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RESUMEN ESTRUCTURADO

INTRODUCCION: La Fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria
autosdmica recesiva con una incidencia en paises anglosajones de 1/2,000 nacidos
vivos y en México de 1/8,500. Las manifestaciones mas frecuentes de la enfermedad
son la insuficiencia pancreatica exocrina y la enfermedad pulmonar. La importante
morbimortalidad de esta enfermedad esta relacionada con la afectacion pulmonar,
responsable del 95% de los fallecimientos. En los paises desarrollados europeos en
la década de los 90 existia una expectativa de vida de mas de 40 afnos, en México la
expectativa de vida en los 90 aun era de 9 anos, actualmente es de 18 afos. El
objetivo principal del tratamiento es disminuir esta pérdida de funcion pulmonar. La
prueba considerada estandar de oro en la FQ es la medida del volumen espiratorio
forzado del primer segundo (FEV1) por ser la mas util para evaluar la progresion de
la enfermedad también el mejor predictor individual de supervivencia. Es una
enfermedad que requiere un enfoque integral y un tratamiento continuado durante
toda la vida. La progresion de la enfermedad, junto con los tratamientos empleados
para su control, condiciona su calidad de vida (CV). Desde hace unas décadas se ha
dado importancia al aspecto biopsicosocial de la enfermedad. La medida de la
calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) permite valorar la enfermedad
desde la perspectiva del paciente. Estos dos factores; la funcion pulmonar y la CV,
traducen el estado general del paciente con fibrosis quistica, en México no existian
reportes especificos con cuestionarios validados de la relacién que guarda la CV con
la funcién pulmonar. OBJETIVOS: Conocer la percepcion de la CV evaluado por
cuestionario CFQ-R y su relacion con el FEV1 en pacientes pediatricos con
diagnostico de FQ en un hospital de tercer nivel. MATERIAL Y METODOS: Estudio
transversal, descriptivo analitico. Se llevé a cabo en la UMAE Hospital de Pediatria
de CMN siglo XXI. Se aplico el cuestionario de CV en fibrosis quistica revisado (CFQ-
R) y se realiz6 una espirometria para obtener el FEV1, se compararon los resultados
de cada uno de los dominios del cuestionario de CV con los obtenidos en la
espirometria y se determind si existe relacion entre ellos mediante el coeficiente de
correlacion de Pearson. RESULTADOS: Se incluyeron 18 pacientes, de los cuales se

obtuvieron 29 cuestionarios de calidad de vida (CFQ-R). De éstos, 18 fueron
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aplicados a pacientes con FQ de entre 6 y 16 afios y 11 a padres y/o cuidadores
primarios de los pacientes de entre 6 y 13 afios de edad, se compararon todos los
dominios posibles de acuerdo al tipo de cuestionario con el FEV1, FVC vy relacién
FEV1/FVC y se obtuvo lo siguiente: en cuanto al FEV1, se encontrd correlacién en el
dominio fisico con un coeficiente de correlacion (r) de 0.46 lo que traduce una p de
0.05, el dominio corporal con un r de 0.50 con una p de 0.03, el dominio carga del
tratamiento con un Pearson de 0.53 p de 0.02, el resto de los dominios incluyendo el
respiratorio no alcanzaron significancia estadistica, se analizaron de manera
independiente los cuestionarios aplicados a los padres y se encontré lo siguiente: en
cuanto al FEV1 el dominio fisico mostro correlacion con una p de 0.03, la percepcién
de la salud mostro una fuerte correlacion con un coeficiente de 0.82, el resto de los
dominios incluyendo el dominio respiratorio, no lograron establecer una correlacion
con el FEV1. CONCLUSIONES: Se obtuvo correlacion significativa del FEV1 en el
dominio capacidad fisica, imagen corporal y carga del tratamiento, al contrario de lo
que se esperaba, el dominio respiratorio no mostro asociacién con ninguno de los
parametros medidos por espirometria, En cuanto a la comparacion de los puntajes
del cuestionario entre padres y pacientes se obtuvo una correlacion importante en los
dominios objetivos como lo son condicion fisica, corporal, respiratoria y digestivo,
Debido al numero de pacientes en este estudio y dado los resultados obtenidos
concluimos que hace falta aumentar el numero de pacientes asi como realizar el

estudio de manera multicéntrica para obtener mayor significancia estadistica.



ANTECEDENTES

ANTECEDENTES HISTORICOS. La primera descripcién de la clinica e histopatologia
de la FQ se debe a Dorothy Andersen, en 1938. ") Farber, en 1943, propuso el término
de mucoviscidosis. ® Bodian, en 1952, elaboré la teoria patogénica. ® En 1952 Di’'Sant
Agnese, investigando la causa de las pérdidas excesivas de electrolitos llegd a la
conclusién de que habia una eliminacién anormal de cloro por el sudor. ¥ La
determinacién de cloro y sodio en sudor se convirtié en el mejor método diagndstico de
FQ mediante el test de iontoforesis con pilocarpina disefiado por Gibson y Cook, en
1959, siendo hasta la fecha una prueba diagndstica que no ha sido superada en la
practica clinica, ya que ademas de tener buena sensibilidad y especificidad, es

econdémica, accesible y facil de aplicar. ®

MUTACIONES Y FISIOPATOLOGIA EN FIBROSIS QUISTICA. El gen FQ, codifica
para la proteina CFTR (regulador de la conductancia transmembrana de la FQ), que
actua como canal principal del cloro de la membrana e influye en otros (calcio, sodio,
etc.); se localiza en la membrana apical del epitelio secretor de las glandulas mucosas
de vias aéreas, digestivas y reproductoras, y en las serosas del sudor y saliva. En
1989, Riordan, Rommens y Kerem, comunicaron la identificacion del gen de la FQ,
localizado en el cromosoma 7g31.3. © Hasta el momento se conocen mas de 1.900
mutaciones que afectan a CFTR, muchas de las cuales dan lugar a un fenotipo
patologico. () Alrededor del 75% de los alelos FQ contienen la mutacién AF508 que
consiste en la pérdida de un coddn, que lleva a la ausencia de una fenilalanina en la

posicion 508 de la proteina.

DIAGNOSTICO. Los criterios clasicos de diagndstico de la enfermedad son: la
cuantificacion de cloro en el sudor, mediante test cuantitativo de iontoforesis con
pilocarpina (QPiT), dos determinaciones con resultado superior a 60 mmol/L, junto con
uno o mas de los siguientes rasgos: insuficiencia pancreatica exocrina, enfermedad
pulmonar sugestiva, o historia de FQ en familiares de primer grado. ® g diagndéstico se

puede realizar con el cribado neonatal, con elevacién de los valores de tripsinbgeno



inmunorreactivo sérico, continua con la realizacion de un estudio genético mediante un

panel de mutaciones y posteriormente el test de sudor.

INCIDENCIA. Es una enfermedad genética autosomica recesiva, cronica vy
potencialmente letal, en Europa central y Occidental la incidencia es de uno por cada
2000-2,600 nacidos vivos (NV), en Estados Unidos uno por cada 1,900-2,500 NV y en
México se estima uno por cada 8,500 NV. En los paises desarrollados, hacia los afios
60, la mediana de supervivencia era de 4 afios, alcanzando los 36 afios en el 2009. ©
En México y Latinoameérica la expectativa de vida en los 90 aun era de 9 afos,

actualmente en nuestro pais es de 18 arios. %

ENFOQUE DE TRATAMIENTO. Las piedras angulares del tratamiento siguen siendo
una nutricion 6ptima, mejorar la funcion pulmonar mediante fisioterapia respiratoria y
ejercicio, junto al tratamiento precoz de la infeccion pulmonar. Actualmente, el arsenal
terapéutico va dirigido a la restauracion de las propiedades del liquido de superficie de
la via aérea, normalizacion de la alteracion del moco, antiinflamatorios, anti infeccioso y
trasplante pulmonar. Hay multiples opciones de tratamiento en magnitud a la afeccién
multisistémica y crénica de la FQ. Actualmente existen ya medicamentos gendmicos en
estudios fase 3 dirigidos a la correccion del problema molecular de la enfermedad con

resultados prometedores para algunas mutaciones.

FIBROSIS QUISTICA Y FUNCION PULMONAR. La principal causa de morbilidad y
mortalidad en los pacientes con FQ es la patologia pulmonar. Desde la primera
infancia, la combinacion de infeccidén e inflamacion va produciendo un dafio progresivo
en la via aérea y parénquima pulmonar que lleva a una pérdida progresiva de funcién

1.12) E| objetivo principal del tratamiento de la FQ es disminuir esta pérdida

respiratoria. |
de funcién pulmonar. Por este motivo es esencial poder medir, de la forma mas precisa
posible, los cambios que se producen en la funcion pulmonar con el tiempo y el efecto
de los tratamientos sobre la misma.

La espirometria forzada es la prueba considerada el estandar de oro en la FQ, y la

medida del FEV1 la mas util para evaluar la progresion de la enfermedad. Estudios



longitudinales han mostrado que el curso natural de la enfermedad conlleva una
pérdida anual de FEV1 de alrededor del 2-4% dependiendo de la funcién basal. ¥
Todas las guias de manejo de FQ recomiendan realizar una espirometria forzada en
cada visita. La gravedad de la FQ se clasifica generalmente por el grado de afectacién
del FEV1 y del FVC. Los pacientes con un FEV1 menor del 30% o una FVC < 40% se
consideran graves, los pacientes con enfermedad leve pueden tener unos valores de
FEV1 y FVC dentro de la normalidad, algunos estudios utilizan el valor de FEV1<75%
para definir el grado de enfermedad y a la caida del FEV1 como un factor relacionado
con la mortalidad, de forma que cuando es menor del 30% del predicho, la mortalidad a

(%) Las pruebas de funciéon pulmonar ayudan a conocer la

los 2 afios alcanza el 50%.
progresion de la enfermedad, y constituyen uno de los signos mas utiles para el
diagndstico de una exacerbacion respiratoria y uno de los parametros mas eficaces
para valorar su recuperacion después del tratamiento. EI FEV1 es el parametro mas
representativo del dano en la funcién pulmonar en estos pacientes por ser uno de los
volumenes mas confiables y repetibles. Dada la variabilidad intrinseca de la prueba, se
considera una caida significativa de funcion pulmonar cuando el FEV1 disminuye al

menos un 12%. ¥

CALIDAD DE VIDA (CV) Y SU RELACION CON LA SALUD. En 1994, la OMS definio
la CV como “la percepcion personal de un individuo de su situacién en la vida, dentro
del contexto cultural y de los valores en que vive en relacion con sus objetivos,
expectativas, valores e intereses.” La CV no es igual a estado de salud, estilo de vida,
satisfaccion con la vida, estado mental ni bienestar, sino que es un concepto
multidimensional que debe tener en cuenta la percepcién por parte del individuo.

La calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) se entiende como un constructo y
es una medida de cémo impacta en la CV el estado de salud y/o los tratamientos que
recibe para mantenerla. La CVRS permite valorar la enfermedad desde la perspectiva
del paciente, ya que es él quien aporta la informacién para su evaluacion valiosa tanto
para la clinica como para la investigacion, el paciente manifiesta lo que siente y lo que
pude o no hacer, pero ademas qué valor tiene para él esta posibilidad o limitacién, en

(16

cémo las afronta y como se modifica con el tiempo. ) Es un concepto unipersonal y



multidimensional en el que se engloban la esfera fisica, sintomas, estado psicoldgico,
emocional y las relaciones sociales como una evaluacion subjetiva del paciente acerca
de su bienestar funcional y emocional que no siempre coincide con las estimaciones
realizadas por el médico. Asi, aunque algunos parametros, como el FEV1 o el indice de
masa corporal (IMC), tienen valor prondstico sobre la morbimortalidad en pacientes con
FQ, son pobres predictores de la sensacién de falta de bienestar percibida por el
sujeto. "8 La medida de la CVRS se ha empleado para calcular los costos intangibles
de la enfermedad, asi como para predecir la supervivencia y la tasa de ingresos

s. 19 Es una medida de la respuesta al tratamiento y también se utiliza en

hospitalario
la clasificacion de la gravedad de la enfermedad, y en la evaluacion de las
consecuencias de las enfermedades crénicas. Nos puede ayudar a comprender la falta
de relacidon entre la capacidad funcional y la percepcion de la salud que tiene el
individuo, a favorecer la adherencia al tratamiento y a comprender la falta de
percepcion de la mejoria a pesar de objetivarla en los parametros tradicionales,
comparar intervenciones terapéuticas, valorar el progreso de los pacientes, describir el
efecto de una enfermedad en la dinamica diaria de un paciente y ayudar en las
decisiones clinicas. (182021

La Food and Drug Administration (FDA) ha aprobado el uso de instrumentos para medir
la CVRS en ensayos clinicos como medio para comprender el impacto del tratamiento
sobre los sintomas y actividad diaria del paciente con patologia respiratoria y se
considera que podria ser una medicién mas sensible que medidas fisiolégicas como el
FEV1. ® Los administradores sanitarios quieren medir la salud como un indicador de
la calidad de la atencion sanitaria, para monitorizar la efectividad de diferentes
estructuras organizativas y analizar los costos y beneficios de determinadas

intervenciones médicas. ?°2"

MEDICION DE LA CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD.

Los cuestionarios a utilizar deberan estar validados de manera que proporcionen los
medios necesarios que permitan la traduccidon objetiva de este concepto,
desarrollandose dos vertientes: la psicologica, con la elaboracion y construccién de

instrumentos para conciliar subjetividad y objetividad; y la econdmica. Las preguntas



constan de distintas opciones de respuesta llevadas a un valor numérico para
posteriormente realizar un analisis y establecer conclusiones. La construccion de estos
cuestionarios es un proceso complejo, con estandares definidos para que el
instrumento pueda utilizarse en investigacion o en la practica clinica. "® Segun el
comité cientifico del Medical Outcomes Trust, estas condiciones se basan en 8
atributos basicos: modelo conceptual y de medida, fiabilidad, validez, sensibilidad al
cambio, interpretabilidad de las puntuaciones, carga de administracion para el
entrevistador y el entrevistado, formatos alternativos, adaptacion transcultural vy
linguistica. Segun las guias de la FDA, en el desarrollo de un instrumento de medida de
CV se deben cumplir cuatro pasos: a) identificacién de los conceptos y dominios que
son importantes para los pacientes y que se incluyen en el esquema de trabajo; b)
creacion de un instrumento que incluya los items, tiempo de administracion y de
memoria y escalas de respuesta; c) evaluacion de las propiedades psicométricas de la
medida; y d) modificacion del instrumento tal como se aplica en la investigacion y
marco de aplicacién. También se debe cuantificar en qué magnitud el cambio de la
medida es clinicamente significativo, o existe una diferencia minimamente importante, y

el momento y frecuencia de administracién del cuestionario. (17182123

CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD EN FIBROSIS QUISTICA.

