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El papel del profesional de enfermeria en el cuidado de
los ninos con fibrosis quistica.

Sandra Patricia Uribe Velasquez Maria Isabel Lagoueyte Goémez

Universidad de Antioquia, Facultad de Enfermeria, Universidad de Antioquia, Facultad de Enfermeria,
Medellin, Colombia. Medellin, Colombia.

Resumen

Introduccion. La fibrosis quistica es una enfermedad huérfana cuyas manifestaciones se presentan en los sistemas
respiratorio y digestivo. El manejo clasico se sustenta en tres pilares: antibioticoterapia, terapia respiratoria y control
nutricional, cuyos objetivos son mantener la via aérea libre de secrecion e infeccion y lograr un estado nutricional
6ptimo. Objetivo: proporcionar informacion a los profesionales de enfermeria para el cuidado de pacientes con esta
condicion, con el fin de brindar atencién integral que les ayude y a sus familias.

Metodologia. Se realizd una busqueda en las bases de datos PubMed, LILACS y SciELO con descriptores relaciona-
dos con fibrosis quistica en nifos, diagndstico, tratamiento, cuidados de enfermeria y educacion a la familia. Tam-
bién se consultd el Google académico, articulos en libros y revistas especializadas en inglés, espanol y portugués,
publicados a partir de 2006.

Resultados. En Colombia y en general en el mundo, existen pocos estudios escritos por profesionales de enfermeria
sobre este tema; sin embargo, se encontraron articulos publicados por diversos profesionales de la salud, la gran
mayoria escritos por médicos, primando el inglés y provenientes de Europa y Norteamérica los cuales brindaron
informacioén actualizada y relevante para brindar cuidados con base cientifica.
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El papel del profesional de enfermeria en el cuidado de los niflos con fibrosis quistica

Conclusiones. El sistema de salud en Colombia es precario, lo que redunda en la calidad de vida y expectativa
de vida de estos pacientes. El cuidado y la atencion de los nifos con fibrosis quistica es compleja y amerita un
equipo interdisciplinario compuesto por médicos, enfermeras, fisioterapeutas, nutricionistas y psicélogos en
el cual el papel del profesional de enfermeria es fundamental, con el fin de lograr adherencia al tratamiento,
fortaleciendo la educacion y el seguimiento de estos pacientes.

Palabras clave: enfermedad crénica, atencion de enfermeria, cuidado del nifio, fibrosis quistica, educacion en salud.

The Nursing Professional’s Role in the Care of Children
with Cystic Fibrosis

Abstract

Introduction: Cystic fibrosis is an orphan disease with manifestations present in the respiratory and digestive systems;
classic management is based on three pillars: antibiotic therapy, respiratory therapy and nutritional control, whose
objectives are to keep the airway free of secretion and infection and to achieve optimal nutritional status.

Objective: To provide information for nursing professionals for the care of patients with this condition in order to
provide comprehensive care that helps the patient and its family.

Methodology: A search was carried out in the PubMed, LILACS and SciELO databases with descriptors related to
cystic fibrosis in children, diagnosis, treatment, nursing care and family education. Google Scholar was also consul-
ted. as well as articles in books and specialised journals in English., Spanish and Portuguese published from 2006
onwards.

Results: In Colombia and in general in the world, there are few studies written by nursing professionals on this
topic. However, articles published by various health professionals were found, the vast majority written by doctors,
predominantly in English fromn Europe and North America, which provided updated and relevant information for
scientifically based care.

Conclusions: The health system in Colombia is precarious and this has a negative impact on the quality and life
expectancy of these patients. The care and attention of children with cystic fibrosis is complex and requires an
interdisciplinary team of doctors, nurses, physiotherapists, nutritionists and psychologists in which the role of the
nursing professional is essential in order to achieve adherence to treatment, strengthening education and moni-
toring of these patients.

Key words: chronic disease, nursing care, child care, cystic fibrosis, health education.

A atuacao do profissional de enfermagem no cuidado a
crianca com fibrose cistica

Resumo

Introducao. A fibrose cistica € uma doenca o6rfa, cujas manifestagcdes ocorrem nos sistemas respiratorio e digestivo;
0 manejo classico é baseado em trés pilares: antibioticoterapia, fisioterapia respiratdria e controle nutricional, cujos
objetivos s&o manter a via aérea livre de secre¢des e infecgédo e atingir o estado nutricional ideal.

Objetivo. Fornecer informacdes aos profissionais de enfermagem no cuidado ao paciente com essa condi¢éo, a fim
de prestar um cuidado integral que auxilie tanto o paciente, quanto a familia.

Metodologia. Foi realizada busca nas bases de dados Pub-Med, LILACS e SciELO com descritores relacionados a
fibrose cistica em criangas, diagnostico, tratamento, assisténcia de enfermagem e educacao familiar. Tambem fo-
ram consultados o Google académico, artigos em livros e revistas especializadas em inglés, espanhol e portugués,
publicados a partir de 2006.

Resultados. Na Colémbia e em geral no mundo, sédo poucos os estudos escritos por profissionais de Enfermagem
sobre o assunto, porém, foram encontrados artigos publicados por diversos profissionais de saude, a grande maioria
escritos por médicos, priorizando a lingua inglesa e vindos da Europa e da América do Norte, os quais forneceram
informacdes atualizadas e relevantes para a prestacdo de cuidados com base cientifica.

