UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO

FACULTAD DE MEDICINA
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO
"FEDERICO GOMEZ”

CALIDAD DE VIDA Y SU RELACION CON LA
CONDICION FUNCIONAL RESPIRATORIA VEF1 EN
PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA EN UN
HOSPITAL DE TERCER NIVEL

TESIS
QUE PARA OBTENER EL TITULO DE:

NEUMOLOGIA PEDIATRICA

PRESENTA:
DRA. MINERVA BERENICE JUAREZ MEAVEPENA

DIRECTOR DE TESIS
DR. JOSE LUIS LEZANA FERNANDEZ

MEXICO D.F. JULIO DE 2009

HospimaL INFANTIL & MExico

F FEDERICO GOMEZ
0L e

HOJA DE FIRMAS



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



DRA. RUTH SARAI ALDANA VERGARA
JEFE DEL SERVICIO DE LA UNIDAD DE
NEUMOLOGIA'Y FISIOLOGIA PULMONAR

DIRECTOR DE TESIS
DR. JOSE LUIS LEZANA FERNANDEZ
MEDICO ADSCRITO A LA UNIDAD DE
NEUMOLOGIA'Y FISIOLOGIA PULMONAR
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO “FEDERICO GOMEZ”

SUSTENTANTE
DRA. MINERVA BERENICE JUAREZ MEAVEPENA



AGRADECIMIENTOS

Leonardo en esta linda espera por conocerte.

Javier por ser mi compaifero de vida, mi mejor amigo, tu apoyo incondicional y
tu paciencia.

Ceci, Aldo, Mariano y Rufino por acompafarme en este largo camino.

Oscar por tu amistad, gran apoyo y todas tus ensefianzas.

A todos mis maestros de Neumologia por su paciencia y apoyo.

A los nifios portadores de Fibrosis Quistica esperando esta tesis sea de utilidad

en su atencion.



INDICE

|. INTRODUCCION

[I. ANTECEDENTES

2.1 FIBROSIS QUISTICA

2.1.1 ANTECEDENTES HISTORICOS

2.1.2 FISIOPATOLOGIA

2.1.3 CUADRO CLINICO

2.2 FUNCION PULMONAR EN FIBROSIS QUISTICA
2.3 CALIDAD DE VIDA EN FIBROSIS QUISTICA
. JUSTIFICACION

IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

V. OBJETIVO

VI. HIPOTESIS

VIl. METODOLOGIA

VIll. RESULTADOS

IX. DISCUSION

X. CONCLUSION

XI. ANEXOS

11.1 Carta de consentimiento informado

11.2 Carta de asentimiento

11.3 Cuestionario de calidad de vida

Xll. REFERENCIAS

10

10

10

13

15

16

17

17

19

21

27



I. INTRODUCCION

La Fibrosis Quistca (FQ) es una enfermedad hereditaria, multisistémica
cronica, que afecta en forma principal pulmones y pancreas, siendo éstas las
que determinan la gravedad del proceso asi como su pronostico y mortalidad. A
pesar de los grandes adelantos de la ciencia que han permitido identificar la
mutacion especifica en el brazo largo del cromosoma 7, lo cual condiciona una
alteracion en la funcién del CFTR no se ha logrado encontrar un tratamiento
curativo para esta entidad.

Dentro del manejo de acuerdo al estado clinico del paciente se encuentra la
oxigenoterapia, asi como la terapia inhalada a base de mucoliticos y farmacos
que favorecen el aclaramiento mucociliar, asi mismo se han empleado
farmacos que permiten inmunomodulacién para disminuir el dafio celular a nivel
pulmonar inducido por la perenne secrecion de sustancias proinflamatorias
inducido en su mayor parte por los microorganismos que suelen colonizar a
este tipo de pacientes.

Toda esta terapia prolongada y compleja suele condicionar modificaciones en
los habitos de los pacientes y en el estilo de vida, que necesariamente influye
de manera significativa en la calidad de vida de los sujetos que la padecen.