Para FQ existen diversos cuestionarios, muchos de ellos no estan validados o no son
aplicables en pacientes pediatricos; otros fueron disefiados para otras patologias y no
estan estandarizados. No existe un estandar de oro para la medicién de la CVRS en
FQ. Se han aplicado diferentes métodos y es dificil establecer comparaciones entre
ellos. ""?Y De los cuestionarios genéricos, el mas utilizado es el SF-36, %% que ha

sido validado en adolescentes y adultos con FQ, ®

pero no discrimina bien entre los
distintos grados de gravedad de la enfermedad y no detecta cambios en la progresién
de la misma. El SF-36 incluye 36 items que se distribuyen en ocho dimensiones. Es
aplicable a poblacién general y a enfermos y detecta estados de salud tanto positivos
como negativos. Se puntua de 0 (peor) a 100 (mejor); a partir de las dimensiones se
pueden obtener dos puntuaciones sumario (fisica y mental); existen dos versiones,

(24.28) v esta validado en espariol. ® Los cuestionarios especificos de patologia



respiratoria mas utilizados en FQ son el Chronic Respiratory Disease Questionnaire
(CRDQ) #"?® y e| St. George Respiratory Questionnaire (SGRQ). "2 E| CRDQ fue el
primer cuestionario de CV que evalud la limitacién crénica al flujo aéreo; ®® sin
embargo, no es un cuestionario lo suficientemente especifico para medir la CVRS en
pacientes con FQ. ®% El cuestionario respiratorio de St. George (SGRQ) se ha
convertido en uno de los instrumentos mas utilizados para evaluar la CVRS en
pacientes respiratorios; " se ha traducido a diversos idiomas y ha sido validado en
espaiiol, ®? consta de 50 items repartidos en tres dimensiones, no es especifico para
una enfermedad concreta, sino que se desarrolld para el analisis de la CV de pacientes
con limitacion croénica al flujo aéreo, ®3) no contemplaba otros aspectos especificos de
la enfermedad como la afectacion digestiva o el estado nutricional. EIl SGRQ presenta
una fuerte consistencia interna cuando se utiliza en pacientes adultos con FQ, al
clasificar a las personas con FQ en funcion del FEV1 (%) (>80%, 40-80%, <40%)
observaron que existe una gradacién paralela entre la gravedad de la funcién pulmonar
y las puntuaciones en el SGRQ, en las 3 dimensiones. Esto corrobora su validez, ya
que discrimina adecuadamente a los pacientes en funcién de la gravedad de la
afectacion pulmonar. ¢

Gee et al. crearon un cuestionario especifico para adultos y adolescentes con FQ:
Cystic Fibrosis Quality of Life Questionnaire (CFQoL). ©®¥ También ha sido
suficientemente validado. Tiene 52 items divididos en nueve dimensiones. ?) El CFQoL
tiene buenas correlaciones con la funcién pulmonar y el IMC en pacientes adolescentes
y adultos con FQ pero no ha sido validado en espafiol. ®®

El CFQ es un cuestionario de CVRS disefiado especificamente para pacientes con FQ,

desarrollado en Francia ©&3")

y con versiones especificas para nifios (6-13 afos),
padres de nifios de 6 a 13 afos y adolescentes y adultos (mayor de 14 afios) con FQ
(CFQ14+). Fue traducido y validado en su version inglesa ®8) y ha sufrido diferentes
modificaciones posteriores convirtiéndose en su version revisada (CFQR) que ha sido
traducida y validada en diferentes idiomas, incluyendo poblaciéon hispanohablante de
Estados Unidos y para adolescentes y adultos espafioles en la cual se han realizado

pequerfias modificaciones (CFQR 14+ Spain). #940)



Tiene cinco dimensiones genéricas: sintomas, actividad, psicolégico o emocional,
energia/astenia y dominio social. A estas se le afiaden cuatro dimensiones especificas
de FQ: alteraciones alimentarias, imagen corporal, sintomas y carga del tratamiento. ®
El CFQR 14 + Spain consiste en 50 items estructurados en 12 dominios, que se dividen
a su vez en 6 que valoran aspectos generales de la CVRS: capacidad fisica (8 items),
limitaciones de rol (4 items), vitalidad (4 items), percepcion de la salud (3 items),
estado emocional (5 items) y aislamiento social (6 items); y 6 dominios que valoran
aspectos especificos de la FQ: imagen corporal (3 items), problemas con la
alimentacion (3 items), carga del tratamiento (3 items), problemas de peso (1 item),
sintomas respiratorios (7 items) y sintomas digestivos (3 items). Dar respuesta al
cuestionario lleva de 10 a 15 minutos y las puntuaciones varian de 0-100, siendo las
puntuaciones mayores las que corresponden a una mejor CVRS. Las puntuaciones de
cada dominio se calculan si se completan al menos 2/3 de las preguntas. No existe una
puntuacion total del cuestionario que integre todos los dominios. Las escalas de
sintoma, no evaluan el cambio agudo en los sintomas respiratorios, sino cambios en

49 En la validacion de la versién espafiola del CFQ-R 14 + el

las ultimas 2 semanas.
alfa de Cronbach fue >0,70 para todas las escalas, excepto para sintomas digestivos y
carga de tratamiento. Cuarenta items (de 50) presentaron correlaciones items-escala
mayores a 0.70, y el 98% mayor a 0.40. La reproductibilidad test-retest (coeficiente de
Spearman) oscilé entre 0,49-0,95 y el coeficiente de correlacion intraclase alcanzé
puntuaciones mayores de 0.70 en 10 de 12 escalas. Todas las dimensiones
correlacionaron significativamente con las puntuaciones del SGRQ. EIl cuestionario

CFQR es capaz de detectar cambios tras una intervencion terapéutica "

y es sensible
en la deteccién de modificaciones en el estado de salud a lo largo del tiempo asociadas
a cambios en los sintomas respiratorios y en el peso, en donde se encontraron fuertes
correlaciones. “% El mismo fendmeno ocurre entre los parametros respiratorios
(clinicos, espirométricos y radioldgicos) y practicamente todas las dimensiones del
cuestionario, ademas de que permitié diferenciar adecuadamente los distintos grados
de gravedad en funcion del FEV1. Aquellos con una gran alteracion en la funcién
pulmonar presentan una peor CV global. *? Este cuestionario permite diferenciar

adecuadamente los distintos grados de gravedad de la enfermedad respiratoria, es



capaz de detectar cambios tras una intervencidon terapéutica y es sensible en la
deteccion de modificaciones en el estado de salud a lo largo del tiempo asociadas a
cambios en los sintomas respiratorios y el peso.

En resumen, cada vez mas, los clinicos, investigadores, y grupos de pacientes se estan
dando cuenta de la importancia de la medicion de la CV relacionada con la salud en la
practica clinica y la investigacion. Las medidas repetidas de la CVRS pueden ayudar a
valorar la adaptacion del paciente a la enfermedad y a detectar cambios asociados a la

instauracion de tratamientos o a la evolucion de la enfermedad.

CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES CON FIBROSIS QUISTICA EN MEXICO.

Hasta el momento no hay estudios pediatricos de asociacion del FEV1 con las
variables del CFQ-R en nuestro pais, sin embargo, existen estudios que evaluan
aspectos de CV utilizando otras escalas. En 2009, Juarez y col. analizaron la relacién
de la CV con la funcién pulmonar en 46 nifios con FQ, utilizando el cuestionario de CV.
Las variables que influyeron directamente en el deterioro de FEV1 fueron: dimensiones
de conducta y cohesion familiar sin encontrarse relacién con los puntajes de funcién
fisica. Este cuestionario no tiene un apartado especifico para funcién respiratoria en
FQ. “® Pérez Fernandez y cols. en el afno 2000, evaluaron la CV en 18 nifos
mexicanos, aplicando la escala FQMex 9 con FQ y 9 sanos, al comparar ambos grupos
hubo una diferencia significativa en la esfera respiratoria (p < 0.013) sin obtener
diferencia significativa en la esfera gastrointestinal, infecciosa, nutricional vy
genitourinaria. “44) Genis y col. en el 2008 estudiaron 30 pacientes mayores de 16 anos,
el objetivo fue determinar las caracteristicas clinicas, radiolégicas y funcionales en
pacientes con fibrosis quistica mediante evaluacion clinica y radiolégica y
correlacionarlos con el cuestionario CV de Saint George, encontrando una relacién
inversamente proporcional entre el FEV1, PaO2 y el IMC con la CV, sin embargo no se
encontrdé una p estadisticamente significativa para la relacion entre los resultados del
cuestionario y el FEV1. “® Los 3 trabajos mencionados son tesis de recepcion de

especialidad y no han sido publicados.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En nuestro hospital no se habian realizado sistematicamente las determinaciones de
calidad de vida en los pacientes de FQ, por lo que se desconocia si existia relacion
entre los resultados de CFQ-R (CV especificos para pacientes con FQ) y el FEV1. Lo
anterior constituye parte de la evaluacion integral del paciente y permitira el uso de esta

herramienta para la toma de decisiones relacionadas al manejo multidisciplinario.
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PREGUNTAS DE INVESTIGACION

¢Cual es la percepcién de la calidad de vida del paciente con fibrosis quistica, atendido
en el Hospital de Pediatria CMN SXXI “Silvestre Frenk Freud”?

¢ Existe relacion entre la percepcion de la calidad de vida y el volumen espiratorio

forzado del primer segundo en pacientes pediatricos con diagndstico de fibrosis

quistica en un hospital de tercer nivel?
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HIPOTESIS

La percepcion de la calidad de vida del paciente con FQ evaluada por el cuestionario

CFQ-R es inversamente proporcional a la edad del paciente.

El FEV1 se correlaciona en forma directamente proporcional con la percepcién del
dominio de sintomas respiratorios y de capacidad fisica en el cuestionario de calidad de

vida en pacientes pediatricos portadores de fibrosis quistica.

HIPOTESIS NULA

La percepcion de la calidad de vida del paciente con FQ evaluada por el cuestionario

CFQ-R es directamente proporcional a la edad del paciente
El FEV1 no se relaciona de ninguna forma con la percepcién del dominio de sintomas

respiratorios y de capacidad fisica en el cuestionario de calidad de vida en pacientes

pediatricos portadores de fibrosis quistica.
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JUSTIFICACION

El Hospital de Pediatria CMN siglo XXI es un centro de referencia para la atencion de
pacientes con fibrosis quistica, esta patologia toma especial importancia debido a las
caracteristicas de la enfermedad, al requerimiento de manejo y tratamiento por un
equipo multidisciplinario, la evolucion inminente hacia el deterioro principalmente
respiratorio, las dificultades en la obtencion y administracién del tratamiento asi como
los altos costos del mismo. Por lo anterior la afeccion y las morbilidades del paciente
con fibrosis quistica no son unicamente fisicos, sobrepasan esta linea, para tener
también un involucro psicoldgico tanto para el familiar como para el paciente lo que
merma su CV.

Actualmente existen relativamente pocos instrumentos validados para evaluar la CV del
paciente con FQ, entre ellos tenemos al cuestionario de CV revisado para fibrosis
quistica (CFQ-R) validado para poblacion pediatrica hispanohablante, por lo que se
seleccioné éste para aplicaciéon y medicion de la percepcion de la CV. La evaluacién
integral de estos pacientes amerita conocer la percepcién de la calidad de vida
mediante su aplicacion sistematica y, gracias a que el cuestionario esta dividido en
diferentes dominios, nos permiti6 conocer los mas afectados en cada individuo,
dandonos la oportunidad de brindar una atencién dirigida y personalizada.

Ademas era imperativo conocer el grado de deterioro de la funcion pulmonar y como
ésta afecta el grado de percepcion de calidad de vida del paciente. EI FEV1 es el dato
mas utilizado para la medicién objetiva de la funcion respiratoria en pacientes con FQ.
En nuestro hospital no existian estudios donde se corroborara si existe relacion entre
estos dos parametros; por lo que consideramos importante realizar este estudio ya que
permitio definir si existe realmente una asociacion entre estos factores que evaluan por
un lado la percepcion de la funcion respiratoria y por otro la medicidn objetiva del
mismo, esto nos sirve ademas para establecer como medida rutinaria en el consultorio
la aplicacion del Test en conjunto con las demas rubros a explorar en paciente con FQ,
y dio pie al inicio de nuevas investigaciones con la utilizacion de esta herramienta de
medicibn como una medida fiable y que podria orientar el estado del paciente en

conjunto con los datos clinicos y radiolégicos al momento de su aplicacion en zonas
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donde no se cuente con el equipo necesario para realizacion de pruebas de funcién
pulmonar pero si para la aplicacion del cuestionario, o que podria orientar hacia la

necesidad de manejo en tercer nivel de atencidn o bien intrahospitalario.
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OBJETIVOS DEL ESTUDIO

OBJETIVO GENERAL
1. Determinar la percepcion de la calidad de vida del paciente con FQ atendido en

Hospital de Pediatria de CMN SXXI

2. Conocer la relaciéon entre la percepcion de la calidad de vida y el FEV1 en
pacientes con diagndstico de fibrosis quistica en el Hospital de Pediatria de
CMN SXXI

OBJETIVOS ESPECIFICOS
1. Conocer los dominios mas afectados de la percepcién de la calidad de vida del

paciente con FQ.
2. Conocer los dominios del test de calidad de vida que tienen relacién con el FEV1

3. Determinar cual de los dominios del test es el que mas se relaciona con el FEV1

16



MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio transversal, descriptivo, analitico, para conocer la relacion entre la
percepcion de la calidad y la FEV1 en pacientes pediatricos con diagndéstico de FQ en
el Hospital de Pediatria de CMN SXXI, con numero de autorizacion por el Comité local
de Investigacion No.

Se invitd al paciente y/o tutor a participar en el estudio.

