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. RESUMEN ESTRUCTURADO

Asociacion del nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad con la
adherencia terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica del
occidente de México.

Antecedentes

La Fibrosis Quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria, cronica y progresiva, la cual
se manifiesta en multiples aparatos y sistemas, siendo los principales el sistema
respiratorio, gastrointestinal y metabdlico, con una gran variabilidad en la severidad de
los signos y sintomas. Tiene una herencia autosdmica recesiva, y es el trastorno
genético mas comun en la poblacion caucasica, con una incidencia en México de 1 por

cada 8500 recién nacidos vivos.

Es una de las enfermedades cronicas con mayor impacto en la calidad y esperanza de
vida de los pacientes, la cual ha ido incrementando alrededor del mundo, estimando
en paises desarrollados una sobrevida de 50 afios, no obstante, en nuestro pais aun

se encuentra en los 18 anos.

Gracias al desarrollo e implementacion de nuevos tratamientos tanto farmacologicos
como conductuales, se ha logrado redefinir esta enfermedad clasicamente conocida
por ser universalmente mortal en la infancia como una con la posibilidad de llegar a la

edad adulta con pocas comorbilidades.

Sin embargo, existen diversas barreras que dificultan la adherencia al tratamiento a
los pacientes y a sus familias, lo cual tiene un impacto directo en el control de la
enfermedad, la prevencion de exacerbaciones y el deterioro funcional respiratorio, las
cuales van desde la alta complejidad de los tratamientos, el tiempo prolongado que
requieren o la falta de motivaciéon. Sin embargo, uno de los mas importantes sobre
todo en la poblacién pediatrica es el nivel de conocimientos del tratamiento de la

enfermedad en los cuidadores primarios.

Por lo tanto, en este estudio se investiga la relacidn que existe entre el nivel de

conocimientos de los padres sobre el tratamiento de la Fibrosis Quistica mediante la



aplicaciéon de la encuesta “Knowledge of disease management-CF-P” (KDM-CF-P), y
el grado de adherencia al tratamiento calculado mediante la estimacion de la “Tasa de

Posesion de Medicamentos” (MPR).

Material y métodos

Se trata de un estudio transversal, prospectivo, analitico, en el cual, con previa
autorizacion del comité de ética e investigacion, se captaron a los pacientes que
acudan a la Clinica de Fibrosis Quistica los miércoles en el turno matutino, con un
horario de 8:30 horas hasta las 13:00 horas, posteriormente se explicaron al cuidador
principal los objetivos y la naturaleza del estudio, con lo que se obtuvieron la firma de

consentimiento informado.

Se otorgo en forma impresa el cuestionario “Knowledge of disease management-CF-
P” para evaluar el grado de conocimiento del tratamiento de la enfermedad de los
cuidadores principales de los pacientes con fibrosis quistica, el cual es auto aplicable
y se responde en un periodo de aproximadamente 5 a 10 minutos. De igual modo la
tesista, médico residente de segundo afio de Neumologia pediatrica Alejandra Carolina
Ortiz Ferioli, se mantuvo presente fisicamente durante la aplicacién del cuestionario,
disponible para resolver cualquier duda o inquietud que surgiera en los cuidadores al

momento de contestar las preguntas.

Posteriormente se recabaron los datos sociodemograficos del expediente electrénico
del paciente, incluyendo el historial de recetas expedidas en los ultimos 12 meses,
tanto por el Medico Familiar como por los Neumodlogos Pediatras, con lo cual se calculo

la Tasa de Posesién de Medicamentos (MPR).

El universo de estudio fueron los pacientes de edad de 1 a 17 afios, que se hubieran
atendido en la Clinica de Fibrosis Quistica de la UMAE, Hospital de Pediatria de CMNO
cuyos padres aceptaron participar en el estudio mediante firma de consentimiento
informado. El tiempo de estudio abarco desde el 1ro de enero al 31 de diciembre del
2023.
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Definicién y operacionalizacion de variables

e Dependiente

o Adherencia al tratamiento (indice de posesion de medicamentos)
¢ Independiente

o Nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad
e Intervinientes

o Género

o Edad

o Edad al diagnéstico

o Mutacion

o Estado nutricional

o Numero de exacerbaciones

o Numero de hospitalizaciones

o Quien es el cuidador principal

o Escolaridad de los padres

Criterios de seleccion

Inclusion

e Expedientes de pacientes atendidos en la Clinica de Fibrosis Quistica en la
UMAE Pediatria de edad de 1 a 17 anos.

e Pacientes que acudan acompafnados por el cuidador principal a la consulta.

e Pacientes cuyo padre o tutor acepte y firme el consentimiento informado.

e Pacientes que hayan llevado su seguimiento de Fibrosis Quistica en la
institucién minimo de 12 meses a la fecha de evaluacion.

Exclusion

e Pacientes cuyo padre o tutor cuente con alguna discapacidad que le impida
completar el cuestionario.

e Expedientes incompletos.

11



Calculo del tamaiio de la muestra

No se realiz6 calculo de muestra, ya que se incluyeron todos los pacientes que

reunieron los criterios de inclusion.

Muestreo de pacientes

Se realizo un muestreo de tipo no probabilistico por conveniencia.

Desarrollo del estudio y procedimientos

1.
2.

El protocolo fue autorizado previamente por los comités de investigacion y ética.
Se captaron los pacientes que acudan a la Clinica de Fibrosis Quistica los
miércoles en turno matutino en un horario de 08:30 a 13:00 horas, que cumplian
los criterios de inclusion.

Se le otorgd una explicacion detallada a los padres o tutores del paciente sobre
los objetivos, justificacién, riesgos y beneficios del estudio, en caso de aceptar
participar se solicitd su firma del consentimiento bajo informacién.

Se aplico el cuestionario “Knowledge of disease management-CF-P” al padre o
tutor que sea el cuidador primario del paciente por escrito y en fisico. La tesista
se mantuvo presente y disponible para resolver cualquier duda que surgiera en
los cuidadores al momento de contestar.

Se revisaron los expedientes de pacientes que cumplan con los criterios de
inclusion para la obtencion de los datos demograficos y los correspondientes
para el calculo de la Tasa de Posesion de Medicamentos (MPR).

Se recolecto la informacién de interés en la hoja de recoleccion de datos.

Se realizo un vaciado de los datos recopilados en una base de datos en una
hoja de Excel.

Se realizo un analisis estadistico de la informacién con el SPSS versién 26.

Se redacto un reporte con los resultados obtenidos y un andlisis de la

informacion.

12



Anidlisis estadistico

El analisis estadistico de la informacion obtenida de la realizacién de los cuestionarios
a través de la hoja de recoleccion de datos se realizé por medio de estadistica
descriptiva.

Para evaluar las variables cualitativas se utilizaron frecuencias y porcentajes. Para
evaluar las variables cuantitativas de acuerdo con la curva de datos se utilizaron
medias y desviacion estandar o mediana y rangos de acuerdo con las caracteristicas
de la poblacién.

Posteriormente se realizé un analisis bivariado utilizando las variables cualitativas para
calcular chi cuadrada o prueba exacta de Fisher, razdn de prevalencias (RP) e intervalo
de confianza al 95%. Finalmente se realiz6 un analisis de regresion logistica binaria
para crear un modelo utilizando las variables cualitativas con significancia estadistica.
Se considero una P significativa cuando sea menor a 0.05.

Los resultados se presentaron en tablas y graficos. Se organizo una base de datos en
Excel de Office. Para el analisis de los datos se utilizé el programa estadistico SPSS

version 26.

Recursos e infraestructura
Materiales
e Plumas, hojas, recopilador, computadora, impresora.
e Software Microsoft Office de Windows 10 (Word, Excel, Power Point).
e Software: SPSS7PC version 26.
Humanos
e Tesista.
e Director de tesis y asesor metodologico de tesis.
Financieros
e Ninguno.

Infraestructura

e Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional de Occidente.
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Resultados

Se recabaron resultados de 42 expedientes, encontrando un 61.9% de hombres, con
edad al diagndstico mas frecuente después de los 6 meses en el 64.3% de los casos.
la mutacion del CFTR mas prevalente fue DF heterocigoto con 45.2%, el cuidador
principal mas prevalente fue la madre en el 90.5% de los casos. El resultado del
cuestionario KDM-CF-P en la escala de tratamiento fue bajo en la mayoria con 76.2%,
en la escala de Gestion con 69% y el puntaje total bajo en el 81%. El MPR para
salbutamol fue alto en su mayoria con el 38.1%, para la budesonida fue bajo en el
38.1% y para Alfadornasa media en 54.8%. El promedio de MPR en la poblacién
estudiada fue media en su mayoria con 45.2%. Se encontrd significancia estadistica
con el cuidador principal siendo la madre la mas relacionada con un nivel bajo de
conocimientos de acuerdo con la escala de tratamiento del KDM con una P de 0.033.
asi mismo se evidencio que a mayor edad del paciente, menor sera el puntaje obtenido
en la escala de tratamiento de Gestion del KDM con una P 0.021. Se hizo una
simplificacion de la escolaridad dividiéndola en 2 grupos tomando como punto de corte
la secundaria, posteriormente se comparé con el KDM total obteniendo un resultado
estadisticamente significativo con relacion a que, a menor escolaridad, menor es el
puntaje obtenido en el cuestionario con una P de 0.014. se realiz6 un analisis de
regresion logistica multinominal encontrando relacién entre el resultado alto en el KDM

total y la adherencia alta al salbutamol con una P de 0.0.

Conclusiones

No se encontrd asociacion entre la adherencia terapéutica y el nivel de conocimientos
del tratamiento de los cuidadores principales de pacientes con fibrosis quistica. El nivel
de conocimiento de los cuidadores fue bajo en su gran mayoria con el 81% de los
casos. De forma global, la tasa de adherencia terapéutica en nuestros pacientes fue
clasificada como media en el 45.2% de los casos. Un menor puntaje en la escala de
tratamiento del KDM se relacioné con el cuidador principal cuando se trata de la madre
hasta en el 96.9% de los casos. Asi mismo se encontro relacién con el puntaje bajo en
la escala de Gestion con la edad del paciente, evidenciando que, a mayor edad, menor

sera el puntaje obtenido en dicha escala. Se encontré una relacion significativa en el

14



nivel bajo de conocimientos de acuerdo con el KDM total con menor escolaridad del
cuidador, tomando como punto de corte la secundaria. El cuidador que obtiene un alto
puntaje en el cuestionario KDM en su puntaje total, tiene 4.3 veces mas probabilidades
de tener una alta adherencia terapéutica al salbutamol. La adherencia terapéutica en
la poblacion estudiada se puede explicar hasta en un 45% por el grado de

conocimientos del tratamiento de la enfermedad que tengan los cuidadores principales.
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Il. MARCO TEORICO

Definicion de Fibrosis Quistica

Descrita por primera vez en 1935, la fibrosis quistica es una enfermedad crénica y
progresiva. Es uno de los trastornos genéticos mas comunes, el cual se presenta con
manifestaciones clinicas a multiples niveles, entre los mas importantes como una
enfermedad pulmonar obstructiva crénica progresiva, sinusitis, ademas de
malabsorcién debido a la insuficiencia pancreatica exocrina que conduce a
desnutricion, cirrosis biliar y el desarrollo de Diabetes Mellitus asociada a FQ entre

otras manifestaciones. (1)

Epidemiologia

La FQ es la enfermedad autosémica recesiva mas comun en la poblacién caucasica,
con una incidencia aproximada de 1 por cada 3500 recién nacidos vivos. (2) Sin
embargo, cada vez existe mayor evidencia de paises como Ameérica del Sur, Africa,
Turquia, Medio Oriente y Asia, que demuestra que la FQ no es un diagndstico tan
inusual como se habia pensado en estas regiones. Se sospecha que se trata de una
entidad no sospechada al encontrarse en una poblacién con alta prevalencia de
desnutricion, tuberculosis, VIH y alta mortalidad infantil. (2) En México la incidencia se
estima de 1 por cada 8 500 recién nacidos vivos segun la OMS en su boletin del 2002

sobre la epidemiologia y genética de la FQ. (3)

Histéricamente la FQ era conocida como una enfermedad universalmente mortal en la
primera infancia, sin embargo, en la actualidad la supervivencia se ha incrementado
de forma progresiva, con un aumento de la esperanza de vida estimada en 50 afios en

los paises desarrollados. (4)

En la poblacion mexicana, sin embargo, las expectativas de supervivencia a inicio de
la década de los 90 alcanzan unicamente los 9 afios en promedio. En la actualidad
gracias a la implementacién de nuevas terapias y mejor control del padecimiento, la
supervivencia promedio ha incrementado a 18 afos segun datos del archivo de la

Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica. (5)
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Etiopatogenia

La FQ es causada por variantes génicas en el gen regulador de la conductancia
transmembrana (CFTR) ubicado en el cromosoma 7q31.2, el cual codifica la proteina
CFTR expresada en la membrana apical de las células epiteliales, y que acuta como

un canal de transporte i6nico regulado por AMPc. (4)

Hasta ahora se han identificado mas de 2000 mutaciones diferentes del CFTR, siendo
la delecién de la fenilalanina en la posiciéon 508 (DF508) la mas comun en todo el

mundo. (2)
e Funcién del CFTR

Es una glicoproteina que funciona como canal de cloro dependiente de Monofosfato
de Adenosina ciclico (AMPc) que controla la actividad del canal estableciendo un
balance entre la absorcidn de sodio y la secrecion de cloro y bicarbonato, con lo cual

se hidrata de forma adecuada la superficie epitelial.