La funcion pulmonar, es el parametro mas objetivo para determinar la
progresiéon y avance de la enfermedad’, por lo que un mayor deterioro
respiratorio podria influir en forma negativa en la calidad de vida del individuo.

Por lo anterior consideramos de importancia determinar la relacién existente
entre la funcion pulmonar determinada como el volumen espiratorio forzado del
primer segundo (VEF1) y la calidad de vida de estos pacientes, lo cual quiza a
posteriori nos permitira realizar intervenciones mas especificas.



II. ANTECEDENTES

2.1 FIBROSIS QUISTICA

La Fibrosis Quistica es una enfermedad hereditaria autondémica recesiva grave,
mas frecuente en la poblacion blanca. Tiene una incidencia aproximad a de 1
por cada 2500 recién nacidos y de portadores de 1 por cada 25 en Espafia?, sin
embargo no se cuentan con estadisticas confiables en nuestra poblacion. Es
una enfermedad de las células epiteliales exdcrinas. Los pacientes producen
moco espeso que condiciona obstruccidén de los conductos de los érganos en
los que se localiza, afectando principalmente pulmén, pancreas e higado.

2.1.1 ANTECEDENTES HISTORICOS

Fue descrita por primera vez en 1938 por Dorothy Andersen®, patdloga del
hospital de nifios de Nueva York, atribuyendo esta enfermedad a una
deficiencia de vitamina A. Unos afios antes en Europa, Fanconi (1936) habia
descrito un sindrome celiaco con insuficiencia pancreatica y bronquiectasias
gue correspondia a pacientes con FQ. Farber, en 1943 propuso el término de
mucoviscidosis. Andersen y Hodges (1945) concluyeron que la incidencia
familiar observada era concordante con una herencia autondémica recesiva.
Bodian, en 1952, elaboro la teoria patogénica de que las lesiones en higado,
pancreas, pulmoén y conductos deferentes se debian a secreciones
anormalmente espesas que taponaban los conductos excretores de las
glandulas exdcrinas, produciéndose secundariamente, la dilatacion quistica,
fibrosis y destruccion de la glandula. Este autor describidé por primera vez la
cirrosis biliar focal. Di"Saint Agnese, determind que la alteracion se debia a una
eliminacién anormal de cloro por el sudor, siendo hasta 1959 que Gibson y
Cook disefaron el test de iontoforesis con pilocarpina.

Durante los afios 50-60 Shwachman estableci6 un sistema de puntuacion
clinico de gravedad. Siendo 40 aflos mas tarde de la primera descripcion que
se descubrié que la alteracion se encuentra en el brazo largo del cromosoma
7'. En 1989 Kerem y Romens” identifican el gene responsable, asi como su
derivado proteico, el Factor de Conductancia Transmembranal (CFTR), una
proteina compuesta de 250 kb que actia como canal de cloro activado por
AMPc en la membrana apical de las células epiteliales.

2.1.2 FISIOPATOLOGIA

El mecanismo fisiopatologico de la enfermedad esta dado por la disfuncion en
la proteina CFTR, lo cual ocasiona un defecto en la apertura del canal epitelial
de cloro, generando una disminucion en la eliminacion del cloro intracelular y
un aumento en la absorcion de sodio y agua. Esta anormalidad en el transporte
de iones lleva a una alteracion en la composicion de las secreciones epiteliales,
que causa las principales manifestaciones clinicas de la enfermedad’.



La mutacion mas frecuente en la mayoria de los grupos etéreos es la AF508 y
consiste en la deleccibn de 3 pares de bases que codifican para una
fenilalanina en la posicién 508 de la proteina. Sin embargo, se han identificado
mas de 1,400 mutaciones del gene CFTR, lo cual dificulta establecer una
relacion fenotipo — genotipo.

