermera
especialista realice las pruebas de iontoforesis que permite indicar
la presencia de cloro y sodio en la piel de los menores por mas
sudoracion excesiva. El realizar la toma de rayos X permite
evidenciar el atropamiento aéreo bilateral y la presencia de

atelectasias en los lobulos superiores de los pulmones.

Los aspectos preventivos que permiten detectar la enfermedad
hacen que la Enfermera Especialista pueda recolectar muestras de
esputo, para visualizar el tipo de secreciones y el compromiso de
estos en los alveolos, ademas de prevenir las infecciones
oportunistas que causan mayor compromiso respiratorio en los

ninos.

En la atencion especializada infantil hay que tomar en cuenta que
es necesario una monitorizacion hemodinamica no invasiva de
frecuencia respiratoria, cardiaca y tension arterial, realizar la
oximetria de pulso para conocer la concentracion de saturacion de
oxigeno arterial aspirar las secreciones por cavidad oral, administrar

oxigeno a través de puntas nasales o mascarilla, realizar vibracion,
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percusion y drenaje postural, vigilar el estado de hidratacion del
paciente, colocar los accesos vasculares necesarios, administrar
medicamentos expectorantes y broncodilatadores, realizar
nebulizaciones, realizar medidas de higiene como lavado de manos
y uso de cubreboca, preparar el material y el equipo necesario para
intubaciéon endotraqueal, preparar al paciente para el lavado
bronquial y mantener una colocacion optima del tubo endotraqueal

si estd intubado el paciente.

En la rehabilitacion la Enfermera Especialista debera realizar
multiples actividades con el objeto de apoyar en todo momento al
paciente y tener una calidad de vida cada dia mejor. Esto significa
gue debe ayudar al paciente a realizar ejercicios respiratorios,
mantener una posicion semifowler para ayudar a los pulmones a

drenar las secreciones y ventilar mejor al paciente.

Es necesario ademas ministrar la antibioticoterapia indicada,
brindar el aporte de vitaminas A, D, E y K, asi como de enzimas
pancreaticas, retirar los accesos vasculares que permitan mayor
movilidad al paciente, llevar una curva de peso diario para identificar
los progresos, proporcionar los alimentos favoritos, vigilar los
patrones de eliminacién intestinal, asegurar el aporte extra de sal,
proporcionar una dieta con alto contenido de carbohidratos y
proteinas, orientar a la familia para evitar el consumo de grasas y
embutidos y realizar las nebulizaciones que permiten humidificar las

secreciones del paciente.
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Todas estas actividades las realiza la Enfermera Especialista con el
objeto de mejorar siempre los pronésticos y alargar la

supervivencia.

- En docencia

El aspecto docente de las intervenciones de la Enfermera
Especialista incluyen la ensefianza y el aprendizaje de los padres
en relacién con la enfermedad del nifio ya que la Fibrosis Quistica
representa para la familia la modificacion de diversas actividades.
Para ello, la Enfermera Especialista debe explicar de manera clara
la importante participacion que los padres en la atencién del nifio.
Por ejemplo, planear las comida de modo que no someta el nifio
afectado a restricciones ni a los demas miembros de la familia a

privaciones.

Las limitaciones de la movilidad restringen las actividades
recreativas de la familia, en especial cuando el nifio requiere de un
equipo respiratorio no portatil. Por ello, la educacién que brinda la
Enfermera Especialista a la familia incluye la ensefianza del uso del
apoyo ventilatorio asi como también de la dieta que el nifio debe
tener con un limitado contenido de grasas y con abundancia en
carbohidratos y proteinas. La Enfermera Especialista podra
también ensefiarle a los padres la ministracion de medicamentos
por via oral en el hogar y la importancia que tiene la dosis horaria y

el conocimiento de posibles complicaciones.

El aprendizaje de los padres incluye también la prevencion de las

infecciones del nifio, mejorar la ventilacién, instruir al nifio sobre su
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enfermedad y alimentar al nifio para que contintde con el fomento de

su crecimiento y desarrollo.

Por lo antes mencionado, es de vital importancia que los padres
fomenten el apego al tratamiento en casa para que el nifio cuente
con el apoyo emocional necesario, el prevenir las infecciones,
enfermedades oportunistas de las vias respiratorias-, el continuar
con sus actividades cotidianas y el buscar siempre que el paciente
colabore en la terapia para limitar la incapacidad y fomentar su

desarrollo.

- En administracion

La Enfermera Especialista Infantil ha recibido durante la carrera de
Licenciatura en Enfermeria la ensefianza de la administracion de los
servicios de enfermeria, que le permiten planear cuidados,
jerarquizando cada uno de ello, de tal suerte que pueda ofrecer al
nifio la atencién pediatrica que se requiere en funcion de la

patologia.