Su expresidn esta altamente regulada en células epiteliales de pulmén, pancreas,
intestino, conductos biliares, rifidn, glandulas salivales y sudoriparas, asi como el
aparato reproductor, donde se manifiestan diferentes anormalidades en grado
variable, como la concentracion incrementada de cloro y sodio en las secreciones de
las glandulas, el incremento de la viscosidad de las secreciones ocasionando la
obstruccion y disfuncion de las glandulas, y un aumento en la susceptibilidad a la
colonizacion bronquial cronica por diferentes grupos bacterianos. (5)

e (Clases de mutaciones

Las mutaciones se clasifican en grupos segun como disminuyen la sintesis, funcién o
estabilidad de la proteina CFTR, lo cual ha dado pie al desarrollo de tratamientos

dirigido a los defectos subyacentes. (2)

En términos generales, las variantes de las clases |, Il y lll son las de mayor gravedad
debido a que hay una mayor reduccién de la actividad del CFTR, mientras que las de

las clases IV, V, VI suelen tener manifestaciones leves. (4)
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Wild-type CFTR

Class| Class I Class Il Class IV ClassV Class VI Class VIl

CFTR defect No protein No traffic Impaired Decreased Less protein Less stable No mRNA
gating conductance

Mutation Gly542X, Phe508del, Gly551Asp, Arg117His, Ala455Glu, c.120del23, dele2,3(21 kb),
examples Trp1282X Asn1303Lys, Ser549Arg, Arg334Trp, 3272-26A—0G, rPhe508del 1717-1G—=A
Ala561Glu Gly1349Asp Ala455Glu 3849+10 kg (=T

Corrective Rescue synthesis Rescue traffic Restore channel Restore channel Correct Promote Unrescuable
therapy activity activity splicing stability

Figura 1. Clases de mutaciones del gen CFTR en fibrosis quistica (2)

Clase Caracteristicas \
Clase | Alteracion de la sintesis de proteinas, mutaciones sin sentido.

Degradacion prematura del ARNm.
Clase ll Alteracion del trafico de proteinas por un plegamiento incorrecto, quedando atrapadas

en el reticulo endoplasmico donde se degradan prematuramente, reduciendo
gravemente su funcion.

Clase lll Alteracion de la apertura del canal CFTR (mutaciones “gating”).

Clase IV Disminucion de la conductancia del canal CFTR (mutaciones “gating”).

Clase V Reduccion de los canales CFTR en la superficie epitelial.
Corte y empalme alternativo “splicing”: ARNm aberrante.

Clase VI Desestabiliza la proteina en la superficie celular reduciendo su vida media mediante
endocitosis o disminuyendo su reciclaje.

Clase VII “Mutaciones no rescatables”.

No hay sintesis de proteina debido a grandes deleciones o duplicaciones del gen.
Tabla 1. Caracteristicas de las diferentes clases de mutaciones del CFTR (4)

Clinica

De forma clasica, la fibrosis quistica se dice que engloba una triada de sintomas:
infecciones pulmonares, esteatorrea y desnutricion. Dichas manifestaciones se
expresan de maneras diversas a lo largo de la vida, iniciando desde la etapa prenatal
donde mediante USG obstétrico se puede identificar un intestino dilatado que sugiere
obstruccion intestinal, presente en el 50-78% de los fetos afectados con FQ. (1)
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En la etapa postnatal durante las primeras horas de vida, hasta un 11.9% de los recién
nacidos con FQ presentaran retraso en la expulsién de meconio o un ileo meconial,
resultado del espesamiento de las secreciones en la luz intestinal. Dicho retraso puede
cursar con complicaciones graves como la perforacion intestinal y peritonitis. De igual
modo, los recién nacidos pueden cursar con ictericia prolongada secundaria a estasis

biliar y enfermedad hemorragica del recién nacido por la deficiencia de Vitamina K. (1)

Mas adelante en la vida de lactante, aproximadamente el 20% de los nifios no tratados
presentaran prolapso intestinal secundario a la malabsorcion, desnutricion y heces
voluminosas. Una de las manifestaciones mas representativas de esta etapa es el
sindrome de Pseudo-Bartter, el cual se caracteriza por una alcalosis metabdlica
hiponatrémica, hipoclorémica, hipopotasemia y edema (1), el cual se debera
sospechar sobre todo en pacientes con pérdida de peso en lactantes con FQ, sobre

todo en etapas de verano. (6)

En los nifios mayores y adolescentes suelen presentarse neumonias recurrentes,
asma de dificil control, poliposis nasal, sinusitis cronica, asi como evidencia de
bronquiectasias en los estudios de imagen. Los signos clinicos de enfermedad
pulmonar obstructiva cronica son evidentes, se caracterizan por un sindrome de
supuracién pulmonar con infecciones respiratorias de repeticion, lo que refleja la

colonizacion crénica de las vias respiratorias. (5)

De igual modo a nivel gastrointestinal presentan desnutricion, fallo de medro,
esteatorrea, estrefiimiento y enfermedad hepatica. En el caso de los pacientes con
suficiencia pancreatica, puede presentarse una pancreatitis secundaria a la
inflamacion pancreatica crénica progresiva. Asi mismo, el 98% de los hombres con FQ
cursan con infertilidad secundaria a azoospermia obstructiva por la ausencia congénita

de los conductos deferentes. (1)

Las diferentes manifestaciones segun el grupo de edad se resumen en la Tabla 2.
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Sindrome de
tapén de
meconio
Ictericia

prolongada

Tos pertusoide

Taquipnea
persistente

Pobre ganancia
de peso

Falla de medro

Diarrea crénica /
esteatorrea
Infeccion
respiratoria
recurrente

Atelectasias
Edema
hipoproteinémica
Prolapso rectal

Sindrome de
Pseudo-Bartter

Malabsorcion intestinal

Fallo de medro

Tos crénica

Infecciones de vias

respiratorias
recurrentes

Bronquiectasias

Cultivo de esputo
positivo

Pdlipos nasales

Neumopatia crénica /
bronquiectasias

Sinusitis cronica / pélipos
nasales

Bronquitis crénica colonizada
por Pseudomonas aeruginosa

Acropaquias

Azoospermia

Hepatopatia crénica / cirrosis
biliar
Pancreatitis cronica o
recidivante

Litiasis vesicular
Diabetes mellitus

Tabla 2. Caracteristicas clinicas de FQ agrupadas por edad (5)

Asi mismo, las manifestaciones clinicas de los pacientes con Fibrosis quistica se
pueden dividir de acuerdo con el aparato o sistema afectado, las cuales se exponen a

continuacion, y se resumen en la Figura 2.
e Enfermedad gastrointestinal

Hay una afeccion de la funciéon exocrina del pancreas, lo que da lugar a una
malabsorcién de grasas, proteinas y carbohidratos que en su expresion mas severa
puede conducir a desnutricion y retraso en el desarrollo, asi como insuficiencia de

insulina y desarrollo de Diabetes relacionada a FQ. (1)

El dafio hepatico es la 2da causa de mortalidad en la fibrosis quistica, con una
incidencia de 41% a los 12 afios y con manifestaciones que van desde la hipertension

portal secundaria a la cirrosis, varices esofagicas y sangrado de tubo digestivo. (7)

Asi mismo el transito intestinal se ve afectado en los pacientes con FQ,
desencadenado por el ileo paralitico observado en la mala absorcion de grasas, el
sobre desarrollo bacteriano intestinal y el sindrome de obstruccion intestinal distal, asi

como los trastornos de motilidad como el estrefiimiento. (7)

20



Gastrointestinales fleo meconial
Prolapso rectal
Esteatorrea y azatorrea
Insuficiencia pancredtica/pancreatitis recurrente
Falla para crecer y/o desnutricion
Sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID)
Intususcepcion
Deficiencia de vitaminas liposolubles (A, D, E, K)
Cirrosis biliar focal o cirrosis multilobular complicada con hipertensién portal
Colestasis o colelitiasis
Constipacion
Reflujo gastroesofagico
Enfermedad inflamatoria intestinal
Respiratorias Enfermedad pulmonar supurativa crénica y/o enfermedad sinopulmonar crénica
Obstruccion del flujo aéreo medido por espirometria
Sibilancias persistentes focales o difusas con atrapamiento aéreo.
Infeccion pulmonar crénica (neumonia de repeticion)
Presencia de oportunistas en cultivo de esputo; Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus, Burkholderia cepacia
Neumotorax
Hemoptisis
Aspegilosis broncopulmonar alérgica
Falla respiratoria e hipertension arterial pulmonar
Rinosinusitis crénica y/o poliposis nasal
Acropaquias (hipocratismo digital)
Bronquiectasias
Endécrinas Diabetes relacionada
(complicaciones) Enfermedad dsea en el adolescente (osteoporosis)
Hipogonadismo funcional
Metabdlicas Sindromes perdedores de sal
(complicaciones) Deplecion aguda de sal
Alcalosis metabdlica crénica

Vasculiticas Ausencia congénita bilateral de los conductos deferentes
(complicaciones) Incontinencia urinaria, vaginiis, oligomenorrea
Renal Nefrolitiasis (por oxalato)

(complicaciones) Nefrotoxicidad (aminoglucdsidos, diabetes relacionada)
Otras complicaciones  Reacciones alérgicas
de FQ ysesu Drogotoxicidad
tratamiento Depresion/ansiedad
Colonopatia fibrosante, cancer gastrointestinal

Figura 2. Manifestaciones clinicas por aparatos y sistemas. (7)
e Enfermedad nutricional

Este se encuentra asociado directamente con el estado pulmonar y con la sobrevida.
El patrén de crecimiento depende de la edad a la que se hace el diagnostico de FQ y

la calidad del tratamiento. (7)
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e Enfermedad pulmonar

La enfermedad pulmonar es la principal afectaciéon de la FQ, siendo la principal causa
de morbimortalidad en estos pacientes, en el que el dafio tisular progresivo culmina en
la insuficiencia respiratoria y muerte. (4) La base fisiopatologica es el espesamiento de
las secreciones, las cuales causan la formacion de tapones mucosos en las vias
respiratorias, originando el inicio de un circulo vicioso de inflamacion, infeccién crénica
y obstruccion progresiva de las vias respiratorias pequefias y el desarrollo de
bronquiectasias, las cuales a su vez disminuyen la capacidad para eliminar las

secreciones, lo que promueve la inflamacién cerrando el circulo. (1)

La predisposicion a la infeccidn pulmonar por microorganismos especificos se va
modificando con la edad. Las bacterias mas frecuentemente implicadas son el
Staphylococcus aureus y Haemophilus influenzae, las cuales ocasionan dafo epitelial
promoviendo la colonizacién posterior por Pseudomonas aeruginosa. De igual modo
pueden presentarse infecciones por otros agentes menos comunes como
Stenotrophomonas maltophilia y Achromobacter xylosoxidans, asi como el complejo
Burkholderia cepacia. La prevalencia especifica por edad de los agentes causantes de
las infecciones de las vias respiratorias se resume en la Figura 3. (7)

Prevalence of Respiratory Microorganisms by Age Cohort, 2017
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Figura 3. Prevalencia especifica por edad de las infecciones de vias respiratorias en

pacientes con FQ. (1)
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Existen periodos de deterioro clinico denominados exacerbaciones pulmonares, los
cuales son eventos durante los cuales hay una progresién de la enfermedad, una
disminucion de la funcién pulmonar y un incremento considerable en la morbilidad del
paciente. El tratamiento busca aliviar los sintomas y recuperar la perdida de la funcion
pulmonar. Se utilizan antibiéticos como punto clave, con esquemas guiados en los
resultados de cultivos previos y el historial clinico del paciente. La duracién varia segun
la severidad de las exacerbaciones, con una mediana de 2 semanas en la mayoria de

los casos. (4)

Diagnostico

La Fundacién de Fibrosis Quistica en 2017 publicé un consenso donde se establece
que el diagnostico de FQ se puede realizar si el paciente tiene manifestaciones clinicas
compatibles, ya sea un Tamiza neonatal alterado o la presencia de caracteristicas
fenotipicas de la enfermedad, asi como antecedentes familiares positivos y una prueba
compatible con la disfuncién del CFTR, como una concentracién de cloruro en sudor
<60 mmol/l. (1)

Presentacion clinica de FQ
CMNFQ positivo
Signos yio sintomas
Histaria farmiliar

¥
Test de cloruro en sudor

IMLE
=60mmalfL S <29 mmol/L
¥
Anilisis gendético CFTR
¥
Mutaciones ne definidas ¢ de consecuencias
2 mutacianes dinicas variables No mutaciones
causantes de F ¥ CFTR
Test fisiologice CFTR
MPD/ICM
¥
Fumcicn CFTR
Disfuncion CFTA Test no disponible, dudoso E e
preservada
L3
L L L T L | L3
Diagnostion FO FO improbakble

Figura 4. Diagndstico de Fibrosis quistica (Cystic Fibrosis Fundation, 2017) (4)
23



El tamiz neonatal y la deteccion prenatal han ido incrementando la deteccién temprana
de esta enfermedad. Sin embargo, la prueba cuantitativa de sudor con iontoforesis con
pilocarpina continua siendo el estandar de oro para el diagndstico, en la que, de
resultar anormal (>60 mmol/L) en la primera determinacion, esta debe corroborarse
con una segunda prueba confirmatoria, o realizar la deteccion de 2 variantes genéticas
causantes de fibrosis quistica. Idealmente el diagnostico debe realizarse la deteccion
a las 4 semanas de vida. (1) El algoritmo diagndstico de la fibrosis quistica se resume

en la figura 4. (4)

Tratamiento de la enfermedad pulmonar
El objetivo se centra en mantener la funcion pulmonar, prevenir el desarrollo de

bronquiectasias y la destruccion del parénquima.

e Aclaramiento mucociliar

o Fisioterapia respiratoria: Sus objetivos son movilizar y drenar las
secreciones, mejorar la obstruccion de las vias respiratorias y disminuir
el riesgo de infecciones y aumentar la funciéon pulmonar. (4) Se debe
iniciar desde el momento del diagndstico, con una educacion adecuada
tanto a los padres como al paciente. Los diferentes tipos de fisioterapia
respiratoria son:

= Técnica de percusién y drenaje postural, ya sea manual o
mediante equipo.

