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Resumen
Antecedentes

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética cronica, multisistémica y letal; es una enfermedad
autosémica recesiva que codifica una proteina reguladora de la conductancia transmembrana: cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR). El CFTR normal funciona como un regulador de
los canales de Na y Cl dependientes de AMP ciclico en la membrana apical de las células epiteliales,
estableciendo un balance entre la absorcién de sodio y la secrecién de cloro y bicarbonato para
hidratar en forma adecuada la superficie de las vias aéreas. Las anormalidades en la viscosidad del
moco son resultado de los cambios en el transporte idnico del epitelio respiratorio y en el tubulo de las
glandulas submucosas secretoras de moco, llevando a una obstruccion y por lo tanto provocando una
pérdida de la funcién glandular, causando diversas complicaciones como infecciones respiratorias
recurrentes, enfermedad pulmonar crénica, pancreatitis crénica, falla para crecer, etc. Por lo tanto la FQ
es una enfermedad limitante para la vida perteneciente al grupo 2, donde la muerte prematura es
inevitable, por lo que los cuidados paliativos permiten que durante el avance de la enfermedad se
mitigue el dolor, el sufrimiento y se atiendan aspectos psicolégicos, sociales y espirituales para
preservar en todo momento la dignidad del paciente y su calidad de vida, esto en virtud de que "la
medicina no solo debe estar dirigida a salvar la vida de los pacientes, sino que también busca mejorar
la calidad de vida de los mismos" entendiendo ademas que, la medicina paliativa no excluye la atencion
curativa.

Objetivo: describir las caracteristicas clinicas, espirométricas, radiograficas y farmacoldgicas de
pacientes con fibrosis quistica atendidos en la clinica de cuidados paliativos en un hospital de tercer
nivel.

Material y métodos. Disefo: observacional, transversal, descriptivo y retrospectivo. Se incluyeron a
pacientes pediatricos de 1 mes a 17 afios de edad con diagndstico confirmado de FQ que recibieron
atencién en la clinica de cuidados paliativos en el periodo de enero 2016 a diciembre 2023, con
derechohabiencia de la UMAE Hospital de Pediatria CMN Siglo XXI. Se excluyeron a los pacientes que
no tuvieron un expediente clinico completo. Como variables de estudio se recolectaron las siguientes:
sexo, edad al diagnostico de FQ, edad al ingreso a la clinica de cuidados paliativos, tiempo transcurrido
desde el diagnostico de FQ hasta su ingreso a la clinica de cuidados paliativos, estado nutricional, VEF
1 en la ultima espirometria, nimero de exacerbaciones pulmonares, puntaje de Brasfield en la ultima
radiografia, sintomas principales que se trataron durante su estancia en la clinica de cuidados
paliativos, asi como el tratamiento farmacolégico empleado y la causa de su egreso.

Analisis estadistico: Se calcularon frecuencias y porcentajes para las variables categodricas. Se
evalud la distribucion con respecto a la normalidad de variables cuantitativas a través de la prueba de
Kolmogorov - Smirnov (<50 pacientes esperados) considerando un valor de p < 0.05 como
estadisticamente significativo para rechazar la hipétesis nula de distribucién normal de las variables
cuantitativas analizadas. La distribucién resultdé no paramétrica por lo que se calcularon medianas y
rangos minimos y maximos.

Resultados: al momento del diagnodstico de la enfermedad el 53% se encontraba en etapa de lactante
mientras que al momento de recibir atencidon por la clinica de cuidados paliativos el 66 % eran
adolescentes, al momento de ingresar el 73% se encontraba con una enfermedad severa, y con
complicaciones propias de la enfermedad (colonizacion por Pseudomonas aeruginosa y enfermedad
pulmonar cronica), los sintomas que mayormente se reportaron fueron la disnea y dolor toracico
recibiendo principalmente opioides, en primer lugar morfina. Como causa de egreso mas del 50% fue
por muerte donde todos los pacientes fallecieron por neumonia, insuficiencia respiratoria cronica y FQ
con manifestaciones pulmonares.

Conclusiones: la fibrosis quistica es una enfermedad limitante para la vida, por lo que los cuidados
paliativos deben estar presentes al momento del diagndstico de la enfermedad; los principales
sintomas reportados fueron la disnea y el dolor toracico donde los opioides son los medicamentos mas
usados.



Antecedentes
Fibrosis quistica

e Definicion
La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética cronica, multisistémica y letal; es una
enfermedad autosémica recesiva que codifica una proteina reguladora de la conductancia
transmembrana: cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR). El CFTR
normal funciona como un regulador de los canales de Na y Cl dependientes de AMP ciclico
en la membrana apical de las células epiteliales, estableciendo un balance entre la absorcion
de sodio y la secrecién de cloro y bicarbonato para hidratar en forma adecuada la superficie
de las vias aéreas. Las anormalidades en la viscosidad del moco son resultado de los
cambios en el transporte i6nico del epitelio respiratorio y en el tubulo de las glandulas
submucosas secretoras de moco, llevando a una obstruccion y por lo tanto provocando una
pérdida de la funciéon glandular, causando diversas complicaciones como infecciones

respiratorias recurrentes, enfermedad pulmonar crénica, pancreatitis crénica, falla para crecer,
etc. ("

e Genética

Enfermedad autosémica recesiva, ya que un individuo portador o heterocigoto es aquel que
tiene un alelo CFTR normal y un alelo CFTR mutado. El brazo largo del cromosoma 7 (regién
q31) tiene 250 Kb de ADN gendmico, 27 exones e intrones que transcriben para un ARN m de
6.5 Kb, que codifica para una proteina de 1480 aminoacidos conocida como regulador de
conductancia transmembrana de fibrosis quistica. La secuencia del ADN en el gen de FQ
demostré la ausencia de un triplete de bases que codifican para una fenilalanina en la
posicion 508 de la proteina CFTR, conocida como Delta F508 se observa en el 70% de la
poblacion caucasica. @

e Fisiopatologia

La CFTR es una glicoproteina que funciona como un canal de cloro dependiente de AMP
ciclico en la membrana apical de las células epiteliales y pertenece a la familia de proteinas
transportadoras de membrana. La expresion del gen CFTR esta altamente regulada en
células epiteliales del pulmén, pancreas, intestino, ductos biliares, rindn, glandulas salivales y
del sudor, testiculo y utero.

El CFTR normal funciona como un regulador de los canales de Sodio y Cloro dependientes de
AMP ciclico en la membrana apical de las células epiteliales, estableciendo un balance entre
la absorcion de sodio y la secrecion de cloro y bicarbonato para hidratar en forma adecuada la
superficie de las vias aéreas. @

Existen las siguientes anormalidades en cualquiera que sea la mutacion de CFTR:

1. Concentracion anormal de iones en las secreciones de las glandulas serosas,
manifestado por un aumento en la concentracion de cloro y sodio en sudor.

2. Incremento en la viscosidad de las secreciones de las glandulas secretoras de moco,
asociada con obstruccion y pérdida secundaria de la funcién glandular.

3. Un aumento en la susceptibilidad a colonizacién endobronquial crénica por bacterias
(S. aureus, H. influenzae y P. aeruginosa). )

Las anormalidades en la viscosidad del moco son resultado de los cambios en el transporte
idnico (canal de CI) del epitelio respiratorio y en el tubulo de las glandulas submucosas
secretoras de moco. Estas alteraciones en el transporte incluyen una reduccion en la
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secrecion de Cl hacia el fluido periciliar y un incremento en la absorciéon de sodio desde el
fluido periciliar y una secreciéon anormal de bicarbonato.

Se incrementa la osmolaridad del liquido periciliar y la viscosidad de las secreciones en las
glandulas mucosas.

Las anormalidades secretoras en la FQ tienen profundas consecuencias clinicas que tienen
como base un defecto genético que impide la secrecion de cloro y una absorcion anormal de
sodio y bicarbonato. Este desequilibrio disminuye el contenido de agua en el moco y cambia
su contenido ionico, con lo que cambia las propiedades reolégicas del moco. Un defecto en la
composicion de fosfolipidos reduce la habilidad de las secreciones para limpiar la via aérea
de patégenos, provocando un estado de infeccion recurrente e inflamacion cronica de la via
aérea que rebasa los mecanismos de defensa y otros sistemas homeostaticos. ©

Hay una acumulacién excesiva de neutréfilos en la via aérea los cuales liberan grandes
cantidades de elastasa lo que incrementa la viscosidad de las secreciones y disminuye el
aclaramiento pulmonar.

¢ Manifestaciones clinicas

La FQ se manifiesta en su forma clasica y mas habitual por enfermedad pulmonar obstructiva
cronica, insuficiencia pancreatica exocrina (IP), elevacion de cloro en sudor e infertilidad en
varones por azoospermia obstructiva. Presentaciones menos frecuentes incluyen pacientes
con suficiencia pancreatica (SP), que suponen aproximadamente el 15% de los pacientes
diagnosticados, y algunos casos raros con niveles normales de electrélitos en sudor y con
afectacion pulmonar leve. El fenotipo FQ incluye complicaciones frecuentes como el ileo
meconial que esta presente en cerca del 10-20% de los pacientes al nacimiento, el sindrome
de obstruccion intestinal distal, la pancreatitis, la enfermedad hepatica asociada, la diabetes y
la poliposis nasal, entre otras.®

Las caracteristicas especificas del cuadro clinico dependen, ademas del genotipo, del tiempo
de evolucion (tabla 1). Existe una gran variacion en relacion con la edad de inicio y el ritmo
individual de progresion de la enfermedad. Esta suele manifestarse en los primeros meses de
vida con problemas respiratorios asociados a manifestaciones digestivas como diarrea
cronica y retraso del desarrollo. A lo largo de la vida aparecen otros signos y sintomas que
configuran la historia natural de la enfermedad. En el periodo neonatal puede existir retraso
en la evacuacion del meconio, ictericia prolongada o anemia, hipoproteinemia y edemas. (")

En el lactante, las alteraciones respiratorias pueden ser la primera manifestacion, con tos,
broncoespasmo o neumonias de repeticion. Algunos nifios pueden tener atrapamiento de aire
con aumento del diametro anteroposterior del térax, no siendo raro que sean diagnosticados
de asma. En este periodo suelen aparecer los primeros sintomas de insuficiencia pancreatica
con presencia de heces voluminosas, brillantes, adherentes y de olor fétido. Los nifios dejan
de ganar peso, aunque con frecuencia tienen un apetito conservado o incluso aumentado,
crecen mas lentamente y tienen una moderada distensién abdominal- ©)

Durante la edad preescolar y escolar, el cuadro clinico es mas notorio y las manifestaciones
digestivas y respiratorias estan presentes en el 85% de los casos. En esta edad predominan
las neumonias de repeticion y los cuadros de atelectasia por tapones de moco. En el ambito
digestivo pueden aparecen las crisis de dolor abdominal, que constituyen el sindrome de
obstruccién distal o equivalente del ileo meconial. Son frecuentes los prolapsos de recto
(15%), la infeccion sinopulmonar recurrente y la esteatorrea con desnutricion.



En los adolescentes y adultos aparecen complicaciones como aspergilosis broncopulmonar
alérgica (5%), asma (20%), neumotorax (5%), hemoptisis masiva (7%), poliposis nasal (15%),
diabetes mellitus (DM) (5%) y enfermedad hepatica relacionada con la FQ (10-12%). En las
fases mas avanzadas de la enfermedad estan presentes las bronquiectasias, hipertension
pulmonar y cor pulmonale. ©

Tabla 1: Caracteristicas clinicas mas frecuentes agrupadas segun la edad

Recién nacido Lactantes Preescolares Adolescentes y
adultos
Sindrome de Falla para crecer Malabsorcion Bronconeumonia
tapén  meconial/ intestinal crénica/
ileo meconial bronquiectasias
Ictericia Diarrea cronica/ Fallo en el Sinusitis cronica/
prolongada esteatorrea crecimiento polipos nasales
colestasica
Tos pertusoide y Infeccion Tos cronica Bronquitis  croénica
taquipnea respiratoria colonizada por
persistente recurrente Pseudomonas
aeruginosa
Pobre ganancia de Edema Infeccion pulmonar Hipocratismo digital
peso hipoproteinemia recurrente/
bronquiectasias
Prolapso rectal Cultivo positivo en Esterilidad
esputo para S. masculina con
aureus o] P. azoospermia
aeruginosa
Sindrome de Podlipos nasales Hepatopatia
deplecion salina cronica/ cirrosis
biliar
Antecedente Pancreatitis crénica
familiar de FQ o recidivante

Litiasis vesicular

Diabetes mellitus
Lezana- Fernandez JL, Bustamante- Saenz A, Ovando- Fonseca JE, Boites- Velarde R, Ruiz -
Gutiérrez HH. Fibrosis Quistica: guias clinicas para el diagndstico y tratamiento. 2da ed.
México: Intersistemas editores, S.A. de C.V; 2016. pp. 3-31

e Diagnostico
Patogenia de la glandula del sudor:

Lo normal es que el canal CFTR localizado en el conducto glandular es capaz de reabsorber
el cloro (Cl) del sudor, sin embargo, un CFTR mutado es incapaz de llevar esto a cabo y por
lo tanto se eliminan grandes cantidades de cloro y sodio a través del sudor. La alcalosis
hipoclorémica persistente es consecuencia del defecto en la secrecion de electrolitos. (19

El diagnostico de FQ se basa en criterios clinicos sugestivos (tabla 1) o antecedente familiar y
se corrobora al demostrar disfuncion del CFTR por uno de los siguientes métodos:

1. Dos pruebas de sudor en dias alternos, realizados por iontoforesis con pilocarpina por
el método de Gibson y Cooke donde debe observarse elevacion en los niveles de
cloro por titulacion. (tabla 2).