2.1.3 CUADRO CLINICO

Clinicamente FQ se caracteriza por la eliminacion de grandes cantidades de
cloro y sodio en sudor, lo cual ha servido como la herramienta diagnostica
principal®, insuficiencia pancreatica exécrina en el 85% de los casos y que se
relaciona con sindrome de malabsorcion intestinal, asi como desnutricion
secundaria. Su principal caracteristica y que ocasiona el 95% de la morbi-
mortalidad, es la enfermedad pulmonar obstructiva y progresiva, con infeccion
cronica por gérmenes especificos que colonizan la via aérea en una secuencia
dependiente de la edad, siendo Staphylococcus aureus y Haemophilus
influenzae los gérmenes mas frecuentes en etapas tempranas de la vida y
posteriormente Pseudomonas aeruginosa®’®. Se ha descrito ademaés
esteatosis hepética, cirrosis biliar focal, asi como infertiidad en el sexo
masculino®.

Cada una de estas manifestaciones tiene diferente expresividad de acuerdo al
genotipo especifico, asi como de acuerdo a la edad del paciente.

2.2 FUNCION PULMONAR EN FIBROSIS QUISTICA

El método mas eficaz y universalmente disponible para valorar la progresion de
la enfermedad pulmonar es la espirometria, fundamentalmente el analisis de la
curva flujo-volumen en la maniobra de espiracion forzada'®*2. Las pruebas mas
sensibles para diagnosticar las alteraciones mas tempranas son aquellas que
valoran las alteraciones en el flujo de las pequefas vias aéreas, tales como el
FEF 25-75, MEF 50 o MEF 25 que son las primeras que se alteran, aunque
tienen poco valor en el seguimiento del paciente por su gran variabilidad. El
principal parametro evolutivo en la FQ es el VEF11>,

Riekert et al'® reporta en pacientes adultos una asociacién directamente
proporcional entre una mala funcion pulmonar y una calidad de vida mala. Sin
embargo existen pocos estudios en poblacion pediatrica, no concluyentes con
respecto a la correlacion entre la funcién pulmonar y la calidad de vida.

2.3 CALIDAD DE VIDA EN FIBROSIS QUISTICA

Muchos instrumentos y cuestionarios se han desarrollado en los ultimos 20
afios para determinar la calidad de vida en pacientes pediatricos crénicos’ .
Algunos de estos cuestionarios han sido ya validados en diferentes idiomas®*
% Originalmente se desarrollaron en Francia en 1996 tanto para nifios como
para adultos®.



La calidad de vida de los pacientes con neumopatia cronica es un buen
indicador de la gravedad de la enfermedad y se ha visto que se relaciona
significativamente con la frecuencia de las exacerbaciones, asi como con la
evolucién de los pacientes®®?"? En estudios recientes, se ha observado que la
calidad de vida es peor en los pacientes que presentan una mayor frecuencia
de exacerbaciones®*°, que las exacerbaciones sucesivas limitan
marcadamente la recuperacién de la calidad de vida®*' 'y que la prevencién de
las exacerbaciones puede hacer mas lento el deterioro progresivo del estado
de salud®. Ademas, la calidad de vida ha sido un predictor independiente de
mortalidad en varios estudios®**, por lo que tiene una gran importancia como
factor prondstico de la enfermedad.

La Organizacion Mundial de la Salud considera que la calidad de vida
relacionada con enfermedad pulmonar cronica, estos pacientes se encuentra
lejos de lo ideal recientemente se ha hecho hincapié en la literatura
internacional acerca de la importancia del seguimiento tanto con fines clinicos
como de investigacion de la calidad de vida de nifios con FQ?*’.

Los cuestionarios de calidad de vida tanto en pacientes pediatricos como en
adultos evaltan en forma general 5 aspectos relacionados con la salud: salud
(aspecto o condicion) fisica, mental funcionamiento social, roles funcionales y
percepcion general de la salud.

Por lo anterior es de importancia la correlacion entre la funcién pulmonar como
determinante de la calidad de vida en los pacientes con Fibrosis Quistica.



IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ Existe una relacién entre la funcién pulmonar y la calidad de vida de pacientes
pediatricos portadores de FQ?



V. OBJETIVO

Relacionar la calidad de vida (CV) con la funcién pulmonar en nifios con FQ.



VI. HIPOTESIS

HIPOTESIS ALTERNA

El deterioro en la funcion pulmonar se correlaciona en forma directamente
proporcional con la Calidad de Vida de pacientes pediatricos portadores de FQ.

HIPOTESIS NULA

La funcién pulmonar no se correlaciona en ninguna forma con la calidad de
vida de pacientes pediatricos portadores de FQ.



VII. METODOS

DISENO

Transversal, descriptivo, observacional, prospectivo y prolectivo.

FUENTES PARA OBTENCION DE LOS PACIENTES

Los sujetos fueron reclutados de la Clinica de Fibrosis Quistica del Hospital
Infantil de México “Federico GOmez". Se invitd a participar a los pacientes que
cumplian con los criterios de seleccién y el muestreo se realizd por casos
consecutivos.

TAMANO MUESTRAL

Para este calculo se utilizo la formula descrita por Feinstein para estimacion del
tamafio muestral con distribucién normal para dos colas: n=0%(z1-g+21-a12)? / (Ho-
H1)?. Se determiné con un o de 0.05 y R de 80%:; para detectar una diferencia
entre grupos de 4 puntos en la escala de calidad de vida en relacion con el
VEF1, de acuerdo a lo referido en el estudio de Britto et al*’, aunque si bien no
es el objetivo de dicho estudio, no existen otras referencias que nos permitan
determinar el tamafio muestral. La desviacion estandar se manejara de 10 en
forma empirica al no existir referencias en la literatura que nos permitan
determinarla. Lo cual da un total de 17 pacientes, sin embargo para
incrementar el poder de la muestra se ingresaron 46 pacientes.

CRITERIOS DE INCLUSION

1. Diagnéstico confirmado de FQ mediante dos pruebas positivas de cloro en
sudor por el método de iontoforesis cuantitativa con pilocarpina, o bien
mediante la identificacion de mutaciones conocidas en ambos alelos del gene
CFTR®.

2. Mayores de 6 afios

3. Sexo indistinto

4. Clinicamente estables antes y durante el estudio, confirmado mediante el
interrogatorio y exploracion fisica.

5. Capaces de realizar espirometria.

6. Alfabetizados es decir pacientes que sepan leer y escribir ya que la
complementacién del cuestionario requiere al menos de lectura adecuada.

7. Aceptacion y firma de consentimiento informado para participar en el estudio.

CRITERIOS DE EXLUSION

1. Inestabilidad clinica



CRITERIOS DE ELIMINACION

1. Espirometrias sin adecuada calidad

2. Falla en el llenado del cuestionario ya sea por parte del paciente o de los
padres.

3. Exacerbacion pulmonar al momento del estudio

4. No acepten participar en el estudio



PROCEDIMIENTO

Se dio a conocer y firmar una carta de consentimiento informado escrito a
ambos padres asi como al paciente en caso de ser mayor de 8 afos.

Registramos los datos clinicos y demograficos en una base de datos, la talla y
peso se determinaron por un solo investigador previamente estandarizado
(valorado con prueba kappa), para evitar la variabilidad intra e interobservador.

La funcion pulmonar fue determinada mediante espirometria de acuerdo a los
estandares ya establecidos por la Sociedad Americana de Térax (ATS)>,
utilizando las tablas de Knudson® para calcular el porcentaje del valor
predictivo.

Se entregd un cuestionario de calidad de vida para pacientes pediatricos (Child
health questionnaire CHQ) el cual fue contestado tanto por el nifio como por los
padres o en su defecto tutor, de acuerdo a los lineamientos internacionales ya
descritos para dicho cuestionario®”.