Conclusdes. O sistema de saude na Colombia é precario, o que afeta a qualidade de vida e a expectativa de vida
desses pacientes. O cuidado e atengao as criangas com fibrose cistica € complexa e requer uma equipe inter-
disciplinar, médicos, enfermeiros, fisioterapeutas, nutricionistas, psicologos; sendo que o papel do profissional de
enfermagem é fundamental, a fim de atingir a adesdo ao tratamento, fortalecendo educacdo e acompanhamento
desses pacientes.

Palabras clave: doenca croénica, cuidados de enfermagem, cuidado da crianca, fibrose cistica, educagdo em saude
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Introduccion

La atenciodn a los pacientes es un asunto complejo para los profesionales de enfermeria,
mas aun con las llamadas enfermedades huérfanas las cuales demandan capacitacion,
pues de no haberla, el cuidado se vera menguado y la esencia de la profesion perdera
su sentido (1).

En el grupo de estas enfermedades se encuentra la fibrosis quistica (2) la cual no se
estudia en los curriculos de enfermeria y se refleja en los pocos articulos escritos acerca
de esta. Esta situacion, unida al desconocimiento del tema y a la necesidad de brindar
educacion y apoyo a los pacientes y a sus familias, el presente estudio tuvo como obje-
tivo analizar la literatura acerca de la fibrosis quistica, los avances en el diagndéstico y en
el tratamiento, con el fin de brindar conocimientos para que el cuidado de enfermeria sea
de calidad.

Segun la Guia de préactica clinica para la prevencion, diagnéstico, tratamiento y re-
habilitacion de fibrosis quistica del Ministerio de Salud y Proteccion social de Colombia,
esta es una enfermedad de distribucion mundial sin diferencias por sexo. La incidencia
en la poblaciéon caucasica es de 1 por 2 500 nacidos vivos, mayor que la reportada en
poblaciones negroides o asiaticas que oscila entre 1/15 000 y 1/32 000; los estudios de
incidencia en Latinoamérica muestran amplias variaciones: 1 en 9 000 para México, 1
en 3 862 para Cuba, 1 en 6 500 para Argentina, 1 en 6 900 para Brasil, 1 en 9 600 para
Uruguay y 1 en 4 000 a 1 en 8 000 para Chile (3). En los Estados Unidos, se diagnostica
en alrededor de 1/3 300 recién nacidos de raza blanca, 1/15 300 recién nacidos de raza
negray 1/32 000 recién nacidos americanos de origen asiatico (4).

De acuerdo con el censo inicial realizado en cumplimiento del Decreto 1954 de 2012,
existen en Colombia 424 casos de fibrosis quistica (5). Sin embargo, hay subdiagnoésticos
y subregistros evidentes (6).

Metodologia

Se realizé una busqueda en las bases de datos PubMed, LILACS y SciELO con descrip-
tores relacionados con el tema a investigar, a saber: fibrosis quistica en nifios, diagnos-
tico, tratamiento, cuidados de enfermeria y educacion a la familia. También se consulté
el Google académico y se indagaron articulos en libros y revistas especializadas.

Los criterios de inclusion fueron articulos en inglés, espafiol y portugués, textos
completos y publicados a partir de 2006. De manera preferencial se buscaron investi-
gaciones escritas por enfermeras relacionadas con cuidado de enfermeria; sin embar-
go, se consultaron otros escritos por diversas especialidades médicas.

Para el analisis se disefid una matriz en Excel con el fin de identificar la informa-
cion relevante de cada articulo con las siguientes variables: titulo, afio de publicacion,
ubicacion del texto, pais, método del estudio, temas como definicion y diagndstico,
tratamiento, cuidado de enfermeria y educacion a la familia. En la primera busqueda se
encontraron 109 articulos que fueron sometidos a revision de sus titulos y resimenes,
de los cuales se rechazaron 55, dejando 54 para revision total. Los que se descartaron
fue por ser especializados en genética y fisiopatologia, algunas tesis de grado y otros
por el afio de publicacion.

Definicion
La fibrosis quistica es una enfermedad genética estrictamente pediatrica de herencia au-

tosémica recesiva, causada por mutaciones que alteran la proteina reguladora de trans-
membrana (CFTR), el cual, por ser un canal de cloro y sodio, altera las secreciones de
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las principales glandulas exocrinas del organismo. Tiene un impacto en la calidad y la
expectativa de vida como consecuencia del deterioro de la funcién de varios érganos,
principalmente los pulmones y el pancreas, que comprometen seriamente el estado nu-
tricional de los afectados (3,7).

La primera sospecha de la que se tiene referencia se apoya en un refran irlandés de
finales del siglo XV que dice: «Ay de aquel nifio que al ser besado en la frente sabe sala-
do. El estd embrujado y pronto morird». Més tarde la patéloga Dorothy Hansine Andersen
(1901-1963, EE. UU) describi¢ la enfermedad y los cambios histolégicos del pancreas
de estos nifios denominandola: fibrosis quistica del pancreas, distinguiéndola de otras
enfermedades digestivas (8).

Esta enfermedad es de dificil diagndstico dada la poca experiencia y conocimiento
de los profesionales de la salud, pero en las Ultimas cuatro décadas en Europa y Norte-
américa se ha incrementado la supervivencia debido a multiples factores como la me-
jora del diagnéstico y el tratamiento integral en unidades de fibrosis quistica (9,10). Por
el contrario, en Colombia, los pacientes son diagnosticados de manera tardia, lo que
genera como resultado el peor prondstico de la enfermedad y deterioro de la calidad
de vida, lo anterior agravado por la tramitologia en la adquisicién de medicamentos y la
ineficiencia del sistema de salud (11).