2. ldentificacién de la mutaciéon en ambos alelos.
3. Incremento en la diferencia en el potencial transepitelial de la membrana nasal.

El 2% de los individuos con FQ tiene un cuadro leve con cifras normales de cloro en sudor.
Examen del sudor por el método de Gibson y Cooke

Consiste en introducir pilocarpina en la piel a través de una pequefia corriente eléctrica de 5
mAamp (iontoforesis) durante 5 minutos, a fin de estimular las glandulas del sudor. En el
siguiente paso se obtiene de forma aislada y sin contacto con el medio ambiente una muestra
de sudor de entre 50 y 100 mgr por el método de Gibson y Cooke o 15 uL por el sistema de
Macroduct. En el tercer paso se determina la concentracién de Cl de la muestra por titulacion
(clorimetria). (D

Un resultado mayor a 60 mmol/L de cloro confirma el diagnostico. Un resultado positivo
requiere de un segundo analisis confirmatorio.

Por lo tanto, la reunion de consenso sobre diagndstico de la FQ promovida por la Fundacién
Americana de Fibrosis Quistica acord6 que el diagnéstico se debe basar en uno o mas de lo
siguientes criterios:

- Uno o mas rasgos fenotipicos caracteristicos o
- Historia de FQ en hermano o primo hermano, o
- Tamizaje neonatal positivo, mas:

o Evidencia de disfuncién del CFTR

Tabla 2. Valores normales en sudor segun método de titulacion de cloro y
conductividad

Diagnéstico Titulacion por método de Conductividad
Gibson y Cooke (macroduct).
Negativo <40 mmol/L <75 mmol/L
Dudoso 41-59 mmol/L 46-89 mmol/L
Positivo >60 mmol/L >90 mmol/L

Castellini C, Linnane B, Pranke L, Cresta F. Cystic Fibrosis Diagnosis in Newborns, Children
and Adults. Semin Respir Crit Care Med 2019; 40:1-14.

Robinson y colaboradores en 1997 realizaron un estudio descriptivo sobre los Cuidados al
final de la vida en pacientes con fibrosis quistica, el objetivo fue examinar los cuidados
médicos de una cohorte de pacientes con FQ tratados en el Hospital Pediatrico de Boston
para documentar el uso preventivo, terapéutico y paliativo de cuidados en el uUltimo mes de
vida. La metodologia fue la revision de expedientes clinicos de 44 pacientes mayores de 5
afos de edad que fallecieron por FQ a causa de falla respiratoria durante el periodo de 1984 a
1993 en el centro de fibrosis quistica del Hospital Pediatrico de Boston. En los resultados
encontraron 33 pacientes (75%) que continuaron recibiendo antibidticos intravenosos en las
ultimas 12 horas de vida; 32 (72%) recibieron medicamentos orales preventivos o terapéuticos
en las Ultimas 12 horas de vida. La indicacién de la morfina que mayor se reporta fue el
incremento de la disnea o dolor toracico en todos los pacientes que recibieron opioides, la
duracién del uso de opioides fue de 1 hora a 30 dias. En todos los pacientes se encontro la
orden de no dar maniobras de resucitacién cardiopulmonar al momento de la muerte; 43 de
los pacientes murieron en el hospital, mientras que un paciente fallecié en su casa. %5



En 2018 Frieddman y colaboradores en el estudio longitudinal “efectos de una intervencion
de cuidados paliativos sobre la calidad de la calidad de vida y salud mental en pacientes con
FQ?”, incluyeron 41 pacientes con FQ mayores de 12 afnos de edad de las clinicas de fibrosis
quistica del hospital general de Massachusetts del periodo de 2013- 2016, se planificaron
cuatro visitas de estudio durante un periodo de 6 meses: una visita de inscripcion; una visita
inicial de 1 mes para iniciar un plan de manejo de los principales sintomas respiratorios,
gastrointestinales y psicolégicos (angustia) que implicod derivacion a uno o mas servicios de
apoyo; una visita de seguimiento a los tres meses; y una visita de seguimiento a los 6 meses.
Se emplearon diferentes programas para disminuir especialmente ansiedad y depresion como
acupuntura, terapia cognitivo conductual, consulta psiquiatrica, terapia fisica y consulta de
cuidados paliativos. Como resultados encontraron que los pacientes tenian edades
comprendidas entre 13 y 60 afos, con una media de 31.9 anos , el 48% eran del sexo
masculino y 53% cumplian criterios para enfermedad grave, asi mismo la prevalencia de
manifestaciones clave de la enfermedad de FQ (tasas de infecciébn por Pseudomonas vy
insuficiencia pancreatica) las tenian todos los pacientes. Para la evaluacion utilizaron la
escala CFQ R (cystic fibrosis questionnaire revised) que es un instrumento de evaluacion de
calidad de vida que incluye capacidad fisica, vitalidad, funcionamiento emocional, estado
nutricional, alimentacion, sintomas respiratorios, sintomas digestivos entro otros. Encontraron
que la puntuacion mejord significativamente con aumento de 10 puntos a los 3 meses en
comparacion con el valor inicial. EI numero de sintomas asociados a la FQ disminuyé con el
tiempo, al igual que los sintomas respiratorios, la angustia relacionada con los sintomas y
sintomas depresivos (16

A pesar de los avances terapéuticos, la FQ sigue siendo una enfermedad limitante con
sintomas progresivos, lo que lleva a una disfuncién y angustia psicoldgica y fisica. La
angustia relacionada con la FQ se puede asociar con resultados adversos, incluyendo la mala
adherencia al tratamiento, la reduccion de la calidad de vida (QoL), mayor utilizacion de los
servicios de atencion médica y menor funcion. (12

En la practica actual, la introduccién de servicios de cuidados paliativos en FQ tipicamente
ocurre tarde en el curso de la enfermedad, una circunstancia que es atribuible a la falta de
lineamientos para la incorporacién del servicio y la imprevisibilidad del curso de la
enfermedad.

Hasta la fecha, el desarrollo de modelos de cuidados paliativos para la FQ ha sido limitado. La
complejidad de los sintomas relacionados con la FQ justifica la integracion temprana de
evaluacioén e intervenciones de cuidados paliativos como parte de los cuidados disciplinarios.

Cuidados paliativos

La OMS y el Fondo Internacional de Emergencia de las Naciones Unidas para la Infancia
(UNICEF), definen los cuidados paliativos pediatricos como el cuidado activo y total del
cuerpo, mente y espiritu del nifio con enfermedad que amenaza y/o limita su vida (13); estos
cuidados deben:

. Comenzar desde el momento del diagnéstico junto con el tratamiento curativo, si
éste existe.

. Incluir todos los cuidados de confort hacia el paciente.

. Valorar y realizar el tratamiento escalonado del dolor y otros sintomas molestos.

. Incluir un contacto temprano con el nifo y la familia.

. Brindarse independientemente del prondstico a corto plazo.
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. Realizarse de preferencia mediante un equipo multidisciplinario.

. Incluir al nifio y la familia en la toma de decisiones.
. Usar los recursos disponibles en la comunidad.
. Ofrecerse en todos los escenarios de atencidn: hospitalario, ambulatorio,

domiciliario, y seguimiento en el duelo.

Estos cuidados permiten que durante el avance de la enfermedad se mitigue el dolor, el
sufrimiento y se atiendan aspectos psicolégicos, sociales y espirituales para preservar en todo
momento la dignidad del paciente y su calidad de vida, esto en virtud de que "la medicina no
solo debe estar dirigida a salvar la vida de los pacientes, sino que también busca mejorar la
calidad de vida de los mismos" entendiendo ademas que, la medicina paliativa no excluye la
atencion curativa. (¥

El reto para el personal de salud es poder ofrecer al paciente pediatrico y su familia, equilibrio
entre las diferentes opciones terapéuticas posibles a lo largo de la evolucion de la
enfermedad, el impacto en calidad de vida del paciente y las preferencias del menor y su
familia. De igual manera, valorar de forma progresiva durante la trayectoria de la enfermedad
las circunstancias y escenarios de atencion para facilitar la toma de decisiones informadas y
consensuadas, asi como vigilar la seguridad en su atencion, evitando situaciones de riesgo
que incurran en abandono, futilidad u obstinacién terapéutica.

Definicion de cuidados paliativos pediatricos

Cuidados paliativos pediatricos son aquellos que previenen, identifican y tratan el sufrimiento
en los nifos con enfermedades cronicas, progresivas y avanzadas, en sus familias y en los
equipos que los atienden. Son adecuados en cualquier etapa de la enfermedad y ofrecen mas
beneficios cuando se proporcionan tempranamente junto con otros tratamientos dirigidos a
curar o controlar la enfermedad de base. (4

No deben limitarse exclusivamente a los ultimos dias de vida sino aplicarse progresivamente
a medida que avanza la enfermedad y en funcion de las necesidades de pacientes y familia
con un mayor enfoque en aquellas enfermedades que no responden a tratamiento curativo,
en cuyo caso es ideal su instrumentacion desde el diagndstico de la enfermedad.

La definicion de cuidados paliativos de la OMS, adaptada para pediatria, dice que éstos
constituyen "un enfoque que mejora la calidad de vida de los pacientes y familias que afrontan
una enfermedad que amenaza la vida de un nifo, a través de la prevencion y alivio del
sufrimiento”. Para ello se requiere de "la identificacién temprana, la evaluacién precisa, y el
tratamiento adecuado del dolor y otros problemas fisicos, psicosociales, y espirituales”. "

Conceptos en cuidados paliativos:

Enfermedades amenazantes para la vida (EAV): aquellas en las cuales existe el riesgo de
morir, se debe reconocer que el sélo hecho de padecer una EAV no define la necesidad de
cuidados paliativos. Para cada nifio ésta dependera del desarrollo particular de la EAV vy del
contexto familiar y social. (*¥

Enfermedad cronica compleja: incluye a nifios médicamente complejos o nifios con
patologia cronica compleja. Los cuales tienen alguna condicién médica que puede esperarse
razonablemente que dure al menos 12 meses (a menos que se produzca el fallecimiento) e
involucre a diferentes sistemas. (¥

Enfermedad Limitante para la Vida en etapa inicial: se trata de una patologia que, no tiene
posibilidades razonables de curacion, es progresiva y se prevé que ocasionara una muerte
prematura, sin embargo, a pesar del prondstico sombrio de la enfermedad a mediano y largo
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plazo, el paciente aun se encuentra en buenas condiciones médicas generales, con
participacion en actividades de la vida diaria y adecuada funcionalidad. (¥

Enfermedad Limitante para la Vida en etapa Avanzada: Enfermedad incurable, progresiva,
con un prondstico vital limitado, que se encuentra con gran deterioro fisico, funcional,
emocional del paciente y los cuidadores, ocasionando incapacidad para realizar actividades
de la vida diaria con empeoramiento franco de la calidad de vida e incremento en la
dependencia de sus cuidadores. ('3

. "No tiene posibilidad razonable de cura": posibilidad menor a 50% de curarse.
. Muerte prematura: morir antes de los 30 afios cumplidos

Enfermedad Terminal: Se refiere a una enfermedad letal. Este término deberia aplicarse
solo a aquellos enfermos en quienes la experiencia indica que podrian morir en un plazo
relativamente corto de tiempo, medido en dias, semanas o meses. Cumpliendo criterios
especificos segun la enfermedad. ('3

Etapa Preagédnica: Etapa previa a la agonia que puede considerarse segun la escala de
Nova (consta de cinco items, los criterios utilizados en la escala son: estado mental,

incontinencia, movilidad, nutricién y actividad) a menor puntuacién, mayor riesgo de muerte.
(13)

Etapa Agoénica: Implica la presencia probable de la muerte. Dicha etapa abarca desde las
ultimas siete a cero horas de vida antes de la muerte: (¥

Categorias de enfermedades limitantes para la vida y amenazantes para la vida

Grupo 1: enfermedades amenazantes para la vida, para las cuales el tratamiento curativo es
posible, pero puede fracasar. Ejemplo: el cancer, algunas insuficiencias organicas
susceptibles del trasplante.