VARIABLES
INDEPENDIENTES

Funcion pulmonar fue determinada por las variaciones del Volumen Espiratorio
Forzado en el primer segundo (VEF1l) mediante una espirometria.
Determinando el porcentaje de caida del VEF1 en el dltimo afio. Dicho estudio
se realiz6 mediante un sistema de espirbmetro MedGraphics preVent™,
realizandose mediciones cuantitativas discretas.

DEPENDIENTES

Calidad de vida (Cuestionario de Calidad de Vida™ CHQ)

El CHQ pertenece a un grupo de cuestionarios para establecer la calidad de
vida en nifios de 5 a 18 afios de edad. Las 14 mediciones del CHQ son
Unicamente para el estado fisico y conceptos psicosociales. Este cuestionario
se encuentra debidamente validado en Espafiol (México)®" . Esta variable se
midié como cuantitativa discreta.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO
Este estudio presenta como limitacion que es necesaria la alfabetizacion tanto

de los padres como del paciente para su realizacion, lo cual restringe el criterio
de selecciéon y puede comprometer la validez externa de nuestro estudio.

INSTRUMENTOS PARA LA RECOLECCION DE LOS DATOS



Para obtener la funcion respiratoria se utilizé un sistema de espirometria portatil
marca MedGraphics preVent™.

La calidad de vida se determiné mediante un cuestionario de calidad de vida ya
debidamente validado de acuerdo a lo descrito en la pagina web con las
especificaciones del mismo, solicitado en la pagina web www.healthctchg.org®”
para su autorizacion de uso y envio del mismo, y se evalué de acuerdo al
manual ya establecido para el mismo.

ANALISIS ESTADISTICO

No tuvimos valores perdidos por lo que no fue necesaria ninguna medida
agregada.

Para los datos demograficos tales como edad, peso y talla, se realiz
estadistica descriptiva determinando medidas de tendencia central (media, de
no tener distribucién normal se presentaran los resultados con mediana, y su
respectiva desviacion estandar), el género es presentado en porcentajes y
frecuencias.

Las asociaciones bivariadas entre las escalas fisica y psicosocial y las
variables independientes se determind utilizando t de student para variables
continuas y prueba de chi cuadrada para las variables categoricas.

Se utiliz6 regresién lineal multiple para identificar las variables independientes
gue expliqguen mejor el modelo.

Para dicho fin se empled el paquete estadistico SPSS 15.

CONSIDERACIONES ETICAS

Se trata de un estudio con riesgo menor al minimo, se trabajé bajo los
lineamientos internacionales para la investigacion con humanos. Aprobado por
el comité de ética del Hospital Infantii de México “Federico Gomez”
(HIM/2008/028).

CONSIDERACIONES DE BIOSEGURIDAD

Este estudio no contemplé toma de ninguna muestra bioldgica, y se encuentra
aprobado por el comité de bioseguridad del Hospital Infantii de Meéxico
“Federico Gomez” (HIM/2008/028).



VIIl. RESULTADOS

Se reclutaron 46 pacientes de los cuales no se excluyé ni elimindé ningun
paciente. 52% fueron mujeres y 48% hombres, la edad al momento del estudio
tuvo una media de 10.5 afios (£3.63).

De estos pacientes la mediana de edad al diagnéstico fue de 28 meses con
una desviacion estandar de 45.76.

En cuanto a las pruebas de funcion pulmonar VEF1% la mediana fue de 56%
con una desviacion estandar de 30.4.

El cuestionario de calidad de vida se dividié en 14 apartados entre los cuales
se encuentra:

1. Salud general, 2. Funcion fisica, 3. Papel social de las limitaciones
emocionales, 4. Papel social de las limitaciones conductuales, 5. Papel social
de las limitaciones fisicas, 6. Dolor o malestares, 7. Conducta, 8.
Comportamiento general, 9. Salud mental, 10. Autoestima, 11. Percepcion de la
salud general, 12. Modificaciones en la salud, 13. Actividades de la familiay 14.
Cohesion familiar; los cuales arrojaron los resultados mostrados en la siguiente
tabla.