= Técnica de ciclo activo, drenaje autdgeno, presion espiratoria
positiva oscilatoria, etc. (7)

o Ejercicio fisico: Aumenta la eliminacion de secreciones y aumenta la
resistencia cardiovascular. (4)

o Broncodilatadores: Se recomiendan en los pacientes con
hiperreactividad bronquial, previo a los demas farmacos inhalados para
prevenir el broncoespasmo asociado. (4)

o Solucién salina hipertdnica: en presentacion al 5% o al 7%, siendo esta
ultima no aprobada por la Food and Drug Administration (FDA) en
mayores de 6 afos, son una estrategia que ayuda al aclaramiento
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mucociliar y a mejorar el FEV1, (7)aumenta la hidratacion de las
secreciones y ayuda a su expulsion. (4)

DNAsa (alfa dornasa): actua digiriendo el ADN extracelular procedente
del nucleo de los polimorfonucleares (PMN), los cuales se acumulan en
presencia de infeccion bacteriana cronica, (7) y por lo tanto reduce la
viscosidad de las secreciones purulentas. Se administra una vez al dia 'y

disminuye la gravedad y la frecuencia de la tos. (4)

Tratamiento de la inflamacion

o Corticoides: se recomienda su uso de forma inhalada en pacientes con

hiperreactividad bronquial, y de forma sistémica en broncoespasmo y en
Aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA). (4) Se debe monitorizar
cuidadosamente al paciente, ya que a dosis elevadas o por tiempo
prolongado tienen efectos adversos graves como el desarrollo de
cataratas y desaceleracion del crecimiento. (7)

Ibuprofeno: antiinflamatorio no esteroideo (AINE) que tiene actividad
contra el neutrdfilo al interferir con la IL-4 y la liberacion de mediadores
de inflamacién como la elastasa, (7) utilizado de forma limitada por los
efectos de nefrotoxicidad o sangrado. (4)

Macrolidos: la Azitromicina ha sido utilizada gracias a su accion
inmunomoduladora, que produce una disminucion en la quimiotaxis de
neutrodfilos, la IL-8 y el TNF, ademas disminuye la adhesion bacteriana

como la de la P. aeruginosa y su formacion de alginato en el biofilm. (4)

Tratamiento de las infecciones respiratorias: la monitorizacion del esputo
mediante cultivos es importante para la identificacion del microorganismo y su
sensibilidad antimicrobiana. (4)

Trasplante pulmonar: la ultima alternativa en un paciente que tiene una
progresion de la enfermedad a insuficiencia respiratoria. Sin embargo, en
nuestro pais, si bien el programa de Trasplante pulmonar inicio hace 30 afos,
este ha tenido un desarrollo lento en México, y actualmente solo se cuenta con

un unico programa activo en el pais. (8)
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e Terapias especificas de mutacion: en la ultima década la terapia moduladora
del CFTR ha revolucionado el tratamiento de la FQ, ya que se enfoca en el
defecto genético especifico de la enfermedad y tiene por objetivo restaurar la
funcién de la proteina. Estos nuevos farmacos pueden actuar ya sea como
correctores, potenciadores o amplificadores del CFTR. El primer potenciador
aprobado para su uso en pacientes mayores de 6 ainos con una mutacion clase
Il fue el lvacaftor en el 2012. Actualmente unicamente se han aprobado 3
correctores por la FDA: Lumacaftor, Tezacaftor y Elexacaftor.

Desafortunadamente aun no se utilizan este tipo de farmacos en México. (9)

Adherencia terapéutica

La adherencia terapéutica es definida como el grado de ajuste del paciente a las
recomendaciones emitidas por el profesional de la salud, incluyendo la inhalacién o
ingesta de medicamentos, la dieta y el estilo de vida. En la fibrosis quistica, la
adherencia terapéutica es vital para la prevencion de las exacerbaciones, frenar la
progresion de la perdida de funcion pulmonar y mantener controlada la enfermedad.
(10)

La falta de adherencia terapéutica se asocia con mayor riesgo de hospitalizaciones, o
incremento de la estancia intrahospitalaria, mayor numero de exacerbaciones e
impacto en la capacidad pulmonar y en la destruccion del parénquima pulmonar,

siendo esta la principal causa de muerte de los pacientes con Fibrosis quistica. (11)

Debido al tratamiento altamente complejo de la fibrosis quistica, a menudo este
requiere la inversién de 2-4 horas al dia, estimandose una adherencia al tratamiento
inhalado y de higiene bronquial de menos del 50%. Algunos factores que se han
identificado con una asociacion a la baja adherencia son: el olvido, el tiempo, las
demandas sociales y académicas del paciente, la baja percepcion de mejoria a la
salud, la fatiga, e incluso el estigma. Las barreras para la adherencia terapéutica
adecuada se han dividido en intrinsecas al paciente (falta de motivacion, depresion,

olvido) y las asociadas al circulo social y familiar. (12)
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En un estudio transversal realizado en Alabama EUA en el 2015 donde se incluyeron
110 pacientes y sus familias, se estudié la asociacion del nivel socioeconémico familiar
y el grado de educacion de los padres con el grado de adherencia terapéutica en
pacientes con FQ mediante el registro del uso del Chaleco percutor, encontrando que
el 85% de los cuidadores principales fueron mujeres, con una asociacion fuerte entre
el menor nivel de estudios de los padres (secundaria o0 menos) y la adherencia al
tratamiento, la cual fue hasta 5 veces mas probable que los pacientes tuvieran baja o
mediana adherencia. Asi mismo un mayor ingreso econdmico y un cuidador adulto
permanente en casa, se asocié con mayor adherencia terapéutica. Un dato por
destacar fue la asociacion entre un mayor nivel socioeconémico familiar y una mejor

funcién pulmonar. (13)

El apoyo de los padres es fundamental para un tratamiento adecuado de los pacientes
con FQ, su presencia, la atencion positiva, las instrucciones y la cooperacion del nifio
durante los tratamientos son factores clave. Asi mismo se ha demostrado que aquellos
padres que crean firmemente que los tratamientos son necesarios y que lleven a cabo
una supervision adecuada de los mismos, esta relacionada con una mejor gestion y

adherencia al tratamiento. (14)

Algunos de los factores que influyen en la adherencia al tratamiento se resumen en la
Figura 5. (11)

En un metaanalisis donde se incluyeron 19 estudios realizados en EUA, Reino Unido,
Australia, Canad4a, Paises bajos, Italia y Brasil en 2017, se analizaron diferentes
métodos para medir la adherencia, como la Evaluacion de la adherencia auto
informada, la utilizacion de la medicacion dispensada, el MPR, el dispositivo de control
como AKITA™ (tecnologia inteligente de inhalacion regulada por flujo y volumen) y un

diario con registro del conteo de medicamento no utilizado.
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Factors influencing adherence in Cystic fibrosis

Burden of therapy “. = Barriers + Drivers
Inhalation lack of time  2bility to administer drugs anywhere
-Antibiotics & B : : -
-Mucolytics (dornase alfa, hypertonic saline) % \ forgetfulness higher socioeconomic status
Bronchodilators {p,agonists, vagolytics) polypharmacy ease of set up and dleaning
"""""""""""""""" females : :
IV antibiotics ... { | electronic monitors
R s s s e B N, PUBECE ACT via vest therapy
Airway clearance therapy (ACT) ¢ \ ‘
Physiotherapy & I adulthood school-termtime
Sports... | ¥
P . A ~ depression age (5-12 yrs)

Oral antibiotics, antimycotics A ? ~ /, Parental depresi il seakTas
Ursodeoxycholicacid {(UDC), Ibuprofen \ <
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Antacids ... (=~ holidays weekends summer
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T R \ long-termtherapy

Osmotic laxatives

Lot unwillingness to take medication
{Probiotics, prebiotics) ...

Figura 5. Factores que influyen en la adherencia al tratamiento en la FQ. (11)

Se encontrdé un mayor sesgo en la medicion con los cuestionarios de adherencia auto
informada, ya que esta suele ser percibida como mayor en los pacientes y por lo tanto
sobreestima la adherencia. De igual forma se hace hincapié en que actualmente no
existen cuestionarios validados para medir la adherencia en FQ. En cuanto a los
monitores electronicos como el AKITA™, los inhaladores de dosis medidas y los
envases de pastillas con tapa electrénica fueron de gran utilidad para la medicién de
la adherencia, sin embargo, no se encuentran disponibles para todos los regimenes

de tratamiento de la FQ.

Por lo tanto, el método mas utilizado para medir la adherencia al tratamiento de la FQ
es la estimacion de la Tasa de Posesion de Medicamentos (MPR por sus siglas en
ingles), refiriéndose al registro de la farmacia en cuanto al surtido de medicamentos
durante minimo 1 afo. Si bien es la forma mas objetiva de la estimacién de la

adherencia al tratamiento, también es importante mencionar que, aunque se haya
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surtido el medicamento, no se puede documentar si el paciente tomo el medicamento.

(11)
El MPR se puede calcular utilizando la siguiente formula:

Numero de unidades dispensadas
X 100 = MPR

Numero de unidades prescritas

Este indice se ha estudiado en multiples publicaciones, realizando diferentes
asociaciones y andlisis de factores que influyen en el grado de adherencia terapéutica
en los pacientes con FQ, asi como los efectos en la salud de los pacientes. Por
ejemplo, en un estudio observacional ambispectivo realizado en Madrid Espafia en el
afo del 2019 al 2021 en 57 pacientes de mas de 18 afos con fibrosis quistica, se
encontré que las 5 principales variables influyentes en un nivel de adherencia
terapéutica alta (MPR >80%) fueron: el FEV1 <70% del predicho, el uso de
Ivacaftor/Tezacaftor, la edad de 20-30 afos, la menor cantidad media de dias con
exacerbaciones, y la presencia de infeccién por S. aureus meticilino-resistente. Por
otro lado, la baja adherencia (MPR <50%) se vio influenciada por el FEV1 >80% del
predicho, el FVC >90% del predicho, la infeccion por Haemophilus influenzae, el IMC

menor y mayor edad. (10)

En este mismo metaanalisis, se encontrdé que la adherencia terapéutica alta se asocio
con una menor probabilidad de hospitalizacién, asi como una reduccion en los costos
en el tratamiento ambulatorio y una considerable reduccién de los dias de estancia
intrahospitalaria en los pacientes con apego alto. La adherencia a la alfa dornasa oscilo
entre 59% medido con MPR y 85% medido con AKITA™. En general mejoro la

adherencia en otofio e invierno que en primavera y verano.

También se analiz6 la adherencia al tratamiento de modificadores de enfermedad via
oral y a las enzimas pancreaticas mediante dispositivos dispensadores de pastillas con
tapa electronica, autoinforme y MPR, encontrando una disminucién de la adherencia
en hijos de padres con sintomas de depresion con un MPR del 35%, respecto a los

que no tenian sintomas con un 49% de MPR.
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La terapia de limpieza de las vias respiratorias se evalué mediante un diario telefénico,
cuestionarios y crondmetros incorporados en los chalecos percutores, encontrando
una disminucion de la adherencia en aquellos pacientes con enfermedad leve, y una
mayor adherencia en el uso de dispositivos de presion positiva espiratoria oscilatoria

que al chaleco percutor.

En los pacientes de 0 a 5 anos se encontré6 una mayor adherencia al tratamiento
inhalado como alfa dornasa, solucidon salina hiperténica y tobramicina, y una

disminucién de esta a la terapia via oral de enzimas pancreaticas y vitaminas.

De igual modo en este metaandlisis se pudo observar y describir las diferentes
barreras, dentro de los cuales se menciona un alto nivel de polifarmacia, el bajo nivel
socioeconodmico, la mala comunicacion entre profesional de la salud y el paciente, la
depresion o ansiedad de los padres, y una causa muy peculiar, la falta de conocimiento

relacionado con la enfermedad y su tratamiento. (11)

En un estudio multicéntrico realizado en 4 centros de atencion de FQ en EUA, realizado
en 2019 a los padres y a los pacientes adolescentes con FQ sobre los facilitadores
conductuales y actitudinales de la adherencia al tratamiento, se encontro que el 83.3%
de los padres refirieron que los factores mas influyentes en esta son: una buena
relacion y educacion por parte del equipo de atencidn a los pacientes con FQ en cuanto
la orientacion sobre la adaptacion de los tratamientos a la vida diaria (por ejemplo,
durante los viajes), la explicacién de la enfermedad y la funcion especifica de los
diferentes tratamientos, sugiriendo que un mayor nivel de conocimiento de la

enfermedad podria facilitar la adherencia terapéutica. (12)

Actualmente existen estrategias orientadas a incrementar la adherencia terapéutica
que se pueden realizar por parte del equipo de salud junto con los padres y los
pacientes con FQ, mostrando empatia y una relacion de confianza y colaboracion,
haciendo consciencia en los pacientes que al ser honestos en las barreras para la
adecuada adherencia se puede ofrecer la ayuda correspondiente. Se trata de
empoderar al paciente y a sus familias en la identificacion de las areas donde requieren

apoyo. (15)
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Nivel de conocimiento del manejo de la enfermedad

En el proceso de estudio sobre las diferentes barreras que existen para una adherencia
terapéutica adecuada, se han estudiado factores que reflejan la educacion de los
pacientes y de sus familias sobre su enfermedad, y sobre todo se ha estimado que el
conocimiento de esta se asocia positivamente con la adherencia y la autosuficiencia

de los pacientes. (16)

Se han descrito brechas significativas en el conocimiento del manejo de enfermedad
(KDM por sus siglas en ingles) y se ha asociado con las habilidades y adherencia al
tratamiento deficientes. Ademas, algunos estudios han demostrado que el
conocimiento bajo de la enfermedad de los padres de los pacientes se relaciona a su
vez con el bajo conocimiento de sus hijos adolescentes, por lo que se sugiere que

mejorar el conocimiento sobre la enfermedad seria util para ambos.