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas se relacionan con los sistemas respiratorio, diges-
tivo y sus complicaciones. Al nacimiento, la enfermedad se puede presentar con
obstruccion intestinal secundaria a ileo meconial o con ictericia, siendo infre-
cuente la presentacion de sintomatologia respiratoria (12).

En nifios menores de dos afios se presenta fallo del crecimiento, heces mas
frecuentes, voluminosas y grasas, imposibilidad de ganar peso, infecciones respirato-
rias recurrentes, bronquiolitis y atelectasia persistente (12,13,14,15).

En nifios mayores de dos afos hasta la adolescencia, se manifiesta malabsorcion
de proteinas y grasas por insuficiencia pancreatica exocrina (IPE), signos fisicos
como abdomen protuberante, disminucién de la masa muscular, retraso del creci-
miento, tos crénica productiva con esputo amarillento, verdoso y viscoso del que
se aislan los microorganismos caracteristicos de esta enfermedad (Staphylococcus
aureus y Pseudomonas), 1o cual lleva a infeccién pulmonar recurrente, bronquiecta-
sias y polipos nasales (16,17).

En la adolescencia se desarrolla bronquitis cronica, hipocratismo digital y en ocasio-
nes hiperglucemia y pancreatitis aguda, disfuncion hepatica, litiasis vesicular, cirrosis
biliar con manifestaciones como ictericia, ascitis y hematemesis por varices esoféagicas,
ademas de retraso en el desarrollo sexual de dos afnos en promedio, mas del 95 % de
los hombres tienen azoospermia y las nifas adolescentes pueden tener amenorrea
secundaria (14).

Diagnéstico

Segun la Guia de Practica Clinica de Colombia (3) se pueden identificar a partir de
la aparicion de sintomas o de una historia familiar de la enfermedad o tamizacion
neonatal. También puede sospecharse en los nifios con pobre ganancia de peso
y talla, con cuadros recurrentes pulmonares caracterizados por sindrome bronco
obstructivo persistente, deposiciones abundantes, frecuentes con esteatorrea y su-
doracion salada. La prueba estandar es la iontoforesis o test del sudor con mas de
dos pruebas en sudor positivas (mayor de 60 mmol/L) (18,19).
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En Colombia fue aprobada la Ley 1980 de 2019 en julio de 2019: «por medio de la
cual se crea el programa de tamizaje neonatal en Colombia» (20); sin embargo, y da-
das las dificultades administrativas y de presupuesto, es posible pensar que durante
algun tiempo el diagndéstico seguira siendo tardio, impactando negativamente el pro-
nostico. En un estudio realizado en Colombia se encontré que «solo un 14,8 % de los
pacientes colombianos registrados fue mayor de 18 afios de edad, comparado con el
40,2 % del registro americano, lo que sugiere que la mayoria de los pacientes fallecen
antes de cumplir los 18 afios de edad» (11,21).

Otros examenes de seguimiento son los siguientes: cultivo de esputo para identificar
microorganismos responsables de la infeccion, pruebas de funcién pulmonar, espiro-
metria VEF1 entre los cuatro afios y seis afios de edad, tomografia axial computarizada
de alta resolucion de térax (TACAR) (13), radiografias o TAC de senos paranasales,
evaluacion de la funciéon pancreatica exocrina (elastasa fecal) y recuento de esperma.

Tratamiento

El manejo clasico se sustenta en tres pilares: antibioterapia, terapia respiratoria y con-
trol nutricional, cuyo objetivo es mantener la via aérea libre de secrecion e infeccion y
lograr un estado nutricional éptimo (1,22,23). La complejidad y los multiples sistemas
afectados por esta enfermedad genera un consenso universal de que los pacientes
deben ser manejados por un equipo multidisciplinario: médicos, enfermeras, fisiotera-
peutas, nutricionistas, psicélogos con el fin de lograr adherencia al tratamiento, fortale-
ciendo la educacion y el seguimiento de estos pacientes (22,24).

» Antibioticoterapia

La edad de inicio de la infecciéon es un factor predictivo de fallecimiento y tiene una
patocronia particular; en la etapa inicial es caracteristica la presencia de Haemophilus
influenzae y Staphilococcus aureus, posteriormente, casi la totalidad de los pacientes
presentan colonizacién por Pseudomonas aeruginosa, que se asocia a un deterioro
progresivo e irreversible de la funcion pulmonar (12) y es la causa mas importante de
morbilidad y mortalidad (23).

En la actualidad se han identificado otros patégenos emergentes multirresistentes
como Burkholderia cepacia complex, Stenotrophomonas maltophilia, ademas de As-
pergillus y micobacterias atipicas, debido en parte a la mayor supervivencia de los
pacientes, la administracion de antibidticos y a la utilizacién de otros métodos de iden-
tificacion de los microorganismos (25).

