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RESUMEN

Introduccion: La Fibrosis Quistica es una enfermedad hereditaria que afecta a 1
de cada 5000 nacidos vivos en Espana. Se considera la enfermedad cronica de
origen genético mas comun en la raza blanca. El propdsito de este trabajo es
realizar una revision bibliogréafica para identificar las dificultades, necesidades y

problemas percibidos por los padres con hijos que padecen fibrosis quistica.

Metodologia: Revision bibliografica de estudios cualitativos en las bases de
datos: CINAHL, Cuiden Plus y PubMed. Para dicha busqueda se utilizd

” 13 ” “ ”» 13

palabras clave como “Fibrosis quistiCa”, “padres”, “estudio cualitativo”, “cystic
fibrosis”, “parents”, “child”, “qualitative study”. Los criterios de inclusiéon
utilizados fueron: estudios cualitativos, idioma inglés, espafiol y portugués,

estudios de los ultimos 10 anos. Criterios de exclusion: revisiones bibliograficas

y que el niflo padeciera otra enfermedad.

Resultados: Se seleccionaron 20 articulos conforme a los criterios de inclusion,
de los cuales articulos 2 fueron en espanol, 14 en inglés y 4 en portugués. Se
agruparon los resultados obtenidos en seis categorias: Dificultades en
diagndstico y tratamiento, Dificultades en el colegio, Sentimientos dificiles,
Contar la enfermedad a los hijos, Falta de apoyo a los padres y afrontamiento 'y

Futuro de sus hijos.

Conclusion: Los padres manifiestan falta de informacion acerca de la
enfermedad y el tratamiento. La falta de apoyo que manifiestan y el querer
buscar consejo hace que Enfermeria juegue un papel importante para ayudar a

que puedan afrontar mejor la enfermedad.



RESUMEN (INGLES)

Introduction: The Cystic Fibrosis is a hereditary disease that affects 1 of every
born 5000 alive in Spain. It is considered to be the chronic disease of the most
common genetic origin in the white race. The intention of this work is to realize
a bibliographical review to identify the difficulties, needs and problems

perceived by the parents with children who suffer cystic fibrosis.

Methodology: bibliographical Review of qualitative studies in the databases:
CINAHL, Cuiden Plus and PubMed. For the above mentioned search one used

, 'parents”,

key words as " Cystic fibrosis qualitative study ", " cystic fibrosis ",
"parents", "child", " qualitative study ". The criteria of incorporation used were:
qualitative studies, language Englishman, Spanish and Portuguese, studies of

last 10 years. Criteria of exclusion: bibliographical reviews and that the child

was suffering another disease.

Results: 20 articles selected in conformity with the criteria of incorporation, of
which articles 2 were in Spanish, 14 in English and 4 in Portuguese. There were
grouped the results obtained in six categories: Difficulties in diagnosis and
treatment, Difficulties in the college, difficult Feelings, To tell the disease to the
children, Lack of support to the parents and confrontation and Future of his

children.

Conclusion: The parents demonstrate lack of information it brings over of the
disease and the treatment. The lack of support that they demonstrate and to
want to look for advice does that Infirmary plays an important paper to help to

that they could confront better the disease.



INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria autosémica
recesiva ligada al cromosoma 7' que codifica la proteina reguladora de la
conductancia transmembrana (CFTR). Esta proteina proporciona un canal por
el cual el cloruro entra y sale de las células, las personas con FQ tienen una
copia defectuosa del gen normalmente permite a las células la construccion de
ese canal. Como resultado de ello se acumula la sal en las células que tapizan
los tejidos pulmonares y digestivos, lo que hace que el moco que lo rodea sea
espeso Yy pegajoso? (figura 1). Estas secreciones obstruyen los conductos del
pancreas, higado y pulmones, asi como la secreciéon anormal de sudor y saliva,
produciendo infecciones respiratorias, afectacion del pancreas y sistema

reproductor, malabsorcién intestinal y retraso en el crecimiento "2

Figura 1. Actividad de la proteina CFTR en la membrana celular del humano.
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Fuente: Revista chilena de pediatria. Fibrosis quistica: Actualizacion en sus aspectos basicos

(2005) *



Se han descrito cinco clases de mutaciones CFTR® (tabla 1):

Tabla 1. Clase de mutaciéon CFTR

Clase mutacion Naturaleza del defecto Ejemplo de genotipo
Clase | No hay sintesis Sin sentido, G542X, 394delTT
Clase 2 Blogueo del proceso delta F508

Clase 3 Blogueo en la regulacion G551D

Clase 4 Conductanda alterada RIN7H

Clase 5 Sintesis reducida A455E, 3849 + I0kbC - T

Fuente: Early Human Develoment. Fibrosis quistica en neonatos y lactantes (2005)6

En las mutaciones clases 1 y 2, hay ausencia de la proteina en la
membrana celular. En contraste, en las mutaciones clases 3 y 4 pueden
resultar en la presencia de una proteina con cierta actividad residual, pero el
defecto funcional suele ser mas marcado en las mutaciones clase 3. Las
mutaciones clase 5 tienen efecto variable, segun el tipo de mutacién. Las
mutaciones clases 1, 2 y 3, se consideran “severas’, las clase 4, “leves” y las

clase 5, como se sefald, tienen consecuencias variables’

Los sintomas caracteristicos de esta enfermedad son sabor salado de la
piel, frecuentes problemas respiratorios, falta de peso y problemas digestivos 3,
En el aparato respiratorio se concentran las manifestaciones mas graves de
esta enfermedad, produciendo un progresivo deterioro y causando el 90% de
los fallecimientos por FQ 2. Dentro de ellas nos podemos encontrar sinusitis,
polipos nasales, bronquitis, neumonias, neumotdrax, hemoptisis, etc. Dentro
del sistema pancreatico nos encontramos con insuficiencia pancreatica, mala
absorcion, pancreatitis y diabetes mellitus. Por la afectacion de las glandulas
sudoriparas se manifiesta el sintoma mas caracteristico, sabor salado de la

piel. En el sistema digestivo aparece ileo meconial, sindrome de obstruccion




intestinal distal y reflujo gastro-esofagico®. Dentro de todas ellas, la enfermedad
pulmonar y la insuficiencia pancreatica constituyen las manifestaciones de
mayor gravedad, por lo que se les considera los mejores indicadores tanto de

prondstico como de mortalidad de la enfermedad'®

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) de 2004 recogié la

incidencia de FQ a nivel mundial (figura 2)

Figura 2. Distribucién geografica mundial de la incidencia de la FQ
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Fuente: World Health Organization. The molecular genetic epidemiology of cystic fibrosis

(2004)"

Segun la Federacion Espanola de Fibrosis Quistica, se estima que la
incidencia de la Fibrosis Quistica en nuestro pais es de un caso de cada 5000
nacidos vivos, mientras que uno de cada 35 habitantes son portadores sanos
de la enfermedad'®. Se considera la enfermedad crénica de origen genético

mas comun en la raza blanca ™.