El tesista responsable del proyecto, aplicd el cuestionario de calidad de vida para
pacientes con fibrosis quistica revisado (CFQ-R) validado de acuerdo a lo descrito en la
pagina web http://www.psy.miami.edu/cfq_QLab/index.html para su autorizacion de uso
y envio del mismo.(anexo1) Se evalué de acuerdo al manual ya establecido para el
mismo y se aplicd el cuestionario elaborado para pacientes pediatricos con fibrosis
quistica segun el grupo etario al que perteneciera, los cuales son los siguientes: 1)
Nifos de 6 a 11 afios (formato de entrevistador, contestado por el nifio y llenado por el
entrevistador) 35 items estructurados en 8 dominios, 2) Nifios de 12 a 13 afos (reporte
independiente, llenado por el nifio) 35 items estructurados en 8 dominios 3)
Adolescentes y adultos (14 afios en adelante, llenado por el adolescente) 50 items
estructurados en 12 dominios). Existe un cuarto cuestionario dirigido a los
padres/encargado del nifio (nifos de 6 a 13 anos) el cual consta de 44 items
estructurados en 11 dominios, mismo que se aplicO pero se analiz6 de manera
independiente debido a que este mide la percepcion que tienen los padres del impacto
de la enfermedad en sus hijos. (anexo 2-4). En la tabla 1 se muestran las

caracteristicas de cada uno de los cuestionarios utilizados en el estudio.
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Tabla 1. Descripcidn de los cuestionarios aplicados en el estudio

Tipo de cuestionario

Caracteristicas CFQR/6-13/Enc CFQR/6-11/Pac ~ CFQR/12-13/Pac CFQR/14+/Pac
Edad del paciente 6-13 afios 6-11 afios 12-13 afos 14 0 mas afios
Quién lo aplica Auto aplicado Médico Auto aplicado Auto aplicado
Quién lo contesta Padres/Encargado Paciente Paciente Paciente
Preguntas 44 35 35 50
Dominios
Fisico 9 6 6 9
Emocional 5 8 8 5
Imagen corporal 3 3 3 3
Vitalidad 5 .- .- 4
Alimentacion 2 3 3 3
Carga del tratamiento 3 3 3 3
Percepcion de salud 3 .- - 3
Escuela 4 .- .-
Peso 1 --- --- 1
Respiratorio 6 4 4 6
Digestivo 3 1 1 3
Social .- 7 7 6
Rol . . .- 4

La FEV1 se determiné mediante espirometria forzada la cual se realizé en el laboratorio
de fisiologia pulmonar del HP del CMN Siglo XXI con un equipo marca JAEGER, los
datos se analizaron en el programa LAB Manager version 5.31.0.4, la espirometria se
realizd de acuerdo a estandares ya establecidos por la sociedad americana de térax
(ATS), utilizando las tablas de Pérez-Padilla para calcular el porcentaje del valor
predictivo. “®)Se recolectaron los resultados de la FEV1 y el CFQ-R (anexo 5-7) y se
analizaron los datos obtenidos. Se compararon y se determiné si existe relacién entre
ellos. Se evalud el resultado de los dominios en el cuestionario de CV (CFQ-R) por

separado y se determiné cuales de ellos tienen relacion con el FEV1.
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TIPO DE ESTUDIO

Transversal, descriptivo analitico

CRITERIOS DE SELECCION

CRITERIOS DE INCLUSION
Paciente de cualquier sexo 6 a 17 afios de edad con diagndstico confirmado de
FQ mediante dos determinaciones positivas de cloruros en sudor por el método
de iontoforesis, o bien mediante la identificacion de mutaciones del gen CFTR,
capaces de realizar pruebas de funcién pulmonar y en quienes se haya aplicado
el cuestionario de calidad de vida revisado para fibrosis quistica (CFQ-R) que
pertenezcan al universo de pacientes de consulta externa de neumologia del
Hospital de Pediatria de CMN SXXI.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Pacientes que no acepten participar en el estudio.

CRITERIOS DE ELIMINACION
Pacientes en quienes la espirometria no cumple con el minimo grado de calidad.
Pacientes que hayan contestado < del 75% de las preguntas de cada uno de
los dominios del cuestionario CFQ-R.
Pacientes en quienes no coincida la fecha de realizacidon de espirometria con la

fecha de aplicacion del cuestionario CFQ-R.
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TAMANO DE LA MUESTRA

Muestra no probabilistica a conveniencia. Se incluyeron todos los pacientes con
diagndstico de fibrosis quistica confirmada que acudieron a la consulta externa de
neumologia pediatrica y se realizaron pruebas de funcién pulmonar, ademas se aplico

el cuestionario CFQ-R en la misma visita.
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DEFINICION DE LAS VARIABLES

Definicion de las variables

Variable Definicion Definicion Escala de Tipo de
conceptual Operativa medicion variable
Sexo Variabilidad Definicién 1: masculino Nominal
fenotipica que acorde a lo 2: femenino Dicotémica,
divide a los seres | expresado en el
humanos: expediente
hombre o mujer | clinico
Edad al Periodo de Edad reportada | Afios y meses | Cuantitativa, de
momento de tiempo desde al | en hoja de cumplidos intervalo,
aplicacion del | nacimiento hasta | resultado de continua
cuestionarioy | la aplicacion del | espirometria
pruebas de cuestionario de
funcion calidad de vida y
pulmonar las pruebas de
funcién pulmonar
Espirometria Prueba Los resultados e | 1.- patrén Nominal
forzada respiratoria bajo | representan en | obstructivo Cualitativa
circunstancias forma numérica | 2.- patrén
controladas, que | fundamentados | sugerente de
miden la en calculos y en | restriccion
magnitud forma de 3.- patron
absoluta de los impresion mixto
volumenes grafica.
pulmonares y la
rapidez con que
éstos pueden ser
movilizados
(flujos aéreos)
FEV1 Volumen de aire | Medida 1.- FEV1 > Cuantitativa, de
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exhalado del obtenida por 65% intervalo,
pulmén de espirometria obstruccion discreta
manera forzada | forzada que leve
durante el primer | equivale al 2.- FEV1 45-
segundo volumen de aire | 65% :
después de una | exhalado del obstruccion
inhalacion pulmoén de moderada
forzada manera forzada | FEV1 < 45%:
durante el obstruccion
primer segundo | severa
después de una
inhalacion
forzada
Calidad de Percepcion Medida de Aplicacion del | Cuantitativa, de
vida personal de un coémo impacta cuestionario intervalo,
relacionada individuo de su en la calidad de | de CFQ-R discreta
con la salud situacién en la vida el estado acorde a edad
vida, dentro del de salud y/o los | del paciente
contexto cultural | tratamientos versiones
y de los valores que recibe para | especificas

en que vive en
relacion con sus
objetivos,
expectativas,
valores e

intereses.

mantenerla.
Permite valorar
la enfermedad
desde la
perspectiva del
paciente,
aportando
informacion
valiosa tanto
para la clinica

como para la

para nifos (6-
13 anos),
padres de
nifos de 6 a
13 afos y
adolescentes
y adultos
(mayor de 14
anos).

Tiene cinco

dimensiones
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investigacion

genéricas:
sintomas,
actividad,
psicoldgico,
energia y
dominio
social.
Cuatro
dimensiones
especificas de
FQ:
alteraciones
alimentarias,
imagen
corporal,
azoramiento
causado por
los sintomas y
carga del
tratamiento
En cada
dominio la
calificacion
maxima es
100y la

minima 0
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Una vez que se aprobd el protocolo por el comité correspondiente, todos los pacientes
con FQ sin datos de exacerbaciéon pulmonar se detectaron el dia en que acudieron a
su cita programada en la Consulta externa de Neumologia del H. de Pediatria
CMNSXXI. Se les invito a participar en el estudio, debiendo firmar las cartas de
consentimiento y/o de asentimiento; (anexo 8 y 9) ese mismo dia se realiz6 una
espirometria forzada, para determinar el FEV1 y se aplicé el cuestionario CFQ-R. Se
registraron los datos clinicos, demograficos, de pruebas de funciéon pulmonar, y del
CFQ-R. Para evitar la variabilidad de los datos el tesista realizé todas las mediciones y

aplico el cuestionario.
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ANALISIS DE DATOS

Se utilizaron medidas de tendencia central y dispersion de acuerdo a la naturaleza de
las variables con el programa Excel® corroborados por el paquete estadistico gratuito
de datos R-proyect.

Para las variables de intervalo se realiz6 comprobacion de la normalidad mediante
prueba de Kolmogorov-Smirnov y Shapiro-Wilk.

Para las variables categoricas se emplearon frecuencias y porcentajes.

Se utilizé el coeficiente de correlacion lineal de Pearson para medir el grado de
asociacién entre las variables.

Para determinar el grado de correlacion entre los cuestionarios de los pacientes y los
de los padres, se utilizd el coeficiente de correlaciéon lineal de Pearson, analisis de

correlacion y analisis de correlacion intraclase.
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FACTIBILIDAD Y ASPECTOS ETICOS

Se contd con los pacientes y los medios para obtener la informacion para realizar el
estudio. No se requirié equipo o recursos diferentes a los que se cuentan en el hospital.
El presente estudio se realizé con apego al Reglamento de la Ley General de Salud en
Materia de Investigacion, Titulo Segundo, Capitulo I: articulos 20, 21, 22 y 23; Capitulo
lll: articulos 34, 35, 36, 37 y 38, considerando esta investigacion como de riesgo
minimo por utilizarse estudios que se realizan de manera rutinaria en la consulta
externa de neumologia pediatrica como lo son las pruebas de funcién pulmonar y el
cuestionario de calidad de vida.

Todos los procedimientos se apegaron a las normas éticas y a la declaracion de
Helsinki vigente.

Se solicité la firma de la carta de consentimiento y/o asentimiento y se respetd la

clausula de confidencialidad y de proteccidn de datos personales.

RECURSOS: HUMANOS, FiSICOS, FINANCIEROS

Se contd con médico residente de neumologia pediatrica para elaboracion del proyecto,
realizaciéon de pruebas de funcion pulmonar, asi como aplicacion de cuestionario de
calidad de vida, la base de datos, captura y analisis.

Se contd con tutores para la asesoria de la elaboracién del protocolo y tesis.

Se contd con asesor metodolégico para el analisis conjunto de los datos.

Se utilizaron copias y hojas blancas que fueron proporcionadas por el investigador.
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RESULTADOS

Se incluyeron en el estudio un total de 18 pacientes, de los cuales se obtuvieron 29
cuestionarios de calidad de vida (CFQ-R). De éstos, 18 fueron aplicados a pacientes
con fibrosis quistica de entre 6 y 16 afios y 11 a padres y/o cuidadores primarios de los
pacientes con fibrosis quistica de entre 6 y 13 afios de edad.

De los 18 pacientes estudiados la mayoria fue del sexo femenino (61,1%). La edad
expresada en afnos al momento del aplicacion del cuestionario varié entre 6.1 a 16.8
con una media de 12.2 afos. El peso expresado en kilogramos tuvo una variacion de
entre 19.5 y 48 con una media de 32.57; en cuanto a la talla en centimetros los
pacientes se encontraron entre 114 y 163 con una media de 139.06. Se aplicaron 4
tipos de cuestionario de calidad de vida dependiendo de la edad del paciente: el de 6
a11 afos de edad se aplico a 8 pacientes (44.4%), 3 hombres (37.5%) y 5 mujeres
(62.5%); el de 12 a 13 afos de edad, a 3 pacientes (16.6%) todas mujeres y el | de
Adolescentes y adultos, se aplicé a 7 pacientes (38.8%), 4 hombres (57.1%) y 3
mujeres (42.9%). Por ultimo, se obtuvieron 11 cuestionarios dirigidos a los padres de
los paciente de entre 6 y 13 afos de edad, La edad de los padres oscilo entre 33.8 y
47.11 anos con una media de 38.56; 9 mujeres (81.82%) y 2 hombres (18.18%) y su
nivel de educacion fue: algo de escuela superior o0 menos en un total de 6 padres
(54.6%), un padre (9%) con estudios vocacionales, algo de universidad en 2 padres
(18.18%) y 2 de ellos (18.18%) con titulo universitario. (Los datos demograficos

obtenidos de los 4 cuestionarios se pueden observar en la tabla 2)
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Tabla 2. Variables demogréficas por tipo de cuestionario

Tipo de cuestionario

Variable CFQR/6-13/Enc* CFQR/6-11/Pac** CFQR/12-13/Pac** CFQR/14+/Pac**
(n=11) (n=8) (n=3) (n=7)
Sexo (H:M) H:4 M:7 H:3 M:5 H:0 M:3 H:4 M:3

Edad (afios) 104 +0.7[6.1-135]  94+06[6.1-10.8]  13.1+0.1[12.9-13.2]
Peso (kg) 252+14[195-318] 244+17[195-31.8] 31.1+4.7[235-39.8]
Talla (cm) 1283+ 35[114-143] 1241+ 38[114-142] 144.7 £ 2.7[141 - 150]

IMC (valorz) ~ -08+06[33-42]  -03+07[2-42]  -1.7+08[-33--04]

153 +0.3[14.2 - 16.8]
42.5 +2.8[28 - 48]
153.7 3.6 [134 - 163]

09+04[2.6-0.3]

*Enc = padres de los pacientes **Pac = paciente Los datos corresponden a promedio + error estandar [minimo -

maximo]

Se analizaron los resultados de los cuestionarios divididos por dominios. En la tabla 3

se muestra la distribucién de los puntajes por tipo de cuestionario.
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Tabla 3. Distribucidn de puntajes por dominios

Dominio

Tipo de cuestionario

CFQR/6-13/Enc
(n=11)

CFQR/6-11/Pac
(n=8)

CFQR/12-13/Pac
(n=3)

CFQR/14+/Pac
(n=7)

Fisico
Emocional
Corporal
Vitalidad

Alimentacién

Carga del
tratamiento
Percepcidn
de salud

Escuela
Peso
Respiratorio
Digestivo
Social

Rol

63.6 £ 9.3[4.2 - 100]
77 + 6.2 [40 - 100]
60.6 + 1150 - 100]
63+ 6[26.7 - 93.3]
69.7 + 8.7 [16.7 - 100]
61.6 + 8.4 [11.1 - 100]
67.7 £6.1[33.3 - 88.9]
62.9+52[33.3-91.7]
30.3 +10.5 [0 - 100]
71.7 £6.9[16.7 - 94.4]

73.7£6.2[33.3-100]

46.5+10.6[0-72.2]
66.1 +2.1[54.2 - 75]

68.1 £9.9[22.2 - 100]

66.7 £ 4.7 [44.4 - 88.9]

69.4 £9.1[33.3-100]

63.5+10.4[16.7 - 91.7]
66.7 £8.9[33.3 - 100]

47 + 4.4 [28.6 - 66.7]

48.1%26.7[11.1 - 100]
736+ 11.4[58.3 - 95.8]
44.4+22.20-66.7]
815+3.7[77.8-88.9]

778+0[77.8-77.8]

72.2+12.1[50-91.7]
88.9 £ 11.1[66.7 - 100]

58.7 + 5.7 [47.6 - 66.7]

726 £6.5[54.2- 95.8]
84.8 +4[73.3 - 100]
65.1+8.5[22.2 - 88.9]
72.6 £ 7.7 [41.7 - 100]
92.1 + 4 [77.8 - 100]
63.5+7.6[33.3-88.9]

65.1£5.1[44.4-88.9]

52.4 +12.3[0 - 100]
65.9 + 7.4 [38.9 - 94.4]
87.3 + 2.9 [77.8 - 100]
65.1 + 3.6 [50 - 77.8]

75+ 5.5[58.3-100]

Los datos corresponden a promedio % error estandar [minimo — maximo]
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Los resultados de la espirometria forzada, segun el grupo de edad se muestran en la
tabla 4

Tabla 4. Distribucidn de resultados de espirometria forzada por grupo de edad.