Es importante conocer los signos y sintomas de la exacerbacion respiratoria: au-
mento de la frecuencia y duracion de la tos, caracteristicas del esputo (volumen,
cambios de color, viscosidad, hemoptisis), dificultad respiratoria, aumento de la fre-
cuencia respiratoria, cambios en la auscultacion pulmonar, fiebre, disminucion de la
tolerancia al ejercicio, pérdida de apetito y de peso, disminucién de la saturacion de
oxigeno a 91 % respirando aire ambiental, resultados alterados de examenes como leuco-
citosis y aumento de reactantes de fase aguda, nuevos infiltrados en la radiografia de térax
y reduccion del volumen espiratorio forzado en el primer segundo (FEV1) mayor del 10 %
en relacion a los valores basales del paciente (26, 27).

Ante una exacerbacion respiratoria, se intensifican las estrategias que favorecen la
depuracion de la via aérea (terapia respiratoria y broncodilatadores) y se indican anti-
bidticos especificos de acuerdo al germen identificado en los cultivos de secreciones
bronquiales (13,26,27,28).
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Si el paciente presenta una exacerbacion pulmonar leve, el tratamiento antibiético
puede ser via oral e inhalado, pero si es moderada o grave se utiliza la via endovenosa
durante 14 dias a 21 dias segun el microorganismo aislado y la respuesta clinica del
paciente. Habitualmente se emplean dos antibiéticos: un aminoglucdésido y un betalac-
tamico; con el fin de disminuir el riesgo de resistencia, se administran en dosis altas de-
bido a que los pacientes presentan un mayor volumen de distribucion y un aclaramiento
renal aumentado (29,30).

La indicacion principal de los antibiéticos nebulizados o inhalados (12) (tobramicina
y colistimetato de sodio) como terapia de mantenimiento es por periodos de 28 dias de
tratamiento y 28 de descanso.

» Terapia respiratoria

Esta consiste en la administracion de medicamentos inhalados vy fisioterapia respira-
toria (12,13,22,26).

» Inhaloterapia

La via inhalatoria es la de eleccién en el tratamiento de la infeccion bronquial crénica,
por esta se administran broncodilatadores, mucoliticos y antibiéticos con el fin de aliviar
la obstrucciéon bronquial, ayudar a la depuracion mucociliar y tratar o prevenir las infec-
ciones. Dado que se presenta un circulo vicioso de inflamacién e infecciéon se indican
ademas antinflamatorios, como corticoides, los cuales se administran por esta via (23,31).

Se utilizan los broncodilatadores 32 adrenérgicos inhalados de corta duracion (3, 12)
antes de la inhalacién de suero salino hiperténico (SSH) al 7 %, de la dornasa alfa o del
antibidtico nebulizado/inhalado, con el fin de reducir el potencial riesgo de broncocons-
triccion inducida por estos farmacos, asi como para mejorar la distribucion de estos a
través de la via aérea. Por otro lado, también estan indicados antes de las sesiones de
terapia respiratoria y ejercicio y en pacientes con exacerbacion respiratoria e hiperreac-
tividad bronquial.

Debido a que las secreciones son deshidratadas, altamente viscosas y adherentes,
disminuyendo la depuracion mucociliar (27,32), es importante el uso de mucoliticos como
la dornasa alfa, que reduce la viscosidad de las secreciones y facilita su eliminacion
(33,34). Se recomienda en mayores de seis afios una ampolla de 2,5 mg sin diluir una vez
al dfa. Su administracion requiere continuidad, ya que la suspension conlleva a la pérdida
de la mejorfa funcional obtenida (31).

De igual manera, la nebulizacion con SSH al 7 % se utiliza como tratamiento para hi-
dratar las secreciones de la via aérea. Se administra 4 ml dos veces al dia (12, 26,27) y en
pacientes mayores de seis afios se evalla su tolerancia y eficacia. Ambos medicamentos
mejoran la funciéon pulmonar y disminuyen los eventos de exacerbacion.

En pacientes a partir de los seis afios con fibrosis quistica e infeccién crénica por P.
aeruginosa se recomienda administrar antibiético nebulizado (2,17) (tobramicina o colisti-
na) o inhalado (tobramicina) a largo plazo, cada 12 horas en ciclos intermitentes de 28 dias
por cuanto mejora el VEF1 y disminuye las hospitalizaciones por exacerbaciones (3,26).

» Fisioterapia respiratoria

Constituye uno de los pilares fundamentales del tratamiento y debe hacerlo un tera-
pista respiratorio e iniciarse inmediatamente después de confirmado el diagndstico; tiene
efectos inmediatos al disminuir la obstruccion, favorecer la entrada de medicamentos
inhalatorios a la superficie de la mucosa bronquial y a largo plazo ayuda a reducir el dafio
pulmonar (22,26).
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Las técnicas que se deben usar, asi como su frecuencia dependen de la edad, del
grado de afectacion pulmonar y de las condiciones que mejor se adapten al paciente y
a su familia; en el menor de tres afios pueden ser maniobras pasivas de percusion del
térax, vibracion y drenaje postural. Después de dicha edad se recomiendan técnicas
de espiracion forzada; en el nifio mayor de seis afos, maniobras de drenaje autogéni-
co. Esta terapia debe ser dinamica, flexible y adaptable, se recomienda con una fre-
cuencia de dos a tres sesiones por dia y durante las exacerbaciones se incrementara
la cantidad y duracién de estas.

» Manejo nutricional

El estado nutricional en los pacientes incide directamente en la morbilidad, la morta-
lidad y en el deterioro de la funcién pulmonar (25,26). La prevalencia de desnutricion
es elevada debido a un desequilibrio entre el consumo energético y el gasto caldrico,
determinado por tres factores: aumento de los requerimientos, descenso de la ingesta
y aumento de las pérdidas (9, 35).

