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RESUMEN

La fibrosis quistica es una enfermedad que se considera que afecta al menos a 100 000 personas
en todo el mundo, a nivel nacional tenemos actualmente 22 pacientes con fibrosis quistica en
edad adulta. Las mutaciones en el gen regulador de conductancia de transmembrana (CFTR),
gen que codifica el canal ionico epitelial que normalmente transporta cloruro y bicarbonato,
conducen a una alteracion de la hidratacion y eliminacion del moco. Por lo tanto, la fibrosis
quistica clasica se caracteriza por infeccién e inflamacion pulmonar crénica, insuficiencia
pancreatica exocrina, infertilidad masculina y puede incluir varias comorbilidades, como la

diabetes relacionada con la fibrosis quistica o enfermedad hepatica por fibrosis quistica.

Como objetivo general se plantea realizar un analisis de la bibliografia disponible sobre el
abordaje paliativo del paciente adulto portador de fibrosis quistica e identificar los objetivos de
la intervencion paliativa en esta poblacion y como objetivos especificos: a) identificar las
manifestaciones clinicas del paciente portador de fibrosis quistica avanzada, b) describir la
historia natural de la enfermedad del paciente con fibrosis quistica, ¢) determinar en la literatura
encontrada el abordaje paliativo del paciente con fibrosis quistica adulto, d) definir los criterios
de enfermedad avanzada en el paciente adulto portador de fibrosis quistica y e) Establecer la

sintomatologia mas prevalente y su manejo.

Las personas con FQ comUnmente reportan dolor y experimentan depresién y ansiedad en tasas
mas altas que una persona sana. Con el tiempo en el que avanza la enfermedad, deben tomar
decisiones cada vez mas complejas sobre los tratamientos médicos y el final de la vida mucho
antes que quienes no padecen una enfermedad grave toda su vida, donde un equipo de medicina
paliativa hace su intervencion. La integracion de un especialista en cuidados paliativos puede

ayudar a optimizar el equilibrio entre mantener la vida y aliviar el sufrimiento (15,16,17).

El paciente portador de fibrosis quistica presenta un reto, dado que tiene arraigado ese
sentimiento de incertidumbre sobre su futuro. Por lo cual, hace ineludible educarse y realizar

investigacion médico—cientifica por parte del equipo de medicina paliativa de la enfermedad



desde su etiologia, fisiopatologia, manifestaciones clinicas, asi como su pronostico, para que el
equipo pueda realizar un abordaje idoneo en el paciente adulto portador de fibrosis quistica.

ABSTRACT
Cystic fibrosis is a disease that is considered to affect at least 100,000 people worldwide,

currently we have 22 adult cystic fibrosis patients nationwide. Mutations in the transmembrane
conductance regulator gene (CFTR), the gene encoding the epithelial ion channel that normally
transports chloride and bicarbonate, lead to impaired mucus hydration and clearance. Therefore,
classic cystic fibrosis is characterized by chronic pulmonary infection and inflammation,
exocrine pancreatic insufficiency, male infertility and may include several comorbidities, such

as cystic fibrosis-related diabetes or cystic fibrosis liver disease.

The general objective is to perform an analysis of the available literature on the palliative
approach to the adult patient with cystic fibrosis and to identify the objectives of palliative
intervention in this population. And as specific objectives; A) To identify the clinical
manifestations of the patient with advanced cystic fibrosis. B) To describe the natural history of
the disease in the patient with Cystic Fibrosis. C) To determine in the literature the palliative
approach of the adult cystic fibrosis patient. D) To define the criteria for advanced disease in
the patient with adult cystic fibrosis. E) To establish the most prevalent symptomatology and its

management.

People with CF commonly report pain and experience depression and anxiety at higher rates
than a healthy person. As the disease progresses, they must make increasingly complex
decisions about medical treatments and end of life much earlier than those without a serious
lifelong illness where a palliative medicine team makes its intervention. The integration of a
palliative care specialist can help to optimize the balance between maintaining life and
alleviating suffering (15,16,17).

The cystic fibrosis patient presents a challenge because he/she has an ingrained feeling of
uncertainty about his/her future. Therefore, it is unavoidable to educate and conduct medical-

scientific research by the Palliative Medicine team on the disease from its etiology,

X



pathophysiology, its clinical manifestations, as well as its prognosis so that the team can make
a suitable approach in the patient with Adult Cystic Fibrosis.

Xi
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CAPITULO I: INTRODUCCION

La fibrosis quistica es una enfermedad que se considera que afecta al menos a 100 000 personas
en todo el mundo, a nivel nacional tenemos actualmente 22 pacientes con fibrosis quistica en
edad adulta.

Las mutaciones en el gen regulador de conductancia de transmembrana (CFTR), gen que
codifica el canal ionico epitelial que normalmente transporta cloruro y bicarbonato, conducen a
una alteracion de la hidratacion y eliminacion del moco. Por lo tanto, la fibrosis quistica clasica
se caracteriza por infeccién e inflamacion pulmonar croénica, insuficiencia pancreéatica exocrina,
infertilidad masculina y puede incluir varias comorbilidades, como la diabetes relacionada con

la fibrosis quistica o enfermedad hepética por fibrosis quistica.

El diagndstico se basa en un grupo de manifestaciones clinicas multiorganicas reconocidas,
concentraciones elevadas de cloruro en el sudor o mutaciones en CFTR. Las enfermedades que
se diagnostican con menos facilidad y que, en algunos casos, afectan solo a un érgano, pueden
verse en el contexto de variantes genéticas que conducen a una funcion proteica residual (1, 2,
3).

Las estrategias de manejo, incluido el aumento de la eliminacion mucociliar y el tratamiento
agresivo de las infecciones, han mejorado gradualmente la esperanza de vida de las personas
con fibrosis quistica (1, 2, 3, 4).

La calidad de viday la supervivencia de las personas con fibrosis quistica (FQ) estan mejorando,
la enfermedad pulmonar por FQ avanzada sigue siendo comun y la causa mas frecuente de

muerte.

Los datos del registro de pacientes FQ (suministrados por la Fundacion de Fibrosis Quistica)
muestran que el volumen espiratorio forzado en un segundo (FEV1) es inferior al 40 % previsto

en el 18% de los pacientes de 30 afios y casi el 25% de los de 45 afios (17).



La Enfermedad Pulmonar Avanzada en Fibrosis Quistica (ACFLD) se asocia con una reduccion
de la calidad de vida, un empeoramiento de los sintomas clinicos, un aumento de las

exacerbaciones y una mayor utilizacién de la asistencia sanitaria

Otro punto importante es que el trasplante de pulmén puede representar un tratamiento clave
para prolongar la vida, algunos con ACFLD pueden optar por renunciar a la opcion y muchos
candidatos potenciales no son referidos, ya sea por problemas sociales, comorbilidades;
aproximadamente el 27% muere sin trasplante, debido a estas barreras para la candidatura y asi,
la mortalidad en la lista de espera en el primer mundo; sin embargo, en nuestra realidad, el
trasplante de pulmén no ha tenido los resultados esperados con respecto a mortalidad (1, 2). A
pesar de su prevalencia e importancia, existe literatura limitada dirigida especificamente a los

desafios biopsicosociales que afectan a esta poblacién de pacientes (1, 2, 3, 4).