Grupo 2: enfermedades donde la muerte prematura es inevitable, los tratamientos intensivos
pueden prolongar la calidad de vida y permitir participar en actividades de la vida diaria.
Ejemplo: fibrosis quistica, distrofia muscular.

Grupo 3: enfermedades progresivas sin opciones de tratamiento curativo, donde el
tratamiento es exclusivamente paliativo y puede proporcionarse durante varios afios. Ejemplo:
mucopolisacaridosis.

Grupo 4: enfermedades irreversibles, pero no progresivas, que causa severas
discapacidades haciendo al paciente mas susceptible a complicaciones médicas y
provocando la muerte prematura. Ejemplo: paralisis cerebral infantil.

Los principales objetivos en la Atencién Paliativa Pediatrica son: °
1. Comunicacién y relacion entre el personal de la salud, el nifo y su familia;

2. Historia Clinica Pediatrica para recabar toda la informacién con respecto a la evolucién
de la enfermedad, los tratamientos previamente recibidos, la sintomatologia que presenta el
paciente con una semiologia estricta y en caso de que el nifio no tenga la capacidad de
comunicacion por su edad, o por su limitacion secundaria a discapacidad neuroldgica,
interrogar de manera exhaustiva a los padres o cuidadores principales.

3. Clasificar y estadificar la enfermedad:

. Enfermedad amenazante para la vida;
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. Enfermedad limitante para la vida (antes llamada condicién clinica compleja)

. Enfermedad limitante para la vida en etapa incurable inicial
. Enfermedad limitante para la vida en etapa incurable avanzada
. Enfermedad terminal en etapa preagénica o agonica.

4. Detectar necesidades: fisicas, psiquicas, funcionales, familiares, sociales y espirituales.
5. Tener prioridad en los problemas que presenta el paciente.
6. Tener un plan de accion y fijar metas terapéuticas.

Los Cuidados Paliativos Pediatricos se inician en el momento del diagnéstico de una
enfermedad amenazante para la vida, continian durante toda la enfermedad del nifio, nifia o
adolescente, independientemente de que reciba tratamiento especifico para su enfermedad, y
se mantienen durante el proceso de duelo, apoyo a la familia. Tienen como objetivo velar por
el mejor interés del nifo, nifia o adolescente y proteger sus derechos.

Respecto a los criterios de inclusidon de un paciente a la atencién paliativa pediatrica, deben
ser atendidos todos aquellos que se encuentren con enfermedades limitantes para la vida y
aquellos con enfermedades amenazantes para la vida cuya severidad, progresién o falta de
respuesta al tratamiento los hace susceptibles de recibir atencion paliativa.

Este tipo de servicio debera estar implementado en los tres niveles de atencion médica,
priorizando el primer nivel, favoreciendo la atencion a domicilio, mediante un sistema eficiente
de referencia y contra referencia.

Nivel primario de cuidados paliativos pediatricos. Esta dirigido a nifios con enfermedades
relativamente frecuentes y menos graves, donde los principios de los cuidados paliativos
pediatricos son llevados a cabo por todos los profesionales sanitarios.

Segundo nivel de cuidados paliativos pediatricos. Dirigido a casos mas complejos, que
requieren la intervencién de personal de atencién primaria y hospitalario, que, aunque no se
dedica exclusivamente a los servicios de cuidados paliativos pediatricos, posee habilidades
especificas determinadas por estandares reconocidos.

Tercer nivel o nivel especializado de cuidados paliativos pediatricos. Dirigido a enfermedades
y situaciones muy complejas que requieren cuidados continuados por profesionales que
trabajan de manera exclusiva en el sector de los cuidados paliativos pediatricos; miembros de
un equipo interdisciplinario especializado. (1%

Impulsar la formacion continua de recursos humanos en cuidados paliativos, apoyar el
desarrollo de la investigacién en el campo y su divulgacion.

La intervencidon de los equipos especificos debe basarse en principios de efectividad y
eficiencia, y debe de reservarse para la atencion de enfermos y situaciones de alta
complejidad, promoviendo la capacidad de resolucion de los recursos convencionales
(mediante la formacion, la interconsulta y la atencion compartida).

A diferencia del nifio con cancer, estos pacientes se enfrentan a una enfermedad incurable,
con deterioro progresivo, con la esperanza de vida corta. Por lo que es fundamental
intervenciones tempranas por parte del equipo de salud para una correcta identificacion y
valoracién inicial.

El objetivo de estas intervenciones tempranas es reducir las hospitalizaciones innecesarias y
el uso de los servicios de salud. EI manejo de los sintomas complejos no es solo el objetivo
principal en estos nifios, sino vigilar la historia natural de la enfermedad, la complementacion
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del tratamiento farmacoldgico y no farmacoldgico de los servicios tratantes, el fortalecimiento
emocional y empoderamiento a los cuidadores primarios respecto al manejo en domicilio e
identificacion de los datos de alarma.

Los cuidados paliativos constituyen un planteamiento que mejora la calidad de vida de los
pacientes (adultos y nifios) y sus allegados cuando afrontan problemas inherentes a una
enfermedad potencialmente mortal. Previenen y alivian el sufrimiento a través de la
identificacion temprana, la evaluacion y el tratamiento correctos del dolor y otros problemas,
sean estos de orden fisico, psicosocial o espiritual. ('

Los cuidados paliativos mejoran la calidad de vida de los pacientes y de sus familias cuando
afrontan problemas de orden fisico, psicolégico, social o espiritual inherentes a una
enfermedad potencialmente mortal. La calidad de vida de los cuidadores también mejora.

Se estima que anualmente 40 millones de personas necesitan cuidados paliativos; el 78% de
ellas viven en paises de ingreso bajo e ingreso mediano. Actualmente, a nivel mundial, tan
solo un 14% de las personas que necesitan asistencia paliativa la reciben.

La falta de formacion y de concienciacion sobre los cuidados paliativos por parte de los
profesionales de la salud es un obstaculo importante a los programas de mejoramiento del
acceso a esos cuidados.

La necesidad mundial de cuidados paliativos seguird aumentando como consecuencia de la
creciente carga que representan las enfermedades no transmisibles y del proceso de
envejecimiento de Ila poblacibn. Una asistencia paliativa temprana reduce las
hospitalizaciones innecesarias y el uso de los servicios de salud. (9

Afrontar el sufrimiento supone ocuparse de problemas que no se limitan a los sintomas
fisicos. Los programas de asistencia paliativa utilizan el trabajo en equipo para brindar apoyo
a los pacientes y a quienes les proporcionan cuidados. Esa labor comprende la atencion de
necesidades practicas y apoyo psicologico a la hora del duelo. La asistencia paliativa ofrece
un sistema de apoyo para ayudar a los pacientes a vivir tan activamente como sea posible
hasta la muerte.

Los cuidados paliativos estan reconocidos expresamente en el contexto del derecho humano
a la salud. Deben proporcionarse a través de servicios de salud integrados y centrados en la
persona que presten especial atencion a las necesidades y preferencias del individuo- (')

Escalas de valoracion del estado funcional en pacientes que ameritan cuidados
paliativos

El estado funcional o performance status (PS) de un paciente se define como el nivel de
actividad que puede realizar un individuo y su capacidad para autocuidado. El PS se relaciona
con prondstico y riesgo de complicaciones asociadas a las terapias y contribuye a determinar
qué terapias tienen efectos beneficiosos. Existen diferentes escalas para caracterizar mejor la
funcionalidad de los pacientes, entre ellas las mas utilizadas en pacientes con enfermedades
amenazantes o limitantes para la vida se encuentran la escala de Karnofsky y la Escala
Paliativa de Funcionalidad (PPS).

Enfermedad pulmonar terminal en Fibrosis quistica

Mientras que la calidad de vida y la supervivencia de las personas con FQ estan mejorando,
la enfermedad pulmonar por FQ avanzada (ACFLD) sigue siendo comun y la causa mas
frecuente de muerte. Los datos del registro de pacientes de la Fundacion de fibrosis quistica
muestran que el volumen espiratorio forzado en un segundo (FEV1) es inferior al 40 %
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previsto en el 18 % de los pacientes de 30 afios y casi el 25% de los de 45 afios. ACFLD se
asocia con una calidad de vida reducida, empeoramiento sintomas clinicos, aumento de las
exacerbaciones y aumento de la utilizacién de los servicios de salud. (1

Se define ACFLD como: FEV1 < 40 % previsto cuando es "estable" (no durante una
exacerbacién pulmonar), O derivado para evaluacién de trasplante de pulmén, O una o mas
de las siguientes caracteristicas: ingreso previo a la unidad de cuidados intensivos (UCI) por
hipercapnia, requerimiento diurno de oxigeno en reposo (excluyendo el uso nocturno
solamente), hipertension pulmonar, insuficiencia funcional severa deterioro por enfermedad
respiratoria (New York Heart Association Clase IV), prueba de caminata de seis minutos
distancia <400 m. ("

Manifestaciones clinicas adicionales asociadas a peor prondstico y/o progresion de la
enfermedad en la FQ:

Exacerbaciones pulmonares frecuentes

Tasa rapida de disminucion del volumen espiratorio forzado en un segundo
Requerimiento de oxigeno suplementario con ejercicio o suefio

Empeoramiento de la desnutricién a pesar de la suplementacién

Infeccion con organismos dificiles de manejar

Diabetes relacionada con la FQ

Neumotdrax

Hemoptisis masiva (>240 ml) que requiere ingreso en la unidad de cuidados intensivos
0 embolizacion de la arteria bronquial

Criterios de terminalidad en enfermedad pulmonar crénica

El Medical Hospice de USA considera que la situacion de enfermedad terminal pulmonar
viene definida por los siguientes criterios:

1. Enfermedad pulmonar crénica severa documentada por disnea de reposo con
respuesta escasa o nula a broncodilatadores.

2. Progresion de la enfermedad evidenciada por: aumento de las hospitalizaciones o
visitas domiciliarias por infecciones respiratorias y/o insuficiencias respiratorias

3. Hipoxemia, pO2 55 mmHg en reposo y respirando aire ambiente o SatO2 88% con 02
suplementario o hipercapnia pCO2 50 mmHg.

4. Insuficiencia cardiaca derecha secundaria a enfermedad pulmonar.

5. Pérdida de peso no intencionada de <10% durante los ultimos 6 meses.

6. Taquicardia de >10% de su percentil para la edad en reposo.

Criterios de terminalidad en enfermedad pulmonar crénica en Fibrosis Quistica:

- Clinica o puntaje de Shwachman <40

- Radiografia de térax o puntaje de Brasfield >20

- Oximetria de pulso <89%.

- Estudio funcional respiratorio CVF <59% y VEF 1 <39%.

- Mas de dos exacerbaciones en el afo que requieran tratamiento antimicrobiano
intravenoso. Resistencia bacteriana.

Control de los principales sintomas en cuidados paliativos pediatricos en fibrosis
quistica

Disnea: sensacion desagradable y consciente de dificultad para respirar.
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Estrategia
farmacologica

Farmaco Indicaciones

Opioides Mejoran la sensacion
de disnea, sin alterar el
ritmo respiratorio.

Benzodiacepinas Se usan en

combinacion con
opioides por sus
efectos sedativos vy
ansioliticos.

Reducen la ansiedad,
proveen sedacion y
mejoran el suefio. Su
utilizacion esta indicada
ante la presencia de
ansiedad asociada, o
no, con crisis de
panico.

Dosis
1. Paciente sin
antecedente
de wuso de
opioides:
Morfina 30 a 50 %
de la dosis inicial
para dolor.
VO 0,1-0,25 mg / kg
/ dosis IV 0,05-0,1
mg / kg / dosis cada
2a4hrs
Nebulizado: 2,5-5
mg / 3 ml de suero
fisioldgico en
nebulizacion cada 4
hrs
1. Paciente con
uso de
opioides:
aumentos
entre 30 a 50
% de la dosis

previa.
Es importante
proveer alivio
anticipatorio con

dosis de rescate de
opioides (10 % de la
dosis diaria total),
ante posibles
exacerbaciones de la
disnea.