Grupo de edad
Variable 6-1( ;I‘ :{gos 12-(1n3=§;'ms 14 )(/n-l; ;;ﬁos
FEV1 (L) 1+0.1[0.5-1.6] 1+0.3[04-1.6] 21+£03[1-3.1]
FVC (L) 14+02[06-24] 14+05[05-2 29+03[1.7-4.2]
FEVIFVC 0.8+0.1[0.5-0.9] 0.8+0.1[0.6-0.9] 0.7+0.1[0.5-0.9]
FEV1 (%predicho) 70+ 10[30 - 100] 40 £ 2020 - 70] 70+ 10 [40 - 100]
FVC (%predicho) 80 + 10 [40 - 100] 50 + 20 [20 - 80] 80+ 10 [60 - 100]

Los datos corresponden a promedio + error estandar [minimo — méximo]

La FEV1, FVCy la relacién FEV1/FVC de todos los pacientes se compararon con todos

los dominios incluidos en los cuestionarios y se obtuvo lo siguiente:

FEVA

Se encontrd correlacion positiva con el dominio fisico con un coeficiente de correlacion
de Pearson de 0.46 (p 0.05); con el dominio corporal con un coeficiente de Pearson de
0.50 (p 0.03); el dominio carga del tratamiento tuvo una correlacién de Pearson de
0.53 (p de 0.02). El resto de los dominios incluyendo el respiratorio que tuvo una
correlacion de Pearson de 0.32 (p de 0.19), no alcanzaron significancia estadistica.

(Ver figuras 1-3)
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FVC
En cuanto a este parametro, el unico dominio que obtuvo una fuerte correlacién fue el
dominio fisico con un coeficiente de correlacion de Pearson de 0.68 (p de 0.002), el

resto de los dominios incluyendo el respiratorio no mostraron correlacion (figura 4)
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Relacion FEV1/FVC
Ninguno de los dominios muestra correlacion con este apartado de la funcion

pulmonar.

La correlacion entre las pruebas de funcidon pulmonar analizadas y los diversos
dominios de los cuestionarios contestados por los padres fue positiva entre el FEV1 y el
dominio fisico con un coeficiente de correlacion de Pearson de 0.63 (p de 0.03), y con
la percepcion de la salud con un coeficiente de correlacion de Pearson 0.82 y (p de
0.001), el resto de los dominios incluyendo el dominio respiratorio, no lograron

establecer una correlacion con el FEV1. (figura 5)
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Se analizé la correlacion también con la FVC y se encontré una fuerte asociacion en el
dominio fisico con un coeficiente de correlacién de 0.8 y una p de 0.002, asi como
también con el dominio percepcion de la salud con un coeficiente de correlacion de
Pearson de 0.85 con una p de 0.0008, en el resto de los dominios no se encontro

asociacion con este parametro espirométrico. (figura 6)
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Figura 6.

De igual manera se comparo con la relacion FEV1/FVC sin encontrarse asociacion en

ninguno de los dominios. Todos estos datos se pueden observar en la tabla 5.
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Tabla 6. Coeficientes de correlacion entre los diferentes dominios del cuestionario y la funcion pulmonar y su comparacion entre padres y pacientes

FEV1 (% del predicho)

Cuestionario Comparacion

FVC (% del predicho)

Cuestionario Comparacion

FEV4/FVC (% del predicho)

Cuestionario Comparacion

Dominio (::L:)enstgcs)tna a(;'ci)o contestado de allmPas (i:l:)enstg(s)t: a:jr(i)o contestado de 7m!oas i%eniﬂgraﬂlo contestado de allm!)as
por Padres Pacﬁ::"tes corre (z:)(;lones por Padres Pac[i):rl;tes corre (:::;lones por Padres Pac[i)::ltes corre (‘c:)(;lones
Fisico 0.63* (11)  0.46* (18) 0.58 0.8 (11)  0.68™(18) 0.52 039(11)  -0.31(18) 0.84
Emocional 0.39(11)  0.36(18) 0.93 059 (11)  0.42(18) 0.62 040 (1) -0.09 (18) 0.46
Corporal 0.16(11) 050" (18) 0.39 046 (11) 0.4 (18) 0.96 054(11) 021 (18) 0.06
Vitalidad 0.40 (11) 0.26 (7) 0.79 0.53 (11) 0.19 (7) 0.51 -0.27 (11) 0.19 (7) 0.45
Alimentacion ~ 0.41(11) 007 (18) 0.41 0.5 (11) 0.15 (18) 0.36 007(11)  -0.10 (18) 0.95
t?:{g;gﬁ'to 027 (11)  0.53*(18) 0.48 045(11) 044 (18) 0.98 040(11)  023(18) 0.13
roroepaonde o2 (1) 0.03(7) 007 085" (1) -0.26(7) 001 015(11)  032(7) 043
Escuela 0.23 (11) 0.27 (11) --- -0.05 (11)
Peso 0.38 (11) 0.35 (7) 0.97 0.47 (11) 0.17 (7) 0.59 -0.19 (11) 0.38 (7) 0.34
Respiratorio  0.28(11)  0.32(18) 0.91 0.34(11)  039(18) 0.89 -0.12 (11) 0.10 (18) 0.98
Digestivo 0.05(11)  0.17(18) 0.61 010(11)  0.16(18) 0.54 0.10 (11) 0.03 (18) 0.86
Social 0.22 (18) --- 0.33 (18) --- 0.12 (18)
Rol 0.5(7) 0.14 (7) --- 0.69 (7)

Los datos corresponden al coeficiente de correlacién de Pearson evaluando la asociacién entre la calificacion del cuestionario y la funcién pulmonar del paciente. El
nuimero entre paréntesis corresponde al nimero de padres o pacientes. Los asteriscos corresponden a la significancia del coeficiente de correlacion con *p<0.05y

**p<0.01
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Debido a las diferencias encontradas entre los puntajes de los diferentes dominios al
comparar las respuestas de los cuestionarios contestados por pacientes y los
contestados por los padres, se buscd correlacion en cada uno de los dominios
mediante el coeficiente de correlacion de Pearson se encontré lo siguiente: en el
dominio fisico se obtuvo un coeficiente de correlacién de Pearson de 0.77 (p 0.0048), y
un coeficiente de correlacion de concordancia intraclase de 0.70 en el dominio de

imagen el coeficiente de correlacion de Pearson fue de 0.67 (p 0.008). (ver figura 7)
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En el dominio respiratorio el coeficiente de correlacion de Pearson fue de0.84
(p0.0009), con un coeficiente de correlacién de concordancia de 0.79 y en el digestivo
un coeficiente de correlacion de Pearson 0.85 cc (p 0.0009), con una correlacién de

concordancia intraclase de 0.84. (figura 8)
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Figura 8.

Los dominios emocionales, carga de tratamiento y alimentacion no obtuvieron

correlacion alguna. (ver tabla 6).
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Tabla 6. Correlacion por dominios entre los puntajes obtenidos en los cuestionarios aplicados a los
padres y los contestados por pacientes

Correlaciones

Dominios Pearson= (_:orrelacién Correlacién.de

intraclase= concordancia=
Fisico 0.77* (11) 0.70** 0.70
Emocional 0.56 (11) 049 0.48
Corporal 0.74* (11) 0.67* 0.65
Vitalidad --- --- ---
Alimentacion 0.51 (11) 0.46 0.42
Carga del tratamiento -0.10 (11) -0.06 -0.09
Percepcidn de salud --- --- ---
Escuela
Peso --- --- ---
Respiratorio 0.84** (11) 0.79* 0.79
Digestivo 0.85* (11) 0.84* 0.83
Social
Rol --- --- ---

Los datos corresponden al coeficiente de correlacion de Pearson evaluando la asociacion entre la
calificacion del cuestionario contestado por los padres y el cuestionario contestado por el paciente. El
ndmero entre paréntesis corresponde al nimero de pacientes. Los asteriscos corresponden a la
significancia del coeficiente de correlacion con **p<0.01
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DISCUSION

El objetivo principal de este estudio fue conocer la Calidad de vida relacionada con la
salud en los pacientes con FQ de un hospital de tercer nivel de atencion y conocer si se
relaciona con la funcion respiratoria. Para ello se utilizd el cuestionario CFQ-R unico
instrumento de calidad de vida relacionado con la salud validado en poblacién
hispanohablante y que es especifico para pacientes pediatricos con FQ.

La literatura internacional, refiere que practicamente todas las dimensiones del
cuestionario se correlacionan con los parametros respiratorios (clinicos, espirométricos
y radiolégicos) en algunos estudios permitié diferenciar adecuadamente los distintos
grados de gravedad en funcion del FEV1, también se ha encontrado que en los
pacientes con una gran alteracién en la funciéon pulmonar presentan una peor CV
gIobaI. (42)

Nuestros resultados presentan algunas diferencias respecto a varios estudios, (47,42
estos estudios previos pertenecen a Estados Unidos y paises de Europa, por lo que
creemos que la idiosincrasia de nuestra poblacién, especificamente los fenotipos,
puede ser los responsables de tales diferencias, aun asi se requiere de otros estudios
que incluyan un mayor numero de pacientes para incrementar el poder estadistico e
investigar si esta tendencia se mantiene.

En cuanto al analisis por dominios, los puntajes menores se encontraron en los
pacientes entre 6-11 y de 12 a 13 afios en muchos de los dominios, como en el de
capacidad fisica con un promedio en el primer grupo de 46.5 y de 48.1
respectivamente, observandose que en los paciente de mas de 14 afios estos puntajes
aumentaban hasta 72.6 con un error estandar de £+ 6.5 se observo incluso que los
minimos y maximos estuvieron con menor diferencia en este grupo de edad (54-95)
observando una menor variabilidad comparado con los pacientes de 6-11 afios donde
habia una diferencia muy amplia con puntajes que van desde 0 a 72, esta tendencia se
observa también en los dominios del estado emocional, imagen corporal, aislamiento
social y alimentacion, estos resultados pudieran ser explicados debido a diversos
factores, entre los que consideramos mas importantes, es, que estos pacientes

pudieran cursar con un fenotipo leve de la enfermedad, lo que explicaria ademas su
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sobrevida, o bien debido a factores psicosociales principalmente a la adaptacion del
paciente a la sintomatologia, y secundariamente la adecuacion de su estilo de vida a
las limitaciones fisicas propias de su padecimiento.

La principal causa de morbilidad y mortalidad en los pacientes con FQ es el deterioro
respiratorio derivado de la infeccidon e inflamacion croénica; la espirometria ha
demostrado ser el mejor recurso disponible para valorar la funcion pulmonar y se ha
encontrado que la caida en los valores del volumen forzado en el primer segundo es un
factor prondstico negativo independiente y relevante como criterio de exacerbacién de
la enfermedad.

Los valores del % del predicho de FEV1 obtenidos por nuestros pacientes, presentaron
importantes diferencias entre grupos etarios, se observa claramente que los pacientes
de entre 12-13 afios obtuvieron un porcentaje mucho menor del predicho tanto del
FEV1 como del FVC, del primero se obtuvo un promedio de 40% con un error estandar
calculado en = 20 mientras que de la FVC un promedio de 50% + 20, en cambio, los
pacientes entre 6-11 afios obtuvieron un promedio de FEV1 de 70% £+ 10 y 80% de
FVC. Si bien podemos considerar que esto corresponde a la evolucion esperada de la
enfermedad donde a mayor edad mayor progresion de dafo pulmonar y por tanto los
pacientes de 12 y 13 afos estan mas enfermos que los de 6 a 11, este mismo
razonamiento no explicaria el que en el grupo de 14 afios y mayores los valores de
FEV1 y FVC fueron muy similares a los del grupo de 6 a 11 aflos y mucho mejores que
en el grupo subyacente de 12 y 13 afos o, lo que dicho de forma diferente, a pesar de
tener mas tiempo enfermos su funcién pulmonar es similar a pacientes de menor edad.
Debido a que el tratamiento de los pacientes se realiza bajo los mismos principios y
basados en las guias internacionales vigentes, nuevamente, en nuestra opinion una
explicacion para este fendmeno es que estos pacientes presentan un fenotipo menos
agresivo de la enfermedad lo que limita la progresién de la misma sin embargo con los
datos con que contamos no es posible sustentar esta propuesta, o que da pie a otros
proyectos de investigacion. Otra posible explicacion es el pequefio numero de
pacientes que tenemos en cada grupo.

Los puntajes de los dominios del CFQ-R, contestados por los pacientes que
correlacionaron en forma significativa con el FEV1, fueron la capacidad fisica, r 0.46,
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(p 0.05); la imagen corporal, con una r de 0.50 (p 0.03) y carga del tratamiento, con una
r de 0.53 (p 0.02). La FVC tuvo una fuerte asociacién con el dominio de capacidad
fisica r 0.68 (p 0.002).

Lo anterior corrobora una de nuestras hipotesis acerca de la correlacion directamente
proporcional de la capacidad fisica y el FEV1. Este fendmeno no ocurrié con el dominio
respiratorio, el cual no mostré asociacion con ninguno de los parametros medidos por
espirometria; estos resultados, contrario de lo que se esperaba, nos llevan a considerar
varios factores: quiza el mas importante es el pequefo tamafo de la muestra por lo
que no es posible rechazar por completo tal hipotesis. Esta falta de correrelacion
también puede deberse a la forma en que estan redactadas las preguntas que
pertenecen al dominio respiratorio, (31-35 del cuestionario para pacientes de 6-11 afos
y sus padres y 40-46 del cuestionario para adolescentes y adultos), estos items
investigan sintomas que son clasicos de una exacerbacion pulmonar mas que los
sintomas que presenta el paciente cotidianamente; sin embargo este cuestionario no
esta disefiado para su aplicacidon durante las exacerbaciones, por lo que es de esperar
que los pacientes estables respondan de forma negativa a estos items y que sus
puntuaciones en el dominio respiratorio fueran altas, a pesar de que por la historia
natural de la enfermedad el deterioro en la funcién pulmonar existe y es evidente en
estos pacientes como lo demuestra la espirometria.