De esta manera y con base en los datos de valoracion realiza los
diagnosticos de enfermeria. Entonces, la Enfermera Especialista
podra planear sus intervenciones teniendo como meta principal la
atencion de calidad que el paciente requiere, tanto en lo fisico como

en el apoyo psicologico y emocional.

La Enfermera Especialista tiene entonces varias responsabilidades:
proporcionar un diagnéstico temprano, mantener la nutricién, ayudar

a la expectoracion, prevenir las infecciones, mejorar la ventilacion
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del nifio, instruir a la familia y al nifio sobre el padecimiento y

fomentar su crecimiento y desarrollo.

- En investigacion

En el aspecto de investigacion la Enfermera Especialista tiene la
responsabilidad de realizar proyectos de investigacion como
protocolos o disefios de investigacion derivado de la actividad que
ella realiza y de las intervenciones. Por ello, tanto en el Hospital
como en el hogar ella puede realizar diagnoésticos de Enfermeria,
hacer proyectos nutricionales del paciente, disefio de investigacion
sobre infecciones y como evitar las complicaciones, tratamientos
aspectos de desarrollo y apoyo emocional. Todo esto a favor del

nifio con Fibrosis Quistica y su familia.

Es necesario que la Enfermera Especialista esté preparada para
apoyar a la familia en caso de una evolucion no positiva del
paciente, por o que es necesario que de manera diaria se vigile el
trastorno del nifio, y se brinde la atencién que el paciente requiere.
Por tanto, la participacion de la Enfermera Especialista es vital tanto

al inicio de la enfermedad como a largo plazo.

4.2 RECOMENDACIONES

- Realizar un tamiz neonatal buscando detectar Fibrosis Quistica.
Esto permitira algunos beneficios como son: intervencion
nutricional temprana con mejor pronostico para el recién nacido.
Ademas se tiene la oportunidad de identificar e iniciar

tratamiento para el problema respiratorio, consejo genético,
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apoyo emocional para la familia y los mas importantes, la

posibilidad de evitar complicaciones.

Realizar recoleccion de esputo del nifio. Para ello se debe
realizar percusion y drenaje postural. Si al nifio se le dificulta
expectorar, se le permite tomar un poco de agua. La toma de la

muestra se debe recolectar en la mafana previo ayuno del nifio.

Efectuar estudios radiologicos en los nifios que presentan
enfermedad de vias respiratorias recurrentes. Estos estudios
permiten detectar efisema obstructivo, atelectasia, asi como

fibrosis del tejido pulmonar.

Realizar prueba de iontoforesis en los nifilos menores de un afno
cuando existe la presencia de taquicardia, sibilancia, incremento
del trabajo respiratorio, sobredistencién del térax, asi como
atelectasia y tos intermitente. Esta prueba permite diagnosticar
la fibrosis quistica a temprana edad. La edad minima para

realizar la prueba es de 48 horas.

Usar UuUnicamente brazos y piernas como sitios para la
recoleccion de muestras de sudor. Esta prueba no debe
realizarse en el abdomen o en el térax y el tiempo empleado para

la realizacion no debe ser menor de 3 minutos.

Prevenir infecciones oportunistas ya que esto consisten en
restringir el contacto con personas que tengan infecciones de

vias respiratorias, lo cual incluye a la familia, otros nifios, y al
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personal hospitalario. Ademas es necesario usar cubreboca y

llevar a cabo la técnica de lavado de manos.

Tomar muestra de secreciones con un hisopo durante los
accesos de tos en pacientes que no tienen la capacidad de
expectorar posterior a la nebulizacibn con solucion salina

hipertonica.

Realizar control de peso y talla indicando a los padres que al
momento de pesar al bebe le retiren la ropa. Es importante
pesarlo en la misma bascula y a la misma hora para detectar
cuanto a perdido peso. El control de talla permite conocer como

va creciendo el nifo.

Prevenir lesiones dérmicas. Esto es importante cuando el nifio
ha sido diagnosticado con fibrosis. Por tanto, se debe tener
especial cuidado con la piel del nifio y el area que cubra el pafal,
limpiarlo inmediatamente después de la evacuacion intestinal ya

gue por su alto contenido en grasa las heces le irritan la piel

Orientar a los padres del paciente pediatrico con Fibrosis
Quistica sobre el padecimiento de su hijo, del tratamiento que
necesita y sobre la importancia que tiene contar con su apoyo

durante la enfermedad del nifio.

- En la atencion especializada a los nifilos con Fibrosis

Quistica



67

- Realizar drenaje postural utilizando la gravedad para favorecer el
transporte de secreciones hacia areas del arbol tragueobronquial
desde donde pueden ser expulsadas al exterior mas facilmente
con la tos a través de la aspiracion. Para realizar el drenaje se
debe auxiliar de la percusion, vibracién y ejercicios respiratorios.