En cuanto a su mortalidad, ésta es muy variable y no se puede
determinar con exactitud, ya que depende de las manifestaciones de la
enfermedad y la gravedad de cada una de ellas en cada individuo,
principalmente como se menciona anteriormente, de la severidad de la
enfermedad pulmonar y de la insuficiencia pancreatica. Gracias a los avances
se ha conseguido una supervivencia media para estos pacientes de 35-40

afios™.

La enfermedad se diagnostica a través de tres opciones: cribado

neonatal, test del sudor y estudio genético™.

Gracias al cribado neonatal se inicia el tratamiento antes de que surjan
los sintomas '°. A finales de los afios 70 se observd que los neonatos con FQ
presentaban aumento de la tripsina inmunorreactiva (TIR) en sangre'’, por lo
que se propuso su determinacion en la muestra de sangre del talén a los 3-5
dias de vida al confirmarse como una técnica facil de realizar, fiable y con alta
sensibilidad'®. Si se obtiene un resultado positivo (>60ng/ml), se realiza una
segunda prueba entre los 20-40 dias de vida. Con la realizacion de estas dos
pruebas se busca aumentar el valor predictivo positivo y disminuir los falsos
positivos. En el caso de un segundo positivo se procede a realizar un estudio

genético’® °

Otro método diagndstico que se lleva a cabo cuando aparecen los
sintomas en el test del sudor, descrito por Gibson y Cooke, se basa en la
medicion de la concentracion de cloro en el sudor, estimulado mediante
iontoforesis con pilocarpina®’. Para la confirmacién del diagnéstico se necesita

dos test fiables positivos, con una concentracién de ion cloruro >60mmol/I*’



En el estudio genético, debido a que la mayoria de mutaciones en el gen
CFTR son puntuales, las técnicas mas utilizadas son la electroforesis en
gradiente de geles desnaturalizante (DGGE) y el analisis de la conformacion de
la cadena sencilla (SSCA) con los que se alcanza un nivel de deteccion del
98%. El conocimiento de las dos mutaciones de FQ en un individuo confirma el
diagnostico, pero si solamente se llega a conocer una mutacién, puede tratarse

de un portador sano de una mutacion de FQ '°.

Por tanto, en el caso de sospecha de FQ o la presencia de historia
familiar de la enfermedad, se seguira el siguiente procedimiento que parte del

resultado obtenido en el testo del sudor (figura 3)

Figura 3. Diagnéstico de la FQ partiendo del test del sudor
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Fuente: Universidad de Sevilla. Bases bioquimicas y avances en la terapia de la fibrosis quistica (2017)9

El tratamiento de la FQ se basa en tres pilares fundamentales: conseguir
una nutricion adecuada, utilizar medicamentos que luchen contra la infeccién e
inflamacion respiratorias y realizar con regularidad la terapia fisica consistente

en fisioterapia respiratoria, ejercicios de fortalecimiento de la musculatura del

9



térax para prevenir deformidades y la practica de algiin deporte ?. El objetivo

de dicho tratamiento es?:

* Prevencion y tratamiento de la enfermedad respiratoria.
* Prevencion y tratamiento del déficit nutricional. Prevencion y tratamiento
de otras manifestaciones o complicaciones.

e Cuidado de la salud mental.

Para la clasificacion del grado de afectacién se utiliza los puntajes
clinicos, los cuales permiten cuantificar la gravedad de la enfermedad en el
paciente individual, evaluar la respuesta al tratamiento y establecer su
pronéstico. Se evalua los puntajes de Shwachman y Brasfield (anexo | y Il), los
cuales son aceptados universalmente para la categorizacién del grado de

afectacion, la SatO,y los resultados obtenidos en la espirometria 2 (tabla 2).

Tabla 2. Clasificacion del grado de afectacion de la FQ

Grado de afectacién Clinica o puntaje Radiologia de térax o Oximetria Estudio
de Shwachman puntaje de Brasfield de pulso funcional respiratorio

Leve 75-100 20-25 =94% CVF > 80%

VEF, >70%

Moderado 41-74 10-19 90-93% CVF 60-79%
VEF, 40-69%

Grave <40 <9 < 89% CVF < 59%

VEF, <39%

Fuente: Arch Argent Pediatr. Consenso nacional de fibrosis quistica (2008)23

La fibrosis quistica puede ser considerada como enfermedad que
estigmatiza, ya que imprime en aquellos que la poseen la marca de la
diferencia. Diferencia fisica, por la deformidad corporal causada por la propia
evolucion de la enfermedad, que marca el cuerpo de manera caracteristica, con

dedos en forma de palillo de tambor y térax en barril y, también, por los rituales

10



de cuidados que, muchas veces, impiden a los nifios y a los adolescentes

realizar otras actividades comunes a su edad %*

El modo en que los nifios/as entienden la FQ depende de su edad y

grado de madurez, también de las explicaciones que se le faciliten vy

especialmente de sus propias experiencias corporales. Es importante conocer

cdmo entienden los nifos el concepto de enfermedad, segun su edad. A pesar

de que las recomendaciones estan divididas por edades, la manera mas

adecuada para acercarnos a los menores es la que corresponda con su

desarrollo evolutivo.?®

e De 18 a 24 meses

No entienden lo que es una enfermedad pero pueden reconocer
las rutinas y les dan seguridad.

Reaccionan ante la separacion de los padres o ante los extranos.
Puede surgir miedo al personal sanitario.

Familiarizad al nifio con el vocabulario FQ desde el principio,

incluso aunque no haya desarrollado el lenguaje.

e De 2 a6 anos

Pueden entender el concepto de enfermedad pero no diferencian
entre grave y leve.