El analisis tiene como finalidad brindar informacion basada en evidencia sobre las
caracteristicas de la enfermedad y las personas con fibrosis quistica para mejorar la calidad de
vida e identificar las brechas en el conocimiento clinico, en las que se necesita mayor

investigacion en la intervencion paliativa.



1.1 JUSTIFICACION

El manejo paliativo del paciente adulto portador de fibrosis quistica (FQ) es un tema poco
investigado a nivel de los equipos médicos de medicina paliativa y entornos clinicos nacionales,
debido a que la educacién médica basica se enfoca principalmente en medicina curativa y
rehabilitacion, dejando de lado la medicina paliativa, la cual se vuelve fundamental cuando el
paciente entra en un proceso de declive, en la que el principal objetivo constituye el manejo de

sintomas y confort total del paciente y familia.

La enfermedad por fibrosis quistica en nuestro medio y a nivel mundial es una patologia crénica
que avanza de forma variable, debido a complicaciones, comorbilidades y tratamiento final,
como un trasplante de pulmén que conlleva a esta patologia a ameritar un manejo por

enfermedad terminal.

Por lo cual, en este contexto es importante el abordaje paliativo del paciente, debido al
conocimiento de su enfermedad, evolucion, brindar apoyo psicosocial, manejo y abordaje de
voluntades anticipadas, asi como el control de sintomas molestos para el enfermo en los Gltimos

meses de vida.

La evolucion de la enfermedad en el paciente genera un importante deterioro en la calidad de
vida, asi como en su funcionabilidad, aumento de dependencia y aumento de atencion medica
que hace que la integracion del equipo de medicina paliativa sea un punto importante en su
manejo interdisciplinario, para una adecuada atencion y mejores resultados, como lo marca la

evidencia cientifica.

Como en la mayoria de las enfermedades cronicas avanzadas, como la enfermedad renal cronica
terminal (ERC) y la insuficiencia cardiaca terminal (IC), es importante definir su terminalidad,
por lo cual, un equipo de medicina paliativa definird de acuerdo con la clinica, los examenes

complementarios y el estado funcional, la terminalidad del paciente y en conjunto con otras



disciplinas (Neumologia, Trabajo Social, Psicologia, Terapia Respiratoria), la direccion del
manejo del confort y sintomatologia.

Ademas, existen pacientes que presentan en las Ultimas semanas de vida sintomas severos,
dificiles de controlar a pesar de estar recibiendo tratamiento médico paliativo 6ptimo. En este
contexto es cuando la sedacion puede ser el ultimo recurso para aliviar el sufrimiento del

paciente, el cual debe ser manejado por personal preparado y formado en medicina paliativa
para su adecuado control.



1.2 Antecedentes

La fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva que afecta a maltiples
sistemas corporales. Las observaciones registradas de esta enfermedad entre 1940 y 1950,
cuando se documento una lesion pancredtica evidenciada por malabsorcidn severa, emaciacion

y mortalidad infantil.

Se registro que los nifios tenian riesgo de infecciones pulmonares. En 1948 en Nueva York, EE.
UU. se documentd a muchos nifios con fibrosis quistica, quienes desarrollaran deshidratacion
hiponatrémica severa, condujo al descubrimiento de la pérdida de sal a través del sudor y al
desarrollo de pruebas de diagndstico mediante pruebas de sodio y cloruro en el sudor (1, 5).

Desde 1989, el descubrimiento del gen CFTR que causa la fibrosis quistica ha sustentado
aumentos sustanciales en la comprension de la fisiopatologia. La epidemiologia cambiante
resultante de la fibrosis quistica crea nuevos desafios que pueden requerir diferentes enfoques

para la prestacion de atencion médica, en especial la atencion paliativa (1, 5).



1.3 OBJETIVOS

1.3.1 Objetivo general

Realizar un analisis de la bibliografia disponible sobre el abordaje paliativo del paciente adulto
portador de fibrosis quistica e identificar los objetivos de la intervencion paliativa en esta

poblacion.
1.3.2 Objetivos especificos

e ldentificar las manifestaciones clinicas del paciente portador de fibrosis quistica
avanzada.

e Describir la historia natural de la enfermedad del paciente con fibrosis quistica.

e Determinar en la literatura encontrada el abordaje paliativo del paciente con fibrosis
quistica adulto.

e Definir los criterios de enfermedad avanzada en el paciente adulto portador de fibrosis
quistica.

e Establecer la sintomatologia méas prevalente y su manejo.



CAPITULO II: MARCO METODOLOGICO

2.1 Tipo de estudio

Esta investigacion es de tipo descriptiva, pues busca identificar las manifestaciones clinicas del
paciente portador de fibrosis quistica avanzada; es decir, su alcance es de tipo descriptivo, ya
que buscara realizar una descripcion detallada que sirva para mostrar los diferentes anélisis
bibliograficos en esta materia sobre el abordaje paliativo del paciente adulto portador de fibrosis
quistica, ademéas del método inductivo que parte de premisas especificas para arribar a

resultados generales.

Se opta por un alcance descriptivo, puesto que permite realizar un proceso constante de
exploracion y descubrimiento, este tipo de investigacion se refiere a las caracteristicas de un

fendmeno existente.

Se realiz6 una busqueda bibliografica exhaustiva en las bases de datos (Cochrane Library,
Medline, Scielo, Pubmed, Science Direct, BMJ, Fibrosis Cystic Journal) méas relevantes con las
palabras clave en inglés: adult cystic fibrosis, palliative care, terminal illness, symptom
management con el comparador 16gico “and”, en la que se reviso guias vigentes, metaandlisis,
revisiones sistematicas, estudios aleatorizados, estudios analiticos de casos y controles, estudios

descriptivos y observacionales.

2.2 Unidad de analisis

Se realiza un andlisis bibliografico de estudios cientificos que contemplan pacientes masculinos
y femeninos adultos sin distincion de grupo especial que presentaban un diagndstico de fibrosis

quistica y requerian de manejo paliativo.

Se utiliz6 en total 45 articulos, principalmente publicaciones en inglés, dandole mayor

importancia a las publicaciones mas recientes comprendidas entre los afios 2000 y 2020.



2.3 Criterios de inclusion

Dada la necesidad de describir el perfil del paciente adulto portador de fibrosis quistica e
identificar los objetivos de la intervencién paliativa en esta poblacion y se establecieron los

siguientes criterios:

e Estudios bibliograficos de pacientes adultos sin distincion de grupo especial ni género,
pues el objetivo fue incluir a la totalidad de articulos y publicaciones cientificas
pertinente, sobre pacientes portadores de fibrosis quistica.

e Atrticulos de las bases de datos Cochrane Library, Medline, Scielo, Pubmed, Science
Direct, BMJ, Fibrosis Cystic Journal) mas relevante con las palabras clave en inglés:
adult cystic fibrosis, palliative care, terminal illness, symptom management con el
comparador “and”, en las que se revis6 guias vigentes, metaanalisis, revisiones
sistematicas, estudios aleatorizados, estudios analiticos de casos y controles, estudios

descriptivos y observacionales.