El drenaje se realiza durante 20 a 30 minutos, 3 o0 4 veces al dia.

- Preparar al paciente para Broncoscopia terapéutica la cual
consiste en realizar broncoscopio y tras visualizar directamente las
secreciones se aspiran. Para ello, el paciente debe ser trasladado
al Quirofano previo ayuno y autorizacion firmada por el
responsable del niflo. Este procedimiento ser realiza cuando las

nebulizaciones vy fisioterapia respiratoria fracasan.

- Medir la concentracion de FiO, nocturno. Para realizar esta
prueba, se emplea un protector que mide la cantidad de luz a
través de los tejidos y con ayuda de un microprocesador se
registra el porcentaje de hemoglobina saturada. El realizar esta
medicion permite detectar cuando el paciente se desatura y

requiere oxigenoterapia para disminuir la hipoxia.

- Realizar oxigenoterapia a los lactantes que presenten saturacion
de oxigeno menor de 92%, en nifios con saturacién menor del
88% a 90% durante el ejercicio y en niflos que al dormir presentan
saturacion menor al 88%. La cantidad del oxigeno en sangre se
asocia con incremento de la presion arterial pulmonar, altera la
calidad vy duracion del suefo, la calidad de vida y reduce la

capacidad de ejercicio.
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- Realizar cambios de posicién el paciente con fibrosis quistica
tiene muy poco tejido adiposo y muscular, los cambios favorecen
la circulacibn sanguinea y previenen Ulceras por decubito y

neumonia hipostatica.

- Administrar Trobamicina a través de nebulizaciones. Este
antibidtico es el unico aprobado por la Federacion Americana de
Fibrosis Quistica para ser usado a través de nebulizaciones
porque actia directamente sobre las infecciones de vias
respiratorios causadas por P. aeruginosa multiresistente a otros

antibioticos.

- Favorecer la hidratacion del nifio durante la noche. Para ello, se
recomienda colocar una jarra de agua cerca de su cama, de esta
forma se disminuye el esfuerzo respiratorio al levantarse y

desplazarse a la cocina para tomar agua.

- Supervisar los ejercicios respiratorios para corroborar que el nifio
los realiza adecuadamente y si se detecta que hay errores
corregirlos en el momento, estos ejercicios permiten eliminar las

secreciones del arbol bronquial y mejoran la ventilacion.

- Atender las lesiones dérmicas ya que la piel del nifio esta irritada,
se debe lavar la piel con agua tibia, jabdn neutro y exponer al aire

0 bien usar algun ungtiento para proteger la piel.

- Realizar higiene bucal continuamente. Esta higiene debe ser la
adecuada ya que el estado de los dientes generalmente no es

bueno por las deficiencias en la dieta. La atencidn bucal se
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proporciona después del drenaje postural pues el moco es fétido y
de sabor desagradable. El cepillo debe ser de cerdas suaves y la

crema dental, para dientes sensibles.

- En rehabilitaciéon del nifio con Fibrosis Quistica

Orientar a los padres de familia sobre el uso del oxigeno en casa
debido a que es un gas inflamable y recordarles que si el flujo es
muy alto puede deprimir el centro respiratorio y provocar
hipoventilaciones con retenciones de CO,, al conocer esta

informacion el padre de familia extremara precauciones al usarlo.

Indicar a los padres de familia sobre los efectos adversos de la
Trobamicina inhalada como son: Broncoespasmos, opresion
toracica, anafilaxia, urticaria, edema prerioral o periorbitario para
gue acudan inmediatamente al servicio de urgencias y se le de

atencion oportuna al nifio.

Vestir al nifio con prendas ligeras y de algodén holgadas que no
le calienten mucho, que le permitan el movimiento y que no

aumenten las pérdidas de sal por sudor.

Instalar la recamara del nifio en la planta baja, para que el
esfuerzo respiratorio no aumente y ocasione fatiga, hipoxia y

desaturacion.

Mantener al paciente en posicion semifowler. Esta posicion

consiste en elevar ligeramente el tronco permitiendo de esta
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forma la respiracion del paciente y la expectoracion de

secreciones al distender el torax.

Realizar ejercicios respiratorios para favorecer la expectoracion
de secreciones y mejorar la funcion respiratoria del nifio con
fibrosis quistica. Es muy importante que los padres colaboren

animando al nino a realizarlas.

Retirar accesos vasculares una vez que se ha concluido el
tratamiento con antibiéticos, se procede a retirar la venoclisis y

de esta forma se favorece el movimiento del paciente.

Apoyar emocionalmente al nifilo para que este se haga
consciente de su padecimiento y pueda colaborar de manera
decidida en todo su tratamiento tanto como en el hospital como

cuando ocurra egreso a su casa.