Media Mediana | Desviacion Rango
Estandar
(DE)

Salud general (GGH) 54.56 60 25.11 30-100
Funcién fisica (PF) 83.89 85.05 15.10 33.11-100
Papel social de las limitaciones 86.33 100 22.34 11-100
emocionales (RE)
Papel social de las limitaciones 90.15 88.66 11.82 55-100
conductuales (RB)
Papel social de las limitaciones 85.29 88.67 17.85 33-100
fisicas (RP)
Dolor o malestares (BP) 70.22 70 26.28 0-100
Conducta (BE) 74.11 74.22 13.85 31.25-100
Comportamiento general (GBE) 61.95 60 24.82 30-100
Salud mental (MH) 73.27 73.44 10.65 50-96.88
Autoestima (SE) 77.76 76.79 13.61 50-100
Percepcion de la salud general 45.56 44.79 13.74 16.67-75
(GH)
Modificaciones en la salud (CH) 3.89 4 1.06 1-5
Actividades de la familia (FA) 66.58 70.83 26.69 8.33-100
Cohesion familiar (FC) 67.50 85 27.76 0-100




El analisis bivariado para variables cuantitativas continuas con distribucion
normal se realiz6 mediante prueba t de student y para las variables categoricas
o sin distribucion normal, determinada mediante la prueba de Shapiro Wilk;
obteniendo los siguientes resultados:

Sig. (2 IC 95%

colas) Menor Mayor
Salud general (GGH) 112 5.55 20.18
Funcién fisica (PF) .000 5.19 -9.86
Papel social de las limitaciones emocionales .000 5.73 -11.22
(RE)
Papel social de las limitaciones .000 4.79 -16.94
conductuales (RB)
Papel social de las limitaciones fisicas (RP) .000 5.04 -11.58
Dolor o malestares (BP) 275 6.02 5.47
Conducta (BE) .046 5.13 -.22
Comportamiento general (GBE) .785 5.86 13.41
Salud mental (MH) .041 4.59 -.44
Autoestima (SE) .005 4.82 -4.49
Percepcion de la salud general (GH) .000 4.48 27.03
Modificaciones en la salud (CH) .000 4.47 68.68
Actividades de la familia (FA) .625 6.11 9.30
Cohesién familiar (FC) 476 5.48 7.10

Para determinar las variables en que influye directamente el deterioro del VEF1
se realiz6 un modelo de regresion lineal detectando los siguientes resultados:

P>[t] IC 95%

Funcion fisica (PF) 0.836 -.89 73
Papel social de las limitaciones | 0.822 - 47 .59
emocionales (RE)

Papel social de las limitaciones | 0.949 -.89 .96
conductuales (RB)

Papel social de las limitaciones fisicas (RP) | 0.854 -.65 .78
Conducta (BE) 0.033 -2.29 -11
Salud mental (MH) 0.309 -.57 1.76
Autoestima (SE) 0.703 -.86 1.27




Percepcion de la salud general (GH) 0.116 -.15 1.33
Modificaciones en la salud (CH) 0.582 -8.39 14.73
Cohesion familiar (FC) 0.022 .09879 1.1720




IX. DISCUSION

En la actualidad no existen estudios que determinen como objetivo primario la
relacion entre la funcion pulmonar y la calidad de vida, sin embargo existen
estudios como el de Britto et al®’ que demuestra que no hay asociaciones
significativas del VEF1 con la calidad de vida, pero al dividir la funciéon
respiratoria (VEF1) en dos grupos >y <70% se observa una diferencia de tres
puntos en los puntajes fisicos de la calidad de vida, al analizar nuestros datos
mediante el andlisis bivariado observamos repercusiéon importante tanto en la
funcién fisica como psicosocial, sin embargo para determinar las variables que
mejor explican el modelo mediante regresion lineal encontramos un impacto
significativo de la funcién respiratoria medida como VEF1 tanto en la conducta
como en la cohesion familiar.