2.4 Criterios de exclusion

Se excluyeron aquellos articulos sobre pacientes infantes, publicaciones de mas de veinticinco
afios de publicacion que, por circunstancias ajenas al estudio son muy antiguas o bien, con datos
incompletos, por ejemplo, falta de alguna variable por evaluar (edad, servicio de referencia,

diagndstico y tipo de procedimiento).
2.5 Técnica de recoleccion de la informacién

2.5.1. Fuentes primarias de informacion

Las fuentes primarias de esta investigacion son las guias vigentes, metaanalisis, revisiones
sistematicas, estudios aleatorizados, estudios analiticos de casos y controles, estudios
descriptivos y observacionales sobre el abordaje paliativo del paciente adulto portador de

fibrosis quistica.



2.6 Fuentes secundarias de informacion

Revision de referencias afines al tema, no contempladas en las bases de datos descritas en el

apartado de inclusion (articulos de revistas, tesis, ensayos clinicos y otros).



CAPITULO I1l: MARCO TEORICO

3.1 Epidemiologia

Es la enfermedad autosomica recesiva mas comun en la poblacién caucasica que ocurre en
aproximadamente 1/3500 nacimientos a nivel mundial. Con respecto al prondstico, desde que
se logro realizar el tamizaje neonatal y se inici6 un abordaje de los sistemas afectados hasta
llegar al descubrimiento del gen que genera la enfermedad, se ha prolongado la expectativa de
vida; sin embargo, a mayor longevidad, mayor probabilidad de sintomatologia y deterioro
funcional que puede afectar la calidad de vida del paciente portador de fibrosis quistica (1, 2, 3,
4).

3.2 Fisiopatologia

La FQ es una enfermedad autosémica recesiva, lo que se traduce como que requiere mutaciones
en ambas copias del gen para expresar enfermedad clinica y se produce tras la mutacion de un
gen ubicado en el brazo largo del cromosoma 7 que codifica la produccion de una proteina
denominada Regulador de Conductancia Transmembrana de Fibrosis Quistica (CFTR), esta
proteina funciona como un canal para el paso del i6n cloruro, principalmente, y se encuentra
presente en multiples epitelios que regulan el transporte de agua e iones, y mantiene la
hidratacién de la superficie epitelial (1, 2, 3, 4).

Se han descubierto mas de 2000 mutaciones del gen CFTR, capaces de provocar patologia y se
diferencia entre ellas por cambios puntuales minimos. Las mutaciones del gen CFTR pueden
clasificarse en seis grupos funcionales segun su efecto a nivel de la proteina, clase I: ausencia
de sintesis de CFTR; clase 1l: maduracion defectuosa y degradacién prematura de las proteinas
(la mas comun); clase 11 defecto en la apertura o regulacion del canal; clase 1V: conductancia
defectuosa por el poro del conducto i6nico; clase V: disminucion del nimero de transcriptos de
CFTR por una anomalia de un promotor (sintesis de proteina reducida) y clase VI: recambio

acelerado desde la superficie celular (vida media reducida) (1, 2, 3, 4) Ver Figura 1.
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Chioride and bicarbonate

Class V

A

Figura 1. Seis grupos funcionales segun su efecto a nivel de proteina. Extraido de Cystic Fibrosis (1).

Las mutaciones de clase I, Il y 111 se asocian con formas clinicas mas severas como enfermedad
pulmonar grave e insuficiencia pancreatica y el resto de los grupos estan ligados a formas
clinicas mas leves, ya que los tipos 1V, V y VI corresponden a un defecto parcial de la proteina

CFTR (1, 2).
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3.3 Nivel Pulmonar

La secrecion de cloruro, mediada por CFTR vy la absorcion de sodio por el canal de sodio
epitelial regulan la hidratacion liquida (mucina) de la superficie de las vias respiratorias, que es

esencial para la funcion ciliar y la actividad antimicrobiana (1, 2).

El gen CFTR defectuoso disminuye la superficie de las vias respiratorias, 1o que produce
secreciones mucopurulentas espesas, eliminacion mucociliar alterada, lo que genera infeccion
cronica, inflamacion y dafio pulmonar estructural progresivo, lo cual lleva a un a deterioro de la
funcién respiratoria y aumento en la sintomatologia del paciente, siendo la insuficiencia

respiratoria la primera causa de muerte del paciente con FQ (1, 6, 7).

3.4 Nivel Pancreético

La secrecion de cloruro y bicarbonato, mediada por CFTR en los conductos pancreaticos
alcaliniza el liquido ductal, neutraliza el acido péptico y optimiza el pH para la funcién de las
enzimas digestivas, lo cual da como resultado la obstruccion continua del conducto, la
inflamacion, la fibrosis y la infiltracion grasa causan incluso la destruccion del pancreas (1, 8,
9).

3.5 Tracto gastro-intestinal

La secrecion defectuosa de bicarbonato en el tracto gastrointestinal puede resultar en
obstruccion del moco intestinal y asi, generar patologia obstructiva y de mala absorcion (ileo,

oclusiones intestinales distales, dislipidemia) (1, 2).

3.6 Nivel Hepatico

La enfermedad hepatica por FQ se caracteriza por secreciones biliares hiperviscosas, colestasis
y finalmente, cirrosis. La cual puede llevar a estadios avanzados de hepatopatia, lo que
representa en el paciente multiples complicaciones (sangrados gastrointestinales, ascitis,
encefalopatia hepatica) que ameritard un aumento en la atencion hospitalaria e internamientos,

con lo cual se evidenciara un deterioro en su calidad de vida.
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No solo existe dafio en estos sistemas, se ha documentado la presencia de patologia a nivel de

vias respiratorias superiores (rinosinusitis cronica y pélipos nasales ), renal (calculos biliares),

endocrino (diabetes relacionada con FQ), osteomuscular, asi como problemas de infertilidad

masculina y femenina, este conglomerado de sitios de lesion del paciente de fibrosis quistica

genera una atencion creciente a medida que van aumentando su longevidad, generando una

mayor atencion y abordaje biopsicosocial (1, 10).

Manifestaciones clinicas: ver tabla 1

3.7 Enfermedad pulmonar

Las enfermedades cronicas de las vias respiratorias superiores (es decir, rinosinusitis y polipos

nasales) e inferiores son las caracteristicas primordiales de la fibrosis quistica. El circulo vicioso

de infeccion e inflamacion pronto se establece. Ver figura 2.