Midazolam
subcutaneo o
intravenoso:

Dosis inicial de 50 a
100 mcg/kg/hr en
infusion continua.
Clonazepam: 0.01 a
0.05 mg/kg/dia cada
8a 12 hrs.

Efectos adversos
Depresion
respiratoria.
Estrenimiento

Retencion
urinaria.
Nauseas y
vomito

*la morfina en
nebulizacion
puede causar
bronco-espasmo
intenso y
empeorar la
disnea. Podria
ser preferible el
fentanilo en
nebulizacion.
Aumento de
secreciones,
broncorrea.
Sedacion
profunda.

Guia del Manejo Integral de Cuidados Paliativos en el Paciente Pediatrico. Ley general de
salud, ultima reforma publicada en el Diario Oficial de la Federacion el 31 de agosto de 2022
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de consulta: mayo

2023]. Disponible

https://dof.qob.mx/nota detalle popup.php?codigo=5664215

Estrategia no farmacolégica

Crear un ambiente confortable con medidas simples, tales como:

Mantener ventanas abiertas
Evitar la presencia de muchas personas en la habitacion;
Eliminar los irritantes ambientales

Introducir humidificacion

Brindar educacion y soporte a la familia
Ensenfar ejercicios respiratorios y de relajacion
Oxigeno suplementario

Broncorrea: secrecion excesiva de flujo mucoso de los bronquios.

en:

Estertores: ruido que produce el paso del aire por las vias respiratorias obstruidas por

mucosidades.

Butilhioscina

Haloperidol

Acetilcisteina

Erdosteina

Atropina

Guia del Manejo Integral de Cuidados Paliativos en el Paciente Pediatrico.

Estrategia farmacolégica
0.3-0.6 mg/kg/dia en cuatro
dosis, en nifios mayores de
12 afios 10 mg cada 6
horas.

0,01-0,02 mg/kg/dosis v.o.,
s.l., v.r. cada 8-12 hrs

300 mg por via oral, en 3
tomas de 100 mg cada 8
hrs.

Nifos de 7 afos o mas:
200 mg / 8 horas o 600
mg/24horas. Dosis
ponderal: 10 mg/kg/dia,
cada 12 hrs VO.

(1% o 10mg/ml) gotas

Efectos por bloqueo
muscarinico:  xerostomia,
taquicardia, retencion
aguda de orina y glaucoma
Agitacion, insomnio;
depresion, trastorno

psicotico, efectos extra
piramidales, hipercinesia.
Nauseas, vomitos, fiebre,

cefaleas, tinnitus,
somnolencia, mareo,
reaccion anafilactoide vy
broncoespasmo.

Gastralgia y nausea a dosis
altas

Confusién y disminucién
del nivel de consciencia
con mayor frecuencia ya
que atraviesan la barrera
hematoencefalica.

Ley general de

salud, ultima reforma publicada en el Diario Oficial de la Federacion el 31 de agosto de 2022

[en linea]

de consulta: mayo

2023]. Disponible

https.//dof.gob.mx/nota detalle popup.php?codigo=5664215

Estrategias no farmacolégicas

e Posicionamiento del paciente
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o Cambios posturales laterales o en semiprono para facilitar el drenaje postural de secrecion
es
e Succion oral suave para la eliminacion de secreciones ubicadas en la cavidad oral.

Tos: mecanismo de defensa para permeabilizar la via aérea, reflejo medido por el nervio
vago.

Una tos eficaz depende tanto de la tenacidad de la mucosa como de la capacidad de crear
una velocidad adecuada de la corriente de aire.

La incapacidad para producir una tos eficaz puede provocar una tos persistente y angustiosa,
que puede afectar negativamente al suefio y contribuir a los sintomas de nauseas, dolor y
disnea.

Estrategia farmacolégica

Farmaco Dosis Efectos adversos

Morfina Recién Nacidos, lactantes y Disfuncion intestinal,
ninos. V. SC. estrefiimiento, xerostomia,
Bolos: 0.05-0.1 mg/kg cada depresién respiratoria,
2-4 hr cambios en el nivel de
Oral: 0.15-0.3 mg/kg cada consciencia como
4 hr.6 u 8 hrs. sedacién, somnolencia.
Infusién: 0.03 mg/kg/h o
0.2-0.5 mg/kg/dia.

Oxicodona Lactantes. Oral: 50 a 125

mcg/kg/4 hrs

1 a 8 afos. Oral: 125-200

mcg/Kg/4 hrs (Maximo de 5

mg/dosis) Liberacién

inmediata.

Mayores de 8 afios. Oral 5

mg cada 12 hrs.

(Liberacién prolongada)
Guia del Manejo Integral de Cuidados Paliativos en el Paciente Pediatrico. Ley general de
salud, ultima reforma publicada en el Diario Oficial de la Federacion el 31 de agosto de 2022
[en linea] [fecha de consulta: mayo 2023]. Disponible en:
https://dof.gob.mx/nota_detalle _popup.php?codiqo=5664215

Estrategias no farmacolégicas

e Los nifos con problemas de deglucion, la tos secundaria a la aspiracion puede
reducirse modificando la técnica de alimentacién o cambiando de alimentacién oral a
nasogastrica (o gastrostomia).

e En general se ha de procurar una ventilacién correcta de la habitacion, aire fresco,
evitar irritantes, humidificacién ambiental, hidratacion oral suficiente, facilitar expulsion
de secreciones.

Hemoptisis: expectoracién de sangre procedente del tracto respiratorio bajo (pulmén o
bronquios).

Estrategia farmacolégica
Farmaco Dosis Efectos adversos
Adrenalina nebulizada 0,3-0,6 mg/kg. Dosis  Trastornos del sistema
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(1mg/1ml=1/1.000) maxima de 6 mg. Disolver nervioso (miedo, ansiedad,
en sol. salina hasta 10 ml. cefalea pulsante), disnea,

Flujo 5 I/min. sudoracion, nauseas,
vomitos, temblores y
mareos.

Guia del Manejo Integral de Cuidados Paliativos en el Paciente Pediatrico. Ley general de
salud, dltima reforma publicada en el Diario Oficial de la Federacién el 31 de agosto de 2022
[en linea] [fecha de consulta: mayo 2023]. Disponible en:
https.//dof.gob.mx/nota_detalle popup.php?codigo=5664215

Estrategia no farmacolégica

o Disponer en la cabecera del paciente una palangana y toallas de color oscuro para
comprimir el punto de hemorragia y absorber y disimular la sangre; y

e Colocar al paciente en decubito lateral en caso de hematemesis o hemoptisis para
prevenir el ahogamiento.

Manejo de sintomas refractarios (sedacion paliativa)

La sedacion paliativa es la disminucion deliberada de la conciencia del enfermo, una vez
obtenido el oportuno consentimiento mediante la administracion de los farmacos indicados y a
las dosis proporcionadas, con el objetivo de evitar un sufrimiento insostenible causado por
uno o mas sintomas refractarios.

La sedacion paliativa se utiliza cuando el enfermo se encuentra en sus ultimos dias u horas
de vida para aliviar el sufrimiento intenso. En esta situacién, la sedacion es continua y tan
profunda como sea necesaria. La sedacion intermitente es aquélla que se pauta de forma
transitoria con el objetivo de ser retirada en un plazo de tiempo determinado para reevaluar la
persistencia o no del sufrimiento del paciente.

Las causas mas frecuentes para la indicacion de sedacion son: delirium, disnea, dolor,
nauseas, vomito, hemorragia masiva, ansiedad o panico y sufrimiento existencial, siempre y
cuando no hayan respondido a tratamientos indicados y aplicados correctamente durante un
tiempo razonable.

Proceso de la sedacion

¢ Indicacion por sufrimiento intolerable causado por sintomas refractarios;

¢ Consentimiento del paciente o representante legal

e Prescripcion, empleo de farmacos adecuados y dosis de acuerdo a las necesidades
del paciente; y

e Evaluacién continua y supervisada por el médico responsable

Farmaco Dosis y vias de administracion
Benzodiacepina 0.30 a 0.50 mg/kg/dia cada/6 a 8 hrs via
Clonazepam solucién oral oral o sublingual.
Midazolam solucion oral 0.1 A 0.5 mg/kg/dia en infusion IV continua
Morfina solucion oral. Lactantes de 1- 12: meses 80-200 mcg/kg
cada 4 hrs
Ninos de 1-2 afios: 200 - 400 mcg/kg cada
4 hrs
Ninos de 2-12 anos: 200 - 500 mcg cada 4
hrs
Via oral.
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Morfina solucién Recién nacido: 25-50 mcg/kg cada 6 h.
Inyeccion subcutanea Lactante 1 - 6 meses: 100 mcg/kg cada 6
h.
Nifos de 6 - 2 afios: 100 mcg/kg cada 4 h
Nifios de 2 - 12 afos 100-200 mcg/kg
cada 4 hrs; la dosis maxima es de 2.5 mg
Morfina solucién inyectable infusion Recién nacido: 25-50 mcg/kg intravenoso
continua durante un minimo de 5 minutos, seguidos
de 5- 10 mcg/ kg / h en infusién continua.
Lactantes 1 - 6 meses: inicialmente 100
mcg/kg intravenosos durante un minimo
de 5 minutos, seguidos de 10 a 30
mcg/kg/h en infusién continua.
Fentanilo solucién inyectable en Recién nacido: 0.5 -1 mcg/kg/hrs
infusion continua. Nifnos 1 mcg/Kg/hrs
Menores de 1 ano 0.2 - 0.7 mcg/kg/hrs
Mayores 1 afio 0.5 - 1 mcg / kg /hrs
Buprenorfina solucion inyectable. RN a menos de 50 kg: 1-2 mcg/kg/dosis,
administracion lenta c¢/8 hrs 3-9 mcg/kg/dia
dosis tope 18 mcg/kg/ dia.
Dexmedetomidina solucién inyectable Nifos 0.2 - 1 mcg/kg/hrs Infusién continua
Levomepromazina solucién oral en
caso de psicosis Nifios 0.5 - 2 mg/kg/dia de 2 - 3 tomas
diarias
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Recomendaciones para paciente con enfermedad pulmonar créonica terminal con FQ

Cuando las personas con FQ cumplen con los criterios para Enfermedad Pulmonar Avanzada
en Fibrosis Quistica (EPAFQ), la Fundacion de FQ recomienda conversaciones de
planificacién de atencion anticipada (ACP), de rutina con ellos y sus cuidadores, incluida la
comunicacion sobre el pronéstico y los objetivos de la atencion, la documentacion de
directivas anticipadas y toma de decisiones en torno al trasplante de pulmén.

Para las personas con enfermedad pulmonar avanzada de FQ con indicaciones de opioides,
la Fundacion de FQ recomienda el tratamiento incluyendo el control de los efectos adversos y
la consulta con el dolor y/o especialistas en cuidados paliativos, segtn corresponda. (")

Para las personas con enfermedad pulmonar de FQ avanzada y ansiedad, la Fundacién FQ
recomienda el manejo para la deteccién y el tratamiento de la depresion y la ansiedad,
reservando las benzodiacepinas para los sintomas refractarios o los sintomas del final de la
vida.

Cuando las personas con FQ cumplen los criterios de enfermedad pulmonar avanzada con
FQ y con los cambios posteriores en el estado clinico o social, la FQ Fundacion recomienda
una conferencia de atencion formal en la que participen los cuidadores y miembros
seleccionados del equipo para desarrollar un plan de atencion continua y apoyo psicosocial.

No hay escalas o criterios para definir enfermedad pulmonar avanzada en pediatria, esto
quiza debido a que en paises industrializados la morbimortalidad en el grupo pediatrico es
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menor, no asi en poblaciones como la nuestra en donde la informacion acerca de cuidados
paliativos es poca y aun mas en patologias como esta. Por lo que el generar informacion
sobre ella cobra importancia y es motivo del presente estudio. (®
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Planteamiento del problema

La fibrosis quistica en una enfermedad multisistémica, cronica y mortal donde el fenotipo
clasico es una enfermedad pulmonar obstructiva progresiva, insuficiencia pancreatica
exocrina y elevacion de los niveles de cloro y sodio en sudor, siendo la principal causa de
morbimortalidad en mas de 90% la enfermedad pulmonar. En los ultimos afos se han
destinado los cuidados paliativos en gran parte solamente a pacientes oncoldgicos, estimando
que entre un 70 a 80% de las personas que cursan con una enfermedad letal los habrian
necesitado, por lo que la organizacién mundial de la salud ha establecido que los cuidados
paliativos deben incluir los cuidados en la etapa final de vida, entendiendo como tal los que se
presentan a pacientes con probabilidad de fallecer en los 12 meses siguientes, tanto por
muerte inminente como por progresion de su enfermedad crénica, o crisis aguda repentina de
su enfermedad. Por lo tanto, la fibrosis quistica al ser una enfermedad grave, los cuidados
paliativos son apropiados para mejorar la calidad de vida reduciendo los sintomas fisicos y
emocionales de los pacientes a lo largo de sus vidas.