Utilizad juguetes, videos y cuentos para hablar de la salud en
tercera persona.

Animadles a que pregunten sus dudas.

Resaltad la importancia del tratamiento a través de las rutinas
diarias.

Trabajad los aspectos positivos de la diversidad.

11



Si van a haber cambios preparadlos con algo de antelacion: por

ejemplo un ingreso eligiendo pijama, mochila favorita, juguetes. D

e De 7 a12 afnos

Fomentad progresivamente la comunicacion con el médico.
Preguntad para saber qué conocen y evitad malentendidos.
Aumentad la informacion sobre el funcionamiento del cuerpo,
cémo actuan determinados tratamientos...

Evitad amenazas como “ si no haces el tratamiento te pasara algo
”. El miedo no es una buena opcion

Animadle a usar la FQ como tematica en algun trabajo escolar de

clase.

* Adolescencia

Para

Informaciéon mas detallada, pero sin abrumar, a su ritmo.

El adolescente se abre al exterior, la comunicacién empieza a
incluir a miembros de fuera de la familia..

Cierto grado de rebeldia es necesaria para que puedan encontrar
su propia forma de llevar los tratamientos.

Negociar y llegar a acuerdos puede ser muy Uutil.

los padres y familiares de nifios que padecen FQ no siempre es

facil, los adolescentes y nifios con FQ reportan una sensacion de

vulnerabilidad, la pérdida de la independencia y oportunidades, el aislamiento y

la falta de

poder®®. Enfermeria puede ayudar y educar a los padres para

mejorar sus atenciones a los nifios, conociendo sus opiniones y experiencias

ayudara a mejorar el conocimiento enfermero para mejorar nuestro trabajo.

12



Objetivo general:

- Analizar la bibliografia existente acerca de la fibrosis quistica en nifios y

adolescentes.

Objetivos especificos:

- Identificar las dificultades, necesidades y problemas percibidos por los
padres con hijos que padecen fibrosis quistica.

- Evaluar los aspectos emocionales y psicosociales de los nifios vy
adolescentes con FQ.

- Analizar la calidad de vida de los nifios y adolescentes con FQ.

- Conocer el modo de afrontamiento y vivencias de los padres con fibrosis

quistica.

13



METODOLOGIA

Busqueda bibliografica

La busqueda de estudios publicados se realiz6 en bases de datos

bibliograficas: CINAHL, Cuiden Plus y PubMed, con limite de fecha de los

ultimos 10 anos, es decir, desde enero de 2007 hasta septiembre de 2017, y

usando las estrategias de busqueda que se presentan en la Tabla 3.

Para la confeccion de las diferentes cadenas de busqueda se utilizaron

las siguientes palabras calves: “Fibrosis quistica”, “padres”, “estudio

LE 11

cualitativo”,

” o« ” o«

cystic fibrosis”, “parents”, “child”, “qualitative study”.

En la busqueda en PubMed y CINAHL se utilizaron los descriptores del

Medical Subject Headings (MeSH) y para las demas bases los descriptores

propios de sus tesauros.

También se realizd una busqueda inversa, con recuperacion secundaria,

analizando la bibliografia de los articulos localizados y de otras revisiones que

se consideraron de interés.

Tabla 3. Estrategias de busqueda

Base de datos

Cadenas de busqueda

CINAHL

(MH cystic fibrosis OR AB Fibrosis, Cystic OR AB Pulmonary Cystic
Fibrosis OR AB Cystic Fibrosis, Puimonary OR AB Pancreatic Cystic
Fibrosis OR AB Cystic Fibrosis, Pancreatic) AND (MH parents OR AB
Parents of sick Child* OR AB child* with cystic fibrosis OR AB adolescent”
with cystic fibrosis OR AB adolescents OR AB adolescen* OR AB teen*)

AND (MH coping OR AB adaptation, psychologic OR AB psychologic*

14




adaptation OR AB coping behavior* OR AB behavior*, coping OR AB

perceived difficult* OR MH Social Problems OR AB social problem®)

Cuiden Plus fibrosis quistica or fibrosis pulmonar or fibrosis pancreatica or padres or
madres or nifios or adolescentes or vivencias or dificultades or
afrontamiento

PubMed (cystic fibrosisimh] OR  Fibrosis, Cystic[tiab] OR Pulmonary Cystic

Fibrosis[tiab] OR Cystic Fibrosis, Pulmonary[tiab] OR Pancreatic Cystic
Fibrosis[tiab] OR Cystic Fibrosis, Pancreatic[tiab]) AND (parentsimh] OR
parents[tiab] OR Parents of sick Child*[tiab] OR child* with cystic
fibrosis[tiab] OR adolescent* with cystic fibrosis[tiab] OR adolescents[mh]
OR adolescen*[tiab] OR teen*[tiab]) AND (motivat*[tiab] OR support
need*[tiab] OR perception*[tiab] OR  sanctification[tiab] OR
experience*[tiab] OR educationfmh] OR copinglmh] OR adaptation,
psychologic[tiab] OR psychologic* adaptation[tiab] OR coping
behavior*[tiab] OR behavior*, coping[tiab] OR perceived difficult*[tiab])

AND (qualitative stud*[tiab])

Fuente: elaboracion propia (2017)

Criterios de seleccion de los estudios

Los estudios incluidos han sido estudios cualitativos en los que se
analizan los problemas percibidos por los padres con hijos con fibrosis
quistica.

La unica enfermedad que debia padecer el nifio es fibrosis quistica,
descartando estudios en los que aparte de dicha enfermedad sufrieran

otra patologia.

15




* Se incluyeron estudios en espafiol, inglés y portugués.
* De entre los estudios seleccionados se excluyeron réplicas y revisiones

bibliograficas.

Analisis de la validez

Cada uno de los articulos seleccionados fue valorado por un unico
revisor basandose en los criterios de inclusion.