Fibrosis quistica (pancreatica suficiente e
insuficiente)

Trastornos relacionados con CFTR

Complicaciones multifactoriales de la fibrosis
quistica

Bacterianas y fingicas recurrentes.
infecciones, bronquiectasias,
neumotdrax, hemoptisis, e insuficiencia
respiratoria

Sinusitis cronica
y polipos nasales

Pancredtico exocrino
\/ insuficiencia,
pancreatitis y fibrosis
-\ guistica- diabetes
relacionada

Ictericia neonatal, enfermedad
del higado, cirrosis, y célculos
biliares

hipoclorémico
metabdlico alcalosis y

deshidratacion I

alculos urinarios
ileo meconial, malabsorcidn, y
intestino distal sindrome de
obstruccion

Congénito ausencia
bilateral de los
conductos deferentes

Sinusitis cronica y
pélipos nasales

Esclerosante
primario
colangitis

Bilateral congénita
ausencia del vas
deferentes (en hombres)

Alergia Ansiedad y depresion

antimicrobiana y
polifarmacia

Audicion y deterioro vestibular

Aumento arterial

o Infeccidn con multirresistente
rigidez

microorganismos
Gastrointestinales

malignidad

Dispepsia
Femenino
subfertilidad Insuficiencia renal

Osteoporosis y
fibrosis quistica

1 Incontinencia urinaria
artropatia

musculoesguelético linfoma

anormalidades

Figura 2. Manifestaciones clinicas de la fibrosis quistica y trastornos relacionados con la fibrosis quistica.

Extraido de Cystic Fibrosis (1).
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Tabla 1. Manifestaciones de fibrosis quistica, trastornos relacionados con CFTR y complicaciones emergentes

Manifestaciones de fibrosis quistica Trastornos relacionados con CFTR* Complicaciones multifactoriales de
fibrosis quistica

Pulmones Infecciones bacterianas y fingicas recurrentes o  Bronquiectasias Infeccién con multirresistente

cronicas, bronguiectasias, neumotorax, hemoptisis y microorganismos

insuficiencia respiratoria
Vias aéreas superiores Sinusitis cronica y polipos nasales Sinusitis cronica y polipos nasales

..... Discapacidad auditiva y vestibular (toxicidad

Auditivo por aminoglucosidos)
Pincreas Destruccion pancredtica con pancredtico exocrino  Pancreatitis recurrente

insuficiencia y pancreatitis (comin en pacientes con
insuficiencia pancreatica)

Higado Ictericia neonatal, enfermedad hepdtica, higado graso, Colangitis esclerosante primaria Eflfermedad ht.apatlcla Ireli?cmnada con
cirrosis, y célculos biliares farmacos (p. ej., antifingicos y moduladores
b
CFTR)
Intestino ileo meconial, obstruccién intestinal distal sindrome, Obesidad y malignidad gastrointestinal
desnutricién y dislipidemia
Rifiones . B S
Calculos del tracto urinario Insuficiencia renal
Musculoesquelético Osteoporosis, osteopenia, fibrosis quistica
artropatia y disfuncién muscular
Eaiiales mesnlines Ausencia bilateral congénita de los conductos Ausencia bilateral congénita del conducto
deferentes, y azoospermia e infertilidad deferente
Genitales femeninos Anomalia del moco cervical e Subfertilidad femenina e incontinencia urinaria
Endocrino Diabetes relacionada con la fibrosis quistica Hormona reproductiva anormal composicion
Pestafia e

Ansiedad y depresion
Glandulas sudoriparasy  Alcalosis metabdlica hipoclorémica, deshidratacidn, y  gueratodermia
piel queratodermia palmoplantar acuagénica

Alergia antimicrobiana, polifarmacia y
Otros i : -
tumores no gastrointestinales (ej., linformas)

Tomado de: Shteinberg 2021. Cystic Fibrosis (1).
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La infeccidn crénica de las vias respiratorias con patdégenos, como Sthaphylococcus aureus
sensible a la meticilina, lo que da lugar a una mayor prevalencia de agentes infecciosos, como
P. aeruginosa, que esta presente en la mayoria de los adultos, los hongos (mas comdnmente
Aspergillus fumigatus) y micobacterias, las infecciones estan aumentando en prevalencia (1, 2,
3).

La infeccion y la inflamacién contribuyen con las exacerbaciones pulmonares agudas
recurrentes que conducen a la pérdida progresiva de la funcion pulmonar y conlleva que se
desarrollen bronquiectasias avanzadas en etapa terminal y en consecuencia a la insuficiencia
respiratoria (1, 6, 7, 12).

La espirometria ha sido el gold standard de la monitorizacion de la funcién pulmonar. Con la
medicion de volumen espiratorio forzado en 1 segundo (FEV1) y capacidad vital forzada (CVF)
(1, 12).

La pérdida en cada medicion es una combinacion en el deterioro cronico y los efectos agudos
de las exacerbaciones pulmonares intermitentes en la que, en muchos casos, la funcion pulmonar

nunca se recupera.

Este deterioro, el cual conllevé a un aumento de la disnea que, segun la evidencia es el sintoma
mas predominante y angustiante en el paciente FQ que ha llevado a mucha poblacion de esta
patologia, a ameritar una ventilacion mecéanica invasiva, tras la espera de un futuro trasplante.
La tos, la cual es un mecanismo reflejo tras el aumento de secreciones a nivel de las vias
respiratorias esta documentada como el segundo sintoma mas frecuente. Generando un deterioro
en su funcionabilidad. Como en las habilidades psicosociales que genera la interaccién con otras

personas, generando alteracion emocional y social.

3.8 Enfermedad pancreatica exocrina y nutricion

Muchos pacientes con fibrosis quistica tienen insuficiencia pancreatica, generalmente aquellos

con mutaciones graves de CFTR en las clases I-1V y VI. Los pacientes con insuficiencia
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pancredtica requieren terapia de reemplazo de enzimas pancreéticas de por vida y suplementos
de vitaminas liposolubles (A, D, E y K) (1).

El control adecuado del peso influye en la disminucién o aumento de exacerbaciones de
predominio pulmonar (hospitalizaciones y mortalidad), por lo cual, el seguimiento estricto por
especialidades, como la nutricion, debe ser prioritario en esta poblacion (IMC de 22 kg/m2 para

mujeres y 23 kg/m2 para hombres) (1, 12).

Las pautas internacionales recomiendan una ingesta diaria de energia de 110 a 200% de la
cantidad diaria recomendada (al menos 35 a 40% de grasa) y suplementos de vitaminas y

minerales liposolubles (1).

3.9 Manifestaciones gastrointestinales

El sindrome de obstruccion intestinal distal ocurre después del periodo neonatal y afecta al 15%
de las personas con fibrosis quistica y 44-50% de aquellos con antecedentes de ileo meconial.
La acumulacion de material viscoso dentro de la luz intestinal del ileon terminal y el ciego
provoca una obstruccion completa o incompleta. EI sindrome de obstruccidn intestinal distal es
mas frecuente en las mutaciones de clase I, 11 y 111, que en las personas con una 0 mas mutaciones

funcionales residuales (1, 11).

Otros factores de riesgo son insuficiencia pancreética, deshidratacion, malabsorcién de grasa,
sindrome de obstruccion intestinal distal previo, diabetes relacionada con fibrosis quistica y

trasplante de 6rganos.