Brindar apoyo emocional a los padres explicandoles en que
consiste la Fibrosis Quistica, para quitarles la culpa de la
disfuncion generalizada de las glandulas exocrinas que esta
viviendo su hijo y motivandolos a que comprendan el
padecimiento, las formas de tratamiento y como ellos pueden
estar al cuidado del nifio sin que eso implique el descuido de sus

otros hijos.

Tratar de evitar la angustia y la ansiedad de los padres del nifio
enfermo, apoyando a la familia en la blusqueda de expectativas

de vida del nifio que aungue cuentan con pronostico reservado
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se requiere la colaboracion del paciente y su familia tratando de

satisfacer sus necesidades emocionales.
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ANEXO No. 1
GENESIS DE LA FIBROSIS QUISTICA SEGUN LOS
PORDADORES DEL GEN CFTR

FUENTE: MARQUEZ Z; Leticia. Nutricion en la fibrosis quistica.
Simposio del Area de Formacion en Nutriologia Clinica. Universidad

Autonoma de Nuevo Ledn. Documento impreso. México, 2010. p. 4.



ANEXO No. 2
EL GEN FACTOR REGULADOR DE CONDUCTANCIA
TRANSMEMBRANAL (CFTR) QUE OCASIONA LA FIBROSIS
QUISTICA

FUENTE: Misma del Anexo No. 1. p. 3.
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ANEXO No. 3
SINTOMAS DE LA ETIOPATOGENIA DE LA FIBROSIS QUISTICA

FUENTE: CRUZ H; Manuel. Tratado de Pediatria. Ed. Ergon. Vol. 1.
Barcelona, 2006. p. 1144.
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ANEXO N. 4
EFECTOS DIVERSOS DE LA DISFUNCION DE GLANDULAS
ENDOCRINAS EN LA FIBROSIS QUISTICA

FUENTE: WHALEY F; Lucille y Donna L. Wong. Tratado de

Enfermeria Pediatrica. Ed. Interamericana. México, 1989. p. 608.
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ANEXO No. 5
SIGNOS Y SINTOMAS CARACTERISTICOS DE LA FIBROSIS
QUISTICA

- lleo meconio al nacer.

- Detencion del crecimiento y desarrollo.

- Desnutricion grave con anemia, hipoalbuminemia y edema.

- Heces grasosas, de mal olor y voluminosas.

- Enfermedad pulmonar (neumonia recurrente, tos persistente 0
sibilancias).

- Hiperexia.

- Hiporexia.

- Hiponatremia.

- Sabor salado (los padres describen un sabor salado cuando

besan a sus hijos).

FUENTE: Misma del Anexo No. 1. p. 8.
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ANEXO No. 6
AFECCIONES DE LOS SISTEMAS RESPIRATORIO Y
CIRCULATORIO EN LA FIBROSIS QUISTICA

FUENTE: CRUZ H; Manuel. Tratado de Pediatria. Ergon, Vol. Il
Barcelona, 2006. p. 789.
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ANEXO No. 7
EVOLUCION DE LAS MANIFESTACIONES DIGESTIVAS EN LA
FIBROSIS QUISTICA

FUENTE: Misma del Anexo No. 3. p. 1147.



ANEXO No. 8.
MANIFESTACIONES CLINICAS EN LOS DIFERENTES
APARATOS Y SISTEMAS POR LA FIBROSIS QUISTICA

FUENTE: Misma del Anexo No. 1. p. 6.
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ANEXO No. 9

CARACTERISTICAS FENOTIPICAS CONSISTENTES CON EL

DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA.

1. Enfermedad sinopulmonar crénica

a)

b)

c)

d)

f)

9)

Colonizacion persistente con patogenias caracteristicos, inclyendo:
Sthapylococcus aureu, Pseudomona aeruginosa (mucoide o no mucoide).
Haemophilus influenza no tipificable y Burkholderia cepacia.

Tos crénica y produccion de estupo.

Anormalidades persistentes en la radiografia de térax (bronquiectsias,
atelectasias, infiltrados, sobredistension).

Obstruccion aérea con sibilancias y atropamiento de aire.

Evidencia de obstruccion en las pruebas de funcion respiratoria.
Anormalidades radiolégicas/topogréaficas de Iso senos paranasales, pélipos
nasales.

Acropaquias (hipocratismo digital).

Anormalidades gastrointestinales y nutricionales

a) Intestinales: ileo meconial, sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID),

b)
c)

d)

3.
4.

prolapso rectal.

Pancreéticas; insuficiencia pancreatica, pancreatitis recurrente.

Hepéticas; enfermedad hepatica crénica con evidencia clinica o histolégica de
cirrosis biliar focal o cirrosis multilobular.