Pregunta de investigacién

¢, Cuales son las caracteristicas clinicas, espirométricas, radiograficas y farmacolégicas
durante la atencion en la clinica de cuidados paliativos en pacientes con fibrosis quistica en
un hospital de tercer nivel?

Justificacion

A medida que avanza la enfermedad, se deben tomar decisiones cada vez mas complejas
sobre los tratamientos médicos y el final de la vida *® En México estamos 30 afios atras en la
atencion de la FQ, los pacientes afectados tienen una supervivencia mayor de 35 afos en
paises desarrollados, mientras que en México y Latinoamérica las expectativas de
supervivencia a inicios de la década de los anos noventa alcanzaron los 9 anos en promedio.
Hoy en dia con la aparicién de nuevas terapias y un mejor control del padecimiento, la
supervivencia promedio de un paciente con FQ en México es de 18 anos.

La supervivencia de estos pacientes cada vez es mas prolongada, su manejo farmacolégico
mas complejo y especifico y, en las fases mas avanzadas de las enfermedades croénicas, la
disnea es el sintoma mas incapacitante y que mas altera la calidad de vida, y es dificilmente
controlable con los farmacos habituales.

El objetivo de los cuidados paliativos es mejorar la calidad de vida de los enfermos y aliviar su
sufrimiento a través de tratamientos que mejoren la sintomatologia, pero sin la intencién de
prolongar el curso de la enfermedad.

Los cuidados paliativos se enfocan en reducir los sintomas fisicos y emocionales y mejorar la
calidad de vida de las personas con FQ a lo largo de sus vidas. Los cuidados paliativos
ocurren junto con los tratamientos habituales y se individualizan de acuerdo con los objetivos,
esperanzas y valores Unicos de cada persona con FQ.

El nimero de pacientes respiratorios que precisan cuidados paliativos aumenta de manera
progresiva por lo que se deberian administrar a todo paciente que se encuentre en la etapa
final de vida con el objetivo de mejorar su calidad de vida.

En la actualidad no se cuenta con estudios recientes sobre la descripcion de los cuidados
paliativos en fibrosis quistica. Por lo que el impacto médico y ético de los resultados ayudara
a tomar decisiones sobre el tratamiento farmacoldgico y no farmacolégico para disminuir los
sintomas mas incapacitantes, pero sin prolongar el curso de la enfermedad.
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Objetivo general

Describir las caracteristicas clinicas, espirométricas, radiograficas y farmacoldgicas de
pacientes con fibrosis quistica atendidos en la clinica de cuidados paliativos en un hospital de
tercer nivel.

Objetivos especificos

* Analizar las condiciones en las que ingresan los pacientes con FQ a la clinica de
cuidados paliativos de acuerdo a las escalas de funcionalidad y severidad de la
enfermedad.

» Calcular el tiempo transcurrido entre el diagnéstico de FQ y el ingreso a la clinica de
cuidados paliativos.

Hipotesis
e No requiere por ser un estudio descriptivo.
Material y métodos
Disefio de investigacion: Observacional, transversal, descriptivo y retrospectivo.
Lugar: UMAE Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Poblacién de estudio: pacientes con fibrosis quistica que recibieron atencién en la clinica de
cuidos paliativos en un hospital de tercer nivel.

Criterios de seleccidén
Criterios de inclusion:

- Pacientes pediatricos de 1 mes a 17 afos de edad con diagndstico confirmado de FQ
que recibieron atencion en la clinica de cuidados paliativos en el periodo comprendido
de enero de 2016 a diciembre de 2023.

Criterios de exclusion
- Pacientes que no cuenten con un expediente clinico completo.
Tipo de muestreo

- Seincluiran todos los pacientes en el periodo de tiempo por conveniencia.
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Descripcion general del estudio

1.

Posterior a la aprobacion del comité local de ética e investigacion, revisé los
expedientes clinicos de los pacientes con fibrosis quistica atendidos en la clinica de
cuidados paliativos, incluyendo la libreta de la clinica en registro de los pacientes que
se encuentran vigentes.

Se recabd la informacién necesaria en la hoja de recoleccion de datos disefiada para
el presente estudio, posteriormente se capturd la informacién en la base de datos.

Se revisaron estudios de imagen realizados durante su estancia en la clinica de
cuidados paliativos, y posteriormente se clasificaron de acuerdo a la escala de
Brasfield.

Se analizaron las condiciones clinicas en las que llegaron los pacientes, asi como el
grado de severidad de la enfermedad de acuerdo a la escala de Shwachmann y el
estado funcional de acuerdo a la escala de Karnofsky y la escala de funcionalidad
paliativa.

Posteriormente se analizaron los signos y sintomas que presentaron durante su
estancia en la clinica de cuidados paliativos, el tratamiento farmacoldgico y no
farmacoldgico que recibieron, asi como se analizé el motivo de sedacion paliativa y los
farmacos utilizados, dosis y duracion.

La informacion recopilada se vacié en una base de datos, empleando el programa de
Excel de Office.

Se calcularon frecuencias y porcentajes para las variables categoéricas. Se evalud la
distribucion con respecto a la normalidad de variables cuantitativas a través de la
prueba de Kolmogorov-Smirnov (<50 pacientes esperados) considerando un valor de p
< 0.05 como estadisticamente significativo para rechazar la hipétesis nula de
distribucion normal de las variables cuantitativas analizadas. La distribucién resulté no
paramétrica por lo que se calcularon medianas y rangos minimos y maximos.

Se realizé estadistica descriptiva, para las variables edad, peso, talla, VEF1, nimero
de exacerbaciones y tiempo desde su ingreso a la clinica de cuidados paliativos hasta
su muerte se realizaran de acuerdo a su distribucion. Para las de distribucion normal
se realizd media como medida de tendencia central y desviacion estandar como
medida de dispersion, para las de libre distribucion se realizé mediana como medida
de tendencia central y rangos intercuartiles como medida de dispersion.

En las variables cualitativas como medidas farmacolégicas y no farmacolégicas
utilizadas en el control de los sintomas respiratorios (tos, disnea, dolor, hemoptisis,
broncorrea y sedacion paliativa), se utilizaron frecuencias y porcentajes. La
representacion de datos se realizé mediante cuadros y graficas.
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Variables

Variable

Sexo

Edad al
diagnéstico de
fibrosis
quistica

Edad al ingreso
a la clinica de
Cuidados
Paliativos

Tiempo
transcurrido
desde el
diagnéstico de
FQ a su ingreso
a la clinica de
Cuidados
Paliativos

Motivo de
ingreso a la
cinica de
Cuidados
Paliativos.

Peso al ingreso
a la Clinica de
Cuidados
Paliativos.

Definicion
conceptual
Condicién
organica,
masculina o]
femenina, de los
animales y las
plantas.

Tiempo que ha
vivido una
persona u otro
ser vivo contando
desde su
nacimiento.

Tiempo que ha
vivido una
persona u otro
ser vivo contando
desde su
nacimiento.

Tiempo que de
acuerdo al
calendario
utilizado
universalmente
se incluyd a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Causa que
determina la
manera de actuar
de una persona o
un grupo de
personas.
Parametro
cuantitativo
imprescindible
para la valoracion
del crecimiento,
el desarrollo y el
estado nutricional
del individuo.

Definicion
operacional
Caracteristicas
fisicas de los
genitales.

Se calculara a

partir de la
fecha de
nacimiento
hasta la fecha
de diagndstico
de fibrosis
quistica.

Se calculara a
partir de la
fecha de
nacimiento
hasta la fecha
de inclusién a
la clinica de
cuidados
paliativos.

Se verificara en
el expediente la
fecha de
inclusion a la
Unidad de
cuidados
Paliativos.

Se obtendra de
la nota de
inclusion a la

clinica de
Cuidados
Paliativos.
Se obtendra
de la
somatometria
registrada en
la nota de
inclusiéon a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.
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Escala de Unidad de
medicion medida
Cualitativa Masculino o)
nominal femenino
dicotomica.

Cuantitativa = Afos

discreta.

Cuantitativa = Afos

discreta.

Cuantitativa Meses/ afios
discreta.

Cualitativa Descripcion del
nominal motivo
politémica.

Cuantitativa Kilogramos.
continua.



Talla al ingreso
a la clinica de
Cuidados
Paliativos.

Volumen
espiratorio
forzado en un
segundo al
ingreso a la
clinica de
cuidados
paliativos.

Capacidad vital
forzada al
ingreso a la

clinica de
cuidados
paliativos.
Escala de

Brasfield en la
ultima

radiografia  al
ingreso a la

clinica de
cuidados
paliativos
Escala de

Shwachmann al
ingreso a la

clinica de
cuidados
paliativos.
Disnea al

Altura de una
persona desde
los talones hasta
la parte mas alta

del craneo.

Volumen maximo
espirado durante
el primer
segundo
después de su
comienzo en el
curso de una
espiracion
forzada iniciada
la capacidad
pulmonar total.
Cantidad maxima
de aire exhalado
forzadamente
partiendo de una
inhalacion total.

Escala de
medicion de
radiografias para
evaluar el grado
de afectacion de
la  enfermedad
pulmonar crénica
terminal en
pacientes con
fibrosis quistica.

Puntaje  clinico
que permite
cuantificar la
severidad de la
enfermedad en el

paciente
individual,
evaluar la
respuesta al
tratamiento y
establecer su
pronostico.
Sensacion

Se obtendra
de la
somatometria
registrada en
la nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se calculara a
través de la
reproducibilidad
en la

espirometria
posterior a una
espiracion
forzada.

Se calculara a
travées de la
reproducibilidad
en la
espirometria

posterior a una

inspiracion
maxima.
Evaluar datos
de

atrapamiento
aéreo,
engrosamiento
peri bronquial,
atelectasia, o
lesiones

quistico
nodulares.

Se obtendra el
puntaje a
través de las
actividades
generales, la
exploracion

fisica y el

estado de
nutricion.
Se recolectara
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Cuantitativa
continua.

Cuantitativa
continua.

Cuantitativa
continua.

Cuantitativa
discreta.

Cuantitativa
discreta.

Cualitativa

Metros

Porcentaje

Porcentaje

Puntaje

Puntaje

Si/No



ingreso a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Tratamiento
utilizado para la

disnea al
ingreso a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Tos al ingreso a
la clinica de
Cuidados
Paliativos.

Tratamiento
utilizado para la
tos al ingreso a
la clinica de
Cuidados
Paliativos.
Hemoptisis al
ingreso a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Tratamiento
utilizado para la
hemoptisis al
ingreso a la
clinica de CP.

Dolor toracico
al ingreso a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Tratamiento

utilizado para el
dolor toracico
al ingreso a la

subjetiva de falta
de aire o de
dificultad
respiratoria.

Medidas
empleadas para
disminuir la
sensacion

subjetiva de falta
de aire o de
dificultad
respiratoria
Reflejo de las
vias respiratorias.

Medidas
empleadas para
disminuir la tos.

Expectoracion de
sangre.

Medidas
empleadas para
disminuir la
hemoptisis.

Sensacién algica
localizada en la
zona situada
entre el
diafragma y la
fosa
supraclavicular.
Medidas
empleadas para
disminuir el dolor
toracico.

a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Se describira el
tratamiento
farmacologico y
no
farmacoldgico
empleado.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se describira el
tratamiento
farmacologico y
no
farmacologico
empleado.

Se recolectara

a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Se describira el
tratamiento
farmacologico y
no
farmacoldgico
empleado.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se describira el
tratamiento
farmacologico y
no
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nominal

dicotémica.

Cualitativa
nominal
politémica.

Cualitativa
nominal

dicotdmica.

Cualitativa
nominal
politédmica.

Cualitativa
nominal

dicotémica.

Cualitativa
nominal
politémica.

Cualitativa
nominal

dicotdmica.

Cualitativa
nominal
politédmica.

Descripcion del

tratamiento.

Si/ No

Descripcion del

tratamiento.

Si/ No

Descripcion del

tratamiento.

Si/ No

Descripcion del

tratamiento.



clinica de CP.

Broncorrea al
ingreso a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Tratamiento
utilizado para la
broncorrea al
ingreso a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.
Uso de
sedacion
paliativa

Indicacién para
el uso de
sedacion
paliativa

Medicamentos
usados para la
sedacion
paliativa

Uso de
antibiéticos
desde el
ingreso a la
clinica de
cuidados
paliativos.