La IPE esta presente en aproximadamente el 85 % a 90 % de los pacientes (35) se
manifiesta con dolor abdominal a causa del estrefiimiento grave, abdomen distendido,
nauseas e inapetencia, deposiciones palidas, abundantes, fétidas y aceitosas por su
alto contenido en grasa que conlleva a malabsorcion de vitaminas liposolubles (35,36).

La evidencia indica que el indice de masa corporal (IMC) es un marcador sensible y
de mayor correlacion con la evolucion de la funcion pulmonar en los pacientes mayores
de dos afios (87); por ello, se recomienda alcanzar y mantener un IMC en el percentil
50 de las tablas de la OMS y en el menor de dos afios el parametro es la relacion peso/
talla, la cual debera tener un crecimiento igual que en un nifio sano.

Este manejo se basa en tres aspectos: dieta, enzimas pancreaticas y vitaminas.

e Dieta

Se recomienda administrar una dieta hipercaldrica que no esté restringida en grasas, rica
en sal, vitaminas y minerales, fraccionada en seis porciones diarias. Cuando no se logra
mejorar el estado nutricional con los suplementos orales o el tratamiento de las altera-
ciones de la conducta relacionadas con la alimentacion, el proximo paso es instalar una
sonda nasogastrica o gastrostomia para alimentacion enteral nocturna continua (13,3).

e Enzimas pancreaticas

Cuando se confirma IPE se inicia el tratamiento sustitutivo con enzimas pancreaticas
las cuales facilitan la digestion y la absorcion de los alimentos y vitaminas liposolubles.
(3,13,29). Su indicacion, asi como el ajuste de la dosis debe ser evaluado por el gas-
troenterdélogo o nutricionista, segun la edad y peso del paciente, el contenido de grasa
ingerida con cada comida, la frecuencia y las caracteristicas organolépticas de las heces
(textura, color, olor) (3,39).

e Suplementos vitaminicos y minerales

Todo paciente con insuficiencia pancreatica debe recibir suplementos de vitaminas
liposolubles (A, D, E, K). La ingesta de calcio se adecua a las indicaciones para cada
edad y debe recibir suplementos de hierro segun los esquemas habituales para nifos
sin FQ; se recomienda ademas suplemento de zinc en aquellos pacientes con malab-
sorcion grave o falla de crecimiento (13, 40).
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e Cuidados de enfermeria

La enfermera como parte del equipo multidisciplinario tiene un papel muy impor-
tante porque esta de manera permanente con el paciente y con la familia (41,42),
tiene un gran componente educativo, debe conocer en profundidad la enfermedad y
el tratamiento para poder despejar dudas y dar un apoyo efectivo a la familia (43,44).
De igual manera, el papel del profesional esta relacionado con la gestidon del cuidado,
que tiene que ver, entre otras funciones, con servir de enlace permanente del pacien-
te con los diferentes profesionales del equipo de salud, seguimiento al paciente hos-
pitalizado en todos los aspectos del tratamiento y brindar apoyo espiritual y religioso,
segun sea el caso (45,46).

Es importante que el profesional de enfermeria comprenda los momentos de desani-
mo Yy frustracion, a partir de una escucha activa basada en la comprension y el afecto que
les ayude a vivir el proceso de la enfermedad (47). Durante la hospitalizacion se debe
animar al paciente a realizar actividades escolares y recreativas que le ayuden a vivir de
manera mas llevadera la enfermedad. A continuacion, se presentan algunas orientacio-
nes para el cuidado de enfermeria en el hospital y en el hogar (ver tabla anexa).

Conclusiones

Esta revision se realizé con base en la lectura y andlisis de articulos cientificos y actua-
lizados sobre la FQ con el fin de estudiar la enfermedad para poder brindar informacion
especifica, principalmente a los profesionales de enfermeria.

Dada la baja prevalencia de la enfermedad en nuestro medio, es un hecho que las
enfermeras desconocen aspectos relacionados con el diagnostico, las manifestaciones
clinicas, el tratamiento y los cuidados de enfermeria. Siendo una condicién bastante
compleja, el desconocerla, genera cuidados de enfermeria que no responden de ma-
nera adecuada y oportuna a las necesidades tanto del paciente como de la familia.

Otro aspecto a considerar es que el sistema de salud en Colombia es precario, o
que redunda en una baja calidad de vida y menor expectativa de vida de estos pacien-
tes, razoén por la cual, el adecuado desempefio de los profesionales de enfermeria es
imprescindible para que se logre la adherencia al tratamiento.

Conflictos de interés
Las autoras declaran que no existen posibles conflictos de intereses

Referencias

1. lllan Noguera CR, Alvarez-Martinez MC, Martinez-Rabadan M, Pina-Diaz LM, Guillén-Pérez F, Ber-
nal-Barquero M, Garcia-Diaz S, Garcia-Diaz MJ. Cuidados de enfermeria y orientacion en nifios y
adolescentes con fibrosis quistica: una revision bibliografica. Enfermeria Docente. 2014; 1 (102):
67-74

2. Ministerio de Salud y Proteccion Social. Colombia. Resolucion 5265 de 2018- Por la cual se actua-
liza el listado de enfermedades huérfanas y se dictan otras disposiciones. Noviembre 27 de 2018.