Los estudios fueron seleccionados a partir del titulo y del resumen del
mismo y se obtuvieron a texto completo para un analisis mas detenido.
Para la valoracion metodolégica de los estudios se utilizé la guia de valoracién
de sintesis cualitativa de Sandelowski (anexo Ill). Se seleccionaron estudios
que obtuvieron una puntuacién igual o superior a 3 (se utilizé como criterio de
evaluacion un si 0 un no en cada una de las preguntas de los 5 apartados

diferentes, un si corresponde a un punto)

Caracteristicas de los estudios
De cada estudio incluido se extrajeron:

* Datos generales. Disefio del estudio, autores y fecha de publicacién,
pais, participantes, instrumentos de recogida de datos y tipos de analisis
de datos.

» Datos sobre dificultades percibidas. Diagnéstico, tratamiento y sociales

» Datos sobre sentimientos. Falta de apoyo, futuro y afrontamiento de la

enfermedad.

16



RESULTADOS

En la busqueda bibliografica se obtuvieron un total de 111 articulos
encontrados, de los cuales 21 eran de CINAHL, 24 de PubMed y 66 de
CUIDEN. De esos 11 articulos solo 20 cumplieron los criterios de inclusién. De

los 20 articulos 2 fueron en espanol, 14 en inglés y 4 en portugués. (Tabla 4)

Tabla 4. Diagrama de articulos incluidos y excluidos

Articulos excluyendo los duplicados

111

‘ Articulos excluyendo el tipo de
‘ estudio

an
Articulos para la lectura del abstrac

31

‘ Articulos excluidos por el resto
de criterios de inclusion

11
Articulos excluyendo los duplicados

20

Fuente: elaboracion propia (2017)

Los articulos finalmente incluidos en la revisidn son escasos, esto se
debe a que la fibrosis quistica es una enfermedad poco frecuente, afadiéndole
como motivo que los estudios incluidos han sido estudios cualitativos, tipo de

estudio de investigacién no muy abundante.

17



A continuacion se describen los resultados mas importantes obtenidos
de las distintas investigaciones agrupadas en seis categorias resultantes de las

preocupaciones percibidas:

- Dificultades en diagnéstico y tratamiento: Durante mucho tiempo, las
madres tienen un diagnéstico tardio, teniendo que convivir viendo a
sus hijos siempre enfermos presentando complicaciones de la
enfermedad por un diagnédstico equivoco. Los padres manifiestan
falta de informacion y de orientacion desde el momento del
diagndstico por parte del personal sanitario y durante toda la
enfermedad 2. Esto hace que desde el principio los padres tengan
miedos, dudas, y preocupaciones en su dia a dias, apareciendo la no
aceptacion del diagndstico un problema importante en muchos casos
27,32 E| tratamiento diario es otra dificultad expresada, la sienten
como una rutina que termina agotado tanto a padres como a hijos

debido a los horarios, a los medicamentos v a la fisioterapia. 2" %% 3+

% Las continuas visitas al hospital para revisiones y por
complicaciones o0 para administracion de tratamientos en las que
deben de quedarse hospitalizados los nifios son mencionadas por los
entrevistados como una barrera en su dia a dia. A esto se le anade
que todo el mundo no vive en una ciudad con hospital en los que se
trate nifos con FQ y los viajes producidos por esas distancias los
. 27,32, 34 : ‘2
expresan como algo angustioso para el nifo . La realizacion de

terapias fisicas, como actividades o fisioterapia, los padres

manifiestan que es algo beneficioso para su hijo, pero no siempre

18



pueden compaginar bien debido a los horarios, escuela, tiempo de
administracion de tratamientos %237 %8,

Dificultades en el colegio: Los padres de los nifios con FQ
manifiestan problemas en el entorno escolar. Las hospitalizaciones,
los medicamentos y los sintomas de la enfermedad son percibidos
como interferencias educacionales en sus hijos. La falta de
conocimientos por parte de profesores, personal que trabaja en el
colegio y directores de colegios provoca que no se sepa actuar ni
cémo deben de tratar a estos nifios > 3% 343940 | o5 nifios cuando
inician su etapa escolar experimentan una situacion de disconfort.
Antes del colegio, los nifios eran dependientes del cuidado materno
y vivian en un mundo que ellos consideraban normal, en el momento
de ir al colegio e interactuar con otro nifios, se dieron cuenta que ese
mundo que para ellos era normal en realidad no lo es, esto da lugar a
decadencia de sus estados de animo e incomprension de su
enfermedad®. Toda esta situacion acaba por estigmatizar a los
nifos, generandoles malestar, haciendo que se sientan distintos a
sus companeros, teniendo que luchar dia a dia para ser aceptados.
Esto puede provocar en ellos comportamientos que no son
beneficiosos para su enfermedad, como no querer continuar con la
medicacion 2% *°. El colegio no es percibido como una red de apoyo
social por parte de los padres. Estos expresan su preocupacion
acerca de no saber si le estan proporcionando la correcta

alimentacion 2% %,

19



Sentimientos dificiles: Al comunicarles la noticia del diagnéstico los

padres manifiestan miedo, sufrimiento, rechazo a la enfermedad 2" %>

32.35.41 y se sienten indefensos y perdidos ante la falta de informacién

27. 32 Ese miedo aparece también por las

del personal sanitario
relaciones con otros nifios y en el entorno escolar **. Conforme pasa
el tiempo las madres expresan sentimientos de sufrimiento y
preocupacion cuando piensan en el presente y en el futuro de sus

27,30,34.35. 41 " Aparece la desesperacion por parte de los padres

hijos
cuando los nifios se niegan a tomar los tratamientos . Las madres
manifiestan sentimientos de soledad y tristeza al sentir la falta de

31. 34 Se sienten a la vez

apoyo de sus familiares y amigos
impotentes, culpables y enojadas por no poder ofrecer a sus hijos
todo lo que pueda necesitar o por poder volver a tener otro hijo con la

misma enfermedad 2% 314942,

Contar la enfermedad a los hijos: Una de las preocupaciones de los
padres es hablarles a sus hijos de la enfermedad, tanto si son
portadores como si la manifiestan % *® *°. Hay padres que piensan
que si es beneficioso contarlo, comentan que los nifos que sean
portadores deben de ser conscientes de que pueden tener hijos que
presenten la enfermedad 8. También encuentran beneficioso que los
nifos conozcan su enfermedad para que comiencen a ser
responsables del tratamiento y ser consecuentes con las
complicaciones que pueden aparecer 2% *°. Otros piensas que puede

verse mermada la confianza en si mismos o que presentarian
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problemas para adaptarse a esa situacion una vez informados 2® *°.