Nutricionales; desnutricidbn proteicocaldrica, hipoproteinemia y edema;

complicaciones secundarias a deficiencia de vitaminas liposolubles.

Sindromes perdedores de sal: deplecidén aguda de sal, alcalosis metabdlica.

Anormalidades urogenitales masculinas con azoospermia obstructiva.

FUENTE: LEZANA F; José Luis y Cols. Fibrosis Quistica. Guia
Clinica para el diagnoéstico y tratamiento. Ed. Intersistemas, S.A. de
C.V. México 2008. p. 18.
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ANEXO No. 10
ANTIMICROBIANOS CONTRA LA INFECCION EN LA FIBROSIS
QUISTICA

FUENTE: BEHRMAN E; Richard. Nelson: Tratad de Pediatria. Ed.
McGraw-Hill. Interamericana. Vol. Il. Madrid, 1997. p. 1564.
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ANEXO No. 11

SUGERENCIAS PARA ELEVAR EL CONTENIDO CALORICO EN

a b~ w DN oPe

o

10.
11.
12.

13.
14.
15.
16.

17.
18.
19.

20.
21.
22.
23.
24.

LOS ALIMENTOS

Ofrecer refrigerios altos en calorias.

Dar refrigerios con bastante anticipacion a las comidas para que el paciente todavia tenga apetito.
No saltarse ninguna comida.

Promover alimentos o bebidas que agreguen calorias.

No ofrecer liquidos cerca de la hora de las comidas; puede hacer que el sujeto se sienta lleno y
disminuya su apetito. Por lo tanto, limitar los liquidos media hora antes de los alimentos.

A la hora de la comida, primero ingerir alimentos y al final beber agua.

Poner margarina o mantequilla a los panes, cereales, arroz, fideos, papas, verduras. Poner
mayonesa y/o margarina a los sandwiches.

Agregar crema agria a las carnes, papas, verduras, guisados y frutas.

Usar salsas de crea o salsa a base de jugo de carne con las verduras, los guisados y la carne.
Afadir aderezo a las ensaladas.

Servir fruta seca con las comidas y en los refrigerios.

Usar granola o germen de trigo en las galletas, panecillos y panes. También espolvorearlos en el
yogurt, helado, budin, flan, frutas.

Agregar crema batida al chocolate caliente, a la gelatina, frutas, budin.

Afadir jarabe o conservas al helado.

Poner una cantidad adicional de mermelada, jalea al pan tostado.

Puede agregar leche en polvo a la leche entera, cereal, huevo, harina preparada para hot-cakes,
puré de papa, sopas, salsa a base de jugo de carne, Usar una taza de leche en polvo por cada
medio kg de carne molida.

Preparar sopas, cereales, chocolate caliente y budin con media crema o crema.

Agregar carne en trozos, picada o molida a las sopas, salsas, ensaladas.

Afadir queso a los huevos revueltos, salsas, verduras, sopas, guisados y ensaladas. Agregar
huevo en polvo a las leches malteadas.

Untar mantequilla de cacahuate o queso a las galletas, pan o fruta.

Preparar las leches malteadas usando helado, crema, leche en polvo.

Usar barras de desayuno como refrigerios.

Agregar nueces picadas o molidas a helados, yogurt, pan.

Dar como refrigerio semillas de girasol, o agregarlas a las ensaladas.

FUENTE: Misma del Anexo No. 9. p. 79.
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ANEXO No. 12
EFECTOS DE LA FIBROSIS QUISTICA EN EL PESO Y TALLA DE
UNA NINA DE 10 ANOS

FUENTE: Misma del Anexo No. 6. p.787.



ANEXO No. 13.
RESUMEN DE LAS INTERVENCIONES DE ENFERMERIA EN
PACIENTES CON AFECCIONES PULMONARES

FUENTE: Misma del Anexo No. 4. p. 607.
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6. GLOSARIO DE TERMINOS

ALIMENTO. Es cualquier sustancia solida o liquida normalmente
ingerida por los seres vivos con fines nutricionales y psicolégicos.
Es una sustancia habitualmente de origen vegetal o animal,
compuesta de carbohidratos, proteinas, grasas y otros elementos
como minerales y vitaminas que se ingieren y es asimilada para
proporcionar energia y favorecer el incremento, la reparaciéon y el

mantenimiento de las estructuras corporales.

ANTIBIOTICO. Sustancia relacionada con la capacidad de destruir
o impedir el desarrollo de un organismo vivo.  Sustancia
antimicrobiana obtenida por cultivo de un microorganismo o
producida semisinteticamente que se utiliza en el tratamiento de las

infecciones.

ASPIRACION DE SECRECIONES. Es la extraccion de secreciones
acumuladas en el trato respiratorio superior, por medio de succion y
a través de un tubo endotraqueal. EI objetivo de realizar la
aspiracion de secreciones es eliminar secreciones que obstruyen
total o parcialmente la via aérea, mantener la permeabilidad de la

via aérea y tomar muestras para cultivo.