Los diagnosticos diferenciales incluyen apendicitis, vdlvulo, intususcepcion, adherencias y
malignidad. El tratamiento actual del sindrome de obstruccion intestinal distal incluye
rehidratacion oral y laxantes osmoéticos que contienen polietilenglicol, astrografia oral o

acetilcisteina (1,11).
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3.10 Enfermedad Hepatica Fibrosis Quistica

La enfermedad hepatica por fibrosis quistica es la tercera causa principal de muerte en personas
con fibrosis quistica con dos fenotipos generales: cirrosis biliar focal que comienza temprano
en la vida en unos pocos pacientes y conduce a cirrosis multilobulillar o venopatia portal

obliterante, ocurre en la edad adulta y evoluciona gradualmente con el tiempo.

Los primeros estudios informaron tasas de cirrosis del 5 al 10 % durante la primera década de
vida y se han informado tasas de prevalencia del 20 al 40 % con un aumento en los casos de
adultos (1, 10).

Las modalidades de diagnostico estdn mejorando, lo que podria contribuir al aparente aumento

de la prevalencia de la enfermedad hepatica por fibrosis quistica en la edad adulta (1, 10).

3.11 Manifestaciones psicoldgicas y emocionales

La fibrosis quistica es una enfermedad crénica que acorta la vida con requisitos de tratamiento
complejos y lentos, la depresion y la ansiedad son relativamente comunes (prevalencia del 10-
19% frente al 22-32%) entre las personas con fibrosis quistica (1, 12). Ambos problemas de
salud mental estan asociados con la edad avanzada, las mujeres tienen un peor estado de salud

y una menor adherencia al tratamiento.

La Sociedad Europea de Fibrosis Quistica y el Comité Internacional de Salud Mental de la
Fundacién de Fibrosis Quistica desarrollaron recomendaciones para la prevencion, deteccion y
tratamiento de personas con fibrosis quistica y sus cuidadores para la ansiedad y la depresion.
Estas recomendaciones detectan la ansiedad y depresion mediante cuestionarios y el manejo
gradual de estas afecciones, incluida la farmacoterapia en casos graves o resistentes (1, 12). Las
herramientas de deteccidn recomendadas son simples y rapidas, pero podria pasarse por alto una

psicopatologia sustancial.

Cada vez se reconoce mas la importancia de administrar cuidados paliativos a personas en

estadios avanzados de fibrosis quistica. La planificacion de la atencion avanzada incluye
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cuidados paliativos centrados en el alivio de los sintomas mientras se mantiene la atencion

habitual y la planificacion anticipada de la muerte (35, 36, 39).

CAPITULO IV: ANALISIS DE RESULTADOS

4.1 La implementacién del modelo paliativo en la atencion del paciente portador de
fibrosis quistica. Qué dice la evidencia (segun la bibliografia actual)

La medicina paliativa tiene como objetivo mejorar la calidad de vida de las personas de
cualquier edad con enfermedades cronicas, avanzadas y en muchos casos, incurables (13). Se
acepta ampliamente que los cuidados paliativos son apropiados desde el momento del
diagndstico de la enfermedad, se pueden ofrecer junto con tratamientos estandares especificos
de la enfermedad y proporcionar en cualquier entorno (hospital, ambulatorio o domiciliario)
(35, 36, 39, 45), ver figura 3.

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad grave para la cual los cuidados paliativos son
apropiados (14, 20, 21, 24, 45). Teniendo claro que la FQ es una enfermedad genética que
actualmente no tiene cura y que es heterogénea en sus manifestaciones y curso, lo que hace que

el pronostico para las personas con FQ sea un desafio (14).
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- PacienteACFLD —

Tratamiento Tratamiento base del Paciente FQ mas: »
base del Paciente
. FQ * Considerar para la referencia a trasplante
Funcién * Manejo mejorado de las comorbilidades
Pulmonar asociadas al paciente ACFLD

* Evaluacion psicosocial mejorada y planificacion
con el cuidador

* Mayor atencidn a los Cuidados Paliativos

* Planificacién anticipada a la evolucién del

paciente 7l

Posible i
transiciona |
trasplante |

Enfermedad Progresiva

Figura 3. Evolucion del paciente con fibrosis quistica. Tomado de Kapnadak et al., 2020, (17).

Como resultado de mejores terapias, la poblacion de adultos con FQ va en aumento (1, 12, 14).
Si bien, se desconoce el impacto a largo plazo de las terapias modificadoras de la enfermedad,

su disponibilidad aumenta la longevidad.

Incluso con estos avances terapéuticos e independientemente de la gravedad de la enfermedad
pulmonar, la FQ es una patologia compleja que altera el funcionamiento de diferentes drganos,
asi como componente emocional, lo que conlleva mejorar las estrategias para mejorar la calidad

de vida en lo que el equipo de medicina paliativa tiene destrezas (1).

Las personas con FQ comUnmente reportan dolor y experimentan depresidn y ansiedad en tasas
mas altas que una persona sana (15, 16, 17). Con el tiempo con el que avanza la enfermedad,
deben tomarse decisiones cada vez mas complejas sobre los tratamientos médicos y el final de
la vida mucho antes que quienes no padecen una enfermedad grave cronica, en el que un equipo

de medicina paliativa hace su intervencion.

A nivel internacional, los especialistas en medicina paliativa con conocimiento de la FQ pueden
ayudar a abordar las necesidades de pacientes seleccionados, mejor satisfechas por aquellos con

capacitacion basica o dirigida a otros campos de accién (14, 16).
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Las pautas de consenso de la Cystic Fibrosis Foundation establecen que “los cuidados paliativos
pueden ser beneficiosos para el manejo multidisciplinario de los sintomas que pueden causar

sufrimiento. Un enfoque multidisciplinario. Incluida la experiencia en cuidados paliativos™ (17).

Chen et al. sugieren que la participacion de especialistas en cuidados paliativos se asocia con un
menor uso de terapias invasivas en el final de la vida (EOL) (15); sin embargo, aunque los
grupos de expertos y defensores de la FQ recomiendan los cuidados paliativos y la evidencia
existente respalda los beneficios asociados con los cuidados paliativos entre adultos con FQ, los

hallazgos sugieren un escaso acceso a especialistas en cuidados paliativos en esta poblacién

(18). Ver tablas 2 y 3.

Tabla 2. Estudios que aplicaron la medicina paliativa en pacientes con Fibrosis Quistica

Equipo de

Resumen de los estudios incluidos

Diseio del estudio

investigacion

Objetivo del estudio

Demografia

Retrospectivo

Bourke S et al.za

Chen E etal.is

Dellon et al.12

Karlekar M. et
al1?