En la actualidad no existe una forma de validada de medicion del nivel de conocimiento
de los padres, sin embargo, existen herramientas psicométricas para este fin, entre
ellas se encuentra “The Cystic Fibrosis Knowledge Test”, desarrollada en el afio 1991
en Sudafrica, conformada por 63 items y aplicable para los pacientes, sus padres y
hermanos, sin embargo, se centra en las caracteristicas de la FQ y no en su
tratamiento. También existe “The Cystic Fibrosis Knowledge Questionnaire (CFKQ).”,
desarrollada por Quittner y colaboradores en el 2017, la cual se centra en el evaluar el
nivel de conocimiento que afecta directamente el tratamiento diario de la fibrosis
quistica, fue modificado para aplicarse tanto a los nifios como a los padres, sin

embargo, no contiene los cambios recientes en el régimen de tratamiento.

Por lo anterior se desarroll6 la “Knowledge of Disease Management-CF (KDM-CK-P)”,
a partir de una modificacion en el CFKQ que mejora sus limitaciones, se centra en
cuestiones de gestion relevantes para el tratamiento, haciendo hincapié en los
aspectos conductuales de los tratamientos en lugar del conocimiento de las
caracteristicas de la enfermedad. Se conforma por 19 items en formato de opcién
multiple que va de 2 a 6 opciones con una sola respuesta correcta, y otros con
variables dicotomicas (correcto, incorrecto), el tiempo de Illenado es en

aproximadamente 5 minutos y es auto aplicable.
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Fue validado mediante el estudio de 196 pacientes con FQ y sus padres, dividiendo
los items en 2 escalas: Informacion de Tratamiento e Informacion de Gestion, se
validaron con correlaciones item-total de KR20 = 0.60. La escala de Informacion de
Tratamiento mide la justificacion y los momentos de los tratamientos en la FQ, y la
escala de Informacion de Gestidon se enfoca en los comportamientos relacionados con

el tratamiento con la FQ.

En cuanto a los resultados se dividieron a los participantes en dos grupos, los de
“puntaje alto” fueron aquellos padres que obtuvieron un 90% de respuestas correctas
en la escala de Informacion de Tratamiento, y 100% en la escala de Gestion. Los de
“‘puntaje bajo” en la escala de Tratamiento tuvieron un puntaje menor a 80%, y en la

escala de Gestidon menos de 77.7%.

Durante su validacion, se analizo la relacién del nivel de conocimiento del tratamiento
con diferentes factores. En cuanto a la escala de Informacion de tratamiento, los
factores asociados a puntuaciones mas altas fueron la mayor educacion materna,
mayor nivel socioecondémico y contar con un seguro privado asociado. En la escala de
Gestién del tratamiento se encontré una gran laguna en cuanto al conocimiento del
manejo de los factores estresantes cotidianos y el manejo del estrés, sugiriendo un

mayor riesgo de depresion y ansiedad en los pacientes con FQ y sus padres.

Ninguna de las variables médicas (IMC, FEV1, o MPR) se correlaciono con ninguna
de las escalas, considerando que la relacion entre los conocimientos y la salud de la
enfermedad se puede ver influenciada por el alto nivel en experiencias sobre el
tratamiento en aquellos pacientes con mala salud y adherencia, pero que tienen alto

conocimiento. El instrumento de KDM-CF-P se encuentra en el Anexo 2. (17)
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lll. ANTECEDENTES

Dentro de los antecedentes que preceden a nuestro estudio, el estudio mas
representativo por la similitud de metodologia y herramientas utilizadas, se encuentra
un estudio retrospectivo realizado en Grecia por Manika y colaboradores, en el periodo
del afio 2015 al 2018 donde se incluyeron 55 pacientes con FQ con una mediana de
edad de 22 anos, en el cual se analiz6 la adherencia terapéutica y sus efectos en la
salud mediante la consulta de una base de datos llamada “eprescription.gr”, la cual es
una plataforma que se aplica a todos los pacientes en Grecia, y que es utilizada por
los médicos para otorgar recetas por medicamentos, y a través de la cual el medico
puede revisar todos los medicamentos que un paciente ha recibido en la farmacia en
un tiempo determinado. En base a los datos obtenidos se calcul6 el MPR, como la
razon del numero de dosis que recibid el paciente de la farmacia por afo al numero de
dosis que se prescribio al paciente recibir. Se considero una adherencia baja si el MPR
era <50%, moderada de 50-79% y alta de >80%. Los resultados obtenidos sugirieron
una asociacién entre la peor condicion de salud de los pacientes y una mayor
adherencia terapéutica sobre todo de la alfa dornasa especificamente, con un
promedio de MPR de 75% en la poblacion estudiada, lo cual fue mayor al esperado y
resulto interesante para los autores, ya que la adherencia suele disminuir conforme

avanza la edad en los pacientes. (18)

De igual modo, el estudio que dio pie a la validacion de la escala KDM-CF-P en el 2017
por Nicolais y colaboradores, donde se incluyeron 196 padres de pacientes con FQ,
arrojo informacion interesante sobre la relacion entre el menor conocimiento de las
cuestiones de gestidon del tratamiento y la posible deficiencia en la adecuada
adherencia terapéutica. Ademas, se pudieron observar las caracteristicas
demograficas de aquellas familias con mayor conocimiento de la enfermedad, por
ejemplo, la relacion con el mayor nivel socioeconémico, el grado de estudios de los

padres y tener seguro de gastos médicos privado. (17)

Por ultimo, en un estudio realizado en la Universidad de Notre Dame de Australia en
2017, se utilizaron herramientas para evaluar el conocimiento de la enfermedad vy la

autoeficacia en 39 adolescentes de 12 a 17 afos con FQ y sus padres. A su vez, se
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calculd el indice de posesion de medicamentos para medir la adherencia terapéutica
en el afno anterior. Se encontré una asociacion entre el alto grado de conocimiento de
la enfermedad pulmonar de la FQ con una adherencia al tratamiento elevada en el uso
de solucidén salina hipertdnica especificamente, lo cual sugiere una mayor adherencia
a los tratamientos que ofrecen un alivio inmediato de los sintomas, en lugar de aquellos
que ofrecen mas beneficios a largo plazo y que requieren una motivacion mayor. El
dominio de Nutricion tuvo el nivel de conocimiento mas bajo. Los pacientes tuvieron
un mayor grado de conocimiento conforme aumentaba la edad. No hubo correlacion
entre la autoeficacia y el conocimiento de la enfermedad ni con el grado de adherencia

terapéutica. (19)
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IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La Fibrosis Quistica es la enfermedad genética hereditaria mas comun en nuestra
poblacidén, y que desgraciadamente tiene gran impacto en la calidad y la esperanza de
vida de los pacientes, siendo esta en nuestro pais mucho menor que en la de paises

desarrollados, con una sobrevida promedio de 9 afios.

El tratamiento de la FQ es complejo, sin embargo, la adherencia terapéutica es
fundamental para mantener en control la enfermedad, prevenir las exacerbaciones y

por consecuencia la pérdida prematura de la capacidad funcional respiratoria.

Hay diversos factores que influyen en la adherencia, siendo uno de los mas
importantes el grado de conocimientos de la enfermedad, particularmente del
tratamiento, tanto por los pacientes como por sus familias.

En nuestro pais no existe hasta el momento un estudio que analice de forma objetiva
el grado de adherencia al tratamiento de nuestros pacientes. El contar con ese dato
seria relevante, ya que nos permitiria detectar nuestras areas de oportunidad como
proveedores de salud, y asi poder desarrollar estrategias y programas que se
encaminen a concientizar al paciente y a sus familias sobre la importancia de seguir

un de forma adecuada un plan de tratamiento.

Pregunta de investigacion
¢, Cual es la asociacion del nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad con
la adherencia terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica

del occidente de México?
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V. JUSTIFICACION
Magnitud

La Fibrosis Quistica es la enfermedad hereditaria autosdmica recesiva mas comun,
afectando en nuestro pais a 1 por cada 8500 recién nacidos vivos. Es una enfermedad
cronica y progresiva con un gran impacto en la calidad de vida y es clasicamente
conocida por tener una alta mortalidad, realidad que se ha ido modificando alrededor
del mundo, sin embargo, en México continua teniendo una sobrevida promedio de 9
anos. Afecta al paciente en casi la totalidad de sistemas, siendo el que representa

mayor morbimortalidad el aparato respiratorio.
Trascendencia

El tratamiento de la Fibrosis Quistica es altamente complejo, demanda una gran
cantidad de energia, tiempo y motivacién tanto en los pacientes como en sus familias.
Sin embargo, es esencial para mantener la enfermedad bajo control, asi como prevenir
el desarrollo de exacerbaciones, desnutricién, o progresion de la perdida de funcion

pulmonar y por lo tanto de calidad de vida.

Existen multiples factores que pueden constituir una barrera en la adherencia al
tratamiento, siendo uno de los mas importantes el nivel de conocimiento de la
enfermedad, particularmente acerca de la utilidad del tratamiento y las conductas mas
adecuadas para llevarlo a cabo. Por lo tanto, surge la necesidad de realizar un estudio
donde se analice la relacién entre el nivel de conocimiento del tratamiento y la

adherencia al mismo.
Factibilidad

El presente estudio es factible ya que la Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital
de Pediatria del Centro Médico Nacional de Occidente, cuenta con un servicio de
Neumologia Pediatrica donde se atiende a una poblacién de 60 pacientes con el
diagnostico de Fibrosis Quistica, y que cuenta con gran experiencia en el manejo de
estos pacientes. De igual modo se cuenta con un archivo de expedientes clinicos y un

sistema de expediente electronico de donde se puede obtener la informacion necesaria
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para su realizacién. En cuanto a los recursos humanos, se cuenta con el personal
clinico capacitado para su realizacidon, asi como con un area de consulta externa donde
se podran llevar a cabo las encuestas, asi como con una biblioteca donde se podra
realizar la consulta de los expedientes y el vaciado y analisis de la informacion.

Vulnerabilidad

Existe la vulnerabilidad en la posible renuencia de los padres o tutores de acceder a
llevar a cabo la encuesta, ya sea por falta de tiempo o incluso por verglienza al sentirse

vulnerados y expuestos con sus respuestas.

De igual modo existe el riesgo de pérdida de informacidén en caso de no encontrarse

la informacion requerida en los expedientes consultados.
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VI. OBJETIVOS

Objetivo general
Evaluar la asociacion del nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad con
la adherencia terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica

del occidente de México.

Objetivos especificos
e Describir las caracteristicas sociodemograficas de los pacientes con fibrosis
quistica.
e Analizar el nivel de conocimiento de los pacientes y sus familias respecto al
tratamiento tanto farmacolégico como no farmacoldgico de la enfermedad.
e Analizar la adherencia terapéutica en los pacientes atendidos en la clinica de

fibrosis quistica

VIIl. HIPOTESIS
Hipotesis
Alterna

El bajo conocimiento del tratamiento de la enfermedad se asocia con la baja
adherencia terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica del

occidente de México.
Nula

El bajo conocimiento del tratamiento de la enfermedad no se asocia con la baja
adherencia terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica del

occidente de México.
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VIIl. MATERIAL Y METODOS

Tipo y diseno de estudio.

Estudio de tipo transversal, prospectivo, analitico

Universo de estudio
Pacientes con diagnostico de Fibrosis quistica, con edad entre los 1 y los 17 afos,
atendidos en el servicio de Neumologia pediatrica del Hospital de Pediatria de CMNO.

Calculo del tamaiio de la muestra
No se realiz6 calculo de muestra, ya que se incluyeron todos los pacientes que

reunieron los criterios de inclusion.

Muestreo de pacientes

Se realizo un muestreo de tipo no probabilistico por conveniencia

Criterios de seleccion

Inclusion

e Expedientes de pacientes atendidos en la Clinica de Fibrosis Quistica en la
UMAE Pediatria de edad de 1 a 17 afios.

e Pacientes que acudan acompafnados por el cuidador principal a la consulta.

e Pacientes cuyo padre o tutor acepte y firme el consentimiento informado.

e Pacientes que hayan llevado su seguimiento de Fibrosis Quistica en la

institucion minimo de 12 meses a la fecha de evaluacion.

Exclusion

e Pacientes cuyo padre o tutor cuente con alguna discapacidad que le impida
completar el cuestionario.

e Expedientes incompletos.
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Lugar de investigacion

Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional de Occidente, del Instituto Mexicano

del Seguro Social, en Guadalajara, Jalisco, México.

Temporalidad

De 1ro de enero al 31 de diciembre del 2023.

Operacionalizacion de variables

Variable

Genero

Edad

Edad al
diagnostico

Mutacion del
CFTR

Estado nutricional

Numero de
exacerbaciones

Tipo de
variable

Cualitativa

Cuantitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cuantitativa

Escala

Nominal
dicotémica

Discreta

Nominal
dicotémica

Nominal

politémica

Ordinal

Discreta

Unidad de
medicion

Femenino /
Masculino

Anos

Menor a 6
meses:
temprano
Mayor a 6
meses: tardio

Delta F-
homocigoto
Delta F-
heterocigoto
Mutacion
Desconocido-
desconocido

Eutréfico /
Desnutrido /
Sobrepeso

Numero

Definiciéon
operacional

Caracteristicas
biolégicas que definen
a un individuo como
hombre o mujer.