CIANOSIS. Es el término utilizado para describir la coloracion azul o
gris o purpura que se observa en las mucosas, yemas de los dedos
de las manos y dedos de los pies cada vez que la sangre en esta

areas contienen por lo menos 5g/dl de hemoglobina reducido.
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CUERPO. EI cuerpo es la parte mas importante de un organo. Es
la masa de tejido especializada. Cualquier masa tisular que se
distingue facilmente de las que le rodean. Parte principal de

cualquier 6rgano, cualquier masa.

DEDOS EN PALILLO DE TAMBOR. Se caracteriza por una
tumefaccion bulbosa de las falanges terminales de los dedos de las
manos y pies. El contorno de la ufia se redondea tanto longitudinal
como transversal y esto produce un aumento en angulo entre la

superficie de la ufia y la falange terminal.

DESHIDRATACION. Es la pérdida excesiva de agua de los tejidos
corporales que se acompafa a un trastorno en el equilibrio de los
electrolitos esenciales, particularmente el sodio, potasio y cloro. Se
produce después de periodos de fiebre prolongada, diarrea y
vomitos, acidosis y en cualquier trastorno que produzca una rapida

deplecion de liquidos corporales.

DESNUTRICION. Es el estado patolégico provocado por la parte
de ingesta o absorcién de alimentos o por estados de acceso de
gasto metabolico. Puede ser primaria que también puede ser
llamada desnutricion leve o desnutriciébn secundaria, la cual si llega
a estar muy grave puede llegar a ser una patologia como el cuadro

de tuberculosis.

DIETA POBRE EN GRASA. Es la dieta que contiene cantidades
limitadas de grasa y que comprende fundamentalmente alimentos
facilmente digeribles con gran contenido en carbohidratos, incluye

todos los vegetales, carnes magras, pescado, aves, pastas,
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cereales, trigo completo y pan enriquecido. Prohibe el consumo de
crema de huevo y carnes grasas, cremas, alimentos fritos, salsas

con aceites, quesos curados, mantequilla y aceitunas.

DRENAJE POSTURAL. Es la aplicacion de cambios de posicion
para drenar secreciones de determinados segmentos branquiales y
del tejido pulmonar en direccion a la trdguea. Normalmente las
secreciones traqueales pueden expulsarse con la tos. La eficacia
de este procedimiento depende de la posicion adecuada del
paciente para que se produzca el drenaje por accion de la
gravedad, de la licuefaccidon del esputo, de la accion ciliar y de la

realizacion de unos movimientos respiratorios eficaces.

DIETA. Son los alimentos y bebidas consideradas desde el punto
de vista de sus cualidades nutritivas, su composicién y sus efectos
sobre la salud. Nutrientes prescritos regulados o restringidos con

fines terapéuticos o de otro tipo. Privacion total o parcial de comer.

DIETA HIPERCALORICA. Es una dieta alta en calorias, pensada
para lograr un aumento de peso mejorando la calidad y cantidad d e

lo que se come.

DESARROLLO. Es la propiedad elemental que tienen los drganos o
seres vivos de crecer en todos sentidos y modificarse hasta llegar a

su estado perfecto.

ENFERMEDAD. Alteracion o desviacion del estado fisiolégico en
una o varias partes del cuerpo de etiologia en general conocida,

gue se manifiesta por sintomas y signos caracteristicos y cuya
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evolucion es mas o menos previsible, en la mayoria de los casos se
conoce la etiologia, patologia y prondsticos puede ser procedencia

aguda o cronica.

ESTEATORREA. Son cantidades de grasa anormalmente elevadas
en heces. Estas se caracterizan por presentar materia fecal
maloliente y espumosa que flota. La esteatorrea esta producida por
uno o mas defectos en la digestion de las grasas de la dieta, la
digestion de las grasas tiene dos fases, liposisis y formacién de
micelas. Solo la fase de liposis se ve afectada por alteraciones

pancreaticas.

ETIOLOGIA. Es la parte de la medicina que tiene por objeto el
estudio de las causas de enfermedades. Es la ciencia que se
relaciona con la causa de las enfermedades. Estudio de las causas
de enfermedad, que incluye las teorias, sabe el origen y los

organismos, si existen implicaciones.

EVACUACION. Es la accion o efecto de vaciar o evacuar, dejacion
o disposicidon intestinal. Salida natural o artificial de materias
excrementicias o0 patolégicas por un punto cualquiera. Acto de
vaciar una cavidad, suele referirse a la eliminacion de materia fecha

por el recto.