Secrecion
excesiva y
expectoracion de
moco bronquial.

Medidas
empleadas para
disminuir el dolor
toracico.

Medicamentos
empleados para
sintomas
refractarios.

Evitar un
sufrimiento
insostenible
causado por uno
0 mas sintomas
refractarios.

Medicamentos

utilizados  para
evitar un
sufrimiento
insostenible

causado por uno
0 mas sintomas
refractarios.

Sustancia
producida por el
metabolismo de

organismos

Vivos,
principalmente
hongos y
bacterias, que
posee la
propiedad de
inhibir el
crecimiento 0

farmacoldgico
empleado.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se describira el
tratamiento
farmacologico y
no
farmacoldgico
empleado.

Se recolectara

a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.
Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Se recolectara

a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.

Se recolectara

a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados
Paliativos.
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Cualitativa

dicotdmica.

Cualitativa
nominal
politémica.

Cualitativa

dicotdmica.

Cualitativa
nominal
politémica.

Cualitativa
nominal
politémica.

Cualitativa

dicotémica.

Si/ No

Descripcion del
tratamiento.

Si/No

Descripcion de
la indicacion de
sedacion
paliativa.

Farmacos y
dosis

Si/No



Tiempo de uso
de antibioticos

Uso de
Nebulizaciones
con

alfadornasa
desde el
ingreso a la
clinica de
cuidados
paliativos.

Tiempo de uso
de
nebulizaciones
con
alfadornasa
desde el
ingreso a la
clinica de
cuidados
paliativos.
Exacerbaciones
en el ultimo ano
previo al
ingreso a la

clinica de
cuidados
paliativos.
Numero de

Exacerbaciones
en el Ultimo afo
previo al
ingreso a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Tipo de egreso
del paciente

destruir
microorganismos.
Describir el
tiempo de uso
desde su ingreso
a la clinica de
Cuidados
Paliativos.

Recombinacion
humana de Ila
enzima que lisa
el ADN
extracelular
presente en el
esputo,
reduciendo
propiedades
visco elasticas.
Describir el
tiempo de uso
desde su ingreso
a la clinica de
Cuidados
Paliativos.

Sus

Empeoramiento

agudo y
sostenido de la
limitacion del flujo

aereo del
paciente con
aparicion o]

aumento de la
disnea.
Empeoramiento
agudo y
sostenido de la
limitacion del flujo

aéreo del
paciente con
aparicion o]

aumento de la
disnea.
Causa de egreso
hospitalario  del
paciente.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se recolectara
a través de la
nota de
inclusion a la
clinica de
Cuidados

Paliativos.

Se recolectara
en la nota de
alta
hospitalaria.
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Cuantitativa
discreta.

Cualitativa
dicotdmica.

Cuantitativa
discreta

Cualitativa
nominal
dicotdmica.

Cuantitativa
discreta.

Cualitativa
nominal
politdmica.

Minutos, horas
y/o dias.

Si/No

Minutos, horas
y/o dias.

Si/No

Numero de
veces

Muerte/ alta
voluntaria/
egreso

maximo

por



Tiempo desde

su ingreso a
Cuidados
paliativos y
muerte

Causa de
muerte

Tiempo desde su

ingreso  a la
clinica de
cuidados

paliativos  hasta
el cese del

funcionamiento
del organismo.
Causa de |la
cesacion o]
término de la
vida.

Desde la fecha
en que se hizo
la inclusion a la
clinica de CP
hasta la fecha
de la nota de

defuncion.

Se obtendra la
causa de
muerte del
certificado y/o
nota de
defuncion.
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Plan de analisis de resultados

Se realiz6 un analisis descriptivo. De acuerdo con la distribucion de las variables cuantitativas
se realizaron medidas de tendencia central (media 0 mediana) y medidas de dispersion
(desviacién estandar y rango intercuartil). Para las variables categéricas y ordinales se
realizaron frecuencias y porcentajes.

Consideraciones éticas

Para realizar el presente proyecto de investigacion se consideraron las pautas de la
Declaracion de Helsinki de la Asociacion Médica Mundial sobre principios éticos para las
investigaciones médicas en seres humanos, adoptada por la 182 Asamblea Médica Mundial
en Helsinki, Finlandia en junio 1964 y enmendada por la 642 Asamblea General, en Fortaleza,
Brasil de octubre 2013,15 asi como la Ley General de Salud en el Titulo Ill, Capitulo Il
articulo 41bis, fraccion Il y el Titulo Quinto, Capitulo unico, Articulo 100 y el Reglamento de la
Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud en el Titulo Il, Capitulo |,
Articulos 13, 14, 16y 17.20, 21.16.

El protocolo fue autorizado por el comité local de ética e investigacion en salud del Hospital de
Pediatria “Dr. Silvestre Frenk Freund”, del Centro Médico Nacional Siglo XXI con el nimero
de registro institucional R -2024- 3603- 022. Se considero todo lo establecido en la ley general
de salud en materia de investigacion para la salud.
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Resultados

Se incluyeron un total de 15 pacientes con fibrosis quistica que fueron atendidos en la clinica
de cuidados paliativos del periodo comprendido de enero de 2016 a diciembre de 2023, no
hubo exclusién de ninguno, ya que todos contaban con un expediente clinico completo. Las
caracteristicas al ingresar a la clinica de cuidados paliativos se pueden observar en la tabla 1,
en cuanto a las caracteristicas demograficas el 60% fueron de sexo femenino, con respecto a
la edad a su ingreso el promedio fue de 11.2 afos (desviacién estandar 4.4).

De acuerdo a la clasificacion de los pacientes por grupo etario al diagnéstico de fibrosis
quistica el 53.3% eran lactantes, mientras que al ingresar a la clinica de cuidados paliativos el
66.6% eran adolescentes. La mediana de tiempo transcurrido entre la fecha del diagnoéstico
de FQ y el ingreso a la clinica de cuidados paliativos fue de 8.3 afios con un minimo de 6
meses y un maximo de 16 anos. Al 100% de los pacientes se les realizé el diagnéstico a
través del método de titulacion de cloro en sudor y solo en cinco pacientes se conté con la
identificacion de la mutaciéon del CFTR, todos presentaron la mutacion mas frecuente que es
la Delta F508 y solo un paciente tuvo una mutacion heterocigota (DF508/G542X).

En cuanto al estado nutricional pudimos observar que 66.6% (n=10) tenia desnutricion, el
26.6% (n=4) eran eutréficos y solo un paciente presentd sobrepeso. En cuanto a su ultima
espirometria previa al ingreso a la clinica de cuidados paliativos, la mediana del VEF 1 fue del
38.7%, con un minimo de 21% y un maximo de 62%.

Al momento de recibir atencion en la clinica de cuidados paliativos el total de los pacientes
presentaba una exacerbacion pulmonar o tenia el antecedente de haber cursado con éstas, el
46.6% habia tenido de 3 a 4 exacerbaciones pulmonares. Se reportaron siete pacientes con
cultivo de esputo o cultivo de lavado bronquio alveolar positivo para Pseudomonas
aeruginosa, cuatro para S. aureus y dos pacientes con desarrollo de éstos dos
microorganismos; el 93.3% continud con antibidticos intravenosos al momento de su ingreso,
con una mediana de 12 dias. Los 15 pacientes continuaron con terapia pulmonar durante toda
su estancia en la clinica de cuidados paliativos, incluyendo nebulizaciones con salbutamol,
alfadornasa y solucién hipertonica.

Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con FQ al ingresar a la clinica de cuidados
paliativos (n=15)

Mediana Minimo- maximo

Edad al diagnéstico (anos) 2.9 0.1-9
Edad al ingreso (afios) 11.2 0.5- 16
Tiempo transcurrido del 8.3 0.5- 16
diagnéstico de FQ al ingreso a la
clinica de cuidados paliativos
(ahos)
Ultima espirometria VEF 1 (%) 38.7 21-62
Tiempo de uso de antibiéticos IV 12.7 1-21
(dias)

n=15 %
Sexo
Masculino 6 40
Femenino 9 60
Edad al diagnéstico de FQ
Lactantes 8 53.3
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Grafico 1. Escalas para evaluar el estado de severidad y funcionalidad
de los pacientes con FQ al ingreso a la clinica de cuidados paliativos
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En el grafico 1 se observan las escalas que se utilizaron para evaluar el estado de severidad y
de funcionalidad de los pacientes con FQ al ingresar a la clinica de cuidados paliativos.

El estado de severidad de acuerdo a las caracteristicas radiograficas al ingreso a la clinica de
cuidados paliativos se evalué mediante la escala de Brasfield, en la cual 11 de los 15
pacientes tenian un puntaje entre 20 a 25, lo cual, se traduce en un estado clinico severo,
mientras que el restante tuvo un puntaje correspondiente con un estado moderado.
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En cuanto al puntaje clinico modificado para el monitoreo de la severidad en fibrosis quistica
utilizamos la escala de Shwachmann, en la cual se toman en cuenta tres aspectos (actividad
general, examen fisico y estado de nutricién), obtuvimos 11 pacientes que corresponden a
mas de 70% con estado clinico severo (20 a 25 puntos), y solo un paciente con estado clinico
bueno (53-63 puntos).

Para las escalas de funcionalidad que se utilizan en cuidados paliativos para evaluar el nivel
de actividad que puede realizar un individuo y su capacidad para autocuidado utilizamos la
escala de Karnofsky en donde el 46.6% presenté un puntaje de 41 a 60, y el 33.3% tuvo un
puntaje de 20 a 40. La segunda escala que utilizamos fue la escala de funcionalidad paliativa
(Palliative Performance Scale o PPS) en donde el 60% de los pacientes tuvieron de 41 a 60
puntos.

Los sintomas mas frecuentes que presentaron los pacientes con fibrosis quistica y los
farmacos utilizados se describen en la tabla 2 y el grafico 2, observamos que el 100% de los
pacientes presentaron disnea, los 15 pacientes requirieron opioides, de éstos la morfina se
utilizé en el 86%, y solo tres pacientes ameritaron benzodiacepinas con midazolam. Del
tratamiento no farmacoldgico para la disnea el 100% de los pacientes ameritd oxigeno
suplementario, seis pacientes con puntas nasales, ocho con nebulizador continuo con tienda
facial y un paciente con intubacién orotraqueal. El 93.3% refirié dolor toracico, ameritando los
mismos farmacos utilizados para la disnea. Solo tres pacientes presentaron broncorrea
usando butilhioscina para disminuir el exceso de secreciones. En cuando a la sedacién
paliativa ocho pacientes la ameritaron, los farmacos y dosis que se utilizaron fueron los
siguientes: seis recibieron morfina, al 50% de éstos se le administré6 una dosis de 20-30
mcg/kg/hr; dos recibieron buprenorfina a dosis de 3-9 mcg/kg/dia y tres pacientes ameritaron
buprenorfina con midazolam, dos de éstos a dosis de 100-500 mcg/kg/ hr y uno a dosis mayor
de 500 mcg/kg/hr. Cinco de éstos pacientes ameritaron sedacion paliativa por menos de 24
horas, un paciente por mas de un dia y dos pacientes la ameritaron mas de un mes, pero de
manera intermitente.

Tabla 2. Caracteristicas de los pacientes con FQ durante su atencion en la clinica de
cuidados paliativos (N=15)

Sintomas mas frecuentes n %

y tratamiento utilizado

Disnea

Si 15 100
Farmacos utilizados

Opioides 15 100
Morfina 13 86.6
Buprenorfina 2 13.3
Benzodiacepinas (n=3)

Midazolam 3 100

Tratamiento no

farmacologico

Oxigeno suplementario 15 100
Puntas nasales 40
Nebulizador continuo con 53.3
tienda facial

(el e)]
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Intubacién orotraqueal
Dolor toracico

Si

No

Farmacos utilizados
(n=14)

Opioides
Buprenorfina

Morfina

Broncorrea

Si

No

Farmacos utilizados (n=3)
Butilhioscina
Sedacién paliativa

Si

No

Farmacos utilizados (n=8)
Opioides

Morfina

Buprenorfina
Benzodiacepinas (n=3)
Midazolam

Dosis utilizada
Morfina (n=6)

<10 mcg/kg/hr

10-20 mcg/kg/hr
20-30 mcg/ kg/ hr

>30 mcgr/ kg/ hr
Buprenorfina (n=2)
3-9 mcg/kg/dia
Midazolam (n=3)
100-500 mcg/kg/ hr
>500 mcg/kg/ hr
Tiempo de sedaciéon
paliativa (n=8)

<24 horas

1 a 30 dias

>30 dias

FEQYV ISR

—

—
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Grafico 2. Farmacos utilizados en los principales sintomas
y sedacion paliativa durante la atencién de los pacientes
con FQ en la clinica de cuidados paliativos (n=15).
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Desenlace de los pacientes

La causa de egreso de la clinica de cuidados paliativos se puede ver en el grafico 3, el 53%
egresO por muerte, el 26% continu6 con cuidados paliativos en su hogar y el 20% fue
egresado por cumplir 18 afos de edad. El tiempo transcurrido entre el ingreso y el egreso a la
clinica de cuidados paliativos se muestra en la tabla niumero 3, en donde la mediana de edad
en dias fue de 269 dias, con un minimo de menos de 1 dia (12 horas) y un maximo de 4 afios.
De los ocho pacientes que fallecieron, las cusas de muerte registradas en el expediente de
todos fueron neumonia, insuficiencia respiratoria cronica y FQ con manifestaciones
pulmonares.

