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RESUMEN

Introduccion. La Fibrosis quistica sigue siendo una enfermedad fatal, con una
edad media de supervivencia de aproximadamente 30 afios en paises de primer
mundo. El tratamiento multifacético y cronico impone una gran carga en los
pacientes y sus familias con un incremento en las responsabilidades en su
tratamiento médico y en el control sobre su tratamiento. Mientras incrementa la
poblacién diagnosticada con esta enfermedad, se vuelve mas necesario evaluar el
nivel de conocimiento de la enfermedad. La mayoria de dicho conocimiento se
lleva acabo en la infancia, siendo los padres los principales receptores de dicha
informacion.

Objetivos. Determinar el nivel de conocimiento sobre la enfermedad en los padres
de los pacientes que cuenten con diagndstico de Fibrosis Quistica.

Material y métodos. Se realiz6é un estudio transversal descriptivo, a pacientes con
diagnodstico de FQ se tomo la medicion de peso, y talla, determinando percentilas
y puntacion Z de acuerdo con la OMS. Y a sus padres se les aplico el cuestionario
de evaluacion de nivel de conocimiento de Fibrosis Quistica.

Resultados. Se aplicd el cuestionario a 31 padres de pacientes con Fibrosis
Quistica. Se evalud el nivel de conocimientos de los padres de los pacientes
mediante un cuestionario de 30 preguntas que clasifica las respuestas como
verdadero, falso o desconocidas, obteniendo un promedio de preguntas correctas
del 21.6%, de errores fue de 5.5% y de preguntas desconocidas de 2.74%, dando
un porcentaje promedio de 72.35%; la puntuacion minima obtenida fue de 33.3% y
la maxima de 96%. Los resultados obtenidos del nivel de conocimiento se
correlacionaron y compararon con las variables demograficas y clinicas sin
encontrar significancia estadistica entre ellas.

Conclusiones. El nivel de conocimiento de la enfermedad de los padres de
pacientes con Fibrosis Quistica fue de 72.3% coincidiendo con lo reportado en la
literatura a nivel mundial. El grado de escolaridad de los padres, el estado nutricio
ni el numero de hospitalizaciones en los ultimos 12 meses mostrd correlacion
estadisticamente significativa con el nivel de conocimiento.
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1. MARCO TEORICO
1.1 Fibrosis Quistica
Definicion

La fibrosis quistica (FQ), es una enfermedad compleja multiorganica, causada por
mutaciones que afectan la proteina reguladora de conductancia transmembranal
de fibrosis quistica (CFTR) en un gen situado en el brazo largo del cromosoma 7
(regiébn q31) y que ejerce una funcion reguladora de los canales de cloro en la

membrana apical de las células epiteliales. ®

Las primeras descripciones histopatoldgicas de la FQ se realizaron en el siglo XVI,
concretamente en 1595, por Peter Paaw en Holanda. En 1936, Fanconi estableci6
una relacion entre la afectacion pancreatica y la respiratoria, publicando en una
revista europea las caracteristicas clinicas de una enfermedad que presentaron
algunos de los miembros de una familia. En 1938, Dorothy H. Andersen, patdloga
de Nueva York, manejé por primera vez el término de “fibrosis quistica de
pancreas”. Posteriormente, en 1944, Farber utilizo el vocablo “mucoviscidosis” y
afirmé que se trataba de una enfermedad generalizada que afectaba a las
glandulas secretoras. Andersen y Hodges, en 1954, concluyeron, que la incidencia
familiar era concordante con una herencia autosomica recesiva. En 1952, Bodian
elabord la hipdtesis acerca de la patogenia de la FQ explicando que secreciones
anormalmente espesas taponarian los conductos excretores de las glandulas
exocrinas produciendo fibrosis y destrucciéon del pulmon, pancreas, conductos

deferentes e higado.® En México hasta antes de 1980 se consideraba una



enfermedad inexistente o muy poco frecuente; ese mismo afo, Lopez Corella
reporto 32 casos de FQ en 3260 autopsias, unicamente siete de estos casos
fueron diagnosticados en vida.? También en 1980, Tsui, Riordan y Collins aislaron
el gen responsable de la fibrosis quistica en el brazo largo del cromosoma
(7931.2) 47

El defecto genético causa la falla en el transporte del cloruro de sodio en el
cuerpo, lo cual lleva a incremento en la viscosidad en las secreciones, afectando
principalmente a los pulmones y al sistema digestivo. La fibrosis quistica afecta los
pulmones, el pancreas, higado e intestinos, y el proceso involucrado
eventualmente lleva a falla organica multiple. *®

Epidemiologia

La prevalencia y distribucion de genes varia entre los grupos étnicos, siendo los
caucasicos los que presentan mayor probabilidad de portar el gen anormal.

La incidencia de la poblacion caucasica es de aproximadamente 1 : 2500—4000,
con una frecuencia de ser portador de 1 en 25 nacidos vivos. Los judios askenazi
y los caucasicos no hispanos también presentan esta tasa de portadores, de 1 en
25 nacidos vivos; la cual es mayor a la que presentan otros grupos étnicos. En los
hispanos, esta tasa es de 1 en 46, en afroamericanos de 1 a 62 y para los
asiaticos es de 1 en 90. '**

En Europa, existen variaciones en la incidencia, que van desde 1 en 1353
nacimientos en Irlanda a 1 en 25 000 en Finlandia.* Existe una gran variabilidad

entre los distintos paises; asi, en Canada, concretamente en Quebec, se resena

una incidencia de 1 por cada 891 recién nacidos vivos; En Espafia, en el afio 1999



comenzaron a realizarse en varias autonomias programas de deteccion precoz de
FQ, con lo que se determind una incidencia de 1/5352. °

En México, Orozco y Colaboradores, establecieron la alta heterogenicidad
genética en nuestra poblacion de pacientes con FQ, probablemente relacionada a
una composicion étnica compleja con genes amerindios, caucasicos (hispanos) y
negros, asi como el patron genotipico predominante y la identificacion del gen
CFTR. No existen sin embargo, estudios serios que determinen la real incidencia
de FQ en México. ®