FRECUENCIA RESPIRATORIA. Es el acto de inspirar o espirar.
Consecuentemente una respiracion incluye dos movimientos, el de
inspiracion que introduce el oxigeno y el de espirar y eliminar el
CO,, agua y otras materias organicas. La funcién respiratoria se

efectia en el hombre por los pulmones y 6rganos anexos que
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forman el conjunto del aparato respiratorio y otros Organos

auxiliares, especialmente los musculos y el diafragma.

ILEO POR MECONIO. Es una obstruccion del intestino delgado en
el neonato causado por la impactacion del meconio espeso, seco y
pegajoso, usualmente en la valvula ileocecal o cerca de ella. Este
se produce por deficiencia de enzimas pancreéaticas y es la

manifestacion mas temprana de fibrosis quistica.

INFECCION. Es la invasién del organismo por microorganismos
patdgenos que se producen y multiplican, causando un estado
morboso por lesion celular local, secrecion de una toxina o al
provocar una reaccién antigeno-anticuerpo en el huésped. Asi la
infeccion es una enfermedad causada por la invasién del organismo

por microorganismos patdégenos.

INFECCION OPORTUNISTA. Es la infeccibn causada por
microorganismos habitualmente no patégenos en un huésped cuya
resistencia estd disminuida por enfermedades tales como la

diabetes mellitas y el cancer o por procedimientos quirdrgicos.

INSUFICIENCIA CARDIACA. Es el trastorno debido a la
incapacidad del corazon de bombear la suficiente cantidad de
sangre para compensar el retorno venoso y los requerimientos
metabdlicos de los tejidos corporales. La insuficiencia cardiaca se
divide en términos generales en insuficiencia cardiaca mecanica,

insuficiencia miocardica e insuficiencia arritmica.
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INTUBACION ENDOTRAQUEAL. Es la introduccion de un catéter
a través de la boca o la nariz hasta la traquea. Puede realizarse
para mantener la permeabilidad de las vias aéreas, evitar la
respiracion de material al tubo digestivo en un paciente
inconsciente o paralizado. Facilita la aspiracion de secreciones
traqueobronquiales, o administrar ventilacion con presion positiva

cuando no puede hacerse de eficaz mediante una mascarilla.

IONTOFORESIS. La lontoforesis con Pilocarpina diluida es una
técnica con la cual se obtiene el contenido de cloro a través del
sudor. Esta técnica consiste en estimular la sudoracién del
antebrazo, para lo que se emplea una corriente eléctrica de 3mA,
gue transporta la pilocarpina a la piel del antebrazo y el estimulo de
las glandulas sudoriparas locales. Después de lavar el brazo con
agua destilada se recoge el sudor con papel de filtro y se cubre para
evitar la evaporacion después de 3 minutos se retira el papel de
filtro, se pesa y se diluye en agua destilada, para verificar la

cantidad de cloro que se mide en un clorometro.

MEDICAMENTO. Un medicamento es uno o mas farmacos
integrados en una forma farmacéutica, presentado para expendio
industrial o clinico y destinado para su utilizacién en personas o
animales. Dotado de propiedades que permiten el mejor efecto

farmacoldgico de sus componentes.

MONITORIZACION HEMODINAMICA. Es un elemento clave en el
cuidado de los pacientes criticos proporcionando una ayuda
incuestionable en la asistencia al diagnéstico y en la eleccién de un

tratamiento adecuado.
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MORTALIDAD. Numero proporcional de muertes en una poblacion
y tiempo determinado. Actual o anual, infantil, neonatal, operatoria,
perinatal, prenatal. La frecuencia de muertes, proporcién del

numero total de muertes con la poblacion total.

MUESTRA ESPUTO. Porcion de secreciones traqueobronquiales
gue por medio de la tos se expulsaron a traves de la boca. Estas
secreciones contienen células epiteliales, macrofagos y en

ocasiones bacterias y virus.

NEBULIZACIONES. Es un procedimiento médico que consiste en
la administracion de un farmaco o elemento terapéutico mediante
vaporizacion a través de la via respiratoria. La sustancia al ser
administrada se combina con un medio liquido frecuentemente
solucion salina para luego con la ayuda de un gas generalmente

oxigeno crea un vapor que pueda ser inhalado por el paciente.

NUTRICION. Implica la alimentacién en un conjunto de procesos
implicados en la ingesta de nutrientes y en su utilizacién y
asimilacion para el funcionamiento del propio organismo y para el
mantenimiento de la salud. Estudio de los elementos en relacion al

crecimiento y mantenimiento de los organismos.

NUTRICION PARENTERAL. Administracién de nutrientes por via
diferente al conducto alimenticio como la subcutanea, intravenosa,
intramuscular e intradérmica, los liquidos parenterales suelen
constar de suero fisiologica con glucosa, aminoacidos, electrolitos,

vitaminas y medicamentos.
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NEUTROPENIA. Es la disminucion anormal del numero de
neutrofilos en la sangre. La disminucién puede ser relativa o
absoluta y se le relaciona con leucemia aguda, infeccion, artritis

reumatoide, deficiencia de vitamina B, y esplenomegalia cronica.