Grafico 3. Causa de egreso de la clinica de cuidados
paliativos de los pacientes con FQ (n=15)

u Muerte (8)

u Cuidados paliativos en su hogar
(4)
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Tabla 3. Caracteristicas de los pacientes con FQ durante su egreso de la clinica de
cuidados paliativos (n=15)

Mediana Minimo- maximo
Tiempo transcurrido 269 0-1800
entre el ingreso y el
egreso a la clinica de
cuidados paliativos (dias)
n %

Causa de muerte (n=8)

Neumonia/ insuficiencia 8 100
respiratoria cronica/ FQ con

manifestaciones

pulmonares

Discusion

Los cuidados paliativos de acuerdo a la OMS constituyen "un enfoque que mejora la calidad
de vida de los pacientes y familias que afrontan una enfermedad que amenaza la vida de un
nifo, a través de la prevencién y alivio del sufrimiento”. Para ello se requiere de "la

identificacion temprana, la evaluacion precisa, y el tratamiento adecuado del dolor y otros
problemas fisicos, psicosociales, y espirituales”. (4

La FQ pertenece al grupo 2 de las enfermedades limitantes para la vida por lo que los
cuidados paliativos no deben limitarse exclusivamente a los ultimos dias de vida sino
aplicarse progresivamente a medida que avanza la enfermedad y en funcién de las
necesidades de pacientes y familias, por lo tanto, la FQ al no tener tratamiento curativo es
ideal su instrumentacién desde el diagnéstico de la enfermedad.

La presente investigacion tuvo la finalidad de describir las caracteristicas clinicas,
espirométricas, radiograficas y farmacoldgicas de pacientes con fibrosis quistica atendidos en
la clinica de cuidados paliativos en donde se calculd el tiempo transcurrido del diagndstico de
FQ al ingreso a la clinica de cuidados paliativos con media de 8.3 afos, ya que al momento
del diagnéstico de la enfermedad el 53% se encontraba en etapa de lactante mientras que al
momento de recibir atencion por la clinica de cuidados paliativos el 66 % eran adolescentes,
podemos relacionar que el tiempo transcurrido es extenso, y que de acuerdo a la Ley General
de Salud de 2022("3 los cuidados paliativos pediatricos se deberian de iniciar al momento del
diagnostico de una enfermedad amenazante para la vida, ya que continian durante toda la
enfermedad del nifio, nina o adolescente, independientemente de que reciba tratamiento
especifico para su enfermedad, y se mantienen durante el proceso de duelo, apoyo a la
familia. Tienen como objetivo velar por el mejor interés del nifio, nifa o adolescente y proteger
sus derechos.

En cuanto a las caracteristicas clinicas al momento de ingresar a la clinica de cuidados
paliativos el 73% se encontraba con una enfermedad severa de acuerdo al puntaje clinico de
Shwachmann, similar a los resultados de Frieddman et al. en 2018("® en donde mas del 50%
cumplian criterios para enfermedad grave, asi mismo la prevalencia de manifestaciones clave
de la enfermedad de FQ (tasas de infeccion por Pseudomonas y enfermedad pulmonar
cronica) las tenian todos los pacientes.
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De las caracteristicas farmacologicas de los pacientes con FQ que continuaron durante la
atencion paliativa podemos destacar que el 93% de los pacientes se mantuvo con antibiéticos
intravenosos y el 100% con terapia pulmonar incluyendo nebulizaciones con salbutamol,
alfadornasa e hiperténicas, asi mismo para los principales sintomas que fueron la disnea y el
dolor toracico se utilizaron opioides, en primer lugar, destaca la morfina, ya que al ser éstos
dos sintomas sumamente angustiosos la morfina actia sobre el centro respiratorio bulbar
disminuyendo su respuesta a la hipercapnia e hipoxia, generando un cambio del patron
respiratorio a respiraciones lentas y profundas sin alteracion importante del intercambio
gaseoso ©- La sedacion paliativa se indico en el 53% de los pacientes, usandose a diferentes
dosis, sin embargo, la dosis mayormente reportada fue de 20-30 mcg/kg/hr, el tiempo de uso
mas significativo fue menor a 24 horas.

En cuanto a las caracteristicas espirométricas la mediana del VEF 1 fue del 38%, con un
minimo de 21% y un maximo de 62%, podemos deducir que la mayoria de los pacientes se
encontraba con una enfermedad pulmonar por FQ avanzada, ya que de acuerdo a Kapnadak
et alV uno de los criterios es tener un VEF 1 <40% , siendo comun y la causa mas frecuente
de muerte.

Para las escalas de funcionalidad que se utilizan en cuidados paliativos para evaluar el nivel
de actividad que puede realizar un individuo y su capacidad para autocuidado utilizamos la
escala de Karnosfsky en donde el 46.6% present6 un puntaje de 41 a 60, es decir el paciente
es incapaz de trabajar, pero capaz de vivir en casa y de satisfacer algunas necesidades
personales, requiere asistencia considerable y cuidados frecuentes @8 El 33.3% tuvo un
puntaje de 20 a 40 donde el paciente es incapaz de cuidarse por si mismo, requiere cuidados
institucionales u hospitalarios, la enfermedad puede estar progresando rapido. La segunda
escala que utilizamos fue la escala de funcionalidad paliativa (Palliative Performance Scale o
PPS) en donde el 60% de los pacientes tuvieron de 41 a 60 puntos es decir el paciente es
incapaz de realizar hobbies o trabajo doméstico y presenta una enfermedad significativa %%

De acuerdo a la ultima radiografia el 73% de los pacientes reporté de 20 a 25 puntos en la
escala de Brasfield, lo que traduce un estado severo de la enfermedad en donde las
imagenes de atrapamiento aéreo, engrosamiento peri bronquial, lesiones quistico nodulares, y
lesiones grandes como atelectasias estuvieron presentes @4

Las causas de egreso hospitalario fueron en 53% por muerte donde todos los pacientes
fallecieron por neumonia, insuficiencia respiratoria crénica y FQ con manifestaciones
pulmonares; cuatro pacientes fueron egresados para continuar con cuidados paliativos en su
hogar, sin embargo, el equipo multidisciplinario de la clinica de cuidados paliativos continua
las 24 horas disponibles para responder a dudas o inquietudes de los padres, y al egresar a
su hogar los médicos de la clinica proporcionan a los padres opioides y benzodiacepinas por
via oral para controlar los sintomas mas frecuentes previamente comentados, ademas de que
continian con consulta externa programada. Y tres pacientes se egresaron por cumplir la
mayoria de edad.

A pesar del impacto significativo de los sintomas crénicos en la calidad de vida con FQ el
papel de los cuidados paliativos en el tratamiento de esta enfermedad aun no es lo
suficientemente divulgado por lo que es necesario continuar difundiendo la importancia de
éstos cuidados para proporcionar un manejo individualizado a los pacientes con respecto a
los sintomas cronicos de la FQ.
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Conclusiones

- La fibrosis quistica es una enfermedad limitante para la vida, por lo que los cuidados
paliativos deben estar presentes al momento del diagndstico de la enfermedad para
continuar durante todo el proceso de la enfermedad.

- Los principales sintomas reportados fueron la disnea y el dolor toracico donde los
opioides son los medicamentos mas usados para mitigar la angustia generada y
mejorar el patrén respiratorio.

- Un porcentaje elevado de los pacientes con FQ que ingresan a la clinica no fallecen,
por lo que mejorar sus condiciones de vida al disminuir la disnea y el dolor toracico
puede contribuir a mejorar la calidad de vida.

- Por otro lado, este estudio, abre otras lineas investigacion, que permitan mejorar la
comprension de este fendmeno y buscar conocimientos que nos permitan mejorar la
calidad de vida de los pacientes pediatricos con FQ.

Limitantes

- Nuestra poblacién de estudio fue pequefa ya que de los 52 pacientes que estan
incluidos en la clinica de fibrosis quistica solo 15 han recibido atencién por la clinica de
cuidados paliativos.

- Hay poca bibliografia sobre cuidados paliativos pediatricos en pacientes con FQ, por lo
que la mayoria de los porcentajes obtenidos en el presente estudio no los pudimos
comparar con otros estudios.
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Anexos

Anexo 1. Escala de estado funcional de Karnosfky

Definicion % Criterio
Capaz de realizar 100 Asintomatico
actividad normal y de 90 Actividad normal, pero con signos y sintomas
trabajar. No requiere leves de enfermedad.
cuidados especiales 80 Actividad normal con esfuerzo, algunos signos y
sintomas de enfermedad.

Incapaz de trabajar. Capaz 70 Cuida de si mismo. Incapaz de realizar actividad
de vivir en casa y de normal o de realizar trabajo activo.
satisfacer la mayoria de 60 Requiere de asistencia ocasional, pero es capaz
las necesidades de satisfacer la mayoria de sus necesidades.
personales. Requiere una 50 Requiere asistencia considerable y cuidados
cantidad variable de frecuentes.
asistencia.
Incapaz de cuidarse por si 40 Discapacitado. Requiere cuidados especiales y
mismo. Requiere asistencia.
cuidados institucionales u 30 Gravemente discapacitado. Hospitalizacion esta
hospitalarios. La indicada, aunque la muerte no se ve inminente.
enfermedad puede estar 20 Muy enfermo, hospitalizacion es necesaria.
progresando rapido. Tratamiento de soporte activo es necesario.

10 Moribundo

0 Muerte

Lépez- Nogales BL. Validacion del Indice Pronéstico de Supervivencia (Pap Score) en
Cuidados Paliativos. Gaceta Mexicana de oncologia 2016; 13:162-166.

Anexo 2. Escala de funcionalidad Paliativa (Palliative Performance Scale o PPS)

% Movilidad Actividad y Autocuidado Ingesta Nivel de

PPS evidencia conciencia
de
enfermedad

100 Completa Actividad y Total Normal Total
trabajo

normal. Sin
evidencia de
enfermedad.
90 Completa Actividad y Total Normal Total
trabajo
normal. Algo
de evidencia
de
enfermedad
80 Completa Actividad Total Normal o Total
normal con reducido
esfuerzo.
Algo de
evidencia de
enfermedad.
70 Reducida Incapaz de Total Normal o Total
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Lépez- Nogales BL. Validaciéon del Indice Pronéstico de Supervivencia (Pap Score) en

Reducida
Principalmente
sentado o
recostado

Principalmente
en cama

Postrado en
cama

Postrado en
cama

Postrado en
cama

Muerte

realizar
trabajo
normal.
Enfermedad
significativa.
Incapaz de
realizar
hobbies o]
trabajo
domeéstico.
Enfermedad
significativa.
Incapaz de
realizar
cualquier
trabajo.
Enfermedad
extensa
Incapaz de
realizar la
mayoria
actividades.
Enfermedad
extensa
Incapaz de
realizar
cualquier
actividad.
Enfermedad
extensa
Incapaz de
realizar
cualquier
actividad.
Enfermedad
extensa
Incapaz de
realizar
cualquier
actividad.
Enfermedad
extensa

Necesita
asistencia
ocasional

Asistencia en
casi todo

Asistencia en
casi todo.

Cuidados
permanentes

Cuidados
permanentes

Cuidados
permanentes

reducido

Normal
reducido

Normal
reducido

Normal
reducido

Normal
reducido

Normal
reducido

Normal
reducido

Cuidados Paliativos. Gaceta Mexicana de oncologia 2016; 13:162-166

Anexo 3. Puntaje clinico de Shwachmann modificado para el monitoreo de la severidad en

fibrosis quistica

Categoria

Puntaje

Actividad

Examen fisico
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Total o
confuso

Total,
somnolencia
o confusioén

Total,
somnolencia
o confusiodn

Total,
somnolencia
o confusién

Total,
somnolencia
o confusién

Total,
somnolencia
o confusioén

Nutricion



Excelente (64-

75)

Buena

(53-63)

Leve (41-52)

Moderada
(30-40)

Severa (<29)

25

20

15

10

general
Normal
completa:
juega a la
pelota, va a la
escalera
regularmente,
etc.