Genética

La fibrosis quistica se transmite con un patrén de herencia autosomica recesiva,
siendo de este grupo, la enfermedad mas frecuente en la poblaciéon de origen
caucasoide (1/2.500). ® La fibrosis quistica es causada por una mutacion en el gen
que codifica la proteina reguladora de conductancia transmembranal de fibrosis
quistica (CFTR), la cual se expresa en muchas células epiteliales y células
sanguineas '°. Los individuos heterocigotos portan un alelo CFTR normal y un
alelo CFTR mutado en el brazo largo del cromosoma 7.2 En una pareja de
portadores el riesgo de FQ en la descendencia es del 25%, un 50% de portadores
y el 25% restante no tendra ninguna mutacion. °

Un afectado de FQ presenta dos mutaciones, una de cada progenitor. Sin
embargo, considerando la alta heterogeneidad molecular, la identificacion de
genotipos complejos y la posibilidad de una delecion enmascarada, es importante,
en cada nucleo familiar, determinar el origen paterno / materno de las mutaciones

identificadas en el paciente. La confirmacién inequivoca del genotipo es



indispensable para el consiguiente asesoramiento genético del enfermo y su
entorno familiar. *

La clonacion y secuenciacion del gen de FQ en 1989 permitio identificar en el
brazo largo del cromosoma 7 (regiéon g31) un gen con 250kb de ADN gendmico
(250 000 pares de bases), constituido por 27 exones e igual numero de intrones,
que transcribe para un ARNm de 6.5 Kb, el cual codifica para una proteina de
1480 aminoacidos conocida como proteina reguladora de conductancia

transmembranal de fibrosis quistica (CFTR) 8, (FIGURA 1)
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Figura 1. Localizacién del gen CFTR en el brazo largo del cromosoma 7 (7q31.2). 6

Muchas mutaciones pueden causar FQ, se han agrupado en 5 clases:

Clase |. Defecto de la proteina de conduccién; pocos o ningun canal de cloruro
CFTR funciona

Clase Il. Defecto del procesamiento, de tal manera que CFTR no alcanza la
superficie de la membrana donde normalmente funciona

Clase lll. Defecto de la regulacién, pero si alcanza el sitio de accién



Clase IV. Defecto de conductancia; CFTR es en el lugar correcto, pero el canal
falla en la conduccion correcta.

Clase V. Reduce la cantidad de proteina CFTR funcional. 4%1°

La secuenciacion del gen CFTR demostré la ausencia de una tripleta de bases
qgue codifican para una fenilalanina en la posicion 508 de la proteina CFTR. Esta
mutacion, es conocida como delta F508 (AF508) se observa en 70% de la
poblacién caucasica con FQ, las cuales pertenecen a la Clase 11."° Se han
descrito, sin embargo mas de 1500 mutaciones del gen CFTR, donde
predominan las mutaciones puntuales que afectan a uno o pocos nucleétidos, las
cuales estan asociadas a diferentes formas fenotipicas o expresion de la
enfermedad. °°

La insuficiencia pancreatica esta estrechamente asociada con las mutaciones
clases I-lll, sin embargo la variabilidad en los antecedentes genéticos y en el
ambiente, hacen que la asociacién genotipo-fenotipo débil, especialmente en lo
que respecta a la enfermedad pulmonar. '° El grado de heterogeneidad molecular
depende del grupo étnico de origen y/o de la regién geografica.® La frecuencia de
la mutacién AF508 en nuestra poblacion de pacientes con FQ varia de 34.4% en el
estudio de Flores — Martinez y colaboradores, hasta 40.72% reportado por Orozco
y colaboradores, quienes ademas encuentran como segunda mutacion mas
frecuente G542X (6.18% de los alelos), la AI507 y la S549N con 2.57% cada una
y finalmente la N1303K, presente en 2.06% de los alelos estudiados. Estos
trabajos demuestran la enorme heterogenicidad de la poblacion en México y

Latinoamérica. &



Diagndstico

El diagndstico de fibrosis quistica consiste en encontrar las caracteristicas clinicas
especificas (fenotipo) en combinacién con marcadores bioquimicos o marcadores
geneéticos de disfuncion del CFTR. En general, el diagndstico puede realizarse en
pacientes con el cuadro clinico de la enfermedad y concentracion de cloruros en
sudor mayores de 60mmol/l o si se encuentra en rango intermedio (30-59 mmol/|
en lactantes menores de 6 meses de edad, 40-59 mmol/l para individuos
mayores), y dos mutaciones de CFTR causantes de la enfermedad, detectadas.
La prueba de cloruros en sudor permanece mas accesible y clinicamente util para
la realizacion del diagnostico, esta se lleva a cabo mediante guias estrictas con
iontoforesis con pilocarpina y determinacion cuantitativa de la concentracion de

cloruros. 1°

Manifestaciones clinicas

Los sintomas relacionados a la fibrosis quistica aparecen durante toda la vida con
gran superposicion y variabilidad de los sintomas de paciente a paciente. Cerca
del 15% de los lactantes con fibrosis quistica nacen con ileo meconial. Un 85-90%
de los pacientes con FQ desarrollan insuficiencia pancreatica, la que puede estar
presente al nacimiento o desarrollarse durante el primer afio de vida, los signos
tipicos de dicha insuficiencia son heces grasosas, flatulencia, distencion
abdominal y pobre ganancia de peso. La insuficiencia pancreatica lleva a

esteatorrea, deficiencia de vitaminas liposolubles y desnutricion. * '°

10



Los pacientes con fibrosis quistica estan en riesgo para cirrosis biliar focal
causada por obstruccion de los conductos biliares intrahepaticos pero clinicamente
solo se manifiesta en aproximada el 5% de los pacientes. °

Los pulmones en lo nifilos con FQ son normales en apariencia al nacimiento, pero
rapidamente se ven infectados e inflamados por células polimorfonucleares. La
infeccion crénica de la via area progresa a bronquiectasias, atrapamiento de aire,
hipoxemia e hipercapnia. La insuficiencia pulmonar es responsable de al menos el
80% de las muertes asociadas a FQ. & ™