3. Ministerio de Salud y Proteccioén Social — Colciencias. Guia de Practica Clinica para la prevencion,
diagndstico, tratamiento y rehabilitacion de Fibrosis Quistica. Bogota DC: Ministerio de Salud y
Proteccion Social — Colciencias; 2014. Guia No. 38

4. Rosenstein BJ. Fibrosis quistica [Internet*] Rahway, NJ, USA: Manual MSD Versién para profesio-
nales; 2020. [acceso 19 de marzo, 2022]. Disponible en:

https.//www.msdmanuals.com/es-co/professional/pediatr % C3%ADa/fibrosis-qu%C3%ADsti-
ca-fq/fibrosis-qu%C3%ADstica

Revista Salud Bosque Vol 12 N° 01 | 2022



Uribe Velasquez Sandra Patricia, Lagoueyte Gomez Maria Isabel

10

11.
12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

Decreto numero 1954 de 2012, por el cual se dictan disposiciones para implementar el sistema
de informacion de pacientes con enfermedades huérfanas. Diario oficial de Colombia No 48558
[septiembre 19 de 2012].

Véasquez Sagra C, Jurado Hernandez J, Barén Puentes O, Medina M, Duefias Meza E. Fibrosis
quistica. Perspectiva Neumolégica. Boletin trimestral de la Fundacién Neumoldgica Colombiana.
2011;11 (1).

Donaldson SH, Boucher RC. Fisiopatologia de la fibrosis quistica. Ann Nestlé [Esp] 2006; 64:101-9.
DOI: 10.1159/000098085

Navarro S. Recopilacion histérica de la fibrosis quistica. Gastroenterol Hepatol. 2016; 39(1):36-42.
DOI: 10.1016/j.gastrohep.2015.04.012

Sanchez-Goémez E. Controlando la fibrosis quistica. Barcelona: Respira- Fundaciéon Espafiola del
Pulmén - SEPAR; 2012.

. Fielbaum OD. Avances en fibrosis quistica. Rev. Med. Clin. Condes. 2011; 22 (2): 150-9.

Véasquez C, Aristizabal R, Daza W. Fibrosis quistica en Colombia. Neumol Ped. 2010; 5 (1):44-50.

Gartner S, Salcedo Posadas A, Garcia Hernandez G. Enfermedad respiratoria en la fibrosis quis-
tica. Protoc diagn ter pediatr. 2017; 1:299-319

Comités Nacionales de Neumonologia, Nutricion, Gastroenterologia Grupo de Trabajo de Kinesio-
logia. Guia de diagnostico y tratamiento de pacientes con fibrosis quistica. Actualizacion. Buenos
Aires: Sociedad Argentina de Pediatria; 2014.

Kliegman R. Stanton B, W.St Geme J, Schor N. Fibrosis quistica. En Nelson-Tratado de pediatria.
20% ed. Barcelona: Elsevier. 2016. p. 2196-211.

Minasian C, McCullagh A, Bush A. Fibrosis quistica en neonatos y lactantes. Neumol Pediatr.
2006; 1(1): 14-20.

Noguera JA, Saavedra-Lozano J, Nufiez-Cuadros E. Infecciones respiratorias en la fibrosis quisti-
ca. En: Sociedad Espafiola de Infectologia Pediatrica (editores). Infectologia pediatrica avanzada.
Abordaje practico. Madrid: Editorial Médica Panamericana;2014. p. 59-67.

Bush A. Diagndstico de fibrosis quistica: Lo facil, lo dificil, lo imposible. Neumol Pediatr. 2010;
5:15-22.

Fielbaum OD. Test del sudor, técnicay errores. Neumol Pediatr. 2016; 11 (1):19-22.

DOI https://doi.org/10.51451/np.v11i1.314

Gartner S, Cobos N, Martin C. lontest y electrolitos en sudor. An Pediatr Contin. 2008; 6 (2):108-11.
DOI: 10.1016/S1696-2818(08)74862-5

Ley 1980 de 2019. Por medio de la cual se crea el programa de tamizaje neonatal en Colombia.
Ministerio de Salud y Proteccion Social — Republica de Colombia. Diario oficial de Colombia No
51026 (26 de julio de 2019)

Mateus-Arbelaez HE, Fonseca-Mendoza DJ, Silva M. Fibrosis quistica afectaria a uno de cada
cinco mil recién nacidos. Universidad Ciencia y Desarrollo Tomo V Fasciculo 11. Bogota: Univer-
sidad El Rosario; 2010.

Fielbaum OD. Manejo actual de la fibrosis quistica. Rev. méd. Clin. Las Condes. 2017; 28 (1) 60-71.
DOI: https://doi.org/10.1016/j.rmclc.2017.02.009

Salcedo-Posadas A, Dapena Fernandez FJ. Tratamiento de la exacerbacion clinica. Tratamiento
intravenoso. En: Federacion Espafiola contra la Fibrosis Quistica (editores). Los tres pilares del

Revista Salud Bosque Vol 12 N° 01 | 2022 1-12



10

1-12

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

El papel del profesional de enfermeria en el cuidado de los niflos con fibrosis quistica

tratamiento en fibrosis quistica. Valencia: Federacion Espafiola contra la Fibrosis Quistica. 2011.
pp 33-7.

Asensio de la Cruz O, Bosque-Garcia M, de los Rios-Pérez A, Monton-Soler C, Espasa-Soley M.
Fibrosis quistica y sus manifestaciones respiratorias. Pediatr Integral. 2012; XVI (2): 156-69.