Tiempo que ha vivido
un individuo desde su
nacimiento

Tiempo transcurrido a
partir de la concepcion
de un individuo hasta el
momento del
diagnostico.

Codifica para la
proteina CFTR
localizada en el
cromosoma 7q31,
ocasionando una
disfuncion de esta
dando las alteraciones
de la fibrosis quistica

Condicioén fisica de una
persona resultado del
balance entre su
ingesta y gasto de
energia

Numero de episodios
de incremento de
sintomas respiratorios
en un paciente con
fibrosis quistica, que
hayan requerido
antibidticos ya sea de
forma ambulatoria u
hospitalaria.

Prueba
estadistica
Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher
Media y DE o
Mediana y
rangos

Media y DE o
Mediana y
rangos

Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher

Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher

Media y DE o
Mediana y
rangos
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Numt?ro_de . Cuantitativa = Discreta

hospitalizaciones

Cuidador principal Cualitativa Nominal

UL CD LD Cualitativa Ordinal

padres

Nivel de

conocimiento del o Nominal
. Cualitativa s

tratamiento de la dicotomica

enfermedad

Adherencia al Cualitativa Ordinal

tratamiento

Numero

Mama / Papa /
Abuelos / Otro

Primaria /
Secundaria /
Preparatoria /
Licenciatura /
Postgrado

Alto: 280% de
respuestas
correctas

Bajo: <79% de
respuestas
correctas

Tasa de
posesion de
medicamentos

>0.80: alta
0.50-0.79:
media

<0.50: bajo

Desarrollo del estudio y procedimientos

Numero de ingreso
hospitalario de un
paciente con fibrosis
quistica para su
diagnostico y
tratamiento

Persona que atiende de
primera instancia las
necesidades fisicas y
emocionales de una
persona que por si
misma no puede

Conjunto de cursos que
un estudiante sigue en
un establecimiento
docente

Dominio de la
informacién sobre el
tratamiento de la
fibrosis quistica basado
en el cuestionario KDM-
CF-P, donde se
puntuara como “alto” a
aquellos que cumplan
con el 80% o mas de
respuestas correctas, y
como puntaje “bajo” a
aquellos con 79% o
menos de respuestas
correctas

Relacién entre el
numero de dosis que
recibié de la farmacia
un paciente cada ano y
el numero de dosis que
se le aconsejo al
paciente en 12 meses

Media y DE o
Mediana y
rangos

Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher
Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher

Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher

Frecuencias y
% - Chi
cuadrada o
Prueba
exacta de
Fisher

1. El protocolo fue autorizado previamente por los comités de investigacion y ética.
2. Se captaron los pacientes que acudan a la Clinica de Fibrosis Quistica los
miércoles en turno matutino en un horario de 08:30 a 13:00 horas, que cumplian

los criterios de inclusion.

41



3. Se le otorgd una explicacién detallada a los padres o tutores del paciente sobre
los objetivos, justificacién, riesgos y beneficios del estudio, en caso de aceptar
participar se solicitd su firma del consentimiento bajo informacién.

4. Se aplico el cuestionario “Knowledge of disease management-CF-P” al padre o
tutor que sea el cuidador primario del paciente por escrito y en fisico. La tesista
se mantuvo presente y disponible para resolver cualquier duda que surgiera en
los cuidadores al momento de contestar.

5. Se revisaron los expedientes de pacientes que cumplan con los criterios de
inclusion para la obtencion de los datos demograficos y los correspondientes
para el calculo de la Tasa de Posesion de Medicamentos (MPR).

Se recolecto la informacién de interés en la hoja de recoleccion de datos.

Se realizo un vaciado de los datos recopilados en una base de datos en una
hoja de Excel.

Se realizo un analisis estadistico de la informacién con el SPSS versién 26.

Se redacto un reporte con los resultados obtenidos y un analisis de la

informacion.

Analisis estadistico

El analisis estadistico de la informacion obtenida de la realizacién de los cuestionarios
a través de la hoja de recoleccion de datos se realizé por medio de estadistica
descriptiva. Para evaluar las variables cualitativas se utilizaron frecuencias y
porcentajes. Para evaluar las variables cuantitativas de acuerdo con la curva de datos
se utilizaron medias y desviacidn estandar o mediana y rangos de acuerdo con las
caracteristicas de la poblacion. Posteriormente se realizd un analisis bivariado
utilizando las variables cualitativas para calcular chi cuadrada o prueba exacta de
Fisher, razon de prevalencias (RP) e intervalo de confianza al 95%. Finalmente se
realizd un analisis de regresion logistica binaria para crear un modelo utilizando las
variables cualitativas con significancia estadistica. Se considero una P significativa
cuando sea menor a 0.05. Los resultados se presentaron en tablas y graficos. Se
organizo una base de datos en Excel de Office. Para el analisis de los datos se utiliz

el programa estadistico SPSS version 26.
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IX. CONSIDERACIONES ETICAS

Este protocolo fue sometido al Comité Local de Investigacién en Salud (CLIS) y al
Comité de Etica en Investigacion 1302 de la UMAE Hospital de Pediatria de Centro
Médico Nacional de Occidente para su revision, siempre respetando los principios

éticos y cientificos que justifican la investigacion.

Los investigadores involucrados en este protocolo se comprometieron a cumplir con lo
estipulado en el Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion
de los Estados Unidos Mexicanos del 2014, en su reforma publicada en el Diario Oficial
de la Federacion 02-04-2014, apegandose a las bases correspondientes a las
expuestas en el Titulo Il, Capitulo | de acuerdo con los siguientes articulos: se
garantizara el respeto a la dignidad y proteccién de los derechos y bienestar del sujeto
de investigacion segun el Articulo 13; en el Articulo 14 se dictamina que la elaboracion
del protocolo de investigacion se iniciara una vez cuente con la aprobacion de ambos
comités previamente mencionados. Los articulos 16 y 113, 114 establecen que el
estudio debera realizarse por personal médico, capacitado, siendo el director de tesis
maestro en ciencias especialista en neumologia pediatra certificado por el Consejo

Nacional de Neumologia A.C.

Se respeta lo estipulado en los articulos 15, 17, ya que el objetivo de nuestra
investigacion es identificar el grado de adherencia terapéutica de una enfermedad que
impacta significativamente tanto en la calidad como en la esperanza de vida,
respetando en todo momento la integridad, intimidad e integridad de los pacientes,
garantizando el adecuado uso y almacenamiento de sus datos, respetando las
condiciones de confidencialidad mediante el uso de folios para la identificacion de los
pacientes desde la hoja de recoleccion de datos, asi como la no inclusion de nombres
o0 numeros de seguridad social. Ademas, dicha informacion fue resguardada en una
USB personal, a la cual unicamente tendran acceso el investigador responsable y el

tesista por un tiempo de 5 anos, tras lo cual se destruira.
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Se cumpliran con los articulos 34, 35 y 36 que hablan sobre la investigacion realizada
en menores de edad, ya que las encuestas empleadas ya se han realizado a nivel
internacional en poblacion similar. De igual modo se solicité consentimiento informado
por escrito al padre o tutor del paciente, explicando el objetivo y justificacion de la
investigacion, y que esta se puede suspender por el sujeto en caso de asi desearlo,
respetando los articulos 20, 21 y 22 de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion, asi como la Pauta 9 de CIOMS, omitiendo en este caso la necesidad de

asentimiento por el paciente al no realizarse ninguna interaccion con el mismo.

De acuerdo con los principios establecidos por el Consejo de Organizaciones
Internacionales de la Salud (CIOMS) de 2016, este protocolo de investigacién cumplio
con la primera pauta ya que incluye informacion de alto valor social, informacién de
alta calidad y evaluacion por profesionales certificados de las intervenciones
realizadas, asi mismo el respeto a la cualificacion, los derechos y el bienestar
profesional. Asi mismo, se respetan las pautas 9y 17 ya que el estudio se realizé tras
la autorizacidn por escrito de los padres o tutores mediante la firma del consentimiento

informado.

Nuestro protocolo se trata de un estudio prospectivo en el cual se utilizaron
cuestionarios, por lo cual de acuerdo con el articulo 17 de la Ley general de salud se
trata de una investigacién riesgo minimo, ya que se trata de una intervencion que
involucra cuestionar a los pacientes y a sus cuidadores sobre posibles temas
sensitivos conductuales, que pueden provocar incomodidad, aburrimiento al contestar
las preguntas, sin embargo, no se manipulo la conducta de los sujetos de

investigacion.

Se siguieron las directrices de la Buena Practica Clinica de la Conferencia

Internacional de Armonizacién que contienen 13 principios basicos.
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X. RECURSOS E INFRAESTRUCTURA
Materiales

* Plumas, hojas, recopilador, computadora, impresora.
» Software Microsoft Office de Windows 10 (Word, Excel, Power Point).
+ Software: SPSS7PC version 26.

Humanos

» Tesista.
» Director de tesis.

* Asesor metodoldgico de tesis.

Financieros

* Ninguno.

Infraestructura

¢ Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Pediatria del Centro Médico

Nacional de Occidente.
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Xl. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES
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Xll. RESULTADOS

Se revisaron 64 expedientes clinicos de pacientes con diagndstico de fibrosis quistica
atendidos en la clinica, de los cuales 54 reunieron los criterios de inclusion, siendo

eliminados 10 pacientes debido a perdida de seguimiento y 2 mas por fallecimiento.

Se recabaron resultados de 42 expedientes de pacientes atendidos en la Clinica de
Fibrosis Quistica de nuestra unidad de pediatria con seguimiento durante minimo 12
meses que cumplieron con los criterios de inclusion, de donde se obtienen los

siguientes resultados.

Se encontrd que 26 pacientes (61.9%) fueron hombres, con una media de edad de
9.21 afos y una desviacion estandar de 4.4. La edad al diagndstico de fibrosis quistica
fue tardio en su mayoria con 27 pacientes (64.3%) diagnosticados después de los 6

meses de vida.

En cuanto a la mutacién del CFTR mas frecuente fue el DF heterocigoto en 19
pacientes que representa el 45.2% de los casos, seguido del DF homocigoto con 13

pacientes (31%).

El estado nutricio resulto ser en su mayoria pacientes con desnutricion en 21 casos

(50%), 20 fueron eutroficos (47.6%) y solo un paciente con sobrepeso (2.4%).

En el numero de exacerbaciones se encontré una mediana de 2, con un rango de 0
hasta 20. Asi mismo el numero de hospitalizaciones tuvo una mediana de 1 con un

rango de 0 hasta 8.

Respecto al cuidador principal encontramos que la mayoria se trata de la madre con
38 casos (90.5%), con una escolaridad en su mayoria con preparatoria terminada en
14 casos (33.3%). (Tabla 1)
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Variable
Sexo
Edad (afios)

Edad al diagnostico

Mutacion del CFTR

Estado nutricio

Numero de exacerbaciones
Numero de hospitalizaciones

Cuidador principal

Escolaridad del cuidador principal

Mujer
Hombre
Media (DE)
<6 meses
>6 meses

Referente a los resultados del cuestionario “Knowledge

of disease management-CF-P”, los resultados que se

obtuvieron respecto a la escala de Tratamiento fueron

con puntaje bajo en su mayoria con 32 casos que

represento el 76.2%, asi como en la escala de Gestion

con 29 casos con puntaje bajo (69%). En cuanto al

N (%)

16 (38.1%)
26 (61.9%)
9.21 (4.4)
15 (35.7%)
27 (64.3%)

DF homocigoto 13 (31%)
DF heterocigoto = 19 (45.2%)
Desconocido 9 (21.4%)
Otro/Otro 1(2.4%)
Eutrdfico 20 (47.6%)
Desnutrido 21 (50%)
Sobrepeso 1(2.4%)
Mediana (rango) = 2 (0-20)
Mediana (rango) 1 (0-8)
Madre 38 (90.5%)
Padre 3 (7.1%)
Abuelos 1(2.4%)
Primaria 3 (7.1%)
Secundaria 13 (31%)
Preparatoria 14 (33.3%)
Licenciatura 11 (26.2%)
Postgrado 1(2.4%)
Variable
Tratamiento Altp
Bajo
Gestion Altp
Bajo
Alto
Total Bajo

N (%)
10 (23.8%)
32 (76.2%)
13 (31%)
29 (69%)
8 (19%)
34 (81%)

puntaje global de ambas escalas, 34 (81%) de los cuidadores principales obtuvieron

un puntaje bajo.

Acerca del indice de posesién de medicamentos, se calculé por cada medicamento

utilizado en la fibrosis quistica, salbutamol, budesonida y Alfadornasa. Encontramos

una mayor adherencia al salbutamol con un MPR alto en 16 pacientes (38.1%), y una

peor adherencia a la budesonida con un MPR bajo de igual forma en 16 pacientes
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(38.1%). En cuanto a la Alfadornasa la adherencia mas prevalente fue la media con 23

casos representando el 54.8%. (Tablas de la 2 a la 3).

Se realizo un analisis comparativo de las escalas del Tabla 3. MPR \

, . . Variable N (%)
KDM, asi como el puntaje total, con las diferentes
punta) Alta 16 (38.1%)

caracteristicas de los pacientes, encontrando Salbutamol Media 14 (33.3%)
Baja 12 (28.3%)
Alta 12 (28.6%)
un valor de P de 0.033, siendo en la mayoria de los Budesonida Media 14 (33.3%)
Baja 16 (38.1%)
Alta  9(21.4%)
relacionadas con un nivel bajo de conocimientos de Alfadornasa Media 23 (54.8%)
Baja 10 (23.8%)

significancia estadistica en el cuidador principal con

casos la madre hasta en 31 casos (96.9%) las

acuerdo con la escala de tratamiento del KDM. Asi
mismo, encontramos una relacion estadisticamente significativa en la comparacién de
la edad del paciente con la escala de Gestion con una P de 0.021, evidenciando que,
a mayor edad, menor sera el puntaje obtenido en el cuestionario. (Tablas de la 4 a la
6).