La disfuncion pancreatica es causada por la obstruccion intrahepatica de los
ductos debido al incremento de la viscosidad de las secreciones. Con el tiempo el
pancreas cae en un proceso de autolisis con reemplazo del cuerpo de pancreas
con grasa. Cuando cierta proporcion de los islotes dejan de ser funcionales, el
paciente desarrollara insuficiencia de insulina e intolerancia a los carbohidratos. ©
10

Prondstico

La cara de la Fibrosis quistica ha cambiado significativamente en los ultimos 25
anos desde que el defecto genético fue descubierto. Un numero creciente de
pacientes se diagnostica en el tamizaje neonatal y pronto la mayoria de la
poblacién seran adultos. °

Las terapias agresivas para tratar a los pacientes mas jévenes requiere el
desarrollo de medidas sensibles y reproducibles en etapas tempranas de la
enfermedad. El Equipo Australiano para la Vigilancia Respiratoria Temprana en
FQ (ARREST FQ), llevo a cabo un estudio observacional longitudinal prospectivo

en nifos con FQ, desde el nacimiento hasta la edad escolar; arrojando informacion

11



sobre la importancia en este periodo de tiempo critico, entre sus hallazgos mas
importantes encontraron que los eventos en edad temprana (antes de los 2 afios)
determinan que factores predictivos para la baja funcion pulmonar en edad
escolar, como infecciones tempranas con patdgenos bacterianos y hongos como
Aspergillus, redujeron significativamente el FEV 75 *

Mientras nuevas estrategias terapéuticas se van desarrollando, la emergente
longevidad de la poblacion con Fibrosis quistica trae nuevos retos para los

pacientes y sus cuidadores. "

12



1.2. Educacion y Fibrosis quistica.

La Fibrosis quistica sigue siendo una enfermedad fatal, con una edad media de
supervivencia de aproximadamente 30 afos en paises de primer mundo. El
tratamiento multifacético y cronico impone una gran carga en los pacientes y sus
familias con un incremento en las responsabilidades en su tratamiento meédico y

en el control sobre su tratamiento. >'2

Mientras incrementa la poblacion diagnosticada con esta enfermedad, se vuelve
mas necesario evaluar el nivel de conocimiento de la enfermedad. La mayoria de
dicho conocimiento se lleva acabo en la infancia, siendo los padres los principales

receptores de dicha informacion. "2

Informacion sobre el nivel de conocimiento especifico de la enfermedad entre los
pacientes con FQ y sus padres es inconsistente y/o faltante. En la literatura, se
encuentran pocos articulos que aborden el conocimiento de los padres sobre FQ,
y gran parte de estos estudios evaluan el conocimiento sobre salud reproductiva y
sexual; los resultados indican niveles variables de conocimiento respecto a estos
temas. Dado que los padres son la fuente de informacién para sus hijos y sus
niveles de conocimiento son variables, es muy probable que informacion

importante sobre FQ no sea transmitida a los jévenes pacientes. 3

Adquirir conocimientos acertados sobre la enfermedad es un primer paso muy
importante para el éxito de la adherencia al tratamiento. Estudios previos indican
que el grado de conocimiento de la enfermedad, entender la enfermedad y las

recomendaciones de manejo son predictores de adherencia en cualquier condicion

13



médica >

La meta de mas altos niveles de conocimiento se ha correlacionado con un mejor
manejo de la enfermedad, y en cierto grado a mayor adherencia al tratamiento.
Ya que gran parte de la atencion de FQ recae en el autocuidado. Estos hallazgos

resaltan la importancia de una base soélida del conocimiento. '

Aunque existen algunos cuestionarios acerca de la calidad de vida de los
pacientes con FQ o sobre el conocimiento en topicos especificos, hay muy pocos

cuestionarios publicados que examinen el conocimiento en general de FQ.

14



1.3. Estudios previos

En 1986 Nolan y colaboradores, en Canada, realizaron un cuestionario
estandarizado sobre fibrosis quistica el cual lo aplicaron a 28 pacientes con FQ de
10 a 21 afos de edad y los padres de 25 pacientes, encontrando que el
conocimiento de la fisiopatologia de la enfermedad en términos generales era
entendida, en cuanto el conocimiento genético era aceptable. Sin embargo, hubo
importante déficit en los conocimientos reproductivos y en el riesgo de esterilidad.
Como importantes predictores del conocimiento de los pacientes, encontraron la
edad, el sexo, el nivel educativo y la edad de los padres; Los predictores de
conocimiento paterno fueron la escala de Shwachman, estado socioeconémico y

el sexo del padre entrevistado.

En 1990, en Sudafrica Henley y colaboradores realizaron un estudio sobre los
errores, falta de informacion y desinformacion en 60 familias con hijos con fibrosis
quistica para medir su nivel de conocimiento de la enfermedad. Un examen de 63
reactivos de opcion multiple el cual fue aplicado a 60 madres, 54 padres y 29
hermanos (de 10 a 23 afios), y 18 pacientes (9 a 22 afos). Los padres y pacientes
contestaron correctamente aproximadamente tres cuartos del cuestionario y los
hermanos dos tercios de todas las preguntas. Los miembros de la familia tenian
mas conocimientos sobre generalidades de la enfermedad, fisioterapia,
sintomatologia gastrointestinal y tratamiento; se encontraban menos informados
en sintomatologia respiratoria y su tratamiento asi como en nutricidon; el
conocimiento en genética y riesgo reproductivo era mediocre. Henley encontré que

la clase social fue el predictor mas importante en el conocimiento paterno.

15



Mas recientemente, en el 2014, Chomik estudié el conocimiento especifico de la
enfermedad y un programa educativo en pacientes con FQ, en Polonia, donde se
evaluaron 462 familias, con hijos con FQ, y su conocimiento de la enfermedad, se
les dio seguimiento por un afio para valorar la efectividad de un programa
educacional que se desarrolldé a partir de los errores encontrados en la encuesta
inicial. Describiendo que la edad y el estrato socioecondmico fueron los principales
predictores del nivel de conocimiento. Los resultados de este estudio,
demostraron la efectividad de la informacion especifica de la enfermedad en
mejorar el nivel de conocimiento en los pacientes y sus familias, resaltando la

importancia de desarrollar programas educacionales.