Aunque lo que no tienen claro es a qué edad contarlo, ya que una de
las mayores inquietudes de los padres es cuando empiecen a tener

relaciones sexuales, que pueden darse en la adolescencia 2°.

Falta de apoyo a los padres y afrontamiento: Los padres perciben
una falta de apoyo por parte de familiares y amigos %" ?* 31 34 Esto
tiene como consecuencia la ocultacién de la enfermedad #"*?% % Las
madres manifiestan la falta de libertad en su vida, incluso tener que

27, 29, 3 Como

dejar de trabajar para poder cuidar de sus hijos
estrategias de afrontamiento los padres utilizan las asociaciones.
Estas les ayudan a resolver dudas, a ponerse en contacto con otras
familias con el mismo problema, a que aprendan a solucionar las
complicaciones que se puedan presentar, compartir experiencias 3

3,35 43 Internet es la herramienta mas usada entre los padres, con

ella acceden a mucha informacion que les resuelve sus dudas 2 4
29 A través de internet también llegan a las redes sociales, en ellas
encuentran apoyo emocional, pueden expresar sus sentimientos,
participar en foros virtuales de FQ promovieron la difusion de
noticias, confesiones, debates y anuncios pidiendo ayuda con la
. ‘s 44 . . ‘s
medicacion. **. Aunque expresan que no siempre toda la informacion
recibida de internet es beneficiosa, ya que puede provocar

malentendidos 8.

La fe y la religiosidad es otra estrategia de
afrontamiento muy extendida entre los entrevistados, sirviéndoles de

apoyo espiritual y estando mas ligada a ella después del diagndstico
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27, 29,30, 34, 45. 46 ' |35 madres creen que hay un fuerza mayor que

protege a sus hijos de las complicaciones de la enfermedad y que
incluso les puede curar. Algunos padres manifiestan que la fe les
permite creer que existe esta posibilidad y la esperanza de que sus
hijos puedan recuperar plenamente su "salud", que se puedan

"curar", llegando a recurrir a los servicios de curanderos para ello 2"

29, 34, 45, 46

Futuro de sus hijos: Los padres manifiestan que lo que quieren para

sus hijos es “normalidad” 2 30 37 40. 41

. Las madres expresan que
esperan que sus hijos crezcan y se desarrollen de forma normal en
todas las etapas de su vida (infancia, adolescencia, adulta) e incluso
que puedan llegar a estudiar y trabajar de forma normal " *'.Dentro
de este futuro de sus hijos que atormenta a las madres es la
adherencia del tratamiento, se manifiesta con una angustia
constante, las madres desean dar libertar a sus hijos a lo que refiere
a su cuidado pero esto les genera un temor, ya que ellas han
dedicado gran esfuerzo y tiempo en que sus hijos tengan una buena
calidad de vida, temiendo que esa adherencia no sea buena y que
haya un empeoramiento de la enfermedad®’. No debemos de olvidar
la muerte, siempre presente en las enfermedades crénicas. Segun
Good*’, la muerte es un personaje omnipresente y un elemento

fundamental de la vida cotidiana, siendo mas evidente en las

personas con enfermedades crénicas. Respecto a los nifos, la
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muerte adquiere un significado simbdlico, ya que interrumpe su

expectativa de tener un futuro®’
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DISCUSION Y CONCLUSION

La revision de la literatura presenta las dificultades y las preocupaciones
percibidas por los padres que presentan fibrosis quistica. La principal
preocupacion es la falta de informacion sobre la enfermedad, tanto en el
diagnostico como en el trascurso de ésta. El tratamiento es otro tema
preocupante para ellos, los horarios de los medicamentos, el continuo ir al
hospital por complicaciones o revisiones hacen que el dia a dia en estas
familias sea algo tedioso. Esto influye también en el ambito escolar, ya que
debe de faltar a las clases cuando se encuentra hospitalizado y esto puede
hacer que el nino se encuentre estigmatizado por sus compafneros a causa de

su enfermedad. Peluci et al %

explican en su trabajo los diferentes estigmas a
los que se ven sometidos los nifios con FQ. Uno de sus resultados indica que
los sintomas que presentan los nifios hacen que las vivencias en los colegios
formen parte de las experiencias que marcaran su vida. A los padres les
preocupa que sus hijos dejen el tratamiento o no lo realicen bien debido a
sentimientos de malestar por parte de los nifos, por ejemplo al sentirse mal en
el colegio. llla et al ? muestran en su estudio como los nifios pueden verse

vulnerado por sus propios compaferos y como eso puede influir en la adhesion

al tratamiento, coincidiendo con nuestros resultados.

Las relaciones sociales que tendran los hijos es algo que preocupa a los

|24

padres. Peluci et al “* indican que los sintomas vy la falta de informacion de los

padres puede influir en las relaciones sociales. llla et al %

explica que el
desarrollo de las relaciones sociales y sexuales estan menos desarrolladas en

los adolescentes con FQ. En nuestro estudio, este es un tema que preocupa
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mucho a los padres de los nifios, el como se van a desenvolver sus hijos
cuando comiencen la adolescencia y empiecen a mantener relaciones

sexuales, sabiendo que puede trasmitir la enfermedad si tuvieran un hijo.

La falta de apoyo por parte de los padres es evidente en los resultados
de nuestro trabajo. No todo el mundo conoce la enfermedad y eso pude
conllevar una falta de entendimiento hacia los padres e hijos afectados. Eso
pude llegar a provocar un aislamiento social de la familiar. Tanto el estudio de
Peluci et al * como el de lllan et al % coinciden con los resultados. lllan et al %2
también ponen de manifiesto en su estudio que la enfermedad requiere una
lucha constante por parte de todos los miembros de la familia, la gran mayoria
no presenta problemas de disfuncion o deterioro del clima familiar. Estos
resultados no coinciden con los de este estudio ya que las madres manifiestan

sentimientos de soledad y falta de apoyo familiar.