Tabla 4. KDM - Tratamiento |

Variable Alto Bajo Valor de P
Mujer 4 (40%) 12 (37.5%) .
Sexo Hombre 6 (60%) 20 (62.5%) 08
Edad (afos) Mediana (rango) 9 (2-15) 10 (1-17) 0.7¢
. . <6 meses 3 (30%) 12 (37.5%) .
Edad al diagnostico >6 meses 7 (70%) 20 (62.5%) 0.6
DF homocigoto 4 (40%) 9 (28.1%)
.. DF heterocigoto 2 (20%) 17 (563.1%) .
Mutacion del CFTR Desconocido 4 (40 %) 5 (15.6%) 0.2
Otro/Otro 0 1(3.1%)
Eutréfico 6 (60%) 14 (43.8%
Estado nutricio Desnutrido 4 (40%) 17 (563.1%) 0.6*
Sobrepeso 0 1(3.1%)
Exacerbaciones (N.°) Mediana (rango) 2 (0-20) 1.5 (0-20) 0.40
Hospitalizaciones (N.°) Mediana (rango) 2 (0-6) 1 (0-8) 0.40
Madre 7 (70%) 31 (96.9%)
Cuidador principal Padre 2 (20%) 1(3.1%) 0.033*
Abuelos 1(10%) 0
Primaria 1 (10%) 2 (6.3%)
] ) Secundaria 1(10%) 12 (37.5%)
Escolaridad del f”'dad” Preparatoria 3 (30%) 11 (34.4%) 0.2*
principa Licenciatura 5 (50%) 6 (18.8%)
Postgrado 0 1(3.1%)

* Chi cuadrada
¢ U de Mann-Whitney

49



Tabla 5. KDM — Gestién |

Variable
Sexo
Edad (afos)

Edad al diagnostico

Mutacién del CFTR

Estado nutricio

Exacerbaciones (N.°)
Hospitalizaciones (N.°)

Cuidador principal

Escolaridad del cuidador
principal

* Chi cuadrada
¢ U de Mann-Whitney

Mujer
Hombre
Mediana (rango)
<6 meses
>6 meses
DF homocigoto
DF heterocigoto
Desconocido
Otro/Otro
Eutrofico
Desnutrido
Sobrepeso
Mediana (rango)
Mediana (rango)
Madre
Padre
Abuelos
Primaria
Secundaria
Preparatoria
Licenciatura
Postgrado

Alto
5 (38.5%)
8 (61.5%)
8 (1-14)
6 (46.2%)
7 (53.8%)
2 (15.4%)
8 (61.5%)
3 (23.1%)
0
7 (53.8%)
6 (46.2%)
0
2 (0-20)
2 (0-8)
11 (84.6%)
2 (15.4%)
0
0
4 (30.8%)
4 (30.8%)
5 (38.5%)
0

Bajo
11 (37.9%)
18 (62.1%)
11 (2-17)
9 (31%)
20 (69%)
11 (37.9%)
11 (37.9%)
6 (20.7%)
1 (3.4%)
13 (44.8%)
15 (51.7%)
1 (3.4%)
2 (0-10)
0 (0-8)
27 (93.1%)
1 (3.4%)
1 (3.4%)
3 (10.3%)
9 (31%)
10 (34.5%)
6 (20.7%)
1 (3.4%)

Valor de P
0.9*
0.021 ¢
0.3*

0.3*

0.7*

069
0.6 ¢

0.3*

0.5*

Tabla 6. KDM — Total

Variable
Sexo
Edad (ahos)

Edad al diagnostico

Mutacion del CFTR

Estado nutricio

Exacerbaciones (N.°)
Hospitalizaciones (N.°)

Cuidador principal

Escolaridad del cuidador
principal

* Chi cuadrada
¢ U de Mann-Whitney

Mujer
Hombre
Mediana (rango)
<6 meses
>6 meses
DF homocigoto
DF heterocigoto
Desconocido
Otro/Otro
Eutrdfico
Desnutrido
Sobrepeso
Mediana (rango)
Mediana (rango)
Madre
Padre
Abuelos
Primaria
Secundaria
Preparatoria
Licenciatura
Postgrado

Alto
2 (25%)
6 (75%)
8.5 (2-14)
4 (50%)
4 (50%)
1(12.5%)
4 (50%)
3 (37.5%)
0
5 (62.5%)
3 (37.5%)
0
2.5 (0-20)
2.5 (0-8)
6 (75%)
2 (25%)
0
0
0
4 (50%)
4 (50%)
0

Bajo
14 (41.2%)
20 (58.8%)

10 (1-17)
11 (32.4%)
23 (67.6%)
12 (35.3%)
15 (44.1%)
6 (17.6%)
1(2.9%)

15 (44.1%)
18 (52.9%)
1(2.9%)

1.5 (0-10)
1(0-8)
2 (94.1%)
1(2.9%)

1(2.9%)
3 (8.8%)
13 (38.2%)
10 (29.4%)
7 (20.6%)
1(2.9%)

3

Valor de P
0.3*
0.2¢
0.3*

0.4*

0.6*

0.2¢
029

0.08*

0.1*
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Posteriormente, se realizd un analisis comparativo entre el MPR por cada farmaco con
las caracteristicas de los pacientes, utilizando la prueba estadistica de Chi cuadrada
para las variables cualitativas y la de Kruskal-Wallis para las variables numéricas. Sin
embargo, no logramos demostrar una relacién estadisticamente. (Tablas de la 7 a la
9)

Debido a esto, calculamos una clasificacion global con el promedio de adherencia
terapéutica de los 3 medicamentos, obteniendo un MPR medio como valor mas
frecuente en la poblacion estudiada, con 19 de los pacientes que representa el 45.2%
de los casos, seguido de una baja adherencia con 13 pacientes (31%), y por ultimo

una adherencia alta en 10 de los pacientes (23.8%). (Tabla 10)

Tabla 7. MPR Salbutamol

Variable Alto Medio Bajo Valor de P
Sexo Mujer 6 (37.5%) 6 (42.9%) 4 (33.3%) 0.8*
Hombre 10 (62.5%) 8 (57.1%) 8 (66.7%)
Edad (afios) Mediana (rango) | 7.5 (1-14) 10 (2-14) = 10.5 (3-17) 082
. . <6 meses 8 (50%) 4 (28.6%) 3 (25%) .
Edad al diagnostico >6 meses 8(50%) | 10(71.4%) 9 (75%) 03
DF homocigoto 4 (25%) 6 (42.9%) 3 (25%)
L, DF heterocigoto 8 (50%) 6 (42.9%) 5 (41.7%) .
Mutacion del CFTR Desconocido 3(18.8%)  2(14.3%) 4 (33.3%) 06
Otro/Otro 1(6.3%) 0 0
Eutréfico 8 (50%) 7 (50%) 5 (41.7%)
Estado nutricio Desnutrido 7 (43.8%) 7 (50%) 7 (58.3%) 0.7*
Sobrepeso 1 (6.3%) 0 0
Exacerbaciones (N.°) Mediana (rango) 1 (0-20) 2 (0-9) 2 (0-10) 082
Hospitalizaciones (N.°) Mediana (rango) 2 (0-8) 1 (0-8) 1.5 (0-6) 052
Madre 16 (100%) | 12(85.7%) | 10 (83.3%)
Cuidador principal Padre 0 1(7.1%) 2 (16.7%) 0.2*
Abuelos 0 1(7.1%) 0
Primaria 1(6.3%) 1(7.1%) 1 (8.3%)
. . Secundaria 4 (25%) 5 (35.7%) 4 (33.3%)
Escolaridad del f”'dad” Preparatoria 6 (37.5%)  3(21.4%) 5 (41.7%) 0.6*
principa Licenciatura 5(31.3%)  5(35.7%) @ 1(8.3%)
Postgrado 0 0 1 (8.3%)

* Chi cuadrada
2 Prueba de Kruskal-Wallis
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Tabla 8. MPR Budesonida |

Variable Alto Medio Bajo Valor de P
Sexo Mujer 4 (33.3%) 6 (42.9%) 6 (37.5%) 0.8*
Hombre 8 (66.7%) 8 (57.1%) 10 (62.5%)
Edad (afios) Mediana (rango) = 8.5(3-14) = 7.5(2-14)  11.5(1-17) 0.09 2
. . <6 meses 5 (41.7%) 7 (50%) 3 (18.8%) .
Edad al diagnostico >6 meses 7(58.3%) = 7(50%) @ 13(81.3%) 01
DF homocigoto 5 (41.7%) 4 (28.6%) 4 (25%)
.. DF heterocigoto 4 (33.3%) 7 (50%) 8 (50%) N
Mutacion del CFTR Desconocido 2(16.7%)  3(21.4%) 4 (25%) 06
Otro/Otro 1(8.3%) 0 0
Eutréfico 4 (33.3%) 9 (64.3%) 7 (43.8%)
Estado nutricio Desnutrido 8 (66.7%) 4 (28.6%) 9 (56.3%) 0.2~
Sobrepeso 0 1(7.1%) 0
Exacerbaciones (N.°) Mediana (rango) 2 (0-20) 1(0-9) 2 (0-10) 062
Hospitalizaciones (N.°) Mediana (rango) 1.5 (0-8) 0.5 (0-8) 2 (0-6) 032
Madre 11(91.7%) | 13(92.9%) @ 14 (87.5%)
Cuidador principal Padre 1 (8.3%) 0 2 (12.5%) 0.4~
Abuelos 0 1(7.1%) 0
Primaria 1(8.3%) 1(7.1%) 1(6.3%)
. . Secundaria 4 (33.3%) 2 (14.3%) 7 (43.8%)
Escolaridad del f“'dad” Preparatoria 4(333%)  4(286%) 6 (37.5%) 0.3*
principa Licenciatura 3 (25%) 7 (50%) 1(6.3%)
Postgrado 0 0 1 (6.3%)

* Chi cuadrada
2 Prueba de Kruskal-Wallis

Tabla 9. MPR Alfadornasa |

Variable Alto Medio Bajo Valor de P
Sexo Mujer 4 (44.4%) 9 (39.1%) 3 (30%) 0.8*
Hombre 5 (55.6%) 14(60.9%) 7 (70%)
Edad (afos) Mediana (rango) 9 (2-14) 9 (1-17) 11 (3-17) 032
. . <6 meses 4 (44.4%) 8 (34.8%) 3 (30%) .
Edad al diagnostico >6 meses 5(55.6%) @ 15(65.2%) 7 (70%) 0.7
DF homocigoto 3 (33.3%) 6 (26.1%) 4 (40%)
.. DF heterocigoto 6 (66.7%) 11(47.8%) 2 (20%) .
Mutacion del CFTR Desconocido 0 6(26.1%) 3 (30%) 0.2
Otro/Otro 0 0 1 (10%)
Eutrofico 3 (33.3%) 15(65.2%) 2 (20%)
Estado nutricio Desnutrido 6 (66.7%) 7 (30.4%) 8 (80%) 0.07*
Sobrepeso 0 1(4.3%) 0
Exacerbaciones (N.°) Mediana (rango) 2 (0-6) 2 (0-5) 3.5 (0-20) 032
Hospitalizaciones (N.°) Mediana (rango) 2 (0-8) 1 (0-6) 1.5 (0-8) 072
Madre 9 (100%) 19(82.6%) 10 (100%)
Cuidador principal Padre 0 3 (13%) 0 0.4*
Abuelos 0 1 (4.3%) 0
Primaria 0 3 (13%) 0
. . Secundaria 2 (22.2%) 8 (34.8%) 3 (30%)
Escolaridad del f”'dad” Preparatoria 5(55.6%)  5(26.1%) 4 (40%) 0.6*
principa Licenciatura 2(22.2%) @ 6(26.1%) 3 (30%)
Postgrado 0 1(4.3%) 0

* Chi cuadrada
2 Prueba de Kruskal-Wallis
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Se comparo entonces mediante Chi cuadrada, el FEEEEINIEEE TR Y05

promedio obtenido de MPR con el puntaje del KDM total, @ Variable N (%)
sin arrojar resultados significativos. (Tabla 11). Alta 10 (23.8%)
Media 19 (45.2%)
Baja 13 (31%)
Tabla 11. Promedio de MPR con KDM total
Variable Alto Medio Bajo Valor de P
Alto 2 (20%) 5 (26.3%) 1(7.7%)
KDM total 0.4*
Bajo 8 (80%) 14 (73.7%) 12 (92.3%)

* Chi cuadrada

Se realizé una simplificacién de variables con la escolaridad de los cuidadores,
dividiéndola en 2 grupos: primaria y mas de primaria. Posteriormente se compard6 con

el promedio del MPR global, sin arrojar resultados significativos (Tabla 12).

Tabla 12. Promedio de MPR con escolaridad hasta primaria

Variable Primaria Mas de primaria Valor de P
Alto 1(33.3%) 9 (23.1%)
Promedio MPR Medio 1 (33.3%) 18 (46.2%) 0.8*
Bajo 1(33.3%) 12 (30.8%)

* Chi cuadrada

Posteriormente se realizo una nueva simplificacion de variables con la escolaridad,
esta vez como punto de corte la secundaria diviéndola en 2 grupos, aquellos con
secundaria terminada y que estudiaron mas alla de la secundaria. Posteriormente se
hizo la comparacién con el promedio de MPR global, sin arrojar resultados

significativos (Tabla 13).