También en 2014, Balfour y colaboradores encontraron que si bien se han
realizado algunos intentos de validacion de escalas se han realizado en el pasado,
estos cuentan con muchas limitaciones metodologicas, por el tamano de la
muestra, por lo complejo del disefio o por la extension de los mismos, es por ello
que realizaron y validaron un cuestionario sobre el nivel de conocimiento de FQ,
que es corto, facil de utilizar y autoadministrable el cual ha demostrado amplia

utilidad clinica.

En Meéxico y Latinoamérica, no existen estudios previos sobre el nivel de
conocimiento de la enfermedad en pacientes o en familias de pacientes con

Fibrosis Quistica.

16



2. PLANTEAMIENTO Y JUSTIFICACION DEL PROBLEMA

JUSTIFICACION

Magnitud

La Fibrosis quistica es la enfermedad autosdmica recesiva mas comun en la
poblacidn caucasica. El tratamiento multidisciplinario y cronico requiere que los
pacientes y sus padres asuman responsabilidad en su manejo medico y control de

su tratamiento.

El Hospital de Pediatria, CMNO cuenta con una poblacion de 63 pacientes con
diagnodstico ya establecido de fibrosis quistica hasta este momento. El presente
estudio se realizo para evaluar el nivel de conocimiento especifico de FQ, entre los
padres de pacientes con fibrosis quistica y para evaluar la efectividad de la

informacion dada por el personal médico.

Trascendencia

El no detectar de manera oportuna la desinformacion, los mitos y los errores de
informacion en el conocimiento de la enfermedad puede potencialmente llevar a la
la falta de adherencia al tratamiento y como consecuencia a mayor progresion de
la enfermedad.

Por otra parte no se cuenta con publicaciones en la Republica Mexicana y
Latinoamérica que describan el nivel de conocimiento de la enfermedad en Padres

y pacientes con FQ.

17



Factibilidad

Centro Médico Nacional de Occidente, es un centro de referencia de varios
Estados, donde se atienden a mas de 50 nifios con Fibrosis Quistica, siendo uno
de los grupos mas grandes del pais. Ademas se cuenta con los servicios de
Neumologia, Gastroenterologia y Genética para dar un manejo integral y

multidisciplinario a estos pacientes.

Los gastos generados por esta investigacion fueron absorbidos por el tesista, por

lo que no requiere financiamiento.

Por lo anterior, formulamos la siguiente pregunta de investigacion.

“¢Cual es el Nivel de conocimiento de la enfermedad en los padres de los
pacientes con fibrosis quistica del Hospital de Pediatria de Centro Médico

Nacional de Occidente?

18



3. OBJETIVOS

General

Determinar el nivel de conocimiento sobre la enfermedad en los padres de los

pacientes que cuenten con diagnostico de Fibrosis Quistica.

Especificos

Evaluar el nivel de conocimiento de la enfermedad con la escolaridad del

padre.

- Comparar el tiempo de diagndstico de la enfermedad con el nivel de
conocimiento.

- Evaluar el nivel de conocimiento sobre la enfermedad en los padres de los
pacientes con diagnostico de fibrosis quistica con el numero de
hospitalizaciones en el ultimo afo.

- Comparar el nivel de conocimiento sobre la enfermedad en los padres de

con el estado de nutricion.

19



4. MATERIAL Y METODOS

Diseino

Transversal descriptivo.

Universo

* Padres de nifios con diagnostico de Fibrosis quistica atendidos en la UMAE

Hospital de Pediatria CMNO Guadalajara, Jalisco.

Tamano de muestra

Muestreo no probabilistico, por conveniencia

Se realiz6 el estudio a todos los padres de pacientes con diagdstico de Fibrosis

quistica, por lo tanto no se requiri6 realizar un calculo de tamafo de muestra.

Criterios de seleccidn

Inclusion

* Padres de nifios con diagnostico de fibrosis quistica

* Consentimiento informado firmado por padres o tutores

No inclusion

* No aceptar participar en el estudio.

* Padres de pacientes que no sepan leer y escribir.
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Estrategia de trabajo

Instrumento.

Se utilizdé el Cystic Fibrosis Knowledge scale, creado y validado por Balfour y
colaboradores en 2014, este cuestionario no cuenta con version en espafiol por lo

qgue se realizé una prueba piloto para validacion interna del mismo.

Prueba piloto.

Se aplico la escala comentada en la version en espaiol a 5 expertos en el tema 'y
10 padres de pacientes, para valorar el entendimiento de las preguntas, a partir de
la cual se realizaron los ajustes pertinentes y posteriormente se utilizé en el

estudio.

Seleccion de pacientes.

Se acudio a hospitalizacion y a consulta externa de Neumologia pediatrica a la
clinica de Fibrosis Quistica donde se identificaron a los Padres de los nifios con
diagndstico de Fibrosis quistica que cumplieron los criterios de inclusion ya

descritos y que accedieron realizar el cuestionario.

A cada nifio se le realizdé la medicidn de peso en bascula metalica marca Nuevo

Ledn, y talla en estadimetro metalico con base de 3cm.

Se determinaron percentilas y puntacion Z de P/E, T/E, P/T, de acuerdo con la

OMS, mediante el programa WHO ANTHRO.
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Se aplicé el cuestionario validado de conocimientos sobre la enfermedad. Los

resultados se vaciaron en la hoja de recoleccién de datos y en una base de datos.

Analisis de datos

Se clasificé el estado nutricio de acuerdo a la Organizaciéon Mundial de la Salud
determinando desnutricion moderada T/E <2DE, P/E <2DE, P/T <2DE, y
desnutriciéon severa T/E <3DE, P/E <3DE, P/T <3DE. El nivel de conocimiento se

valor6 de acuerdo al porcentaje respuestas correctas del instrumento.

El Tesista y los investigadores, revisaron e interpretaron los resultados.
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Variables

Independientes.
- Maximo numero de afios de estudio del padre.
- Tiempo de diagnéstico.

Dependiente.

- Nivel de conocimiento de la enfermedad de los padres

Intervinientes.

- Numero de hospitalizaciones en los ultimos 12 meses
- Estado nutricio

- Edad.

- Género del encuestado.

- Género del paciente.