Recibir la noticia del diagnéstico, temprano o tarde, es un evento
complicado, marcado por el miedo, la tristeza, la angustia y las dudas por parte
de los padres. Las madres se sienten aun mas vulnerables cuando el equipo de
salud se limita s6lo a transmitir el diagnéstico. Enfermeria debe de estar
preparada para informar a los padres sobre el tratamiento, nutricién y ejercicios
adecuados para su hijo, pero también para ayudarles en aquellas inquietudes
como es cuando deben de informar a sus hijos de la enfermedad, lo que puede
reducir el impacto de estos sentimientos y contribuir a la aceptacién. Pero no
sblo se debe de informar a los padres y familia, sino también a los centros
escolares para que estén preparados para hacer frente a situaciones vy

complicaciones que se pueden presentar con un nifio con FQ, eso ayudara a
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estas familiar a que sea mas facil y “normal” el que su hijo presente esta

enfermedad.

Los grandes aliados de las madres en este camino de cuidado nifios con
fibrosis quistica son los centros especializados y asociaciones de apoyo a la
compaiia y la familia. El personal sanitario debe de estar informado sobre
estas asociaciones y grupos para informar a las familias y que puedan hacer
uso de ellos. En estos lugares, las familias pueden encontrar apoyo y
orientacion, asi como otras familias en una situacion similar para compartir

experiencias e informacion.

Se de continuar realizando estudio sobre las preocupaciones de los
padres de nifilos con FQ y sobre como se podrian solventar esas dificultades,
conociendo sus experiencias ampliamos nuestro campo de actuacion vy
podemos contribuir a que se pongan medidas para paliar los problemas

manifestados.
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ANEXO |

PUNTAJE CLINICO DE SHWACHMAN MODIFICADO

CATEGORIA

PS

ACTIVIDAD GENERAL

EXAMEN FiSICO

NUTRICION

Excelente

(86-100)

25

Normal completa. Juega
a la pelota.
Va a la escuela

regularmente, etc

Normal. Sin tos.
FC y FR normales.
Pulmones limpios.

Postura correcta.

Peso y talla por sobre el
percentil 25.
Deposiciones formadas
practicamente normales.
Buen tono y masa

muscular.

Bueno

(71-85)

20

Falta de resistencia 'y
cansancio al final del
dia. Buena asistencia a

la escuela

Tos rara vez.
FC y FR normales en
reposo. Ausencia de
hipocratismo digital.

Pulmones limpios.

Peso y talla entre
percentil 15-25.
Deposiciones levemente
anormales. Tono y masa

muscular regulares.

Leve

(56-70)

15

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

escuela.

Tos ocasional, al
levantarse. FR
ligeramente elevada.
Comienzo de
hipocratismo digital.
Respiracion ruda y

algunos rales.

Peso y talla por sobre el
percentil 3.
Deposiciones
anormales, abundantes
y escasamente
formadas. Distension
abdominal minima. Tono
y masa muscular

disminuidos.
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Moderado 10 Disneico luego de Tos frecuente, Peso y talla debajo del
(41-55) paseos cortos. habitualmente percentilo 3.
Descansa gran parte del productiva. Deposiciones
dia. Maestra Retracciones desligadas, voluminosas
domiciliaria. intercostales. y malolientes. Distension
Deformidad toracica. abdominal leve a
Rales habitualmente moderada. Musculos
presentes. flaccidos y masa
Hipocratismo digital 2 a muscular reducida
3 +. Enfisema
moderado.
Grave (40 o 5 Ortopneico. Tos grave. Taquipneay | Desnutricion marcada.
menos) Generalmente en silla | taquicardia. Semiologia | Abdomen protuberante.

de ruedas o cama.

pulmonar muy anormal.
Insuficiencia cardiaca
derecha. Hipocratismo

digital 3-4 +.

Prolapso rectal.
Deposiciones
voluminosas,

malolientes, frecuentes y

grasosas.
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ANEXO Il

PUNTAJE RADIOLOGICO DE BRASFIELD MODIFICADO

Reemplaza a la categoria “Radiologia” del puntaje de Shwachman

Atrapamiento Distensién pulmonar generalizada con protrusion del 5: ausente
4
aéreo esterndn, aplanamiento del diafragma o cifosis toracica. | 3 gravedad
2 en aumento
1
0
Engrosamiento Densidades lineales por prominencia 5: ausente
4
peribronquial broncoperibronquial; se ven como lineas de densidad | 3 gravedad
2 en aumento
paralelas, a veces ramificandose, otras como tapones | 1
0
“terminales”, con engrosamiento de la pared bronquial.
Lesiones quistico | Densidades pequenas redondeadas y multiples, de 0,5 | 5: ausente
4
nodulares cm de diametro (o mayores), con centros translucidos, | 3 gravedad
2 en aumento
radiopacos (no relacionados con los habituales del 1
0
hilio): son “nédulos confluentes” no clasificados como
lesiones.
Lesiones grandes Atelectasia segmentar o lobular: incluye neumonia 5: ausente
3: atelectasia unica
aguda. 0: atelectasias
multiples
General Impresion general de graves alteraciones en la 5: ausente
4
radiografia de torax. 3 gravedad
2 | en aumento
1
0: complicaciones:

neumotérax,
cardiomegalia, etc.

Puntaje de la radiografia de térax normal: 25 puntos.
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ANEXO Il

GUIA DE VALORACION DE SINTESIS CUALITATIVA DE

SANDELOWSKI

Adaptada y traducida por P.L. Pancorbo-Hidalgo de: Sandelowski M. From
meta-synthesis to method: apprasing the qualitative research synthesis report.
En: Webb C y Roe B (eds) Reviewing research evidence for nursing practice.

Blackwell. 2007.

Esta guia propone la valoracién de 5 apartados del informe de sintesis
cualitativa: Introduccion, Métodos, Resultados de la revisiéon, Discusion de la

sintesis y Bibliografia y otros.

Se utiliza como criterio de evaluacién un si o un no en cada una de las

preguntas de los 5 apartados diferentes, un si corresponde a un punto.

l. Introduccion

a. Problema que genera el estudio

- ¢Eltema/ problema se enuncia claramente?

- ¢ Tiene sentido su existencia y significacion?

b. Propdsito / objetivo concreto de la investigacidon

- ¢El propdsito se enuncia claramente?

- ¢Esta relacionado con el problema general?
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Il. Métodos

a. Tipo de revisién

- ¢Eltipo de revision esta descrito de forma suficiente?