Falta de
resistencia vy
cansancio al
final del dia.
Buena
asistencia a la
escuela.

Descenso
voluntario
durante el dia.
Cansancio facil
con el esfuerzo
fisico. Regular
concurrencia a
la escuela.

Disneico luego
de paseos
cortos.
Descansa gran
parte del dia.
Maestra
domiciliaria

Ortopneico.

Generalmente
en silla de
ruedas o cama
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Normal: sin tos,
FC y FR
normales.
Pulmones sin
infiltrados.
Postura
correcta.

Tos rara vez,
FC y FR
normales en
reposo.
Ausencia de
hipocratismo
digital.
Auscultacion
sin ruidos
agregados.
Tos ocasional
al levantarse.
FR ligeramente
elevada.
Comienzo de
hipocratismo
digital. Rudeza
respiratoria.

Tos frecuente,
usualmente
productiva.
Retracciones
intercostales.
Deformidad
toracica.
Hipocratismo
digital 2 a 3 +.
Enfisema
moderado.

Tos severa,
taquipnea y
taquicardia.
Semiologia

Peso vy talla

arriba del
percentil 25.
Deposiciones
formadas

practicamente
normales. Buen
tono y masa
muscular.
Peso vy talla
entre percentil
15-25.
Deposiciones
levemente
anormales.
Tono y masa
muscular
regulares.

Peso vy talla
arriba del
percentil 3.
Deposiciones
anormales,
abundantes vy
escasamente
formadas.
Distencion
abdominal
minima. Tono y
masa muscular
disminuidas.
Peso y talla
debajo del
percentil 3.
Deposiciones
desligadas,
voluminosas y
malolientes.
Distension
abdominal leve
a moderada.
Musculos
flacidos y masa
muscular
reducida.
Desnutricion
marcada.
Abdomen
protuberante.



pulmonar muy Prolapso rectal.
anormal. Deposiciones
Insuficiencia voluminosas,
cardiaca malolientes,
derecha. frecuentes y
Hipocratismo grasosas.

digital 3 a 4+.
Stollar F, Villac F, Cunha M, Leone C, Rodrigues J. Shwachman-Kulczycki score still useful to
monitor cystic fibrosis severity. Clinics Sao Paulo 2016; 66:979-983.

Anexo 4. Criterios para monitorizar el riesgo de progresion de la enfermedad en pacientes

FQ.

Grado de Clinica o puntaje Radiologia de

afectacion de Shwachmann térax o puntaje
de Brasfield
(13)

Leve 75-100 <9

Moderado 41-74 10-19

Severo <40 20-25

Oximetria de Estudio

pulso

>94%

90-93%

<89%

funcional
respiratorio

CVF >80%
VEF 1
>70%
CVF
80%
VEF 1 40-
69%

CVF <59%
VEF<39%.

60-

Fagundes Donadio MC, Vendrusco FM, Perez Ruiz M. Scoring tools to monitor risk of disease
progression in patients with cystic fibrosis. Journal of Thoracic Disease 2020; 4: 8-10.

Anexo 5. Sistema radiografico de severidad en pacientes con fibrosis quistica. Escala de

Brasfield

Categoria
Atrapamiento aéreo

Engrosamiento peri
bronquial
Lesiones quistico
nodulares

Definicion

Hiperinsuflacion pulmonar
generalizada con protrusion
del esterndn, aplanamiento

del diafragma o cifosis
toracica.

Densidades lineares por
engrosamiento peri
bronquial; pueden verse
como lineas de densidad
paralelas, a veces

ramificandose otras como
densidades circulares.

Densidades pequeias
redondeadas y multiples de
0.5 cm de diametro (o
mayores), con centros radio
lucidos o radiopacos (no
relacionados con los
habituales del hilio): son
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Puntaje

0: ausente

1-4: gravedad en aumento
(4, mas grave).

0: ausente
1-4: gravedad en aumento
(4, mas grave).

0: ausente
1-4: gravedad en aumento
(4, mas grave).



Lesiones grandes

General

“nédulos confluentes” no
clasificados como lesiones
grandes.

Atelectasia segmentaria o
lobar: incluye neumonia
aguda.

Impresion general de
graves alteraciones en la
radiografia de torax.

0: ausente

3: atelectasia unica

5: atelectasias multiples

0: complicaciones

1-4 gravedad en aumento
(complicaciones cardiacas)
5: neumotorax.

Brasfield D, Hicks G, Soong S, Peters J, Tiller R. Evaluation of scoring system of the chest
radiograph in cystic fibrosis: a collaborative study. AJR Am J Roentgenol.
Jun;134(6):1195-8. doi: 10.2214/ajr.134.6.1195. PMID: 6770630.
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Ciudad de México, 08 de febrero 2024.

M Solicitud de excepcién de la carta
de consentimiento informado

Para dar cumplimiento a las disposiciones legales nacionales en materia de investigacion en
salud, solicito al Comité de Etica en Investigacion de la UMAE Hospital de Pediatria, Centro
Médico Nacional Siglo XXI, IMSS, que apruebe la excepciéon de la carta de consentimiento
informado debido a que el protocolo de investigacion “Caracteristicas clinicas,
espirométricas, radiograficas y farmacologicas de pacientes con fibrosis quistica
atendidos en la clinica de cuidados paliativos en un hospital de tercer nivel” es una
propuesta de investigacidon sin riesgo que implica la recoleccién de los siguientes datos ya
contenidos en los expedientes clinicos:
1. Datos generales
e Folio asignado a cada participante en lugar de nombre o cualquier otro identificador
personal
e Lugar de nacimiento
e Lugar de residencia
2. Caracteristicas demograficas del paciente:
e Edad actual
e Edad al diagndstico de fibrosis quistica
e Edad al ingreso a la clinica de Cuidados Paliativos
e Tiempo transcurrido desde el diagndstico de FQ a su ingreso a la clinica de
Cuidados Paliativos
e Sexo
e Motivo de ingreso a la clinica de cuidados paliativos
e Peso alingreso a la clinica de Cuidados Paliativos
e Estatura al ingreso a la clinica de Cuidados Paliativos
3. Caracteristicas clinicas sobre la progresion de la enfermedad
e VEF1 previo al ingreso a la clinica de cuidados paliativos
e Capacidad vital forzada previa al ingreso a la clinica de cuidados paliativos
e Puntaje de la escala de Brasfield
e Puntaje de la escala de Shwachmann
e Exacerbaciones pulmonares en el afio previo antes de ser incluido a la clinica de
cuidados paliativos.
4. Control de los principales sintomas de FQ en la clinica de cuidados paliativos
o Estrategias farmacologicas y no farmacologicas utilizadas en disnea, tos,
hemoptisis, dolor toracico, broncorrea y sedacion paliativa.
5. Caracteristicas sobre el egreso del paciente:
e Tiempo transcurrido desde el ingreso y egreso de la clinica de cuidados paliativos.
o Tipo de egreso del paciente.
e Causa de muerte.
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Manifiesto de confidencialidad y proteccion de datos

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

La informacion recabada sera utilizada exclusivamente para la realizacion del protocolo
“Caracteristicas clinicas, espirométricas, radiograficas y farmacoldgicas de pacientes
con fibrosis quistica atendidos en la clinica de cuidados paliativos en un hospital de
tercer nivel” cuyo propdsito es producto comprometido de tesis.

Estando en conocimiento de que en caso de no dar cumplimiento se procedera acorde a las

sanciones que procedan de conformidad con lo dispuesto en las disposiciones legales en
materia de investigacion en salud vigentes y aplicables.

Atentamente

Dra. Adriana del Carmen Luna Castafeda.
Categoria contractual: meédico adscrito al servicio de neumologia pediatrica.
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Anexo 7

Cronograma de actividades

Actividad 2022-2023 Enero
2024
Elaboracion del protocolo

Evaluacién y registro en el

Comité de Investigacion y
ética

Inicio de la inclusion de
pacientes

Analisis de resultados
Redaccioén del trabajo final

Presentacion de tesis de
grado.

50

Febrero
2024

Marzo
2024



Anexo 8

Caracteristicas clinicas, espirométricas, radiograficas y 0
farmacolégicas de pacientes con fibrosis quistica atendidos (-\ '}ﬁ‘
en la clinica de cuidados paliativos en un hospital de tercer ®

nivel \( ‘”,\l\

Hoja de recoleccion de datos

Datos generales

Folio asignado al participante en lugar de su nombre o cualquier identificador:

Lugar de nacimiento: ciudad/ estado.

Lugar de residencia: ciudad/ estado.

Caracteristicas del paciente

Edad actual: afios meses
Edad al diagndstico de fibrosis quistica: afos meses.
Edad al ingreso a la clinica de Cuidados Paliativos: afos meses.

Tiempo transcurrido desde el diagndstico de FQ a su ingreso a la clinica de CP:
dias, meses, anos.

Sexo: masculino femenino

Motivo de ingreso a la clinica de cuidados paliativos:

Peso al ingreso a la clinica de CP: (kg). Estatura al ingreso a la clinica de CP:
(m) Peso/ talla valor z: percentil: IMC

Valor Z IMC , percentil:

Clasificacion del estado de nutricional: desnutricion: eutrdfico:

obesidad:

Caracteristicas clinicas sobre la progresion de la enfermedad

VEF1 previo al ingreso a la clinica de cuidados paliativos:

Capacidad vital forzada previa al ingreso a la clinica de cuidados paliativos:

Escala de Brasfield en la ultima radiografia (puntaje):
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Atrapamiento aéreo: engrosamiento peri bronquial: lesiones quistico
nodulares: lesiones grandes: alteraciones graves (neumotorax,
hemotodrax, cardiomegalia):

Puntaje total:

Puntaje clinico de Shwachmann:

- Actividad general: puntos.
- Estado de nutricion:
- Examen fisico:

o FR rom

o FC Ipm

o Tos: (no) (rara vez) (ocasional) (frecuente)
o Hipocratismo digital (si) (no)

o Auscultacion: ruidos agregados (si) (no)

o Insuficiencia cardiaca derecha (si) (no).

Puntaje total:

¢, Ha tenido exacerbaciones pulmonares en el afio previo antes de ser incluido a la clinica de
cuidados paliativos? No Si ¢cuantas?

Tratamiento farmacolégico usado en FQ que continué durante el ingreso a la clinica de
cuidados paliativos

¢Alingreso a la clinica de cuidados paliativos el paciente continué usando antibiéticos?
NO , Sl ¢, Cuanto tiempo los usé?

¢Alingreso a la clinica de cuidados paliativos el paciente continué usando nebulizaciones con
alfa dornasa? NO , S ¢, Cuanto tiempo las us6?

Control de los principales sintomas de FQ en la clinica de cuidados paliativos

¢, Durante su atencion en la clinica de cuidados paliativos, el paciente present6 disnea?
NO , Sl

Describe la estrategia farmacolégica utilizada:

Describe la estrategia no farmacolégica utilizada:

¢, Durante su atencion en la clinica de cuidados paliativos, el paciente presenté tos?
NO , Sl

52



Describe la estrategia farmacolégica utilizada:

Describe la estrategia no farmacoldgica utilizada:

¢, Durante su atencion en la clinica de cuidados paliativos, el paciente presenté hemoptisis?
NO , Sl

Describe la estrategia farmacolégica utilizada:

Describe la estrategia no farmacolégica utilizada:

¢,Durante su atencion en la clinica de cuidados paliativos, el paciente presenté dolor toracico?
NO , Sl

Describe la estrategia farmacolégica utilizada:

Describe la estrategia no farmacolégica utilizada:

¢, Durante su atencion en la clinica de cuidados paliativos, el paciente presenté broncorrea?
NO , Sl

Describe la estrategia farmacolégica utilizada:

Describe la estrategia no farmacoldgica utilizada:

¢, Durante su atencion en la clinica de cuidados paliativos, el paciente requirié sedacion
paliativa? NO , Sl

Describe la indicacion que ameritdé uso de sedacion paliativa:

Describe los medicamentos usados:

¢ Cual fue el tiempo de sedacion paliativa? minutos, horas y/o dias.
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Caracteristicas sobre el egreso del paciente

Tiempo transcurrido desde el ingreso y egreso de la clinica de cuidados paliativos:
horas/ dias.

Tipo de egreso del paciente:

Muerte Por edad Cuidados paliativos
en domicilio
Tiempo desde su ingreso a Cuidados paliativos y muerte: horas/ dias.

Describe la causa de muerte en caso de aplicar:
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