Recursos

Humanos

- Tesista. Dra. Michell del Carmen Martinez Barnuelos Residente de segundo

afno de Neumologia Pediatrica. UMAE Hospital de Pediatria, CMNO

- Director de tesis. Dr. Roberto Hernandez Raygoza. Médico Pediatra
Neumologo. Adscrito al servicio de Neumologia de UMAE Hospital de

Pediatria, CMNO

- Asesor Metodolégico. Dr. Juan Carlos Barrera de Ledon. Médico Pediatra
Neonatologo. Jefe de Division de Investigacion y de Educacion en UMAE
Hospital de Pediatria. CMNO. Investigador asociado C IMSS. Investigador

Nivel | Sistema Nacional de Investigadores CONACYT
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Materiales

- Hojas, boligrafos, computadora, impresora

- Software Microsoft Office, Mac OS X (Word, Excel y Power Point).

Operacionalizacion de variables.

Variables Independientes:

VARIABLE TIPO DE ESCALA DEFINICION ESTADISTICA

VARIABLE OPERACIONAL

Maximo nivel de Cuantitativa. De razon. Maximo numero de Frecuencia, %
estudio del padre afos estudiados al

encuestado. momento del estudio.

Tiempo de Cuantitativa De razén Numero de meses

diagnodstico desde el diagnostico

de la enfermedad
hasta el momento del

H 0,
estudio. Frecuencia, %

Variable Dependiente:

VARIABLE TIPO DE ESCALA DEFINICION ESTADISTICA
VARIABLE OPERACIONAL
Nivel de Cuantitativa De razén Cociente de %
conocimiento respuestas correctas

evaluado segun el
Cuestionario de
conocimientos de
Fibrosis quistica

Variables Intervinientes:

VARIABLE TIPO DE ESCALA DEFINICION ESTADISTICA
VARIABLE OPERACIONAL
Nimero de Cuantitativa De razén Numero de veces en los | Frecuencia.
hospitalizaciones ultimos 12 meses.

por sintomatologia
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asociada a FQ

Estado nutricio Cualitativo Ordinal Valorado por el IMC,
P/E, T/IE, P/E

1. Normal -2DE a +2DE
Frecuencia, %

2. Desnutricion
moderada -2DE a —3DE

3. Desnutricidon severa

<-3DE
Edad Cuantitativa Continua Anos X *DE
Género Cualitativa Nominal Femenino/ masculino Frecuencia, %

Definiciones operacionales

Edad. Tiempo transcurrido a partir del nacimiento de un individuo.

Género. Caracteristicas bioldgicas que definen a un individuo como hombre o

mujer.

Peso. Es la fuerza con que la gravedad de la tierra atrae a un cuerpo.

Talla. Longitud de una persona de la cabeza a los pies.

Estado nutricio: Se valora por los indicadores antropométricos o entre un indicador

y la edad en relacion al sexo, comparado con un patron de referencia. Entre los
cuales se encuentran: indice Peso/edad, indice Talla/Edad, indice de Peso/Talla,
indice de masa corporal. Los cuales se utilizan para evaluar el estado nutricio.
Cuando existe un déficit en este indicador denota desnutricion aguda. Se evalua
mediante clasificaciones, la Organizacion Mundial de la Salud utiliza la puntuacién

Z.
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Nivel de conocimiento. Es un conjunto de informacién almacenada mediante la

experiencia o el aprendizaje. El conocimiento cientifico no sélo debe ser valido y
consistente desde el punto de vista logico, sino que también debe ser probado

mediante el método cientifico o experimental.

Analisis estadistico

Para el analisis estadistico se describieron medidas de tendencia central y de

dispersion.

Para variables cualitativas se utilizaron frecuencias y porcentajes

Para datos cuantitativos de acuerdo al cuestionario, se determinaron medias y
desviaciones estandar en caso de curva normal y medianas y rangos en caso de

curva no simétrica.

Se realizaron correlaciones entre la calificacion obtenida del nivel de

conocimiento y los indices de estado nutricional y numero de hospitalizaciones.

Por el numero de pacientes evaluados, se infiere curva de datos no simétrica,

para lo cual se utilizé un analisis no paramétrico.

La base de datos se realiz6 en Software Microsoft Office (Excel).

Se utilizé el paquete estadistico SPSS version 21.0
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5. ASPECTOS ETICOS

El protocolo fue evaluado por el Comité Local de Investigacién 1302 de la
UMAE Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional de Occidente conforme a
los lineamientos de la Ley General de Salud, recibiendo el numero de registro: R-

2016-1302-30.

De acuerdo a la clasificacion de investigacion y a la utilizacion de informacion
confidencial, se considerd con riesgo mayor al minimo por lo que se solicité a los

tutores el consentimiento informado para la realizacion del estudio.

Se siguieron las recomendaciones internacionales de Helsinki.
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6. RESULTADOS

Variables demograficas

Se aplicéd el cuestionario a 31 padres de pacientes con Fibrosis Quistica que

cumplieron con los criterios de inclusion.

La distribucion por sexo fue 74.2% femenino y 25.8% masculino (Grafico 1). Con
respecto al lugar de origen, el 61.3% de la poblaciéon estudiada correspondio6 al
estado de Jalisco, seguida de Colima con 12.9%, Baja California Sur y Michoacan

con 6.5% y con 3.2% Nayarit y Sinaloa. Hubo un paciente de origen extranjero

(Venezuela) (Tabla 1)

Grafico 1. Distribucién por sexo de los Padres de los niiios con Fibrosis Quistica

B Femenino

H Masculino

Tabla 1. Distribucion de pacientes con fibrosis quistica de acuerdo a lugar de nacimiento

Jalisco 19 61.3
Colima 4 12,9
Baja California Sur 3 9,7
Michoacan 2 6,5
Nayarit 1 3,2
Sinaloa 1 3,2
Venezuela 1 3,2
Total 31 100,0
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Variables clinicas.

Antecedentes. De los padres evaluados se interrog6 sobre la cantidad maxima de

anos estudiados, encontrando que el 38.7% de la poblacién contaba con 9 afios

de estudio, es decir secundaria terminada, seguidos del 29% con preparatoria

terminada (12%), resto de los valores mostrados en la tabla 2. De los pacientes

incluidos en el protocolo la edad promedio fue de 9 afos, con una edad al

diagnostico de 1.5 anos.