- ¢Esta descrito de forma exacta?

b. Busqueda y muestreo

1. Objetivos de la estrategia de busqueda
2. Busqueda (parametros)
i. Temas / aspectos
ii. Poblaciones
iii. Limites temporales
iv. Limites metodoldgicos
3. Términos y descriptores de la busqueda (definiciones clave)
4. Criterios de inclusion y exclusion (de estudios)
5. Canales y fuentes de informacion usados.
6. Procedimientos e instrumentos usados para la busqueda y el
seguimiento de sus resultados

7. Perfil de los articulos / informes

- (¢Es probable que se hayan encontrado todos los estudios relevantes,
usando esta estrategia de busqueda?

- ¢La estrategia de busqueda marca los limites y limitaciones del estudio
de forma razonable?

c. Valoracion de los estudios

1. Técnicas e instrumentos usados para extraer la informacion de los
estudios.
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2. Criterios de calidad adicionales o criterios para excluir estudios.

i. Analisis a posteriori de la contribuciéon de cada estudio individual a
la sintesis

3. Perfil de los participantes.

- Las técnicas y procedimientos (de extraccion de datos):
- ¢estan descritas suficientemente?
- ¢estan descritas de forma exacta?

- ¢Son apropiadas para el estudio?

d. Sintesis de los hallazgos.

1. Técnicas e instrumentos empleados para analizar y comparar los
hallazgos.

2. Técnicas e instrumentos empleados para integrar los hallazgos.

- Las técnicas y procedimientos (de sintesis):
- ¢estan descritas suficientemente?
- ¢estan descritas de forma exacta?

- ¢Son apropiadas para el estudio?

e. Técnicas e instrumentos usados para aumentar la validez de los

procedimientos del estudio.

- Las técnicas y procedimientos (de validez):
- ¢estan descritas suficientemente?

- ¢estan descritas de forma exacta?

37



- ¢Son apropiadas para el estudio?

lll. Resultados de la revisién

a. Perfil de los estudios (informes)

1. Numero de estudios primarios relevantes
2. Periodo de tiempo (afos incluidos)

3. Disciplina de los autores de los estudio
4. Localizacion geografica

5. Propdsito

6. Orientacion tedrica y metodoldgica

7. ldentificacion de informes relacionados (entre si)

- ¢Las caracteristicas claves de los estudios incluidos estan
suficientemente identificadas y resumidas?

b. Perfil de los participantes (en cada estudio primario)

1. Tamano de la muestra (total y media / mediana)
2. Datos demograficos : sexo, edad, raza, nacionalidad, etc

3. Datos de los participantes que sean relevantes por los objetivos del

estudio (ej. Enfermedades, pruebas diagndsticas, tipos de tratamientos)

- ¢Las caracteristicas claves de los participantes en los estudios incluidos

estan suficientemente identificadas y resumidas?

c. Sintesis de los hallazgos

1. Descripcién de los hallazgos claves
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2. Representacion (visual o grafica) de los hallazgos

- (El texto o material que se presenta como sintesis integra e interpreta
los hallazgos de los estudios primarios?

- ¢Esta sintesis se basa de forma suficiente en los estudios primarios?

- ¢La forma de presentacion (mapa conceptual, tabla, grafico) es

apropiada para presentar la sintesis?

IV. Discusion de la sintesis

a. Relacién o vinculos con literatura académica

- ¢Se han usado las referencias de literatura académica relevante?

- ¢Las relaciones estan descritas suficientemente?

b. Implicaciones para la investigacion

- ¢Las implicaciones para investigacion se derivan de esta sintesis?
- ¢La sintesis se presenta de forma que se puede ftrasladar a la

investigacion?

c. Implicaciones para la practica

- ¢Las implicaciones para la practica se derivan de esta sintesis?
- ¢La sintesis se presenta de forma que se puede trasladar a la practica

asistencial?
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d. Limitaciones del estudio

- ¢Se identifican y describen las limitaciones de los estudios primarios?

- ¢Se describen las limitaciones derivadas de realizar la sintesis?

e. Lecturas o interpretaciones alternativas de los hallazgos primarios

- ¢La lectura o interpretacion alternativa es creible y deriva de los
hallazgos?
- ¢La lectura o interpretacion alternativa entra en conflicto con la

interpretacion adoptada en la sintesis?

V. Bibliografia y otros

a. Listado completo de los estudios primarios citados (si estan en una lista

general de bibliografica deben ir sehalados por asteriscos)

b. Agradecimientos y becas o ayudas recibidas.

- ¢Se identifica algun conflicto de intereses o factor que afecte a la

sintesis y que no se ha considerado en el informe?
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ANEXO IV

CARACTERISTICAS DE LOS ARTICULOS INCLUIDOS

Titulo del | Autores y | Disefio del | Muestra/ Instrumentos | Anadlisis de | Puntuacion
articulo fecha de | estudio participantes | de recogida | los datos escala de
publicacién de datos Sandelowski
Motivating Gregory S. | Estudio 18 Estrevistas Analisis a 3
adherence among | Sawicki, Karen | cualitativo participantes, estructuradas | través de la
adolescents with | S. Heller, 13 madres, 5 categorizacién
cystic fibrosis: | Nathan Demars, padres
youth and parent | Walter M.
perspectives 3 Robinson,
2015
Dificuldades Keila Okuda | Estudio 14 madres Entrevista Analisis a 3
vivenciadas por | Tavares, Maria | Cualitativo, semi- través de la
maes de pessoas | Dalva de Barros | descriptivo, estructurada categorizacién
com fibrose | Carvalho, exploratorio
cistica® Sandra Marisa
Pelloso
2014
Informing children | Fiona Ulph, Tim | Estudio 67 Entrevista No aparece en | 4
of their newborn | Cullinan, Cualitativo participantes, semi- el articulo
screening carrier | Nadeem 49 madres vy | estructurada
result for sickle | Qureshi, Joe Kai 16 padres, 2
cell or cystic | 2014 abuelos
fibrosis: maternos.
qualitative  study
of parents’
intentions, views
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and support

needs
Parent and child | Mary Beth | Estudio 13 Entrevista Analisis a 5
perceptions of a | Happ, Leslie A. | Cualitativo participantes, semi- través de la
self regulated, | Hoffman, Linda | Descriptivo 9 madres y 4 | estructurada categorizacién
home based | W. Higgins, padres
exercise program | Dana DiVirgilio,
for children with | David M.
cystic fibrosis %8 Orenstein
2013
Use and | Daniel H. | Estudio 25 Entrevista Analisis 5
sanctification  of | Grossoehme, Cualitativo participantes, semi- tematico
complementary Sian Cotton, 17 mujeres, 8 | estructurada
and alternative | and Gary hombres
medicine by | McPhail
parents of | 2013
children with
cystic fibrosis 45
Using the internet | Ellen Dayane | Estudio 7 participantes | Pregunta Analisis del | 3
to exchange | Cargnin Cualitativo, orientadora a | contenido
information Pimentel, descriptivo, través del
and experience | Geisa dos | exploratorio correo
on cystic fibrosis | Santos Luz, electronico.
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Sandra Marisa
Pelloso,

Maria Dalva
Barros

Carvalho.