Lo anterior nos lo podemos explicar, ya que el detrimento en la funcion
pulmonar pudiese condicionar modificaciones a nivel de conducta, incidiendo
principalmente en la dificultad que presentan estos pacientes para ser
aceptados por otros nifios de su edad, manifestandose también con mal
manejo del enojo.

Probablemente la funcién pulmonar incida sobre la cohesion familiar,
entendida como la capacidad para llevarse bien entre los miembros de la
familia, debido a que a mayor deterioro de la funcion respiratoria condiciona
mayores modificaciones en las actividades de la vida diaria, generando
desacuerdos que detrimentan la union de la familia, por ello el apoyo
psicolégico tanto para el entendimiento de la enfermedad como del enfermo tal
vez favorecerian este punto, siendo una herramienta que podria implementarse
en forma rutinaria en estos pacientes.

Consideramos que la falta de asociacion de la funcién pulmonar con los
puntajes de la funcién fisica se debe a la falta de comprension de los pacientes
pediatricos de su enfermedad y limitantes fisicas.

Es notorio que en diversos estudios realizados en poblacion adulta no se ha
podido dilucidar el mecanismo preciso mediante el cual el deterioro de la
funcidn respiratoria produce disminucion en la calidad de vida, siendo asi que
al menos nuestro estudio permite una asociacion especifica con dos factores
(conducta y cohesion familiar) los cuales aun no habian sido estudiados por
otros autores.



X. CONCLUSIONES

Este tipo de estudios nos permite observar el impacto de la funcion respiratoria
sobre los factores tanto sociales como fisicos, sin embargo consideramos
necesario realizar estudios prospectivos longitudinales para determinar si la
progresion de la disfuncion respiratoria realmente tiene un impacto en la
calidad de vida de los pacientes pediatricos portadores de FQ, lo cual nos
permitiria establecer estrategias adecuadas que nos permitan mejorar la
calidad de vida de estos nifios.



XI. ANEXOS

11.1 CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

Hospital Infantil de México “Federico Gomez"
Unidad de Neumologiay Fisiologia Pulmonar

Titulo del estudio: Calidad de vida y su relacién con la condicién funcional
respiratoria VEF1 en pacientes con fibrosis quistica en un Hospital de tercer
nivel.

Investigadores: Dra. Minerva Berenice Juarez Meavepefia y Dr. José Luis

Lezana Fernandez

Lugar de realizacion del estudio: Hospital Infantil de México “Federico Gémez”

Este estudio pretende determinar la relacion entre la calidad de vida de los

pacientes portadores de Fibrosis Quistica con su funcion pulmonar vy la

presencia de exacerbaciones pulmonares. Se cree que la disminucion en la
funcion pulmonar e incremento en las exacerbaciones deterioran la calidad de
vida de estos pacientes.

La participacion en el estudio es completamente voluntaria. Podré participar o

retirarme del estudio en cualquier momento sin afectar o poner en peligro mi

atencién meédica futura.

Si acepto participar sucedera lo siguiente:

1. Responderé una historia clinica completa

2. Permitiré el uso de mi expediente clinico para fines de investigacion

3. Le realizaran una espirometria a mi hijo, lo cual determinara volimenes
pulmonares y no conlleva ningun riesgo para mi hijo.

4. Contestaremos mi hijo y yo un cuestionario de calidad de vida, el cual no
representa ningun riesgo a la salud de mi hijo.

5. El participar en este estudio no genera riesgo alguno para mi salud, y en
caso de que lo represente el equipo de investigacion se compromete a
absorberlos con el presupuesto de la investigacion.

Beneficios.

1. Se me dara a conocer mi estado de salud.

2. Conoceré si mi hijo tiene alteraciones en su calidad de vida relacionadas a
deterioro en su funcion respiratoria y/o exacerbacion pulmonar.

3. En caso necesario tendré asesoria de la especialidad médica que asi lo
requiera.

Confidencialidad.