Tabla 2. Cantidad maxima de ainos estudiados por parte de los padres de pacientes con Fibrosis

quistica.

6 3 9,7
9 12 38,7
11 1 3,2
12 9 29,0
14 1 3,2
16 4 12,9
18 1 3,2
Total 31 100,0

En cuanto a la presencia de antecedente familiar de Fibrosis quistica solo el

22.6% lo refirié (Gréfico 2.).

Grafico 2. Antecedente familiar de Fibrosis Quistica en los padres de pacientes con la
enfermedad

W Si

¥ No
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Estado nutricio. La valoracion del estado nutricio de acuerdo a la OMS identificé a

6 pacientes con desnutricion moderada y 2 con desnutricién severa (Grafico 3).

Grafico 3. Estado nutricio de los Pacientes con Fibrosis Quistica

B—

& Normal
W Desnutricion moderada

Desnutricién severa

Resultados de la evaluacion de nivel de conocimientos

Se evalud el nivel de conocimientos de los padres de los pacientes mediante un
cuestionario de 30 preguntas que clasifica las respuestas como verdadero, falso o
desconocidas, obteniendo un promedio de preguntas correctas del 21.6%, de
errores fue de 5.5% y de preguntas desconocidas de 2.74%, dando un porcentaje
promedio de 72.35%; la puntuacion minima obtenida fue de 33.3% y la maxima de
96%. Realizando un analisis individual por pregunta, se encontré que solo una
pregunta contd6 con mas del 50% de la poblacion evaluada contestandola

incorrectamente, encontrando que el 80.6% de los padres consideran que deben
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utilizar antibioticos para tratar las infecciones virales en pacientes con fibrosis

quistica (Tabla 3).

Tabla 3. Resultados de la evaluacion de nivel de conocimientos de la enfermedad en padres

de pacientes con Fibrosis quistica

1 1 24 2 2 80
2 1 21 6 3 70
3 1 15 9 6 50
4 1 24 4 2 80
5 2 25 3 2 83.3
6 1 28 2 0 93
7 2 22 8 0 73
8 1 18 8 4 60
9 1 17 8 5 56.6
10 1 18 6 6 60
11 1 16 13 1 53.3
12 1 25 4 1 83.3
13 2 10 5 15 33.3
14 1 25 4 1 83.3
15 1 24 5 1 80
16 1 20 4 6 66.6
17 1 22 7 1 73.3
18 2 16 5 9 53
19 1 26 4 0 86.6
20 1 19 8 3 63.3
21 1 28 2 0 93.3
22 2 24 6 0 80
23 1 17 4 9 63.3
24 2 21 9 0 70
25 1 19 10 1 63.3
26 1 29 1 0 96
27 2 27 2 1 90
28 1 22 6 2 73.3
29 1 23 4 3 76
30 2 25 5 0 83
31 1 22 7 1 73

*Parentesco: 1, Mama, 2. Papa
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Los resultados obtenidos del nivel de conocimiento se correlacionaron vy
compararon con las variables demograficas y clinicas. (Tablas 4 -6). De acuerdo a
parentesco, tenemos que la media de porcentaje obtenida por las madres fue de
72.9% comparada con los padres que fue de 70.7%. En relacién con los afios
estudiados respecto a nivel de conocimiento, se encontré que la escolaridad no
determind el porcentaje obtenido en el cuestionario no siendo una variable

estadisticamente significativa.

Tabla 4. Correlacién de nivel de conocimiento con variables clinicas y demograficas de los

Padres de pacientes con Fibrosis quistica

Correlacion Valor de P

Edad actual del paciente 0.181 0.329
Edad de diagnostico 0.34 0.835
Afos estudiados de los Padres 0.131 0.484
Hospitalizaciones en el ultimo afo. 0.223 0.245
Estado nutricio del paciente. 0.135 0.470
Tiempo de evolucion de |la 0.155 0.406
enfermedad
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Tabla 5. Correlaciéon de preguntas desconocidas con variables clinicas y demograficas de

los Padres de pacientes con Fibrosis quistica

Correlacion Valor de P

Edad actual del paciente -0.147 0.429
Edad de diagnostico 0.105 0.573
Afos estudiados de los Padres -0.231 0.211
Hospitalizaciones en el ultimo afo. -0.127 0.212
Estado nutricio del paciente. -0.42 0.823
Tiempo de evolucion de |la -0.193 0.298
enfermedad

Tabla 6. Comparacion de nivel de conocimiento de acuerdo a variables clinicas y

demograficas de los padres de pacientes con Fibrosis Quistica

Mediana Rango

Género femenino 73.3 50 - 96%
Género Masculino 76.5 33 -90%
Familiar con Fibrosis Quistica 80 60 — 93%
Sin antecedente de Familiar con FQ 7 33 -96%
Estado nutricio normal 76 33.3-96%
Desnutricion moderada 60 50 — 86%
Desnutricion severa 78.3 73.3 -83.3%
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7. DISCUSION

La Fibrosis quistica es la enfermedad autosdmica recesiva mas comun en la
poblacién caucasica; el tratatamiento multidisciplinario y cronico que conlleva esta
patologia requiere que los pacientes y sus padres asuman responsabilidad en su
manejo medico y control de su tratamiento; En general el conocimiento del
paciente y de los padres en enfermedades crénicas de la infancia se considera
importante para asegurar un tratamiento efectivo; el no detectar de manera
oportuna la desinformacion, mitos y errores en el conocimiento de la enfermedad
puede potencialmente llevar a la la falta de adherencia al tratamiento y como

consecuencia a mayor progresion de la enfermedad.

Hasta el momento, se han publicado solo algunos trabajos que demuestren
que el conocimiento especifico de FQ es un factor determinante importante en el
éxito terapéutico, en desarrollar independencia en los pacientes y adherencia al
tratamiento. Debido a que la FQ es diagnosticada principalmente en la infancia, es
importante que los padres y los pacientes reciban el conocimiento necesario para

el tratamiento efectivo, nutricion y rehabilitacion desde etapas tempranas. 3

El objetivo de este estudio fue evaluar el nivel de conocimiento especifico de la
enfermedad entre los padres de pacientes con fibrosis quistica, para de esta

manera revisar la efectividad de la informacién dada por el personal médico.