Bourke etal22

Philip J etai24

Revision retrospectiva del grafico de un
mejora de la calidad intervencion que
intenta integrar cuidados paliativos, Gnico
centro de estudio

Retrospectiva multicéntrica resumen de la
tabla A nivel nacional desde el 71 CF
centros

Retrospectiva multicéntrica resumen de la
tabla A nivel nacional desde 67 adultos CF
centros

Retrospectiva de un solo centro resumen
de la tabla

Retrospectiva de un solo centro resumen
de la tabla

Retrospectiva de un solo centro resumen
de |a tabla

Describir las circunstancias en torno a la muerte,
evaluar los sintomas paliativos y evaluar perspectivas
del proveedor en torno a la integracion un

especialista en paliativos en el equipo de FQ de 2011a
2014

Describir las circunstancias de la muerte de adultos
con FQ entre 2011 y 2013

Describir las practicas para ACP en EE. UU. programas
de atencion de la FQ para adultos a través de la
revision de 210 pacientes en 67 adultos con FQ
programas que murieron por problemas respiratorios
fracaso entre 2011 y 2013

Describa los sintomas informados por el paciente en
EOL, voluntad de discutir y completar directivas de
cuidados anticipadas entre adultos con FQ derivado a
un especialista en paliativos entre 1 de enerc de 2012
y 30 de junio de 2012.

Describa el efecto de integrar un proveedor de
cuidados paliativos en el cuidado de pacientes que
mueren de FQ un periodo de 10 afios.

Describir las circunstancias de la muerte. de los
pacientes que mueren de FQ que no someterse a un
trasplante de pulmédn de 1998 a 2003.

Tomado de: Marmor et al. 2019 (18)
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norte: 28 Edad media: 31 Sexo: No reportado
Listado para trasplante de pulmén en hora de la
muerte: 6 (21%) FEV1 medio: 24,6 % previsto
IMC medio: 19,3 kg/m2

Edad media: 29 Sexo: 134 (54% mujeres) Listado
para trasplante de pulmon: 30 (12%) FEV1
mediana: 199 FEV1 < 40 %: 83 % IMC medio: No
informado

Edad mediana al morir: 29 afos (rango 18e73)
Sexo: 116 (55%) femenino FEV1 medio afio
anterior a la muerte: 33 % predicho (rango
13e100%) FEV1 < 40 % previsto: 68 % Listados
para trasplante de pulmén: 27 (13%) Recibio
cuidados paliativos o servicios de hospicio: 94
(46%)

norte: 30 Edad media: 28 Sexo: 47% femenino;
57% asociado FEV1 medio: N/A IMC medio: N/A

N: 40 muertes de pacientes Murid de
enfermedad pulmonar progresiva de fibrosis
quistica: 35 pacientes (87%) Edad media al morir:
28,6 (rango 17,1-51,6) Murieron después del
trasplante: 5 (13%)

norte: 20 Edad media: 29,5 afios Sexo: 40%
femenino Listados para trasplante: 10 (50%) FEV1
medio: 25 % del previsto IMC medio: no
registrado



Tabla 3. Estudios que aplicaron la medicina paliativa en pacientes con fibrosis quistica

Equipo de

investigacion

Disefio del estudio

Resumen de los estudios incluidos

Objetivo del estudio

Demografia

Ford D. etat1s Retrospectiva de un solo centro resumen

de |a tabla

Transversal Seccion transversal unicéntrica

Hobler MR «t o120 €NCuesta de adultos con FQ de
moderada a grave Estudio de métodos
mixtos: Semiestructurado entrevistasNo
informado en nuestra revision

Chen, etal19 Centro (nico encuesta transversal de
adultos con diagnodstico de FC
Encuesta transversal de adultos con FQ
Savicki G erarys V€ reciben atencidén en uno de los 10

centros de FQ en los Estados Unidos.

Mitchell | et al.25 Encuesta transversal de médicos en 36
centros de FQ en Canada

Encuesta transversal de adultos con FQ
en un solo centro de FQ

Balzano J etaina

Describir el patron de atencion de la EOL para la
FQ adultos con enfermedad pulmonar avanzada
(FEV < 30 o antes del trasplante de pulmén) y
efecto del trasplante de pulmén en el sitio de
muerte entre 1995y 2005.

Describir los resultados de una encuesta.
administrado a adultos con FQ con FEV1 < 65%
del predicho con respecto cuidados paliativos y
ACP.

Describir las percepciones del paciente. sobre
dolor, disnea y ACP utilizando resultados del
cuestionario de la encuesta.

Describir los resultados de una encuesta de
pacientes. de experiencias con ACP reportadas
por adultos con FQ,

Describa las circunstancias que rodean la
muerte de personas con FQ que murié en
Canada durante un periodo de un afio (1996).

Evaluar la viabilidad de un Encuesta basadaen la
web durante nueve meses periodo de
inscripcion.

Tomado de: Marmor et al. 2019 (18)

norte: 41 Fallecidos: 24 Edad media: no reportada Sexo:
no reportado no referido para trasplante de pulmén: 15
(37%) Derivado para trasplante de pulmén: 26 (63%) FEV1
mediana: no informado IMC medio: no informado

norte: 49 Cuestionario: 47 Edad media: 38 (11%) Sexo:
S0% masculino Raza: Asidtica 0%; blanco 54%; mezclado
Jotros: 7%; Hispano: 2% Educacién: Bachillerato 2(4%);
diploma de HS/Eg 4 (9%); Comercio/universidad 15 (33%);
Graduado universitario escuela 16 (35%); Graduado grado
9 (20%) Empleo actual: Empleado 25 (54%); auténomos- 2
(4%); ama de casa 1 (2%); jubilados 4 (9%); incapaz de
trabajar 14 (30%) FEV1 medio: 41% (rango 19-63%)
Estado de salud autoevaluado: Excelente 0 (0%); Muy
bien 3 (7%); Bueno 15 (33%); Feria 25 (54%); Pobre 3 (7%)

N: 37 respondedores Encuestas enviadas: 43 Edad: 22 (RIC
22.0, 33.0) IMC: 21,1 (RIC 19,3, 23,4) FEV1: 56% (RIC 35%
81,5%) Sexo: 45% femenino

norte: 234 Edad media: 34 Sexo: 61% femenino FEV1
medio: 64% IMC medio: no informado

norte: 45 Edad media al morir: 24 Sexo: 42 reportados, 21
(50%) femenino Edad media al diagndstico: 6,4 meses
Listado para trasplante de pulmén: 7 IMC: no informado
FEV1: no informado

N 174 74 47% Mujeres 94% caucdsico 57 % FEV1 del 40 %
al 69 % previsto

El abordaje paliativo puede coexistir con los tratamientos para prolongar la vida, como el

trasplante de pulmdn, otros especialistas de FQ o en trasplantes, quienes no tengan el

conocimiento en las practicas de cuidados paliativos, pueden tener conceptos erréneos y retrasar

o complicar la prestacion de cuidados paliativos para adultos con FQ.

La evidencia respalda que la mayoria de los adultos con FQ mueren en un entorno hospitalario

y hasta un tercio muere en una UCI (15, 18). Ver figura 4. Estas muertes intrahospitalarias

pueden deberse a la alta carga de sintomas y/o al inicio tardio de ACP en esta poblacion (18).
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La progresion de la enfermedad de FQ caracterizada por exacerbaciones que generan deterioro
funcional y de calidad de vida hace dificil determinar si una hospitalizacion puede convertirse

en una hospitalizacién terminal.