2013
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Inter-subjectivity | Geisa  Santos | Estudio 21 Entrevistas Analisis de | 4
in the context of | Luz, Silvana S | cualitativo participantes, abiertas datos
people with Costa  Santos, | fenomenolégi | 13 madres, 4 cualitativos
cystic  fibrosis' Valéria  Lerch | co padres, 4 basados en el
Lunardi, abuelos enfoque
family®
Ellen D Cargnin fenomenolégic
Pimentel, 0 en cuatro
Sandra Marisa etapas
Pelloso, Maria D
de Barros
Carvalho
2012
Qualitative Stephanie S. | Estudio 8 Entrevista Analisis del | 4
analysis of parent | Filigno, Erin E. | cualitativo particcipantes | semi- contenido
experiences with | Brannon, Leigh estructurada
achieving cystic | Ann
fibrosis Chamberlin,
nutrition Stephanie M.
recommendations | Sullivan,
% Kimberly A.
Barnett,  Scott
W. Powers
2012
We were chosen | Daniel H. | Estudio 12 Entrevista Método 3
as a family: | Grossoehme, cualitativo, participantes, semi- Charmaz
parents’ evolving | Judith R. | teoria 7 mujeres, 5 | estructurada
use of religion | Ragsdale, Amy | fundamentad | hombres
when their child | Snow, Michael | a
has cystic fibrosis | Seid
“° 2012
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The experience of | Taina  Pelucio | Estudio 8 Entrevistas Analisis a 5
disease in cystic | Pizzignacco, cualitativo participantes, abiertas través de la
fibrosis: Débora Falleiros | etnografico 6 mujeres, 2 | seriada y | categorizacion
the paths to | Mello, Regina hombres observacion

comprehensive Garcia Lima participante

care® 2011

O significado de | Geisa dos | Estudio 21 Entrevistas Analisis de | 5
uma organizagao | Santos Luz, | cualitativo participantes, abiertas datos

de apoio aos Maria Dalva de | fenomenoldgi | 15 mujeres y 6 cualitativos
portadores e | Barros co hombres basados en el
familiares de | Carvalho, Mara enfoque

fibrose cistica na | Regina Santos fenomenolégic
perspectiva das | da Silva o0 en cuatro
familias ** 2011 etapas
Transitioning care | France Dupuis, | Estudio 11 Entrevista Analisis de | 3
of an adolescent | Fabie Duhamel, | cualitativo participantes, semi- contenido

with cystic | and Sylvie 7 madres, 4 | estructurada

fibrosis: Gendron padres

development  of | 2011

systemic

hypothesis

between parents,

adolescents, and

health care

professionals 4

Unravelling Claire Glasscoe | Estudio 1 madre Entrevista Analisis 5
complexities Jonathan A. | cualitativo, semi- fenomenolégic
involved in | Smith fenomenoldégi estructurada o interpretativo
parenting a child | 2011 cointerpretati

with cystic

\'4¢)
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fibrosis: An
interpretative

phenomenological

analysis 40
A qualitative study | Claire J. | Estudio 6 participantes | Entrevista Analisis segun | 4
of physiotherapy | Tippinga, cualitativo, semi- los principios
education for | Rebecca L. | teoria estructurada de la Teoria
parents of | Scholes, Narelle | fundamentad Fundamentad
toddlers with | S. Cox a a
cystic fibrosis® 2010
“‘All at sea”. the | Melanie Jessup, | Estudio 12 Entrevistas no | Enfoque de | 4
experienceof Camillus Cualitativo, participantes estructuradas | van Manen
living with cystic | Parkinson fenomenoldégi
fibrosis™ 2010 co

hermenéutic

o
Confianza, France Dupuis, | Estudio 11 Entrevista Analisis de | 3
vigilancia y | Fabie Duhamel, | cualitativo de | paticiapntes, 7 | semi- contenido
responsabilizacié | Sylvie Gendron | casos madres, 8 | estructurada inspirado  en
n: cambios en el | 2010 padres Miles y
desarrollo de la Huberman
autonomia en las
familias que viven
con un
adolescente que
padece de fibrosis
quistica %
Hasta que me | Carmen Maria | Estudio 1 madre Entrevista Analisis de | 5
quede una chispa | Manas Ruiz cualitativo, abierta contenido
de aliento. | 2010 relato
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Vivencias de una

madre y su hijo

biografico

con Fibrosis
Quistica '
O que é ser mae | Keila Okuda | Estudio 14 Entrevista Analisis
de uma crianga | Tavares, Maria | cualitativo, participantes semi- fenomenolégic
com fibrose | Dalva De Barros | fenomenoldgi estructurada o]
cistica * Carvalho, co

Sandra Marisa | descriptivo

Pelloso exploratorio

2010
Paternal Lynn Priddis, | Estudio 15 Entrevista Analisis del
experiences of | Jane cualitativo participantes semi- contenido
their children’s | Dunwoodie, estructurada
diagnosis of | Elizabeth
Cystic Fibrosis | Balding, Andrea
following newborn | Barrett,  Tonia
screening Douglas
diagnosis *? 2010
Through a | Claire Glasscoe, | Estudio 1 madre Entrevista Analisis
mother's lens: a | Jonathan A. | cualitativo semi- fenomenolégic
qualitative Smith fenomenoldégi estructurada o interpretativo
analysis reveals | 2008 co
how temporal

experience shifts
when a boy born
preterm has cystic

fibrosis®