Nuestros resultados se replican también en tesis realizadas en nuestro medio
analizando la relacion de la CV con la funcion pulmonar, Juarez y col. en el ano 2009,
en 46 nifios con FQ encontraron utilizando el cuestionario de CV que las variables que
influyeron directamente en el deterioro de FEV1 fueron: dimensiones de conducta y
cohesion familiar sin encontrarse relacién con los puntajes de funcion fisica. Este
cuestionario no tiene un apartado especifico para funcién respiratoria en FQ. “3) pérez
Fernandez y cols. en el afio 2000, compararon la CV aplicando la escala FQMex en 18
nifios mexicanos, 9 con FQ y 9 sanos, encontrando una diferencia significativa solo en
la esfera respiratoria (p < 0.013), no asi en la esfera gastrointestinal, infecciosa,
nutricional y genitourinaria. “* Genis y col. en el 2008 estudiaron 30 pacientes
mayores de 16 anos, utilizando el cuestionario de CV de Saint George y nuevamente

no se encontré una relacion entre los resultados del cuestionario y el FEV1. “®
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Otro de los aspectos importantes que se pueden resaltar en nuestro estudio es que
debido a que existe un cuestionario dirigido a los cuidadores o padres del pacientes se
logroé realizar un analisis estadistico que nos permitiera ver la correlacion de los
puntajes del cuestionario contestado por los padres, con los resultados de la
espirometria del paciente y ademas, comparar las respuestas de los cuestionarios
aplicados a los padres con los aplicados a los pacientes, que si bien no era el objetivo
principal de este estudio se obtuvieron resultados interesantes desde el punto de vista
psicosocial.

En lo que respecta a la relacién de los puntajes de los diferentes dominios obtenidos de
los padres con la funcién pulmonar se observoé que el dominio de condicion fisica
obtuvo significancia estadistica, otro de los dominios que mostro una fuerte asociacion
fue la percepcién de la salud, con una p de 0.001 con un coeficiente de correlacion de
0.82, llama la atencion que cuando se obtuvieron los datos de los puntajes de los
pacientes este dominio no mostro asociacion significativa obteniendo un coeficiente de
correlacion de 0.03 lo que muestra que en este dominio, que es subjetivo, los padres
correlacionan a la perfeccion con la espirometria, no asi con los pacientes, una vez
mas, observamos una diferencia significativa en la apreciacion, sin embargo en las
graficas de dispersion de los pacientes se puede observar que éstas tiene una
distribucion muy heterogénea, por lo que se considera que el item podria no ser lo
suficientemente efectivo para evaluar este dominio, unicamente consta de 3 preguntas,
llama la atencidn una en particular que menciona: “llevo una vida normal” donde
tenemos claro que la “normalidad” puede tener muchas connotaciones, asi lo que es
normal para los padres, no es asi para los pacientes quienes debido a su enfermedad y
a los tratamientos que requieren probablemente ni siquiera tuvieron que pasar por un
proceso de adaptaciéon debido a que ellos nacieron con su enfermedad y para ellos es
lo habitual, lo que conocen, en pocas palabras es: “su vida normal”’. En la correlacion
con la FVC se obtuvo significancia estadistica en los mismos dominios.

En cuanto a la comparacion de los puntajes del cuestionario entre padres y pacientes
se obtuvo una correlacion importante en los dominios objetivos como lo son condicion
fisica, corporal, respiratorio y digestivo, no asi en dominios considerados subjetivos

como el emocional y carga del tratamiento, este ultimo hallazgo llama la atencion ya
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que precisamente en este rubro los puntajes mas bajos fueron obtenidos del
cuestionario aplicado a los padres. Retomando el dominio de carga del tratamiento, los
bajos puntajes obtenidos y la falta de asociacion con las respuestas de los pacientes
nos llevan a formar la hipotesis de que la enfermedad es vista de manera muy diferente
por el padres y por el paciente; al paciente pareciera no afectarle en la misma
magnitud; el nifio siempre ha vivido con la enfermedad, nacié con la enfermedad, su
mundo y su vida gira en torno a la enfermedad, con la que ha aprendido a convivir a
tolerar y a vivir, el impacto de la enfermedad no es tan drastico como para los padres
quienes han tenido que afrontar una situacioén para la cual no estaban preparados ni
fisica ni emocionalmente, ellos en su pensar, tenian la vision de un nifo sano y podria
incluso pensarse que mucho de lo que influye en su percepcién de la enfermedad es un
reflejo de la frustracion ante tal situacion, por lo anterior la percepcion es diferente a la
del paciente.

El Servicio de Salud mental realizé la valoracién tanto del paciente como de la familia
en 9 pacientes encontrando que 8 de ellos cumplieron criterios diagnosticos para uno o
mas de los siguientes trastornos: adaptacion, afecto distimico, trastorno afectivo
ansioso depresivo, trastorno afectivo organico y episodio depresivo. Lo anterior nos
lleva a preguntarnos si dichos trastornos pueden influir en las respuestas que ofrecen
los pacientes. A manera de ejemplo expondremos el caso de unas hermanas, gemelas
de 10 anos, ambas con diagndstico de FQ, cuya expresion de la enfermedad asi como
la evoluciéon ha sido muy diferente en ellas, la gemela 1 presenta un deterioro muy
importante en la funcidon pulmonar con exacerbaciones pulmonares frecuentes y
dependencia de oxigeno suplementario incluso con exclusién pulmonar derecha, en
cambio la gemela 2 tiene una buena clase funcional, acude a la escuela, es capaz de
realizar la mayoria de las actividades fisicas sin problemas y sus pruebas de funcion
pulmonar se encuentran en rangos normales de los predichos para la edad peso y talla,
sin embargo al analizar sus respuestas en el cuestionario de calidad de vida
observamos que el puntaje de los dominios que involucran un factor emocional como el
social, emocional e imagen corporal, fueron bajos incluso en el dominio fisico obtuvo el
puntaje mas bajo en la escala que es 0, a pesar de tener pruebas de funcién pulmonar

normales.
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De ahi la importancia de contar con un profesional en el area de la Salud Mental dentro
del equipo de la clinica de FQ ya que esta area es fundamental para un adecuado
manejo y adaptacion de la enfermedad asi como en el apego al tratamiento y por
consiguiente la apreciacion de la calidad de vida que se ve reflejado en los puntajes de
los cuestionarios aplicados en este estudio.

Otros aspectos relevantes de este estudio que se deben de destacar en relacién a los
padres que participaron, fue que la mayoria fueron mujeres (82%) lo que nos deja ver
el reflejo de la cultura de nuestro pais, donde aun se considera a la madre como la
encargada del bienestar de los hijos, observando en la mayoria de los casos, poco o
nulo apego del padre para con el paciente con enfermedad crénica.

La media de edad fue de 38 afos, es decir en edad productiva, factor que puede influir
en la percepcion de la enfermedad, ya que, muchos de ellos tiene que cambiar
radicalmente su estilo de vida al enfrentarse a los cuidados y tratamientos especiales
que requieren los pacientes; la mayoria tiene un nivel de educacion con escuela
superior o menos, lo que seria un reflejo del estatus socioeconémico y del apego y
comprension a las indicaciones de tratamiento del equipo multidisciplinario.

Todo lo anterior sefala la importancia de incorporar a profesionales en la salud mental
como parte del equipo y tratamiento multidisciplinario.

Po lo tanto, estamos obligados no solo a dar tratamiento médico dirigido a la
enfermedad organica sino ademas trabajar las areas relacionadas con la calidad de
vida del paciente con fibrosis quistica, lo cual incluye la evaluacion y el tratamiento
sicologico sin dejar que las limitaciones econdmicas, técnicas, de infraestructura y

farmacoldgicas, de nuestro sistema de salud sean justificacion para no hacerlo.

Y por ultimo cabe citar Lord Kelvin fisico mateméatico quien dijo:
“Lo que no se define no se puede medir. Lo que no se mide, no se puede mejorar. Lo que no se
mejora, se degrada siempre”.
Por lo que si queremos en verdad mejorar la calidad de vida de nuestros pacientes, la medicién
estructurada de la misma debe ser parte habitual de la consulta del paciente con fibrosis quistica.
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CONCLUSIONES

El FEV1 se correlaciono significativamente con los dominios de capacidad fisica,
imagen corporal, y carga del tratamiento.

El dominio respiratorio no mostré asociacion con ninguno de los parametros
medidos por espirometria.

El FEV1 y FVC correlacionan practicamente con los mismos dominios tanto en
los cuestionarios aplicados a los padres como a los pacientes.

A mayor edad mayor deterioro de la funcion pulmonar hasta los 13 afios de
edad.

Los adolescentes tuvieron una puntuacion mayor en practicamente todos los
dominios exceptuando el respiratorio.

Los adolescentes fueron los que obtuvieron valores mas altos en las pruebas de
funcién pulmonar.

Los dominios objetivos: condicidon fisica, corporal, respiratorio y digestivo
tuvieron puntajes semejantes en los cuestionarios aplicados a pacientes y sus
padres, correlacionandose significativamente.

Por el contrario en dominios considerados subjetivos como el emocional y carga
del tratamiento no se encontré correlacion entre los puntajes de ambos
encuestados, (padres y pacientes).

Los puntajes de los dominios subjetivos correlacionan mejor con la funcion
pulmonar en los cuestionarios aplicados a los pacientes y no a los padres.

Hace falta aumentar el numero de pacientes asi como realizar el estudio de
manera multicéntrica para obtener una mayor muestra, que dé mayor peso a

nuestros hallazgos.
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ANEXOS

ANEXO 1 NINOS DE 6 A 11 ANOS DE EDAD (FORMATO DEL ENTREVISTADOR)

Niios de 6 a 11 Aifios de Edad (Formato del Entrevistador)

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Este cuestionario estda hecho para el uso de un entrevistador. Por favor use este formato con nifios pequeios.
Para nifios mayores que pueden leer y contestar las preguntas solos, como nifios de 12 y13 afios de edad, use el
cuestionario en el formalo de reporte independiente.

Hay instrucciones para el entrevistador en cada seccion de este cuestionario. Las instrucciones que usted debe
seguir estan subrayadas y en ildlico.

Entrevistador: Por favor haga las siguientes pregunias.

A. (Cual es tu fecha de nacimiento? E. ;Cual de las siguientes alternativas describe tu
Feeha| | T [T 1T [ [ [ ] raza? (Por favor seleccione todas las que apliquen)
Dia  Mes Afio O Blanco
I Negro
[ Mulato

B. ;Eres del sexo?
[ Indio

O Asiatico

[ Masculino [ Femenino O Otro -

C. Durante las dos semanas pasadas, ;has estado

de vacaciones o faltado a la escuela (colegio) F. ;En que grado estas en la escuela (colegio)? (Si
por razones no relacionadas a tu salud? ya completaste el término escolar, ;cual

completaste?)

Osi [ No

[0 Kindergarten
D. ;Cual de las siguientes alternativas describe tu L ler grado
origen étnico? (por favor seleccione todas las que O 2do grado
apliquen) D 3er grado
O 4to grado
[J Cubano(a) O 5" grado
O Puertorriqueiio(a) O 6° grado
[0 Mexicano(a) [ No estés en la escuela
O Colombiano(a)
O Argentino(a)
O Venezolano(a)
O Nicaragtiense(a)
[ Salvadorefio(a)
[0 Otro(a) (especifique)
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Nifos de 6 a 11 Aiios de Edad (Formato del Entrevistador))

4 CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Entrevistador: Por favor,_lea las instrucciones del cuestionario al nifiofa):
“Estas preguntas son para nifios(as) como ti que tienen fibrosis quistica. Tus respuestas nos
ayudaran a entender tu condicion y como los tratamientos te ayudan. Contestar estas
preguntas te beneficiard tanto a ti como a otros en el futuro.”
“Para cada una de las siguientes preguntas, selecciona una de las opciones en las tarjetas que te voy a
mostrar.”

Entrevistador: Muestre la tarjeta naranja a el/la nifio(a)
“Mira esta tarjeta y lee conmigo lo que dice: muy cierto / mayormente cierto / algo cierto /
nunca cierto”
“Esto es un ejemplo: Si te pregunto si es muy cierto, mayormente cierto/ algo cierto/
nunca cierto que los elefantes pueden volar, ;cudl de las respuestas en la tarjetas
escogerias?”

Entrevistador: Muestre la tarjeta azul a el/la nifiofa) .
“Mira esta tarjeta y lee conmigo lo que dice: siempre / a menudo / a veces / nunca”
“Esto es un ejemplo: Si te puedes ir a la luna: siempre, a menudo, a veces, o nunca, ;cudl
de las respuestas en la tarjeta escogerias?”

Entrevistador: Muesire la tarjeta naranja al nifio(a).
“Ahora te voy a hacer varias preguntas sobre tu vida diaria.”

Entrevistador: Por favor marque el cuadrado que indique la respuesta del niiio(a).
“Escucha las oraciones que te voy a leer. Escoge una respuesta de las siguientes opciones: muy cierto,
mayormente cierto, algo cierto o falso.”

s N KD Muy Mayormente Algo Nunca
Durante las dos semanas pasadas: Cierto  Clerto Cierto  Cierto

O O O |

1. Pudiste caminar tan rapido como los demds .....

2. Pudiste subir escaleras tan rapido como los demas .......ccocevceinnnee O Oa O O
3. Pudiste correr. brincar y escalar como qUISIiSte ....ovvverceerncreccnens (| O O O
O O | m|

4. Pudiste correr tan rapido y tan lejos como los demas .....cocceecvnneenne

5. Pudiste participar en deportes que te gustan (béisbol. fiitbol. baile.
baloncesto. natacion. etc.) ... - T T——_——_

O
O
O
O

6. Tuviste dificultad cargando o levantando objetos pesados como tus
libros, tu bulto escolar, 0 una mochila .........c.occeevveveiiececieciercee O i O 5|
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Nifios de 6 a 11 Aiios de Edad (Formato del Entrevistador))l

« CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Entrevistador(a): Muestre la tarjeta azul a el/la nifio(a).

Marque el cuadrado que indique la respuesia de el/la nifio(a).

“Y durante las dos semanas pasadas, dime cuan

frecuentemente:” Siempre A menudo A veces Nunca
7. Te sentiste cansado(d) «.uawsmnmmmammmsmaissis ) O ||
8. Te sentiste enojado(@) ... O O O O
9. Estuviste de mal humor ......cvvveeeeniniccicecn e O O || O
10. Te sentiste preocupado@) ..o O O O O
L1 Te SBOtISIEATISIE oansssnersrsassissassnresions sinsioasssons sasssnnistssss susssansss | O O |
12. Tuviste dificultad en dormirte ........cccoovvevviviniriieiesereenens O O O O
13. Tuviste suefios malos o pesadillas .....cccocveeivciciiininnine O O | |
14. Te sentiste bien contigo MismMOo(a) ...o.cevevieeveeeeeeeeeseienserenes O O (| O
15 TE e ARl COMEr s armera R A0 O O O O
16. Tuviste que dejar de hacer actividades divertidas para hacer [l O O O
OSTRTAMTCIIIS ooyt s oo s oA s A B eaes
17. Fuiste obligado @ COMET wovvverevereriecececeececeeceee e El O O ||

Entrevistador(a): Presente la tarjeta naranja a el/la nino(a).