Lugar de la muerte de personas con FQ

Mo documentado
5%

unidad de
cuidados
intensivos con
ventilacion
mecanica antes
de la muerte
30%

unidad de cuidados
intensivos sin
ventilacien mecanica

9%

Instalaciones de
hospicio
paliativo 9%

Figura 4. Lugar de prevalencia de muerte del paciente con fibrosis quistica en adultos. Tomado de: Chen et
al., 2018 (15).

Una temprana integracion de especialistas en medicina paliativa, particularmente para promover
la ACP y una mejor discusidn sobre los deseos de los pacientes al final de vida, puede reducir

la muerte en el hospital, si asi se desea.

A nivel nacional, la Ley de VVoluntades Anticipadas (N.° 10231) publicada en La Gaceta N.° 100
del 31 de mayo de 2022 indica lo siguiente: “la ley tiene el objeto garantizar el derecho de las
personas, en pleno uso de sus facultades, a expresar su voluntad de manera anticipada con
respecto a intervenciones médicas que se requieren realizar para salvaguardar la vida de la
persona o las funciones vitales de su organismo, por un equipo de salud, mediante su
manifestacion libre y voluntaria, la cual se sefialara por escrito en una declaracion de voluntades

anticipadas, para que esta sea respetada en situaciones en que no puedan manifestarla. En
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ninguna circunstancia, podra entenderse y practicarse tal declaracién como algun tipo o forma

de eutanasia” (19).

Definiendo voluntades anticipadas como la manifestacion que se realiza mediante un documento
en el cual una persona declara de manera expresa, consciente y anticipada, su voluntad en cuanto
a intervenciones médicas de salud, enfermedad y muerte, sobre los cuales no pueda manifestar

su voluntad o consentimiento en el momento de su realizacion.

Otro punto importante, la mayoria de los adultos que mueren de FQ reciben tratamientos
preventivos para prolongar la vida durante su fase terminal, segin algunas investigaciones,
proponen que puede deberse a la naturaleza exacerbatoria inherente de la FQ descrita
anteriormente, en particular, cuando los pacientes, las familias y los proveedores luchan por
reconocer y aceptar el final de vida de un paciente joven o adulto con una enfermedad crénica
grave (21). La integracion de un especialista en cuidados paliativos puede ayudar a optimizar el

equilibrio entre mantener la vida y aliviar el sufrimiento.

A medida que un paciente con FQ se acerca a las etapas finales de su enfermedad, existen
multiples oportunidades en las que los equipos de cuidados paliativos podrian asociarse con
neumdlogos especialistas en FQ para brindar apoyo psicosocial a los pacientes y sus familiares,
abordar especificamente las preferencias del final de vida, como el lugar preferido de muerte y
aclarar las metas del paciente y su familia (20, 21, 22, 23, 24, 25); no obstante, en esta revision
de articulos se documentd que existe una evidencia escasa en la instauracion de equipos de
paliativos en la atencion del paciente FQ y como propuesta a futuro en nuestro medio, una mayor
integracién del equipo de medicina paliativa con el equipo de atencién base del paciente adulto
con FQ (15).

4.1.2 Evaluacion del pronéstico del paciente con fibrosis quistica

Se podria definir enfermedad terminal no oncologica como aquella avanzada, progresiva e
incurable sin aparentes y razonables posibilidades de respuesta al tratamiento especifico y en la

gue concurren numerosos problemas o sintomas intensos, maultiples, multifactoriales y
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cambiantes, que produce un gran impacto emocional en el enfermo, su familia y equipo

sanitario, muy relacionados con la presencia, explicita o no, de muerte (26).

Es importante resaltar que cada paciente portador de una patologia no oncoldgica tributaria a
cuidados paliativos debe ser ampliamente estudiada por especialistas en el campo, habiendo
agotado todas las medidas diagnosticas y terapéuticas posibles. Dentro de este grupo de
enfermedades no oncoldgicas se mencionan con mayor frecuencia: insuficiencia cardiaca
congestiva, enfermedades pulmonares cronicas, VIH, demencia, hepatopatias avanzadas,
enfermedad renal cronica, enfermedad de la motoneurona como esclerosis maltiple o esclerosis
lateral amiotrofica; sin embargo, encasillan la enfermedad de fibrosis quistica de acuerdo con
su evolucion, ya sea mas a una patologia. Pulmonar o sus manifestaciones a nivel
gastrointestinal. A continuacion, se mencionan ciertos criterios Utiles para determinar el caracter

de terminalidad de las patologias cronicas avanzadas (26):

l. Paciente con pronostico limitado debido a un diagndéstico especifico, varios diagndsticos

0 sin un diagndstico claramente definido.
Il. El paciente y/o familia estan informados de la situacion.

I1l.  Paciente y/o familia, previa informacion-comunicacion, han elegido tratamiento de

control de sintomas sobre tratamiento curativo.
IV.  Paciente presenta alguno de los siguientes:
A. Documentacién clinica de progresion de la enfermedad que puede incluir:

1) Progresion enfermedad primaria demostrada por medio de sucesivas valoraciones y estudios

complementarios
2) Varias visitas a urgencias, hospitalizaciones, etc. en los Ultimos seis meses.
3) Numerosas demandas de atencion sanitaria en domicilio, residencias asistidas, etc.
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4) Obijetivacion de un declive funcional reciente:
I. Declive reciente en pacientes con reduccion previa de la funcionalidad por enfermedad cronica

I1. Disminucion funcional documentada por Karnofsky 50 o menor o dependencia al menos en
3 ABVD.

5) Sintomas como: anorexia, caquexia, disfagia, edema, disnea, delirio, hemorragia y pérdida

de interés en las personas.

B. Documentacion de alteracion nutricional reciente relacionada con el proceso terminal:
1) Pérdida de > 10% del peso de forma no intencionada en los ultimos seis meses.
2) AlbUmina < 2.5 g/dI

Lo anterior resulta ser una guia para orientar las metas y la terapéutica a implementar en un
paciente con una enfermedad avanzada; sin embargo, se hace hincapié en la importancia de la

valoracion individual.

Dentro de la revision bibliografica se documenté la definicion colegiada de enfermedad
pulmonar avanzada en paciente portador de FQ, se formd un comité que cred una definicion de
ACFLD que englobara a los individuos no trasplantados cuya enfermedad ha progresado hasta
un nivel en el que se justifica la modificacion de los cuidados o una mayor atencion paliativa.
En esta revision se identificaron articulos sobre la FQ que: definian explicitamente la
enfermedad pulmonar "avanzada" o "grave" y reconocian caracteristicas asociadas a un peor
resultado (17).