Pizarro M, Espinoza-Palma T. Tratamiento de fibrosis quistica: pasado y presente. Neumol Pediatr.
2016; 11 (1): 38-43.

DOl https://doi.org/10.51451/np.v11i1.318

Ministerio de Salud Publica del Ecuador. Fibrosis quistica: Guia de practica clinica y manual de pro-
cedimientos. Quito: Ministerio de Salud Publica, Direccién Nacional de Normatizacion-MSP, 2013

Ministerio de Salud y Bienestar Social. Guia clinica Fibrosis quistica. Programa de prevencion de
la fibrosis quistica y del retardo mental. Paraguay: Ministerio de Salud y Bienestar Social; 2009.

Morales OL. Fibrosis quistica en UCIP. En: Martinez Parada Y, Lince Varela R, Quevedo Vélez A.
Duque Martelo J (editores). El nifio en estado critico. 2% ed, Bogota: Editorial Médica Panamerica-
na; 2011. p. 144-50.

Escobar H, Sojo A. Fibrosis quistica. En: Asociacion Espafiola de Pediatria (editores) Protocolos
diagndsticos y terapéuticos en pediatria Protocolos diagndsticos y terapéuticos en pediatria. Ma-
drid: Asociacion Espafola de Pediatria -AEP; 2008. pp. 99-110.

Gomez de Aglero M, Garcia Hernandez G, Gartner S. Protocolo de diagndstico y seguimiento de
los pacientes con fibrosis quistica. Anales de pediatria [internet]. 2009 [citado 2018 Oct 16]; 71(3):
185-280. Disponible en:

https://www.analesdepediatria.org/es-protocolo-diagnostico-seguimiento-los-pacientes-articu-
10-51695403309003919

Salcedo Posadas A, Gartner S, Girén Moreno R, Garcia Novo M. Terapia inhalada. Tratado de
fibrosis quistica. [internet]. 2012 [citado 2018 Sep 20] Disponible en:

https.//www.aeped.es/sites/default/files/documentos/tratado_fibro_quistica.pdf

Pérez B.F, Méndez G. A, Lagos R. A, Vargas M.S. Dindamica y patologia del barrido mucociliar
como mecanismo defensivo del pulmén y alternativas farmacolédgicas de tratamiento. Rev. méd.
Chile. [internet]. 2014 [citado 2019 Feb 2]; 142 (5): 606-15.

http.//dx.doi.org/10.4067/50034-98872014000500009.

Lezana Fernandez J, Bustamante Séaenz A, Ovando Fonseca J, Boites Velarde R, Ruiz Gutiérrez
H. Fibrosis quistica. Guia para el diagndstico y tratamiento. [internet]. 2%, ed. Mexico, Intersistemas
editores. 2015 p: 77-9. [citado 2019 Feb 20]. Disponible en: http://fibrosisquistica.org.mx/~h4u-
3f3d9/wp-content/uploads/2016/04/FibrosisQuistica-2016.pdf

Lahiri T, Hempstead SE, Brady C, Cannon CL, Clark K, Condren ME, et al. Clinical Practice Guide-
lines From the Cystic Fibrosis Foundation for Preschoolers With Cystic Fibrosis . Pediatrics. 2016
Apr; 137(4): 1-28 [citado 2019 Mar 18]. Disponible en: DOI: 10.1542/peds.2015-1784

Olveira G, Olveira C. Nutricion, fibrosis quistica y aparato digestivo Nutr. Hosp. [internet]. 2008
[citado 2019 Mar 03]; 23 (2): 71-86. Disponible en:

http.//scielo.isciii.es/pdf/nh/v23s2/original 10.pdf

Solé A. Dolor abdominal-pancreatitis en la fibrosis quistica, Solé A. Manual de urgencias médicas
en Fibrosis Quistica. Valencia. Federacion Espafiola de Fibrosis Quistica, 2017, p. 59-60 [internet]
[citado 2019 Feb 12]: Disponible en:

http.//fgcantabria.org/wp-content/uploads/2017/10/manual-urgencias-medicas-en-la-fq.pdf

Revista Salud Bosque Vol 12 N° 01 | 2022



Uribe Veldsquez Sandra Patricia, Lagoueyte Gémez Maria Isabel

37.

38.

39.

40.
41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

49.

50.

Gonzalez del Paso G. Nutriciéon en el nifio con fibrosis quistica. Revista Gastrohnup [internet]. 2011
[citado 2019 Mar 3 ];13 (3): 141-7. Disponible en: http://revgastrohnup.univalle.edu.co/al1v13n3/
al1v13n3art3.pdf

Salesa Barja, Rebollo M. Manejo Nutricional en Nifios y Adolescentes con Fibrosis Quistica. Rev
Chil Pediatr [internet]. 2009 [citado 2019 Mar 15]; 80 (3): 274-284. Disponible en:

https://www.hospitaljosefinamartinez.cl/images/7b8f7e_Manejo %20Nut % 20FQ-Barja %20
S-2009.pdf

Garriga M, Horrisberger A, Ruiz de las Heras A, Catalan N, Fernandez G, Suarez M, Porras N,
Monije et al. Guia de Practica Clinica para el manejo nutricional de personas con Fibrosis Quis-
tica (GPC-FQ). Rev Esp Nutr Hum Diet. [internet]. 2017 [citado 2019 Mar 23]; 21(1): 74-97. doi:
10.14306/renhyd.21.1.299

Gardner J. ;Qué debe usted saber sobre la fibrosis quistica? Nursing. 26 (5) 2008 p. 18-21.