“Escucha las oraciones que te voy a leer. Escoge una respuesta de las siguientes opciones: muy cierto,
mayormente cierto, algo cierto o falso.”

“Durante las dos semanas pasadas:” MR R &8 oh
18. Pudiste hacer todos tus tratamientos .............. T (| O O O
19, DisAutasteSOMEE wosnmmmammmmmmsnibant e animiainiii | o] O O
20.:Te reuniste MUChOCONUS BMTZOS: «ocuivivmsevmassiomissisnmimniismtsssasasis s O (| O |
21. Te quedaste en casa mas de lo que hubieses querido ........cccoeeivincnnnnes | O O O
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Niiios de 6 a 11 Afios de Edad (Formato del Entrevistador))

4 CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

” - Muy Ci May Al N
“Durante las dos semanas pasadas: o e Ciew  Ciere
22. Te sentiste comodo (a) pasando tiempo fuera de casa (en casa de

amigos, familiares G 01ro SII0) w.ovovveiiecericicc e O O O O
23. Te sentiste eXCIUTAO(R) 1.ovviivieiiriierireiieeie e see s es s O O = |
24, Invitaste amigos(as) a tu casa & MENUAO .o.ouveiviieieriiniarmniene s O O =] =]
25. Pensaste que otros nifios(as) se burlaron de th ..o, O O O O
26. Te sentiste comodo halando de tu enfermedad con otros (tus amigos. || | O O
e (R e L
27. Pensaste que eras muy bajo(a) de eStatura .........occesuirensmsisearsrsasienens O O || O
28. Pensaste que estabas muy delgado(a) .......ovevvennninnieninsianaeinenen, O O O O
29. Pensaste que eras fisicamente diferente a otros de tu misma edad ....... O [El O O
30. Te molestd hacer tus tratamIEnIOS .....ooiveviveeriveriieseeieesreeessseseenseesasenas O O ) O
Entrevistador: Muestre la tarjeta azul de nuevo.
“Te estoy mostrando la tarjeta azul de nuevo.”
“Y durante las dos semanas pasadas, indica cuan Siempre A menudo  Aveces  Nunca
frecuentemente:”
31. Tosiste durante €l dia .....ocooeveveveeeeeeeee e | H| O O O
32. Te despertaste durante la noche porque estabas tosiendo ................ Od O O O
33. Tosiste MUCOSIAAd vevveeerireererieieieecenre e crese s benesreene s sesenne O O (| O
34. Tuviste dificultad respirando ........cccocviiiniiiiiiiniiince e O O | O
35, Te dolif el eStOmAaE0 .cvvvssssmmsmmmmamsmsnsmmsssimmsisssassarsrsssnsssssss | O O O

Por favor asegurate que contestaste todas las preguntas.

; Gracias por tu cooperacion!
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ANEXO 2 NINOS DE 12 A 13 ANOS DE EDAD REPORTE INDEPENDIENTE

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Niios de 12 a 13 Aios de Edad (Reporte Independiente)

“Estas preguntas son para nifios como tl que tienen fibrosis quistica. Tus respuestas nos ayudaran a entender tu
condicién y como los tratamientos te ayudan, Contestar estas preguntas te beneficiara tanto a ti como a otros en

el futuro.”

Por favor contesta todas las preguntas. {No hay respuestas correctas ni incorrectas! Si no estas seguro como
contestar. escoge la alternativa que se parezca a tu situacion.

Por favor llena la informacion o marca el cuadrado que indique tu respuesta.

A. (Cual es tu fecha de nacimiento?

Fecha| | I [ 1 [ [ ]

Dia Mes Afo

B. (Eres del sexo?

[ Masculino [ Femenino

C. Durante las dos semanas pasadas, ;has estado
de vacaciones o faltado a la escuela (colegio)
por razones no relacionadas a tu salud?

Osi O No

D. ;Cual de las siguientes alternativas describe tu
origen étnico (por favor seleccione todas las que
apliquen)

O Cubano(a)

O Puertorriqueiio(a)
Mejicano(a)
Colombiano(a)
Argentino(a)
Venezolano(a)
Nicaragiiense(a)
Salvadorefio(a)
Otro(a) (especifique)

OOo0oOoOooo

E. ;Cual de las siguientes alternativas describe tu
raza? (Por favor seleccione todas las que apliquen)

[ Blanco

[J Negro

[ Mulato

O Indio

O Asiatico

O otro (especifique)

F. ;En que grado estds en la escuela (colegio)? (Si
ya completaste el término escolar. ;cual
completaste?)

5% grado
6" grado
7™ arado
8" grado
9" grado

ooooOoono

No estas en la escuela
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Nifios de 12 a 13 Aifios de Edad (Reporte Independiente)

4 CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Por favor marca el cuadrado que indique tu respuesta.

Muy Mayormente Algo Falso
En las dos semanas pasadas: Cierto Cierto Cierto
1. Pudiste caminar tan rapido como los demas .......cccocvvvviivvnrnnnne | |
2. Pudiste subir escaleras tan rapido como los demas ........cccoeveenee O =] O O
3. Pudiste correr, brincar y escalar como qUISiste ..o O | O O
4, Pudiste correr tan rapido y tan lejos como los demas ......c..ccenn. | 2 Iz 18|
5. Pudiste participar en deportes que te gustan (béisbol, futbol.
baile, baloncesto. NAtACION. €1C.) w.oviieirreeieeeseee oo eee e O ] O O
6. Tuviste dificultad cargando o levantando objetos pesados como
tus libros. tu bulto escolar. 0 una mochila ........occoeevicrcnicncnnnne O =] O O
Por favor marca el cuadrado que indique tu respuesta.
Y en las dos semanas pasadas, indica cuan
frecuentemente: Siempre A menudo A veces Nunca
7. Te sentiste CANSATO(A) ..uvvererseereererseesnissessessersessnessonsrssssssssessanses O O O O
8. Te Sentiste en0JAdO(R) ..vvverrrsvererssessresssissersssssnnsensssosessisnssrssess O O O O
9. Estuvisteds ial BUMOE: o mnisinmimsism s s O O O O
10: Te sentiste predeupado(d) sammsmassnsmininssmmmmar i | O O O
14 T SRS TEISE s v e O O O |
12, Tuviste dificultad @R dOBIMEE s inmaismi s O O O O
13. Tuviste suefios malos 0 pesadillas ......c.oevevevcnnicncnnnenes O O [ O
14. Te sentiste biencon ti MiSMO(R) w.cisiimssimmsismimmsinsmns O O ] |
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Niiios de 12 a 13 Aiios de Edad (Reporte Independiente)l

& CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Por favor marca el cuadrado que indique tu respuesta.

Y en las dos semanas pasadas, indica cuan
frecuentemente:

Siempre A menudo A veces Nunca
15. Te fué dificil COMET vvveiverieeecseeee s S O O | O
16. Tuviste que dejar hacer actividades divertidas para hacer tus O | O O
EEREATITEIETS cuuosnsnsensusnensssvunsensuusssossunsspmess sonssnsssossnssasnssnmsyssssonsissnas
17. Te tuvieron que obligar @ COMET ..ovvvieriririieeercrins s inseiens O | ] O
Por favor marca el cuadrado que indique tu respuesta.
Muy Mayormente Algo Falso

Durante las dos semanas pasadas: Cierto Cierto Cierto
18. Pudiste hacer todos tus tratamientos .......coccoveerereisreerissessesonssseseernn | || (| bl
19; DisrutiSte COMBE oo masmmsisinims s S s srsiian O O O O
20: Texeinists fmiitho oS aMIP0s o nunnampumasmm s (| (] | [l
21. Te quedaste en casa mas de lo que hubieses querido .......coveceveerennne =l O O O
22. Te sentiste comodo(a) estando fuera de casa (en casa de amigos.

familiares G 0100 SIHO) ivveierermsssssismissesveasvistassionssnissasssssnussssssossssansass [l | O O
23, Tesentiste eReINTADMY ourausmisisnmsmsainit e inigm || O | O
24. Invitaste amigos(as) a tu €asa a Menudo ........cccoeeereeeeeeenenieneeanenns O O | ]
25. Pensaste que otros nifios(as) se burlaron de ti ................ccooovoveveereen. O O O O
26. Te sentiste comodo hablando de tu enfermedad con otros (tus I O O O

AP, IHBTCSOTESY s ascsm sonesssonms tonuinns on s i oo A R i

27. Pensaste que eras muy bajo(a) de estatura ...........cceveveicinniiniinnnne.

28. Pensaste que estabas muy delgado(a) .....cooovieiviiiiiiiiicieeen
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Nifos de 12 a 13 Afos de Edad (Reporte lndependiente)l

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Muy Mayormente  Algo Falso
Durante las dos semanas pasadas: Cierto Cierto Cierto
29. Pensaste que eras fisicamente diferente a otros de tu misma edad ... O O O |
30. Te molestd hacer tus tratamientos .......c.c.ceeicvierirecsoesessosisssssenosss | O O O
Por favor marca el cuadrado que indique tu respuesta.
Y durante las dos semanas pasadas, indica cuan Siempre A menudo  Aveces  Nunca
frecuentemente:
31. Tosiste dUrAnte @] difl «.eeeeeeeeeeeeeee et O [E] ] [=]
32. Te despertaste durante la noche porque estabas tosiendo ................ O O O O
33. Tosiste MUCOSIAAU c.oueureivieieiieeeeeeececce e =] O O O
34. Tuyiste dificultad respirando .......coeeeveeeererereesiereneeeesesseie e O O || O
35; Tedalit BlestOMBED: ot s St SR O | | O

Por favor asegurate que todas las preguntas han sido contestadas.

;Gracias por tu cooperacion!
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ANEXO 3 ADOLESCENTES Y ADULTOS (NINOS DE 14 ANOS EN ADELANTE)

Adolescentes Yy Adultos (Pacientes de catorce aiios en adelante)

% CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Entender el impacto de su enfermedad y tratamientos en su vida diaria puede ayudar a los médicos a monitorear su salud y
ajustar sus tratamientos apropiadamente de ser necesario. Por esta razon, este cuestionario fue especificamente desarrollado
para personas que padecen de fibrosis quistica. Gracias por completar este cuestionario.

Instrucciones: Las siguientes preguntas son acerca de su estado de salud actual, tal cuil usted lo percibe. Esta informacion
nos ayudars a entender como usted se siente diariamente.

Por favor conteste todas las preguntas. ;No hay respuestas correctas ni incorrectas! Si no sabe que contestar, seleccione la
alternativa que mas se parezea a su situacién.

Por favor conteste o seleccione la contestacion correspondiente a las
siguientes preguntas.

Seccion 1. Datos Demogrificos

A. (Fecha de nacimiento? F. (Cual de las siguientes alternativas describe su raza? (Por
Feeha [ | T 1T T [ [ [ | favor seleccione todas las que apliquen)
Dia Mes Afio D Blanco
B. Sexo [ Masculino [ Femenino O Negro
O Mulato
C. Pn las pasadas dos semanas, ;ha est'ado de vacaciones o B
faltado a la escuela (colegio) o trabajo por razones no O asiss
relacionadas a su salud? Osi OwNo SidHco
D. Estado Civil [ owo (especifique)

Soltero / nunca casado(a)

Casado(a) G. Nivel de educacion

©2000, Quittner, Modi, Watrous and Messer. Revised 2002. CFQ-R Teen/Adult, Spanish-Latin America Version 2.0

Viudo(a)
Divorciado(a)
Separado(a)
Casado(a) de nuevo
Con un compafiero(a)

Ooooooono

(Cudl de las siguientes alternativa describe mejor su
origen étnico? (por favor seleccione todas las que
apliquen)

Cubano(a)
Puertorriqueno(a)
Mexicano(a)
Colombiano(a)
Argentino(a)
Salvadorefio(a)
Nicaragiiense

Venezolano(a)

OooOooooooag

Otro(a) (especifique)

O
O
O
O
0O

O

Algo de escuela superior o menos
Diploma de escuela superior /GED
Estudios vocacionales

Algo de universidad

Titulo de universidad

Titulo graduado o profesional

(Cual de las siguientes opciones mejor describe su estado
de estudios o a que se dedica?

I O o ]

Asiste a la escuela / colegio fuera del hogar
Toma cursos en el hogar
Busca trabajo

Trabaja a tiempo completo o medio (en el hogar o
fuera de este)

Ama de casa a tiempo completo
No estudia o trabaja debido a su estado de salud
No trabaja por otras razones

Pagina 1



Adolescentes Y Adultos (Pacientes de catorce afnos en adelante)

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Seccion II. Calidad de Vida | Por faver marque la alternativa correspondiente a su contestacion.

Mucha Alguna  Un pocode  Ninguna
Durante las pasadas dos semanas, cuanta dificultad ha tenido: dificultad ~ dificultad  dificultad  dificultad
1. Participando en actividades extenuantes como correr o practicar algin deporte O O O El
2. Caminando tan rapido como 108 demas ... O O O O
3. Cargando o levantando cosas pesadas como libros 0 mochilas ..o || (| | ||
4;  SULIENUE EREAIETAS. . cosrssrsnisresssmmmmeiinisns ssse Harissism sia s s s s b S O 5] O [=]
5. Subiendo escaleras tan rapido como [0S demas ..........ooooviveiiiiiiiiiiiciens O O O O
Y en las pasadas dos semanas. indique cudn frecuentemente: Siempre A menudo A veces Nunca
6. Se sintid bien.... O O O O
7. Se SIntio Pre0CUPAO(R) ...vuevveeeierriarreeset ittt bttt O O O O
8. Sesintifiintlil uuvniamssmamminnre R R O O || |
9. Sersintid cansadofd). .o canmmmnnmnsmnnasanam e s | a | [l
10.. Sesintid con mMucha eNEIBIR c sommimassmomesmmrsss s s O O ] O
11. Se Sintio agotadof@)......ocovererereiarisrieririresesesserersiseesessssasassesssssssserensssersnss iy O O O O
12 SeaMUOHISE e s R S s s O O O O

Por favor circule el nitmero correspondiente a su respuesta. Por favor escoja una sola respuesta para cada
pregunta.