Tabla 13. Promedio de MPR con escolaridad hasta secundaria

) Mas de
Variable Secundaria ) Valor de P
secundaria
Alto 4 (25%) 6 (23.1%)
Promedio MPR Medio 6 (37.5%) 13 (50%) 0.6*
Bajo 6 (37.5%) 7 (26.9%)

* Chi cuadrada



Sin embargo, al realizar la comparacién de la escolaridad simplificada hasta la
secundaria con el puntaje de KDM total, se obtuvieron resultados estadisticamente
significativos en cuanto a una relacion a menor escolaridad, menor es el puntaje
obtenido en el cuestionario de KDM, con una P de 0.014 y un Razon de prevalencias

de 1.8 con un intervalo de confianza 95% 1.3 — 2.5. (Tabla 14)

Tabla 14. KDM total con escolaridad hasta la secundaria ‘

Mas de
Variable Secundaria ) Valor de P
secundaria
Alto 0 8 (30.8%) 0.014*
KDM total RP 1.8
Bajo 16 (100%) 18 (69.2%)

(IC95% 1.3-2.5)

* Chi cuadrada

Finalmente, realizamos un andlisis de regresién logistica multinominal, encontrando
significancia estadistica en cuanto al resultado de KDM total alto y la relacién con la
adherencia al salbutamol tanto alta como media, ambas con una P de 0.0. En el resto
del modelo creado no se encontrd una significancia estadistica (Tabla 15).

Tabla 15. Andlisis de regresién. KDM total alto

ORa IC 95% Valor de P
MPR salbutamol alto 4.377 2.74 -6.85 0.000
MPR salbutamol medio 1.07 1-6 0.000

Andlisis multivariado Pseudo R? de Nagelkerke = 0.45
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Xlil. DISCUSION

Nuestro estudio corresponde al primero en evaluar tanto el nivel algunos de los
posibles factores influyentes en la adherencia al tratamiento inhalado en nuestros
pacientes atendidos en la Clinica de Fibrosis quistica de nuestro hospital, como el
grado de conocimientos sobre el mismo, obteniendo resultados interesantes que nos

ofrecen un primer panorama a nuestra realidad.

El principal hallazgo de nuestro estudio fue que no pudimos demostrar una asociacion
entre el nivel de conocimientos del tratamiento de la fibrosis quistica con la adherencia

terapéutica al tratamiento inhalado.

En cuanto a las caracteristicas demograficas en nuestra poblacién estudiada, estas se
correlacionaron con lo reportado en la bibliografia, por ejemplo, en el estudio realizado
por Oates y colaboradores en Alabama en el afio 2015 (13), se encontroé que el 85%
de los cuidadores principales fueron mujeres, tal como lo encontrado en nuestro

estudio con hasta el 90.5% de los pacientes son cuidados por sus madres.

Hablando del nivel de conocimientos, los resultados obtenidos del cuestionario “KDM”
nos arrojan un resultado desfavorable, ya que en su mayoria los cuidadores obtuvieron
un puntaje bajo, tanto en las escalas de tratamiento y gestién como en el puntaje total.
Segun lo estudiado, encontramos una relacion estadisticamente significativa entre el
cuidador principal y el bajo nivel de conocimientos obtenido en la escala de tratamiento
del KDM con una P de 0.033, lo cual sugiere que las madres son quienes tienden a
obtener resultados mas bajos en los cuestionarios sobre el conocimiento de la
enfermedad. De igual forma encontramos que a mayor edad del paciente, menor sera
el puntaje obtenido en el KDM en la escala de gestion con una P de 0.021. Lo anterior
es interesante, ya que conforme a lo reportado en estudios previos como el de Faint
realizado en la Universidad de Notre Dame en el afio 2017, el nivel de conocimientos
de la enfermedad se incrementa conforme va aumentando la edad del paciente. (19)
Creemos que esto se puede relacionar con la sensacidén subjetiva de bienestar del

paciente explicado en la literatura, el cual suele ser sobreestimado en pacientes de
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mayor edad y que a su vez puede interferir en las intervenciones no medicas del

tratamiento de la fibrosis quistica.

La tasa de adherencia al tratamiento de forma global dentro de nuestros pacientes fue
en su mayoria media con un porcentaje del 45.2% de los casos, lo cual es concordante
con el estudio de Quittner y colaboradores realizado en el 2014 con 3287 pacientes,
donde se reporta una adherencia terapéutica a los farmacos inhalados en pacientes
con FQ en promedio de 48%, clasificandose como una adherencia media, con
unicamente 20% de los pacientes en una adherencia alta (>0.80), lo cual coincide con
nuestros resultados, encontrando este grado de adherencia en el 23.8%. (20)

Sin embargo, de igual forma encontramos resultados contrastantes con otros estudios,
como el realizado en Grecia por Manika en el 2022, (21) donde se reporta una alta
adherencia a la Alfadornasa hasta en el 75% de los pacientes, diferente a lo
encontrado en nuestro estudio donde unicamente el 21.4% tiene este nivel de

adherencia con dicho farmaco.

No logramos demostrar una correlacion entre las caracteristicas demograficas de
nuestros pacientes con un mayor o menor nivel de adherencia terapéutica, tanto por
cada farmaco por separado como de forma global. Incluso se realizé una simplificacion
de la escolaridad de los cuidadores englobandola en 2 grupos (hasta la secundaria y
mayor a secundaria) y comparandolas con el promedio de MPR global de los pacientes

sin encontrar significancia estadistica.

Lo anterior difiere a lo reportado en la literatura internacional, nuevamente tomando
como referencia el estudio de Oates del 2015 (13), en cual se demostré una asociacion
fuerte entre el menor nivel de estudios de los padres (secundaria o menos) y la

adherencia terapéutica.

Sin embargo, comparando estos 2 grupos de escolaridad con el puntaje del KDM total,
se obtuvieron resultados estadisticamente significativos reportando que a menor
escolaridad del cuidador principal (hasta la secundaria) menor sera el puntaje obtenido
en el cuestionario de KDM total, con una P de 0.014. (RP 1.8, IC 95% 1.2-2.8).
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Esto es interesante ya que es un resultado acorde a lo que se esperaba obtener, ya
que segun lo expuesto en el estudio donde se validd el KDM realizado por Nicolais en
el 2018 (17), los padres con mayor educacion tienden a hacer mas preguntas y a
buscar mas informacién o tener acceso a mas recursos sobre la enfermedad, viéndose

reflejado en el resultado del cuestionario.

Al realizar el analisis de regresion logistica multinominal, obteniendo ORa de 4.3 (IC
95% 2.74-6.85) en la comparacion del KDM total alto y la adherencia alta al salbutamol,
lo cual indica que, si el cuidador principal obtiene un puntaje alto en el nivel de
conocimiento total del tratamiento, tendra 4.3 veces mas probabilidad de tener
adherencia terapéutica adecuada al salbutamol. Esto es interesante y se correlaciona
con lo reportado nuevamente por Faint en el 2019 (19) donde se demuestra una mayor
adherencia al tratamiento con solucion hipertonica nebulizada, sugiriendo que existe
un mayor apego a los tratamientos que ofrecen un alivio inmediato de los sintomas

que los que ofrecen mayor beneficio a largo plazo.

Por ultimo, en nuestro analisis multivariado de Nagelkerke obtuvimos un resultado de
0.45, lo cual nos sugiere que la adherencia terapéutica de nuestros pacientes se puede
explicar hasta en un 45% por el grado de conocimientos del tratamiento de la

enfermedad que tengan los cuidadores principales.

Sospechamos que la falta de adherencia terapéutica de nuestros pacientes, se puede
deber al 55% del resto de los factores no estudiados en nuestro protocolo, tales como
los que refiere Narayanan en su estudio del 2017, donde se dividen en los factores
intrinsecos al paciente (como la falta de motivacion, la depresion, el olvido, etc.), como
las asociadas al circulo social y familiar (como por ejemplo las demandas sociales y
académicas del paciente, la depresion o compromiso de los cuidadores principales,

etc.).

De igual forma encontramos otros factores de importancia, como lo reporta Nicolais en
el 2019 (12), donde se describe el impacto de otras circunstancias, como la relacion
entre los cuidadores y los profesionales de la salud, asi como la adecuada educacion

de estos hacia el paciente y sus familias sobre los diferentes tratamientos.
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Limitaciones del estudio: la poblacién estudiada en nuestro protocolo fue
significativamente menor a la presentada en la bibliografia internacional, por lo que
concluimos que se requiere un mayor numero de pacientes para poder demostrar la
asociacion entre el nivel de conocimientos del tratamiento de la fibrosis quistica y la
adherencia al tratamiento inhalado. De igual forma, al tratarse de un estudio donde se
toma en cuenta las recetas registradas en el expediente electrénico, existe un alto
riesgo de pérdida de la informacidn, ya que en ocasiones se expiden recetas manuales
las cuales, de no haberse registrado en el expediente, se pudo haber subestimado el
nivel de adherencia terapéutica, a diferencia de lo que ocurre en otros paises donde
se tiene una base de datos universal para la expedicion de recetas. Asi mismo, existen
multiples factores que pueden influir tanto en la adherencia terapéutica como en el
nivel de conocimiento de la enfermedad, los cuales no fueron incluidos en el presente

protocolo y que pudieron haber sido decisivos para el analisis de resultados.

Perspectivas a futuro: nuestro estudio fue crucial para evidenciar una realidad dentro
de nuestra poblacion, que es la falta de educacion y capacitacion adecuada de los
cuidadores principales de nuestros pacientes con fibrosis quistica. ElI presente
protocolo puede establecer las bases para en un futuro, implementar programas de
educacion para padres de pacientes con FQ, donde se expongan los beneficios del
seguimiento estricto del tratamiento tanto farmacolégico como conductual, asi como
su impacto tanto en la calidad como la esperanza de vida, y asi posteriormente realizar
una nueva medicion de la adherencia terapéutica y el nivel de conocimiento posterior

a la educacioén continua de los cuidadores y compararlos con nuestros resultados.

Recomendaciones: realizar intervenciones educativas para la capacitacion de los
padres de pacientes con FQ a través de medios impresos, digitales o mediante platicas
ya sea de forma presencial o virtual. Invitar a los padres de familia y a los pacientes a
involucrarse activamente en el tratamiento de la fibrosis quistica, a informarse de
fuentes confiables sobre la enfermedad, asi como abrir un canal de dialogo entre el
profesional de la salud y el cuidador, para que en confianza se puedan exponer y
resolver las diferentes dudas e inquietudes que pudieran surgir a lo largo de la

consulta. Recomendamos realizar un adecuado registro de las recetas expedidas a los
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pacientes, tanto de forma digital como manual, asi como plasmar en el expediente de
forma clara el plan de tratamiento a seguir con cada paciente en particular para poder

evaluar objetivamente el cumplimiento de este.
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XIV. CONCLUSION

En base al analisis de los resultados obtenidos, podemos concluir que no se encontrd
asociacion entre la adherencia terapéutica y el nivel de conocimientos del tratamiento
de los cuidadores principales de pacientes con fibrosis quistica.

La mayoria de los cuidadores principales en nuestros pacientes son las madres en el
90.5%, con la preparatoria como grado de escolaridad predominante en el 33.3%.

El nivel de conocimiento en general de los cuidadores fue bajo en su gran mayoria con

el 81% de los casos.

El nivel de adherencia terapéutica del Salbutamol fue la mas alta en el 38.1%, mientras
que la budesonida fue la mas baja de igual forma en el 38.1%. De igual forma la
adherencia a la Alfadornasa fue menor a la esperada con un nivel alto unicamente en

el 21.4% de los casos.

De forma global, la tasa de adherencia terapéutica en nuestros pacientes fue
clasificada como media en el 45.2% de los casos.

Un menor puntaje en la escala de tratamiento del KDM se relaciono con el cuidador
principal cuando se trata de la madre hasta en el 96.9% de los casos. Asi mismo se
encontrd relacidon con el puntaje bajo en la escala de Gestion con la edad del paciente,

evidenciando que, a mayor edad, menor sera el puntaje obtenido en dicha escala.

Se encontrd una relacion significativa en el nivel bajo de conocimientos de acuerdo
con el KDM total con menor escolaridad del cuidador, tomando como punto de corte la

secundaria.

El cuidador que obtiene un alto puntaje en el cuestionario KDM en su puntaje total,
tiene 4.3 veces mas probabilidades de tener una alta adherencia terapéutica al

salbutamol.

La adherencia terapéutica en la poblacién estudiada se puede explicar hasta en un
45% por el grado de conocimientos del tratamiento de la enfermedad que tengan los

cuidadores principales.
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XVI. ANEXOS

Anexo 1. Hoja de recoleccion de datos.

Instituto Mexicano Del Seguro Social Y
UMAE Hospital de Pediatria CMNO
Unidad de educacion, investigacion y politicas de salud E

Coordinacién de investigaciéon en salud

IMSS

“Asociacion del nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad con la adherencia
terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica del occidente de

Hoja de Recoleccién de Datos

México.”
Guadalajara, Jaliscoa __ de del 2023 FOLIO DE PACIENTE:
1. Género:F M _ 8. Cuidador principal
Edad: afios a. ___ Mama
] e b. _ Papa
Edad al diagnéstico: c Abuelos
a. <6 meses: temprano d. Otro
b. >6 meses: tardio 9. Escolaridad de los padres
—_— _ Primari
4. Mutacion del CFTR g rnmana_
b. Secundaria
a. _ Delta F- homOCigOtO C. Preparatoria
b. Delta F- heterocigoto d. Licenciatura
. . 10. Nivel de conocimientos de la
C. Desconocido-desconocido
~ enfermedad (KDM-CF-P):
5. Estado nutricional a. Alto: 280% respuestas
a. Eutroéfico correctas
b Desnutrido b. Bajo: < 79% de respuestas
correctas
c. ___ Sobrepeso 11. Adherencia al tratamiento (Tasa de
Numero de exacerbaciones posesién de medicamentos)
Numero de hospitalizaciones a. ___ >0.80:alta
b. 0.50 - 0.79: media
C. <0.50: bajo
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Anexo 2. KDM-CF-P

Instituto Mexicano Del Seguro Social e
UMAE Hospital de Pediatria CMNO E
Unidad de educacion, investigacion y politicas de salud
Coordinacién de investigacién en salud IMSS

Cuestionario KDM-CF-P

“Asociacion del nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad con la adherencia
terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica del occidente de
México.”