Los estudios previos refieren que la informacién concerniente a los niveles de
conocimiento de Fibrosis Quistica en los padres de pacientes que padecen la

enfermedad es discrepante; en este estudio se utilizé el Cystic Fibrosis Knowledge

34



Scale desarrollado y validado por Balfour y colaboradores en 20142, en este
protocolo se incluyeron 45 pacientes con Fibrosis Quistica, en quienes se
describié un porcentaje de preguntas correctas de 76% con una DE de % 15.5;
muy similar a lo encontrado en el presente estudio donde se utilizé6 una versién
traducida de la misma escala, se incluyeron 31 padres de pacientes con Fibrosis
Quistica quienes tuvieron un porcentaje de preguntas correctas de 72.35% con
una desviacion estandar de £ 14.45, si bien la muestra es discretamente menor,

refleja un comportamiento muy parecido.

Si bien el nivel de conocimiento se puede considerar como aceptable, la presencia
de ciertos conceptos erroneos es causa de preocupaciéon dado las complicaciones
potenciales que puede conllevar. Al evaluar el aspecto infeccioso, otros
instrumentos para medir conocimiento de la enfermedad, como el utilizado en
Canada por Henley’, describen que el 45% de los padres evaluados consideraban
que las infecciones virales debian ser tratadas con antibioticos; por debajo a lo
encontrado en nuestra poblacion, donde el 80% considera que deben administrar
estos medicamentos, lo cual provoca un uso excesivo y no justificado de terapia
antibiotica en estos pacientes. La literatura menciona que en lo referente a la
funcion digestiva de las enzimas pancreaticas y la falta de actividad enzimatica
suficiente en fibrosis quistica es bien conocida, sin embargo se reporta como error
frecuente el considerar administrar dichas enzimas tres veces al dia y no en
colaciones, Henley y colaboradores’ mencionan que el 25% de los padres no
consideran necesaria la administracion de enzimas pancreaticas en las

colaciones; al igual que en nuestra poblacion donde 20% de los padres

35



encuestados contestaron de manera incorrecta este apartado, indicando un

conocimiento similar en el aspecto digestivo.

Como variable importante al evaluar a los padres fue considerar la cantidad
maxima de afios estudiados para posteriormente correlacionarlo con el porcentaje
de aciertos, ya que se podria asumir que ante un mayor grado de escolaridad el
conocimiento podria ser mayor. El 38.7% de los padres contaron con secundaria
terminada, y solo el 16% contaba con grado universitario o posgrado sin embargo,
no se encontro correlacion entre los afos estudiados y el porcentaje obtenido en el
instrumento (p>0.05); demostrando de esta manera que el nivel de conocimiento
de la enfermedad no esta correlacionado por la escolaridad. Lo cual discrepa de lo
reportado por Chomik vy colaboradores® quienes describen que el bajo nivel
educativo de los padres fue determinante en menores niveles de conocimiento. Se
valoro a su vez, el tiempo de evolucion de la enfermedad de los pacientes, la cual

tampoco presento correlacion con nivel de conocimiento (p>0.05).

Para medir el impacto que puede tener en el estado clinico del paciente que sus
cuidadores primarios conozcan de manera adecuada su patologia, se busco medir
la posible correlacion con el porcentaje obtenido la evaluacion con el estado
nutricio del paciente. De los pacientes con fibrosis quistica revisados el 25.9%
presentd cierto grado de desnutricion (19.4% moderada, 6.5% severa)
comparando este resultado con el del instrumento obtuvimos que la mediana del
numero de aciertos fue similar entre los tres grupos, aunque la puntuacion mas
alta obtenida pertenecio a la poblacion de estado nutricio normal; sin embargo, lo

anterior no tuvo un valor de P significativo. Lo mismo sucedi6 al correlacionar el
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numero de hospitalizaciones en los ultimos 12 meses, no presentando

significancia estadistica (p>0.05)

El aclarar las dudas especificas de la enfermedad y brindar informacion adecuada
puede potencialmente influir en una mejor calidad de vida en los pacientes con

fibrosis quistica.
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8. CONCLUSIONES.

1. El nivel de conocimiento de la enfermedad de los padres de pacientes con
Fibrosis Quistica fue de 72.3% coincidiendo con lo reportado en la literatura a nivel

mundial.

2. El grado de escolaridad de los padres no fue un factor determinante en el
conocimiento evaluado por lo cual todos los padres deberian alcanzar un nivel

aceptable de conocimiento de la enfermedad.

3. La desnutricién en sus diferentes grados no presenté correlacion con el nivel de

conocimiento de los padres.

4. El numero de hospitalizaciones en los 12 meses no tuvo correlacion estadistica

con el nivel de conocimiento.

Recomendaciones

1. Se deben realizar medidas educativas para mejorar los conocimientos de la
enfermedad en los Padres de los pacientes con Fibrosis quistica.

2. Los pacientes con fibrosis quistica requieren una evaluacion periodica
integral por un equipo multidisciplinario, por lo que se considera importante

continuar y reforzar las actividades de la Clinica de Fibrosis Quistica.
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ANEXOS



Anexo 1. Cuestionario

Instrucciones: Favor de sefialar con un circulo Verdadero o Falso segun sea el caso, en caso de

desconocer la respuesta sefalar la opcion No sé.

1. ¢ Los pacientes con FQ necesitan una dieta baja en grasas? No sé
2. i Los pacientes con FQ necesitan fisioterapia toracica por lo menos No sé
una vez al dia?

3. Una adecuada nutricién, ¢puede retrasar la progresion de la No sé
enfermedad pulmonar en pacientes con FQ?

4. El ejercicio aerdbico es mas importante para los pacientes con FQ No sé
que para los pacientes sin FQ

5. Para incrementar el apoyo social, la socializacién cara a cara entre No sé
pacientes con FQ es muy recomendada

6. El trasplante pulmonar es el tltimo recurso para algunos pacientes No sé
con FQ

7. Pacientes con FQ estan en mayor riesgo de desarrollar Diabetes No sé
que aquellos sin FQ

8. Todas las mujeres con FQ que se embarazan tendran hijos con FQ No sé
9. Los medicamentos inhalados ayudan a fluidificar las secreciones No sé
para promover el aclaramiento del moco.