Pensando en su estado de salud en las iiltimas dos semanas:

13. ;Hasta que punto tiene dificultad al caminar?
1. Pudo caminar por mucho tiempo sin cansarse
2. Pudo caminar por mucho tiempo pero se cansa
3. No pudo caminar por mucho tiempo porque se cansa rapidamente
4. Evita caminar cuando le es posible porque se cansa mucho

14, /Como se siente con respecto al comer?
1. Solo pensar en comida le causa malestar
2. No disfruta al comer
3. Algunas veces disfruta al comer
4. Siempre disfruta al comer

15. (Hasta qué punto los tratamientos le hacen su vida diaria mas dificil?
1. Nada en lo absoluto
2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho
©2000, Quittner, Modi, Watrous and Messer. Revised 2002. CFQ-R Teen/Adult, Spanish-Latin America Version 2.0 Pagina 2
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Adolescentes y Adultos (Pacientes de catorce aiios en adelante)

2 CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

16. ;Cuanto tiempo le dedica cada dia a sus tratamientos?
1. mucho tiempo

2. algo
3. poco
4. casi nada

17. ;Cuan dificil es para usted hacer los tratamientos (incluyendo medicamentos) cada dia?
1. Nada en lo absoluto
2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho
18. /Cémo piensa que esta su salud en este momento?
1. Excelente
2. Buena
3. Mas a menos
4. Mala

Por favor marque la alternativa correspondiente a su contestacion.

Pensando en su salud durante las pasadas dos semanas, indigue cudn

verdaderos o falsos son las siguientes frases. Muy cierto Algo cierto  Algo falso  Muy falso
19. Tengo dificultad recuperandome después de esfuerzo fisico........ccovevverviiicnnninnn. O i O O
20. Tengo que limitar mi actividades fisicas como correr o practicar deportes .......... O O O |
21.. Tei0/queobligarMERTEIIER « cusmmmmmmmim i O O O ]
22. Tengo que quedarme en casa mas de 1o que qUISIEra......ooocvvrecciniicnicniscins O O O |
23. Me siento comodo discutiendo mi enfermedad con otros.........c.ccoviiviiiiciieninnn O O O O
24, Pienso que estoy muy delgado(a).... O O O O
25. Pienso que me veo diferente en comparacion con otros(as) de mi edad ............... O E] | O
26. Me siento mal con respecto a mi apariencia fiSica.........cccvvnimiinnieiinin. O [0 O O
27. La gente teme a contagiarse de Mi..........coovreinieinninressnsesesssssesnisesessssnsssessesinss O O O =]
28. Me re(ino con mis amigos @ MENUAO.......cocciirirci s s =] O O =]
29. Pienso que mi tos Molesta a [0S demas ......coevveerieiemiinicrieseieeiesereessaenesseeiene O O O |
30. Me siento comodo(a) saliendo porla noche. ..o | O O O
31. Mesiento 0l B MEIUI0 o s s b [E 5| O O
32 IS BIENEOTE Y SANHEDIE L, . i vmmsrmssnnestsns s, s mimsmyssiss o s vasa s s eAEa O O =] O
B e ek e A o o O O
34 Llevounavidanotimal s it =l [l O O
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CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Adolescentes y Adultos (Pacientes de catorce aiios en adelante)

Seccion III. Escuela, Trabajo, Actividades Diarias

Por favor seleccione el niimero o la alternativa correspondiente a su contestacion.

35. ¢, Durante las dos semanas pasadas, hasta qué punto tuvo dificultad manteniéndose al dia en su trabajo escolar, profesional, o

en otras actividades diarias?

No ha tenido dificultad manteniéndose al dia

Ha podido mantenerse al dia aunque se le ha hecho dificil
Se ha atrasado

No ha podido hacer estas actividades en lo absoluto.

B =

36. ;Durante las tltimas dos semanas. con qué frecuencia estuvo ausente de la escuela, trabajo. o no pudo completar sus actividades

diarias por culpa de su enfermedad o sus tratamientos?
O Siempre O Con frecuencia O Algunas veces O Nunca

37. ;Con qué frecuencia le impide a usted la fibrosis cistica de alcanzar sus metas de escuela, trabajo o metas personales?

O Siempre O Con frecuencia O Algunas veces O Nunca

38. ;Con qué frecuencia le impide la fibrosis cistica de salir de su casa para hacer diligencias como ir de compras o ir al banco?

O Siempre O Con frecuencia [0 Algunas veces [0 Nunca

Seccion V. Dificultades con los Sintomas

Por favor seleccione la alternativa correspondiente.

Durante las pasadas dos semanas: Bastante Algo Poco
39. Ha tenido dificultad aumentando de peso..........cccvcivvrvnicviiiiicininininns O O =l

40, Ha estado:congestionad0(B) ..o ommrsrsressisnssineresserssnsersmmsnssssrseranisess susasrsss

41. Ha estado tosiendo durante el dia.......ccccoverevrnveiinniecec e

1 i
| T |
5 O

42, Ha tenido que toser MucoSidad ...vviviiirinii s

43. Su mucosidad ha sido mayormente:

O Transparente [ Transparente a amarilla [ Amarillosa-verde [ Verde con muestras de sangre [ No sé

Indigue cuan frecuentemente en las pasadas dos semanas: Siempre A menudo A veces
44. Ha estado con sonido asmatico al respirar ..o O | |
45. Ha tenido dificultad al respirar... O O O
46. Se ha despertado durante la noche porque estaba tosiendo........cocoeeiiennee O O O

@2000, Quittner, Modi, Watrous and Messer. Revised 2002, CFQ-R Teen/Adult, Spanish-Latin America Version 2.0
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Adolescentes y Adultos (Pacientes de catorce aios en adelante)

= CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Indique cuan frecuentemente en las pasadas dos semanas:

Siempre A menudo A veees Nunca
47, Ha tedido problemas COM BaSEE . isisiinimiisssibimmiirirr i O [ O O
48 Ha tenTdo diaried. uusunmaismsismmsanminassii s a O [E | R |
49. Hatenidoidolor abdominal.. ... mesimmssimmssssssismssmssissstsasias ssvmssasss O O O |
50. Tuvo dificultad:CONSU APELILD. ... covvuvecuiesservsrsssssrmmsssessssssspissmseanssssssssassionsens O I (B O

Por favor asegiirese que todas las preguntas han sido contestadas.

;Gracias por su cooperacion!
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ANEXO 4 PADRES / ENCARGADOS DEL NINO (NINOS DE 6 A 13 ANOS)

Padres / Encargados del Nifio (Nifios de 6 a 13 Aiios de Edad)

CYSITC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Entender el impacto de la enfermedad de su nifio(a) y los tratamientos en la vida diaria de él (ella) puede ayudar a su equipo de
asistencia médica a mantenerse al tanto de su salud y ajustar sus tratamientos. Por esta razén, este cuestionario fue especificamente
desarrollado para padres de nifios(as) que padecen de fibrosis quistica. Gracias por completar este cuestionario.

Instrucciones: Las preguntas a continuacion son acerca del estado de salud actual de su nifio(a), segin €l (ella) lo perciben. Esta
informacién nos permitira comprender mejor como €l (ella) se siente diariamente.

Por favor conteste todas las preguntas. jNo hay respuestas correctas ni incorrectas! Si no sabe que contestar, escoja
la respuesta que mas se parezca a la situacion de su nifio(a).

Seccion I. Datos Demogrificos

A.

C.

D.

“Quittner, Modi, Watrous and Messer, 2000. Revised 2002. CFQ-R — Parent, Spanish Version 2.0

¢ Cuil es la fecha de nacimiento de su nifio(a)?

Fecha I I
Dia Mes Ano
. Cudl es su relacion con €l (la) nino(a)?

[ madre

| Padre

[ Abueta

O Abucto

O oo famitiar
D Madre adoptiva
O Padre adoptivo

O otro (especilique)

Por favor conteste o seleccione la contestacion correspondiente a las siguientes preguntas

& Cual de las siguientes alternativa describe mejor su origen
étnico? (por favor seleccione todas las que apliquen)

D Cubano(a)
Puertorriguenio(a)
Mexicano(a)
Colombiano(a)
Argentino(a)
Salvadoreno(a)
Nicaragiiense

Venezolano(a)

50 o o

Otro(a) (especifique)

. Cual de las siguientes alternativas describe su raza? (Por

favor seleccione todas las que apliquen)

D Blanco

O Negro

D Mulato

D Indio

D Asiitico

D Otro (especifique)

59

G.

Durante las dos semanas pasadas. ;ha estado su nino(a) de
vacaciones o faltado a la escuela (colegio) por razones NO

relacionadas a su salud? D Si D No

:Cudl ¢s su lecha de nacimiento?

Feca [ [ T T T T T T
Dia Mes Afio

Lstado Civil

O Soltero / nunca casado(a)
[ Casado(a)

D Viudo(a)

D Divorciado(a)

D Separado(a)

D Casado(a) de nuevo

E Con un companero(a)

. Cual es el nivel de educacion mas alto que usted ha
&
completado?

D Algo de escuela superior 0 menos
O Diploma de escuela superior /GED
D Estudios voeacionales

[:l Algo de universidad

O litulo de universidad

O it graduado o profesional

:Cual de los siguientes opciones mejor describe su trabajo
actual?

Busca trabajo

Trabaja a tiempo parcial o completo (desde la casa o
fuera de casa)

Amo(a) de casa a tiempo completo
No puede trabajar debido a su salud

0 i ] O i

No trabaja por otras razones
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Padres / Encargados de Niftos (Nifios de 6 a 13 Afios de Eda(l)i

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Seccion II. Calidad de Vida Por favor indique como su nifio(a) se ha estado sintiendo durante las
dos semanas pasadas marcando el cuadrado correspondiente.
Mucha Alguna  Un poco de Ninguna

Cuanta dificultad a tenido su nifio(a): dificultad dificultad  dificultad  dificultad
1. Participando en actividades extenuantes como correr o practicar algin deporte.. O O O O
2. Caminiandetan-1ipideicomo 168 demas c.omnmanmunaminuamniiena O O O O
3. Subiendo escaleras tan rapido como 10s demas ......cc.cocveinrveceeieiciecs e O 5] [i=1 O
4. Cargando o levantar cosas pesadas como libros o una mochila..........cccoceoiuneiie = O O =]
5. Subiendo Muchos esCalones.....ccciimiimiiiisbiiiim st [l O O O

Por favor marque el cuadrado que indique su respuesta.

Durante las dos semanas pasadas, indique cuan a menudo su Siempre A menudo A veces Nunca

ninofa):

6. Parecio estar contento(a) O O O C]
T, P10 SEEAE PEROCUPAOTHY -ov:csssuensmvostissmsscrmebaomssissonis s isisss s s frsvasasimie O O O
8. Parecio estar cansado(@)........ooreurveriiceniisice s e O O O O
9. Patecit SetaETaE Al HUMTOR i i o il i i s e s O O O I

V0. ‘Parccit eStAT BICH o iumniiemiisnsimmsasiasmoves rossmstmosmss s sobsnissods e ssanss ssoamas s isnssaons O O O O

11, Parecio estar ruOn(@) .....oooeeeierereremnes s ssesssess e sesessesesssse e st serssssnsen O | = O

12, Parecil tenes ichaCiRIRIR. st st s s 5 | [G] |

13. Estuvo ausente o llego tarde a la escuela u otra actividad por culpa de su | O O a

enfermedad o tratamientos

Por favor circule el niimero correspondiente a su respuesta. Por favor seleccione una sola respuesta para
cada pregunta.

Con respecto al estado de salud de su nifio(a) durante las dos semanas pasadas, indique:

14. ; Cuanto participd su nifio(a) en deportes en la escuela, incluyendo durante el recreo v la clase de educaciaon fisica?
No ha participado en deportes en la escuela

Ha participado menos de lo usual en deportes en la escuela

Ha participado igual que siempre pero con alguna dificultad

4. Ha podido participar en deportes sin ninguna dificultad

W =

15. ;Cuan dificil le resulta caminar a su nifio(a)?

Puede caminar por mucho tiempo sin cansarse

Puede caminar por mucho tiempo pero se cansa

3. No puede caminar mucho por que €l (ella) se cansa rapidamente
4. Evita caminar siempre que puede, por que le cansa mucho
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Padres / Encargados de Nifios (Niios de 6 a 13 Afios de Edad)]

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Por fuvor marque el cuadrado que indique su respuesta a estas preguntas.

Con respecto al estado de salud de su nifio(a) durante las dos

semanas pasadas, indique hasta que punito cada oracion es cierta o Muy Unpoco  Unpoco  Muy
falsa para su nifiofa). cierto  cierto falso falso
16. Mi nifio(a) tiene dificultad recuperandose después de un esfuerzo fisico......cveenne D [:| D |:|
17. Las horas de comer Son dificiles..........cocoviiiiiiiiirieis s e O |

18. Los tratamientos de mi nifio(a) interfieren con sus actividades...........cccoocccuvoncccnens O O il [E
19. Mi nifio(a) se siente pequefio(a) comparado con otros nifios(as) de su misma edad... [ O O a
20. Mi nifio(a) se siente fisicamente diferente a otros nifios(as) de su misma edad.......... O O O O
21,, Minitio(d) picosa que es/muy, delEado(@) wrimssoressesrmsorsssrissansssrrinssssssassessysiosrssstnss O O | O
22, Minifio(a) e sicnte SAlUBADIR cwvemimmussmmmmemsssrsemssssessymenss st O El O O
23. Mi nifio(a) tiende a ser retraldofR) i......iaiiseiisisisvssinsisisivassiissssismmmismisresssesinas O |:| 0| IC]
24, Minifio(a) Heva una vida nOrmal........ccooiiiioi i s inees |:| |:| O |___|
25. Mi nifo(a) se divierte menos de 10 USUAL .......c.coovvveeerieieeiee e e iaeas O £l O |
26. Mi nifio(a) tiene dificultad llevandose bien con los demas. ..o O O O O
27. Mi nifio(a) tiene dificultad concentrandose ... O O O O
28. Mi nifio(a) es capaz de mantenerse al dia con sus tareas de la escuela o actividades [ O O O
de verano (ejemplo: en el campamento de VEran0)........c.cecvirecicmminineersceesseeesesenenenas

29. A mi nifio(a) no le va tan bien como antes en la escuela o en sus actividades del [ O O a
verano (ejemplo: en el campamento de verano)............. P ————

30. Mi nifio gasta mucho tiempo en sus tratamientos todos los dias.......cc.ccoeeeeoncecnnnnes O O O O

Por favor circule el nitmero que indique su respuesta. Escoja solamente una respuesta por cada pregunta.