OXIGENOTERAPIA. Es un procedimiento terapéutico dirigido a
prevenir y tratar la hipoxia aumentando el contenido de O, en
sangre arterial. En este procedimiento se administra oxigeno a una
persona con el fin de mejorar la hipoxia. La seleccion de uno de los
diferentes métodos de administrar oxigeno depende del estado del

enfermo y de la causa de la hipoxia.

OXIMETRIA DE PULSO. EI dispositivo consiste en una sonda que
contiene una fuente de luz infrarroja y un fotodetector que se
envuelve en una tira de tela con el fin de que la fuente de luz se
alinea para emitir luz a traves de un tejido. (Como el lecho ungueal)
al fotodetector. La hemoglobina saturada absorbe poca luz,
mientras que la no saturada la absorbe en gran cantidad. El
fotodetector mide la cantidad de luz que a través de los tejidos y con
ayuda de un microprocesador, se calcula el porcentaje de
hemoglobina saturada. El oximetro de pulso requiere tejido pulséatil
para proporcionar mediciones precisas. Se utilizan los dedos de las
manos y de los pies, las palmas (en lactantes menores) y los

|6bulos de la oreja.

PACIENTE. Es el individuo receptor de un servicio sanitario. Es el
individuo enfermo u hospitalizado. Alguien que sufre el dolor o

molestar. Alguien que recibe servicios de un médico u otro
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profesional de la salud sometiéndose a un examen, tratamiento o a

una intervencion.

PATOLOGIA. Rama de la medicina que estudia las enfermedades
y los trastornos que se producen en el organismo. Ciencia que trata
de la causa y naturaleza de las enfermedades-patolégicas,
patdégeno, agente que produce enfermedades, suele limitarse a un

agente vivo.

PESO. Atraccion ejercida sobre un cuerpo por la fuerza de
gravedad de la tierra. En la superficie terrestre, la masa y el peso
de un cuerpo coinciden. A medida que dicho cuerpo se mueve y se
aleja de la tierra, el peso disminuye mientras la masa permanece
constante. En peso se mide a veces en unidades de fuerza como

newtons o pondios, pero por lo general se expresa en kilogramos.

PERCENTIL. Los percentiles representan los valores de la variable
gue estan por debajo de un porcentaje el cual puede ser valor de
1% a 100% (en otras palabras, el totalidad de los datos divididos en

100 partes iguales).

PERCUSION. Consiste en el palmoteo ritmico sobre las areas del
pulmén que deseamos drenar. Para ello, se coloca la mano en
forma de cuenco, para atrapar el aire entre la mano y el térax,
permitiendo la transmisién de vibraciones a zonas profundas, al
realizarlo percibimos un sonido hueco, no debe producir dolor, la
fuerza de la percusion no tiene que ser demasiado enérgica para no

crear presiones excesivas sobre los tejidos blancos.
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POSICION SEMIFOWLER. Consisten en levantar la cabecera de la
cama, del paciente que descansa en decubito, de modo que su
tronco forma un angulo de 30° a 45°, se colocan un almohada en la
cabeza y otra a nivel de los huecos popitleos. Posicion utilizada

para realizar ejercicios respiratorios.

PROFILAXIS. Es el conjunto de medios que sirven para prevenir de
enfermedades al individuo o a la sociedad, tratamiento preventivo,
prevencion-profilactico, parte de la higiene que dicta normas y

procedimientos de prevencion contra enfermedades.

SIGNO. Fenomeno, caracter, sintoma objetivo de una enfermedad
o estado que el médico reconoce o provoca. Toda evidencia
objetiva de una enfermedad que puede observarse a medirse como
una lesion, la inflamacion o la fiebre cualquier prueba objetiva de

una enfermedad.

TOS. Es la expulsion subita y audible de aire desde los pulmones,
es muy comun en las enfermedades respiratorias, especialmente en
trastornos que causan inflamacion del arbol trongobranquial. La tos
es precedida por: 1) inspiracion profunda, 2) cierre parcial de la
glotis, 3) contraccion forzada de los musculos accesorios de la

espiracion para expulsar el aire desde los pulmones.

VALORACION. Es el término para describir la entrevista inicial con
un paciente de la que se extrae importante informacion que permite

una individualizacion de los cuidados de enfermeria.
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VIBRACION. Es la comprension externa intermitente en alta
frecuencia de la pared toracica durante la fase respiratoria que
consigue movimientos rapidos del térax en la misma direccién en la
gue las costillas y los tejidos blandos se mueven durante la

espiracion.
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