Informacién de tratamiento

1. La mayoria de los alimentos que come su hijo son absorbidos en el
a. Estomago
b. Intestinos
c. Higado
2. Los alimentos no digeridos pasaran por el sistema digestivo de su hijo si toma
a. Demasiadas enzimas

b. Muy pocas enzimas

c. Lacantidad adecuada de enzimas
d. Las enzimas justo antes de comer
3. Lalimpieza de las vias respiratorias
a. Evita que el cuerpo de su hijo produzca moco
b. Ayuda a prevenir infecciones pulmonares

c. Debe hacerse solamente cuando su hijo este enfermo
d. Se puede combinar con cualquier tratamiento inhalado

4. Los antibiéticos inhalados son generalmente mas efectivos si se hace:
a. Antes de la limpieza de las vias respiratorias

b. Después de la limpieza de las vias respiratorias

c. Porla manana
5. Las bacterias de la FQ en los pulmones de su hijo siempre se mueren con los antibiéticos
intravenosos
a. Verdadero
b. Falso
6. El ejercicio puede reemplazar la limpieza regular de las vias respiratorias
a. Verdadero
b. Falso
7. Los medicamentos inhalados como el Pulmonzyme® y la solucién hiperténica
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Ayudan a tratar las bacterias de los pulmones

Ayudan a eliminar la mucosidad de los pulmones

Ayudan a mejorar el apetito

Pueden reemplazar la limpieza de las vias respiratorias

8. El equipo de atencion de la FQ verificara su glucosa en sangre

a.
b.
C.
d.

Para ver si esta comiendo lo suficiente

Debido a que las personas con FQ tienen una mayor probabilidad de desarrollar diabetes

Para ver si su hijo esta siguiendo su tratamiento

Para ver si su hijo necesita mas vitaminas

9. Eltiempo lo es todo, ¢ Cual es el orden correcto para tomar los siguientes medicamentos?

a.
b.

C.

Limpieza de las vias respiratorias, antibiéticos inhalados, broncodilatadores de accién corta

Broncodilatadores de accién corta, limpieza de las vias respiratorias, antibiéticos inhalados

Antibidticos inhalados, broncodilatadores de accion corta, limpieza de las vias respiratorias

10. Las personas con FQ toman vitaminas A, D E y K porque estas vitaminas

a.

b
c.
d

Pueden ser mal absorbidas de los alimentos

Necesitan agua extra para ser absorbidas
No se encuentran en los alimentos que la gente come normalmente

Ay B son correctas

Informacién de Gestion

11. Cuando su hijo hace ejercicio debe:

a.

b
c
d.
e

Comer mas sal

Prestar atencién a su respiracion
Sentarse con frecuencia y descansar
Beber mas agua

Ay D son correctas

12. Si el cuerpo de su hijo no digiere la grasa de los alimentos que come, sus heces pueden:

-~ 0o a0 T o

Flotar

Cambiar de color
Hundirse

Oler mal

Permanecer sin cambios

A, B y D son correctas

13. Para que su hijo aproveche al maximo su visita a la clinica, el/ella debe:

a.
b.

C.

Escribir sus preguntas antes de ir a la clinica
Pedir al equipo de atencidn que anote los cambios en el plan de tratamiento de su hijo

Llevar un diario y anotar los cambios en la salud
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14.

15.

16.

17.

18.

19.

d.

e.

Hacer preguntas si no entiende algo

Todas las anteriores

El estrés, tener mucha tarea, o tener problemas con sus amigos pueden afectar a su hijo en:

a.
b.
C.
d.

e.

El apetito
El estado de animo
Su salud
B y C son correctas

Todas las anteriores

Los pacientes con FQ pueden comer

a.
b.

d.
e.

Hasta el doble de comida que los nifos sin FQ

La misma cantidad de comida que los nifios sin FQ
Mas grasas que los nifios sin FQ

Menos leche y queso que los nifios sin FQ

Ay C son correctas

Cuando su hijo se siente estresado, puede ayudarlo:

a.
b.
c.
d.

e.

Ignorandolo

Con actos violentos (gritar, golpear)
Hacer algo divertido

Hablar con el

C vy D son correctas

Es importante que su hijo este abierto y comunicativo con su equipo de atencién porque

a.
b.
c.
d.

e.

Su hijo sabe mas sobre su cuerpo

El equipo esta entrometiéndose en la vida del paciente
El equipo necesita obtener informacion del paciente
Ayuda a que las visitas a la clinica sean mas rapidas

A, C vy D son correctas

Para evitar que le entren nuevas bacterias de FQ en los pulmones de su hijo, él debe:

a.
b.
c.
d.

No salir con otras personas que tienen FQ
Toser en los pafuelos y tirarlos
Quedarse en casa tanto como sea posible

Ay B son correctas

Los pacientes con FQ necesitan comer mas porque

® a0 T

Se pierde algo de enérgica cuando la comida no se digiere correctamente
Su metabolismo es mas rapido

Tienen que luchar contra las infecciones

Sus apetititos son habitualmente mas grandes

A, B y C son correctas
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Anexo 3. Consentimiento Informado

Instituto Mexicano Del Seguro Social

UMAE Hospital de Pediatria CMNO =
Unidad de educacion, investigacion y politicas de salud
Coordinacion de investigacién en salud E

Consentimiento informado IMSS

Asociacion del nivel de conocimiento del tratamiento de la enfermedad con la adherencia
terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis Quistica del occidente de
México.”

Guadalajara, Jaliscoa __ de del 2023 Registro SIRELSIS:

Justificacion y objetivo del estudio. La Fibrosis Quistica es una enfermedad hereditaria crénica,
progresiva, la cual tiene un gran impacto en la calidad de vida de los pacientes. La adherencia al
tratamiento es fundamental para mantener controlada la enfermedad y prevenir la progresion del
deterioro de la funcién pulmonar. Una de las limitantes mas comunes son las lagunas en el conocimiento
del tratamiento de la enfermedad por parte de los cuidadores principales, por lo que con el presente
estudio buscamos identificar el nivel de conocimiento del tratamiento de los padres de nuestros
pacientes con Fibrosis Quistica, para asi detectar nuestras areas de oportunidad como equipo de
atencién en salud para ayudar a reforzar la adherencia al tratamiento.

Procedimiento. Se me explicd que el procedimiento consistira en la aplicacion de una encuesta por
escrito, la cual contestaré en base al conocimiento del tratamiento de la Fibrosis Quistica. De igual modo
se realizara una busqueda por parte de los investigadores a cerca de datos particulares de la
enfermedad de mi hijo, asi como de las recetas que se me han otorgado con el medicamento que se
requiere para su tratamiento.

Posibles riesgos y molestias. Comprendo que durante la contestacion de las preguntas puedo
sentirme incomodo o vulnerable al exponer mis conocimientos sobre el tratamiento de la Fibrosis
Quistica.

Posibles beneficios al participar en el estudio. Durante la realizacion de la encuesta podré identificar
dudas o inseguridades que tenga sobre el tratamiento de la Fibrosis Quistica, las que posteriormente
podre externar con los médicos para poder tener una mejor adherencia a las medidas terapéuticas y
ayudar a mi hijo en el transitar de su enfermedad.

Privacidad y confidencialidad. Se me explicd que se respetara en todo momento la confidencialidad
de los datos recolectados y la privacidad de los sujetos de investigacién. De igual modo, en caso de
emitir una publicacion de los resultados (ya sea en revistas internacionales, nacionales o presentados
en foros), no se podra identificar ni a mi hijo ni a mi como participantes, ya que se asignaran numeros

consecutivos a los encuestados. Se me explicd que la base de datos se mantendra resguardada en la
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computadora del investigador principal y en una USB personal, a la cual tendran acceso unicamente los
investigadores responsables del estudio durante el periodo de 5 afios.

Beneficios al término del estudio. Los resultados obtenidos del estudio serviran para que los médicos
puedan identificar qué aspectos se pueden reforzar con los familiares de pacientes con Fibrosis
Quistica, y asi proveerlos de herramientas para mejorar la adherencia al tratamiento, y por lo tanto

mejorar su calidad de vida.

Manifiesto que mi participacion en este estudio es voluntaria, que no se recibira apoyo econémico por
la participacion, que he firmado en triplicado este documento y se me ha entregado copia. Expreso que

sin ninguna presion y en cualquier momento que yo decida podré cancelar la participacion en el estudio.

ACEPTO que se incluya a mi hijo (a) en el NO ACEPTO que mi hijo (a) participe en el
protocolo de investigacion protocolo de investigacion
Nombre, firma y teléfono del tutor legal Nombre y firma de quien obtiene el

consentimiento

Testigo 1 Testigo 2

En caso de dudas o aclaraciones relacionadas con el estudio podra dirigirse a:

Director de la investigacion. Dr. Roberto Hernandez Raygoza, UMAE HP CMNO, médico con
especialidad en neumologia pediatrica, con teléfono: 3314424587 vy correo electrénico:
robertodr25@hotmail.com.

Investigador principal. Alejandra Carolina Ortiz Ferioli, Residente de neumologia pediatrica. Celular:

3314189782. Correo electronico: alejandra.o.ferioli@gmail.com.
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Anexo 4. Manifiesto de confidencialidad

Guadalajara, Jal; 31 agosto 2023

MANIFIESTO DE CONFIDENCIALIDAD Y PROTECCION DE DATOS

En apego a las disposiciones legales de proteccion de datos personales, me
comprometo a recopilar solo la informacion que sea necesaria para la investigacion
y esté contenida en el expediente clinico y/o base de datos disponible, asi como
codificarle para imposibilitar la identificacion del paciente, resguardara, mantener la
confidencialidad de esta y no hacer mal uso o compartirla con personas ajenas a
este protocolo de investigacion.

La informacion recabada sera utilizada exclusivamente para la realizacion del
protocolo: “Asociacion del nivel de conocimientos del tratamiento de la enfermedad
con la adherencia terapéutica en pacientes atendidos en una clinica de Fibrosis
Quistica del Occidente de México” cuyo proposito es la realizacion de una tesis para
obtener el grado de especialista en neumologia pediatria.

Estando en conocimiento de que en caso de no dar cumplimiento se procedera
acorde a las sanciones que procedan de conformidad con lo dispuesto en las
disposiciones legales en materia de investigacion en salud vigentes y aplicables.

Atentamente

Mtro. enCiencias Roberto Hernandez-Raygoza
Médico Especialista en neumologia pediatrica
Categoria: Médico No Familiar
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SIRELCIS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO 50OCIAL c

IMEHCC IO AFE PRES AL S ES Atk EHD AN i
L D) ¥ )il 110

Dictamen de Aprobado

Comitd Local de Investigacin en Salud 1303.
HOSMTAL DF PEDIATREA, CENTRO HEDICO NACIONAL DE OOCIDENTE LIC IGHACID GARCTA TELLEZ, GUADALAMARA JALISCO

Registro COFEPRIS 17 €1 14 039 D45
Registro CONBIOETICA CONBIOETICA 14 CEI 001 2018022

FECHA Lunes, 18 de octubre de 2023

Maestro (a) Roberto Hernadndez Raygoza

PRESENTE

Tengo el agrado de notificarle, que el protocolo de investigacion con titulo Asociacidn del nivel de
conocimiento del tratamiento de la enfermedad con la adherencia terapéutica en pacientes atendidos
en una clinica de Fibrosis Quistica del occidente de México. gue sometid a consideraciin para evaluacién de
este Comité, de acuerdo con las recomendaciones de sus integrantes y de ks revisores, cumple con la calidad
metodabbgica v los requerimientos de ética y de investigaciin, por ko que el dictamenes APROBADOQ:

Humero de Registro Institucional

R-2023-1302-083

De acuerdo a la normativa vigente, debera presentar en junio de cada afio un informe de seguimiento técnico
acerca del desarrollo del protocolo & su cargo. Este dickamen tiens vigencia de un ana, por lo que en caso de ser
necesaria, requerira solicitar 1a reaprobacién del Comité de Etica en Investigacidn, al término de la vigencia del
mismao,

ATENTAMENTE

70



	I.  RESUMEN ESTRUCTURADO
	II. MARCO TEÓRICO
	III. ANTECEDENTES
	IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA
	V. JUSTIFICACIÓN
	VI. OBJETIVOS
	VII. HIPÓTESIS
	VIII. MATERIAL Y METODOS
	Tipo y diseño de estudio.
	Universo de estudio
	Cálculo del tamaño de la muestra
	Muestreo de pacientes
	Criterios de selección
	Lugar de investigación
	Temporalidad
	Operacionalización de variables
	Análisis estadístico

	IX. CONSIDERACIONES ÉTICAS
	X. RECURSOS E INFRAESTRUCTURA
	XI. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES
	XII. RESULTADOS
	XIII. DISCUSIÓN
	XIV. CONCLUSIÓN
	XV. BIBLIOGRAFÍA
	XVI. ANEXOS
	Anexo 1. Hoja de recolección de datos.
	Anexo 2. KDM-CF-P
	Anexo 3. Consentimiento Informado
	Anexo 4. Manifiesto de confidencialidad