31. ;Cuan dificil es para su niflo(a) hacer sus tratamientos (incluyendo los medicamentos) cada dia?
1. Nada en lo absoluto

2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho

32. ;Coémo cree que esta la salud de su nifio(a) en este momento?
1. Excelente
2. Buena
3. Regular
4. Mala

Quittner, Modi, Watrous and Messer, 2000. Revised 2002. CFQ-R — Parent, Spanish Version 2.0 Pagina 3
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Padres / Encargados de Nifios (Nifios de 6 a 13 Afios de Edad)

% CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Seccion I11. Dificultades con los Sintomas

El siguiente grupo de preguntas se refiere a la frecuencia con la que el nifio(a) tiene problemas respiratorios
tales como tos o falta de aire.

Por favor indigue como su nifio(a) se ha sentido durante las dos Bastante Algo Un poco Nunca

semanas pasadas.

33. Mi nifio(a) ha tenido dificultad aumentando de peso......cc.ccovvvceivcivccccncnnnee = O O O

34; ‘Minino(a) estuve eongestionadea) -...oivainnnniunsasiassassimmis £ | H| O

35. Mi nifio(a) tosio durante el difl........ooecrinniiiiiiiie s O O =l O

36. Mi nifio(a) tosio MuCoSIAad .......c.ocveeveieeee et e O O O ) O
Pasarala

Pregunta 38

37. La mucosidad de mi nifio(a) ha sido mayormente: I Transparente [ Transparente a amarilla ] Amarillosa-verde

[0 Verde con muestras de sangre [ No sé
Durante las dos semanas pasadas: Siempre A menudo A veces Nunca
38. Mi nifio(a) estuvo con sonido asmatico al reSPirar .......coovveevevinieieieieieennenes |IH| O O ]

39, ‘Mi nifg(a) tuvo dificultad al respitar. ....uwiwinnmussmauinninnmisinme
40. Mi nifo(a) se despertd durante la noche porque estaba tosiendo...........cc..e...
AT M RIE 0P IO RASES) o s svers i s s s s b T AR TN
42, ‘Minifefa) tive dIsiies. « cowm i v

43. Mi nifio(a) tuvo dolor abdominal .......ccoviiiviviiiiiiicie e

5 A A s
Oo0Oo0oo0ooao
Ooo0Oo0Ooo0ooaQo
OoagoQgao

44, Mi nifio(a) tuvo problemas Para COMET........cccvienriveriemisrissesseressssansiosssaeasses

Por favor asegiirese que todas las preguntas han sido contestadas.

; Gracias por su cooperacion!
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10.

11.

12.

13.

14.*

15.

16.

17.

18.*

19.*

20.*

21.

ANEXO 5 HOJA DE VACIADO DE RESPUESTAS NINOS 6-14

63

22.* =

23.

24.* =

25.

26.* =

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

* Clave de respuestas

invertidas *




Resultado por dominios

#23 _
Fisico #24
#1 #25 _
#2 #26 _
#3 _ TOTAL=(__ -7)/21=__ x100=__
#4
#5 Imagen corporal
#6 #27
TOTAL=(__ -6)/18=___ x100= #28
#29
TOTAL=(__ -3)/9=__ x100 =

Estado emocional

#7
Alimentaciéon
H8 #15
#9 #17
#10 #19
#11 TOTAL= __ -3)/9=__ x100=
#12
#13 Carga en el tratamiento
#16
#14
#18
TOTAL=(__ -8)/24=___ x100=
#30
TOTAL=(__ -3)/9=__ x100=
Social
#20
#21
#22
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Respiratorio

#31

#32

#33

#34

TOTAL=(___-4)/12=

_ x100=

Digestion
#35_

TOTAL=(___ -1)/3=___ x100=
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ANEXO 6 HOJA DE VACIADO DE RESPUESTAS ADOLESCENTES Y ADULTOS

1 _ 32. % =

2. 33.

3. L 34, * =

4 L 35.* =

5. 36.

6* - 37.

7. 38.

8. 39.

9. 40.

10. * — 41.

11. 42.

12. 43, * =
13, * - 4,

14, .

15. * - 46.

16. a47.

18.* - 49.

19. 50.

20.

;; - * Clave de respuestas invertidas *
23 * - 1=4
24,

25, 2=3
26.

27. 372
28. * = 4=1
29.

30. * = 5=5
31.
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Resultado por dominios

Fisico #12
# #31
H2 #33
#3 TOTAL=(___-5)/15= x 100 =
H4
#5 Alimentacion
#14
#13
#21
#19
#50
#20 TOTAL=(__ -3)/9= x 100 =
TOTAL=(__ -8)/24= x 100 =

Carga del tratamiento

vitalidad S
L p— #16
# #17
#l0__ TOTAL=(__-3)/9= x 100 =
#11
TOTAL=(___-4)/12= x 100 =
Percepcidn de la salud
#18
Emocion #32
#7 -
s #34
TOTAL=(__ -3)/9= x 100 =
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Social Peso

#22 #39 _
#23 TOTAL=(__ -1)/3= x 100 =
H27
#28 Respiratorio
#29 H40
#30_ #41 _
TOTAL=(___-6)/18 = x 100 = H42
#44
Imagen corporal #45
H24 H46
#25 TOTAL=(__ -6)/18 = x 100 =
#26
TOTAL=(__ -3)/9= x 100 = Digestion
H47
HA8
Rol
H49
#35
TOTAL=(__ -3)/9= x 100 =
#36
H37
#38
TOTAL=(___-4)/12= x 100 =
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ANEXO 7 HOJA DE VACIADO DE RESPUESTAS PADRES

12.*

13.
14.
15.*

16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.*

23.
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24.
25.
26.
27.
28.
29.
30.
31.
32.
33.
34.
35.
36.
37.
38.
39.
40.
41.
42.
43.
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* Clave de respuestas
invertidas *




Resultado por dominios

Fisico TOTAL=(___-5)/15= x 100 =
#1
#2 Alimentacion
#17
#3
#a4
#
TOTAL=(___-2)/6= x 100 =
#5
Carga del tratamiento
#14 #18
TOTAL = (_- 8)/24 = x 100 = TOTAL = (__ 3)/9 - x 100 =
. Imagen corporal
Emociones
AT #19
#7 #20
#23 #21
#25 TOTAL=(___-3)/9= x100 =
#26
TOTAL=(__-5)/15=___ x100= Percepcién de la salud
1 #22
Vitalidad
L J— #24
# #32
#10 _ TOTAL=(__ -3)/9= x 100 =
#11
#12
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Escuela
#13

#27

#28

#29

TOTAL=(___-4)/12=

x 100 =

Peso

#33

TOTAL=(___-1)/3=

x 100 =

Respiratorio

#34

#35

#36

#38

#39

#40

TOTAL=(___-6)/18=

x 100 =

Digestion
#41

#42

#43

TOTAL=(___-3)/9=

x100=__
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ANEXO 8
INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HOSPITAL DE PEDIATRIA, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI
CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIOS DE INVESTIGACION

Fecha:

TITULO DEL PROTOCOLO: PERCEPCION DE LA CALIDAD DE VIDA EVALUADO POR CUESTIONARIO CFQ-R
Y SU RELACION CON EL FEV1 EN PACIENTES PEDIATRICOS CON DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA
EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL

SEDE DONDE SE REALIZA EL ESTUDIO: Hospital de pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI

NOMBRE DEL PACIENTE:

A usted se le esta invitando a participar voluntariamente en un estudio de investigacion médica. Antes de decidir si
participa o no, debe conocer y comprender cada uno de los siguientes apartados. Este proceso se conoce como
consentimiento informado. Siéntase en absoluta libertad sobre cualquier aspecto que le ayude a aclarar sus dudas al
respecto. Los procedimientos para realizar la investigacion no difieren de la atencién médica de rutina. La Dra. Erika
Leija Lopez Residente de 2 grado de Neumologia pedidtrica actua en este caso como investigador y no como
médico del paciente.

Una vez que haya comprendido el estudio y si usted desea participar, entonces se le pedira que firme esta forma de
consentimiento, y es libre de retirarse de la investigacion en cualquier momento sin sancion o pérdida de los
beneficios a que tendria derecho y puede acceder a la informacién del estudio cuando usted le solicite.

El estudio no tiene patrocinadores, por lo tanto, no existen fuentes de financiamiento y no se proporcionara
remuneracion alguna a los participantes en el proyecto asi mismo no se espera remuneracion alguna al investigador.
Debido a que es un estudio donde se llevaran a cabo procedimientos rutinarios de la consulta externa de
neumologia, se considera con riesgo minimo para los pacientes.

Los datos obtenidos de su persona seran protegidos mediante el aviso de privacidad y el proyecto ha sido aprobado
por el comité de ética del Hospital de Pediatria CMN SXXI

1.-JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

En México no existen estudios donde se corrobore si existe relacion entre cuestionarios de calidad de vida (CFQ-R)
y el FEV1 de las pruebas de funcion pulmonar, por lo que consideramos importante realizar este estudio ya que
permitiria definir si existe una asociaciéon entre estos factores, esto nos serviria para establecer como medida
rutinaria en el consultorio la aplicacion del Test en conjunto con las demas rubros a explorar en paciente con FQ
2.-OBJETIVO DEL ESTUDIO

GENERAL

Conocer la relacion entre la percepcion de la calidad y las pruebas de funcion pulmonar en pacientes pediatricos con
diagnostico de fibrosis quistica en el Hospital de Pediatria de CMN SXXI

ESPECIFICOS
1. Conocer los dominios del test de calidad de vida que tienen relacién con las pruebas de funciéon pulmonar
2. Determinar cual de los dominios del test es el que mas se relaciona con las pruebas de funcién pulmonar

3.-BENEFICIONS DEL ESTUDIO
En caso de encontrar problemas especificos en las respuestas del cuestionario, se ofrecera la atencion necesaria
en este Hospital.

4.-PROCEDIMIENTOS DEL ESTUDIO

El paciente contestara un cuestionario de calidad de vida, las preguntas seran todas de opcién mudltiple, el cual lleva
un tiempo aproximado de 10 a 15 minutos, no hay respuestas correctas ni equivocadas, solo preguntas que miden
emociones y pensamientos. Los datos que sean proporcionados se manejaran de manera anénima, exclusivamente
por los investigadores principales, de modo que no seras identificado en las presentaciones o publicaciones que se
hagan de este estudio.

5.-RIESGOS ASOCIADOS CON EL ESTUDIO
Debido a que es un estudio donde se llevaran a cabo procedimientos rutinarios de la consulta externa de
neumologia, se considera con riesgo minimo para los pacientes.

6.-ACLARACIONES
e Su decisidn de participar en el estudio es completamente voluntaria
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¢ No habra ninguna consecuencia desfavorable para usted, en caso de no aceptar la invitacion

e Si decide participar en el estudio puede retirarse en el momento que desee, aun cuando el investigador
responsable no lo solicite, pudiendo informar o no, las razones de su decision, la cual sera respetada en su
integridad.

e No tendra que hacer gasto alguno durante el estudio

e No percibird pago por su participacién

e En el transcurso del estudio usted podra solicitar informacion actualizada sobre el mismo, al investigador
responsable

e La informacion obtenida en este estudio, utilizada para la identificacién de cada paciente, sera mantenida
con estricta confidencialidad por el equipo de investigadores.

e En caso de dudas, favor de comunicarse a la comision nacional de ética, al niumero 5487- 2760

e O con los investigadores responsables Dra. Erika Guadalupe Leija Lépez residente de 2 afio neumologia
pediatrica del hospital de pediatria CMN SXXI / Dr. Osvaldo Ramirez Diosdado meédico adscrito al
departamento de neumologia pediatrica CMN SXXI Tel: 5627 6900 extension 22289-22290 cel:
8116318668

7.-CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

Yo, he leido y comprendido la informacion anterior
y mis preguntas han sido respondidas de manera satisfactoria. He sido informado y entiendo que los datos obtenidos
en el estudio pueden ser publicados o difundidos con fines cientificos. Estoy de acuerdo en participar en este estudio
de investigacion. Recibiré una copia firmada y fechada de esta forma de consentimiento.

Firma del padre o tutor Fecha
Testigo 1 Fecha
Testigo 2 Fecha
He explicado al Sr(a) la naturaleza y los propésitos de la

investigacion; le he explicado acerca de los riesgos y beneficios que implica su participacién. He contestado todas
las dudas y preguntas. Acepto que he leido y conozco la normatividad correspondiente para realizar investigacion
con seres humanos y me apego a ella.

Una vez concluida la sesion de preguntas y respuestas, se procedio a firmar el presente documento.

Firma del investigador Fecha
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ANEXO 9
INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HOSPITAL DE PEDIATRIA, CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI
CARTA DE ASENTIMIENTO INFORMADO PARA ESTUDIOS DE INVESTIGACION

México, D.F a de del 2016

Se te invita a i a participar
voluntariamente en un estudio de investigacion médica, antes de que decidas
participar, por favor lee este consentimiento cuidadosamente y has todas las preguntas
necesarias para asegurarte de entender el estudio.

El estudio se llama “percepcion de la calidad de vida evaluado por cuestionario CFQ-R
y su relacién con el FEV1 en pacientes pediatricos con diagnédstico de fibrosis quistica
en un hospital de tercer nivel”, y pretende evaluar por medio de un cuestionario de
calidad de vida tu bienestar funcional y emocional. Esto ayudara a medir como
enfrentas la enfermedad y a identificar si requieres apoyo terapéutico.

Procedimientos del estudio: Tu participacion consistira en contestar un cuestionario
acorde a tu edad, las preguntas seran todas de opcion multiple, el cual te llevara un
tiempo aproximado de 10 a 15 minutos, no hay respuestas correctas ni equivocadas,
solo preguntas que miden tus emociones y pensamientos. Los datos que proporciones
se manejaran de manera anonima, exclusivamente por los investigadores principales,
de modo que no seras identificado en las presentaciones o publicaciones que se hagan
de este estudio.

Nota: En caso de encontrar problemas especificos en las respuestas del cuestionario,
se le informara a tus padres y recibira la atencion necesaria en este Hospital, si asi lo
decides.

Los posibles riesgos o inconvenientes, para ti, podrian ser: el tiempo que te llevara el
llenado de la encuesta y reacciones de preocupacion, que de presentarse seran
tratadas por el investigador de manera inmediata. El beneficio para ti, sera la ayuda
que aportaras al conocimiento cientifico y la atenciéon temprana que recibiras en caso
de que se identifique algun problema.

Es importante que sepas que tu informacion sera tratada con respeto y solo los
investigadores del estudio sabremos que tu diste esta informacion, también es importante
que sepas que puedes dejar el cuestionario sin llenar si asi lo decides, sin que eso afecte la
atencion que recibes en el Hospital.

DECLARACION DEL ASENTIMIENTO INFORMADO

Si aceptas participar por favor anota tu nombre a continuacion:
Nombre y Firma del Paciente

Nombre y Firma del Solicitante:
En caso de dudas, favor de comunicarse a la comisién nacional de ética, al niUmero 5487- 2760
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