Rivas Cilleros E, Lopez Alonso J. Aportacion enfermera en el abordaje de la fibrosis quistica. En-
ferm Clin. [internet]. 2018 [citado 2019 Mar 25]; 28 (1):75-6.

DOI: 10.1016/j.enfcli.2017.07.004

Gutiérrez H. Implementacion de atencion multidisciplinaria del paciente con fibrosis quistica. Neu-
mol Pediatr [internet]. 2016 [citado 2019 Mar 20]; 11 (1): 5 - 9. Disponible en:

http.//www.neumologia-pediatrica.cl/wp-content/uploads/2017/07/paciente-fq.pdf

Terrén Moyano R, Metro Sanchez M, Aragén Suarez D, Herrera Suarez, Maria, Gonzalez Romero
M. Programa de apoyo psicosocial de la Enfermera Especialista en Salud Mental dirigido a nifios
y adolescentes con fibrosis quistica y a sus padres. Biblioteca Lascasas, [internet]. 2011; 7(3).
[citado 2019 Mar 24] Disponible en:

http.//www.index-f.com/lascasas/documentos/lc0613.pdf

Aguilar Cordero M. Fibrosis quistica en la infancia. Tratado de enfermeria del nifio y del adoles-
cente: cuidados pediatricos. Barcelona: Elsevier, 2012.

Reisinho M, Gomes B. Intervenciones de enfermeria en el monitoreo de adolescentes con fibrosis
cistica: una revision de la literatura. Rev. Latino-Am. Enfermagem [internet]. 2016 [citado 2019 Mar
20]; 24:e2845:1-8.

DOI: http://dx.doi.org/10.1590/1518-8345.1396.2845.

Azcorra Lifiero |, Salcedo Posadas A. Guia de apoyo y cuidados para enfermos y familiares con
Fibrosis Quistica. Lo que necesitan el paciente y su familia [internet]. 2017 [citado 2019 Mar 20];
78-81. Disponible en:

http.//fqcantabria.org/wp-content/uploads/2017/10/quia-de-apoyo-y-cuidados-para-enfer-
mos-y-familiares.pdf.

Gonzalez Diaz |. Fibrosis quistica: intervenciéon de enfermeria. Medwave [internet]. 2007 [citado
2019 Mar 10]; 7(3):e2719. doi: 10.5867/medwave.2007.03.2719

Elborn J. Cystic fibrosis. Lancet 2016; 388: 2519-31
DOI: https://doi.org/10.1016/S0140-6736(16)00576-6

R. Canton et al /Consenso espafiol para la prevencion y el tratamiento de la infeccién bronquial
por seudomonas aeruginosa en el paciente con fibrosis Quistica. Arch Bronconeumol. [internet].
2015 [citado 2019 Mar 20]; 51(3):140-150. DOI: 10.1016/j.arbres.2014.09.021

Fajuri P. y cols. Uso de catéter venoso central de insercién periférica en pediatria. Rev Chil Pediatr
[internet]. 2012 [citado 2019 Mar 16]; 83 (4): 352-357. Disponible en:

https.//scielo.conicyt.cl/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0370-41062012000400005

Revista Salud Bosque Vol 12 N° 01 | 2022 1-12

n



12

1-12

51.

52.

53.

54.

55.

El papel del profesional de enfermeria en el cuidado de los niflos con fibrosis quistica

Ramos Rodriguez V, Magalis Chaconroger C, Reguina Victoria C. Diagnéstico precoz y proceso
de atencion en enfermeria en pacientes pediatricos con fibrosis quistica. Revista Rol de Enferme-
ria 2017; 40 (6): 442-451.

Lenneya W, Edenboroughb F, Khoc P, Kovarikd J. Lung deposition of inhaled tobramycin with
eFlow rapid/LC Plus jet nebuliser in healthy and cystic fibrosis subjects. Journal of Cystic Fibrosis
[internet]. 2011 [citado 2019 Mar 18]; 10 (1): 9-14.

DOI: hitps://doi.org/10.1016/].jcf.2010.08.019

Mora D, Cantero V., Albesa |., Aiassa V. Desinfeccion domiciliaria de nebulizadores de pacientes
con fibrosis quistica. [internet]. 2014 [citado 2019 Mar 10]. Disponible en:

http.//www.colfarsfe.org.ar/newsfiles/julio2014/desinfeccion-domiciliaria-08-07-2014. pdf

Garcia Roldan S, Rodriguez Lugo A, Pérez Lopez M. Plan de cuidados en la Fibrosis Quistica.
Biblioteca Lascasas, [internet]. 2015; 11(3): 1-19. [citado 2019 Mar 12] Disponible en

http.//www.index-f.com/lascasas/documentos/lc0850.pdf

Cystic Fibrosis Research. Fibrosis Quistica en la Clase [internet]. 2014 [citado 2019 Mar 3]. Dis-
ponible en:

http.//cfri.org/wp-content/uploads/2018/03/fibrosisquisticaenlaclase.pdf

Revista Salud Bosque Vol 12 N° 01 | 2022



	Botón ventana emergente 2: 
	Botón descripción 2: 