10. No tomar los antibi6éticos como se indican puede llevar a No sé
desarrollar resistencia a los medicamentos.

11. Los medicamentos para secar las secreciones son Utiles en los No sé
pacientes con FQ

12. La fisioterapia toracica en pacientes con FQ solo puede realizarse No sé
con la asistencia de otra persona.

13. Las mascarillas que se utilizan para los medicamentos inhalados No sé
deben mantenerse de 3 a 5 cm alejadas de la cara.

14. Los nebulizadores para los medicamentos inhalados necesitan ser No sé
lavados cada mes

15. Durante la fisioterapia pulmonar, los pacientes con FQ deben No sé
mantenerse en una sola posiciéon para mejorar la salida del moco.

16. Los pacientes con FQ deben consumir menos calorias que No sé

aquellos sin FQ.
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17. Pacientes con FQ necesitan utilizar antibiéticos para tratar las
infecciones virales.

No sé

18. Los pacientes con FQ necesitan tomar vitaminas liposolubles (A, No sé
D, E, K)

19. Los nebulizadores que se utilizan para los medicamentos No sé
inhalados deben ser limpiados por lo menos una vez por semana.

20. Los pacientes con FQ deben tomar suplementos de enzimas No sé
pancreaticas en todas las comidas y colaciones.

21. Existe una prueba de tamiz genético para FQ. No sé
22. Los pacientes con FQ estan en riesgo de desarrollar deficiencias No sé
de vitaminas.

23. Tomar suplementos de enzimas pancreaticas de manera errénea No sé
puede llevar a desarrollar resistencia al medicamento.

24. La mayoria de los pacientes varones con FQ son infértiles. No sé
25. Realizar fisioterapia pulmonar no es necesario los dias que el No sé
paciente con FQ se siente bien.

26. Las técnicas de fisioterapia pulmonar son unicamente benéficas No sé
una vez que el paciente con FQ presenta sintomatologia.

27. La funcién pulmonar esta estrechamente relacionada a un peso No sé
saludable en pacientes con FQ.

28. Ambos padres deben ser portadores del gen de FQ para que tener No sé
un hijo con la enfermedad de FQ.

29. Si se ingiere una cantidad menor a la correcta de los suplementos No sé
de enzimas pancreaticas resultara en incremento en la frecuencia de

las evacuaciones.

30. La socializacion cara a cara entre dos pacientes con FQ con el No sé

mismo microorganismo (Ej, Pseudomonas aeruginosa) es segura.

Abreviaciones: V (verdadero), F (falso), FQ (Fibrosis quistica).
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Anexo 2. Consentimiento Informado
NIVEL DE CONOCIMIENTO DE LA ENFERMEDAD EN PADRES DE PACIENTES CON

l FIBROSIS QUISTICA

g INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO
SOCIAL
Im UMAE HOSPITAL DE PEDIATRIA, CMNO

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Nombre del paciente:

Numero de afiliacion:

Edad:

Nombre del encuestado:

Domicilio:

Estudio a realizar: CUESTIONARIO DE CONOCIMIENTOS SOBRE FIBROSIS QUISTICA

Guadalajara, Jalisco. Fecha:

Yo (nombre de familiar, tutor o persona legalmente
responsable del menor) manifiesto que con un lenguaje simple y claro, se me proporcioné una
informacion completa y precisa del estudio propuesto, de los beneficios (informativos) y riesgos
(manejo de informacion confidencial), que el procedimiento genera derivado de la participacion en
el protocolo de estudio titulado Nivel de conocimiento de la enfermedad, en padres de
pacientes con Fibrosis Quistica realizado por la Dra. Michell del Carmen Martinez Bafuelos
residente de cuarto afio de Pediatria Médica de este hospital.

El estudio consiste en la aplicacion de un cuestionario de conocimientos generales de la
enfermedad, medicion de peso y talla del paciente, asi como toma de datos del expediente clinico,
la cual es confidencial; por lo que solo se utilizara uUnicamente con fines de cientificos y no sera
divulgada la identidad de los pacientes.

Expreso mi libre voluntad para autorizar el procedimiento y entiendo que puedo retirarme del
estudio en el momento que considere pertinente.

Nombre y firma del padre o tutor Nombre y firma del médico

Nombre y firma del testigo Nombre y firma del testigo
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Anexo 3. Hoja de recoleccion de datos

No.

Nombre del paciente:

NSS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

UNIDAD DE MEDICINA DE ALTA ESPECIALIDAD

HOSPITAL DE PEDIATRIA

CENTRO MEDICO NACIONAL DE OCCIDENTE

Fecha:

Fecha De Nacimiento:

Edad:

Nombre del encuestado:

Parentesco

Sexo:1.F 2. M

Lugar:

Escolaridad

Familiar Con FQ: 1. Si

2. No

Sexo:1.F 2. M

Diagnostico:
Fecha: Edad:
Hospitalizaciones en el ultimo afio:
Ultima hospitalizacién:
Estado Nutricio
a. Peso: kg b. Talla cm c. IMC
d. Resultado clasificacion de la OMS: 1. Normal 2. Moderada 3. Severa
Puntuacion Z o DE 1. Normal 2. Desnutricion 3. Desnutricion
moderada severa
P/E -2a+2 -2a-3 <-3
TIE -2a+2 -2a-3 <-3
P/T -2 a+2 -2a-3 <-3
Cuestionario:

Ndmero de aciertos:

Numero de errores:

Preguntas desconocidas:

Porcentaje final:
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

ABRIL

MAYO

JUNIO

JULIO

AGOSTO

SEMANAS

ELABORACION
DE PROTOCOLO
DE
INVESTIGACION

DESARROLLO
DE
INVESTIGACION

CAPTURA DE
INFORMACION

ANALISIS
ESTADISTICO

PRESENTACION
DE
RESULTADOS
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