Los resultados de todas las pruebas del estudio se me informaran. La informacién
obtenida en este estudio serd considerada confidencial y serd usada solo para
efectos de investigacion. Mi identidad serd mantenida confidencial en la medida en
que la ley lo permita.

Los médicos investigadores han contestado personalmente, a mi satisfaccion,

todas las preguntas respecto a este estudio y se han comprometido a
mantenerme informado oportunamente de mis resultados. Si tengo mas



preguntas, puedo ponerme en contacto con la Dra. Minerva Juarez al Tel 044
55 39 93 49 34 las 24 hrs del dia.

Acepto que mi hijo participe
en esta investigacion en forma voluntaria y libremente. He recibido una copia
de este impreso y he tenido la oportunidad de leerlo.

Nombre y firma del padre 0 tutor del participante

Nombre y firma del Testigo
Parentesco con el paciente
Direccion y teléfono del Testigo

Nombre y firma del Testigo
Parentesco con el paciente
Direccion y teléfono del Testigo

Nombre y firma del Investigador

Fecha

11.2 FORMA DE ASENTIMIENTO PARA PACIENTES PEDIATRICOS



Calidad de vida y su relacién con la condicién funcional respiratoria VEF1
en pacientes con fibrosis quistica en un hospital de tercer nivel.

Cdédigo del Estudio: Iniciales del
Paciente:
No. Protolol HIM: Cddigo de

enrolamiento:

Responsable del Estudio: Dra. Minerva Berenice Juarez Meavepefia
Dr. José Luis Lezana Fernandez.
Unidad de Neumologia y Fisiologia Pulmonar
Hospital Infantil de México “Federico Gomez”
Dr. Marquez 162 Col. Doctores, CP 06720
México D.F.

Estamos realizando un estudio de investigacion sobre la relacion de la condicidon
funcional respiratoria VEF1, exacerbacion pulmonar y la calidad de vida en
pacientes portadores de Fibrosis Quistica. Un estudio de investigacion es una forma
especial de averiguar algo. Estamos tratando de averiguar si la calidad de vida de
los pacientes con FQ se ve afectada por la funcién respiratoria y los eventos de
exacerbacion pulmonar.

Si tu decides que quieres formar parte de este estudio, realizards una prueba
de funcién respiratoria (espirometria) y contestaras un cuestionario de calidad
de vida lo cual no conlleva ningun riesgo para tu salud, asi mismo obtendremos
de tu expediente los datos inherentes a los eventos de exacerbacion pulmonar
durante el ultimo afio.

Los resultados nos permitiran realizar maniobras especificas para mejorar la
calidad de vida de los nifios con Fibrosis Quistica.

No es obligatorio que participes en este estudio, tu lo decides voluntariamente.
Si decides no participar en este estudio, continuaremos tu atencion habitual en
este Hospital.

Puedes hacer las preguntas que tu quieras al médico responsable del estudio o
su equipo de trabajo, pero tus padres (o tutor) deben estar de acuerdo en que
tu participes en este estudio.

El estudio no le costara dinero a ti o a tus padres.

Cuando termine el estudio, escribiremos un reporte sobre lo que encontramos,
pero no usaremos tu nombre en este reporte.

Si deseas formar parte de este estudio, por favor escribe tu nombre y firma. Te
entregaremos una copia de esta forma para que la conserves.



Yo, , qQuiero participar en este estudio de investigacion.
(escribe aqui tu nombre)

(Firma aqui) (Fecha)

Firma de quien administra el asentimiento Fecha de la firma

Nombre de quien administra el asentimiento

Firma del Testigo 1 Fecha de la firma

Nombre del Testigo 1

Direccion del Testigo 1

Parentesco con el paciente

Firma del Testigo 2 Fecha de la firma

Nombre del Testigo 2

Direccion del Testigo 2

Parentesco con el paciente

11.3 CUESTIONARIO DE CALIDAD DE VIDA.
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