Un VEF1 < 40% predicho fue el criterio de definicibn mas comdn, incluyendo su uso para
definir la enfermedad "grave™ en muchos registros de FQ a nivel mundial (17). Sobre la base
de esta y otras consideraciones encontradas en la busqueda, el ACFLD se define como: VEF, <
40% predicho cuando esta "estable" (no durante una exacerbacién pulmonar), FQ remitido para

evaluacion de trasplante de pulmon, o una o mas de las siguientes caracteristicas: ingreso previo
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en la unidad de cuidados intensivos (UCI) por insuficiencia respiratoria, hipercarbia, necesidad
de oxigeno durante el dia en reposo (excluyendo sélo el uso nocturno), hipertensioén pulmonar,
deterioro funcional grave por enfermedad respiratoria (Clase IV de la New York Heart
Association), distancia de la prueba de marcha de seis minutos < 400 m (tabla 4). Esta definicion
obtuvo un consenso del 100% de los votos entre los miembros del comité y se llegd a la
conclusion de que su definicion de ACFLD debe aplicarse a todas las edades.

Es importante destacar que también puede haber personas con un VEF, cercano al 40% de
prediccion que no cumplan con los criterios anteriores, pero que manifiesten otras caracteristicas

asociadas a una progresion mas rapida hacia la enfermedad grave (tabla 5).

Estas personas también pueden beneficiarse de la aplicacion selectiva de las directrices que, en
pacientes que cumplen con los criterios para el ACFLD, recomienda mantener conversaciones
rutinarias de planificacion anticipada de los cuidados (ACP) con ellos y sus cuidadores,
incluyendo la comunicacién sobre el pronodstico y los objetivos de los cuidados, la
documentacién de las directivas anticipadas y la toma de decisiones en torno al trasplante de

pulmén.

Los cuidados paliativos suelen no tomarse en cuenta en las enfermedades pulmonares. Aunque
las personas con FQ y los cuidadores manifiestan la voluntad y el deseo de mantener
conversaciones tempranas, la mayoria de las conversaciones durante la enfermedad aguda y con
frecuencia, cerca del final de la vida [21]. En la FQ, existen algunos obstaculos unicos para la
AP, como la progresion variable de la enfermedad entre los enfermos avanzados y la posibilidad

de un rapido deterioro clinico.
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Tabla 4. Criterios de enfermedad avanzada pulmonar en paciente con fibrosis quistica

Definicion de la enfermedad Pulmonar de la fibrosis quistica avanzada.

1. Volumen espiratorio forzado en un segundo < 40% previsto cuando esta estable O

2. Remitido para evaluacién de trasplante de pulmén O

A.
B.

3. Una o mas de las siguientes caracteristicas:

Ingreso previo en la unidad de cuidados intensivos por insuficiencia respiratoria
Hipercarbia (P COa; 50 mmHg) en la gasometria arterial O Pv CO; >56mmHg
en la gasometria venosa)

Necesidad de oxigeno diurno en reposo (excluyendo sélo el uso nocturno)
Hipertension pulmonar (presion sistdlica de la arteria pulmonar =50 mmHg en
el ecocardiograma o evidencia de disfuncién del ventriculo derecho en ausencia
de un chorro regurgitante tricdspideo)

Deterioro funcional grave por enfermedad respiratoria ( clase IV de la New York
Heart Association)

Distancia de la prueba de caminata de seis minutos < 400m

Tomado de: Kapnadak, 2020 (17).

Tabla 5. Manifestaciones clinicas asociadas a peor pronostico en paciente con Fibrosis Quistica Adulto

Manifestaciones clinicas adicionales asociadas a un peor pronéstico y/o ala
progresion de la enfermedad en la fibrosis quistica .

* Exacerbaciones pulmonares frecuentes

* Rapido descenso del volumen espiratorio forzado en un segundo

* Neumotdrax

* Necesidad suplementaria de oxigeno con el ejercicio o el suefio
* Empeoramiento de la desnutricion a pesar de la suplementacion
+ Infeccién por organismos de dificil manejo

* Diabetes relacionad con la fibrosis quistica

* Hemoptisis masiva (> 240 mL) que requiere ingreso en la unidad de cuidados intensivos o

embolizacion de la arteria bronquial

Tomado de: Kapnadak, 2020. (17).
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4.1.3 Abordaje del paciente portador de fibrosis quistica por el equipo de medicina

paliativa.

Textualmente: “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™ (23). Las necesidades no
satisfechas en la comunicacion compleja, particularmente en torno a la toma de decisiones y la

atencion al final de la vida.

La discusion sobre el prondstico y los objetivos de la atencion para todos los individuos con
enfermedad pulmonar avanzada; se alienta a los equipos de atencion de la FQ para que ayuden
a los adultos con FQ a completar instrucciones anticipadas que describan sus deseos de atencidn
médica, en caso de que no puedan tomar decisiones por si mismos. Ademas, se debe prestar
atencion a las decisiones médicas complejas que los pacientes pueden enfrentar en el contexto

de la progresion de la enfermedad.

Los recursos para los equipos de atencion de FQ para la planificacién anticipada de la atencion
se puede usar herramientas de tamizaje biopsicosocial como el Cystic Fibrosis Questionnaire
(CFQ), ver anexo en el cual se brinda informacion con respecto a calidad de vida, evaluando
toda la esfera fisica, emocional y social del paciente y con los resultados se guia una intervencion
personalizada (21, 37, 42, 43, 44). Igualmente existen otras herramientas de tamizaje, con las
cuales el profesional en medicina paliativa y multidisciplinario puedan trabajar de mejor manera
(21). Ver tabla 6.
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Tabla 6: Medidas recomendadas y opcionales para la deteccién de necesidades de cuidados paliativos

Medidas recomendadas para el cribado anualy desencadenado
Poblacion objetivo

Medida Individuos con FQ edades Individuos con FQ Familia Domlmosae'cuuaaaos paliativos O nTerpieTar
<12 afios mayores de 12 aios cuidadores juzgado
" - . [ Estructura y procesos de cuidado  Discutir reportado
:;;j:lcc:cligi par:n:f:mae: Term_lnfado por [ Aspectos fisicos de cuidado preocupaciones
IPOSs2 eaiiin B e coitiado e autoinforme [ Aspectos psicolégicos de cuidado  Atencién espedial a mas
induidos entrada del nifio Ll :sspﬁ'?::::l ::I?ailoess;: del cuidado  grave Icali'ﬁcac:‘nels: z3
como evolutivamente P ' s 2 ,y‘ Socualquerarculo
[ Aspectos existendales de
adecuado ctidado
By - . Discutir reportado
BASCa2,67,62 — o V' [JSocial: Cuidador cargay angustia preocupaciones
Atencién espedal a
calificacdén mas severa
en cualquierarticulo
Medidas opcionales avaladas para evaluacion adicional
Poblacion objetivo
Familia Dominios de cuidados paliativos

Individuos con FQ
mayores de 12 afnos

Individuos con FQ edades
<12 afios
Cualquier subescals CFQ-R apropiada para la edad:
[JFuncionamiento fisico
[JFuncionamiento emocional
[JPercepcionderol
[JPercepcidn social
[JPercepcionde lasalud
[1imagen corporal Alteracion
dela alimentacion
[JCarga de tratamiento
Clvitalidad
[Sintomas respiratorios
[ISintomas digestivos
[CJrPeso

Medida cuidadores

CFQ-Rs5,56

PHQ-358
GAD-7 53

o e
<

SNAPs1

PG-1369

Tomado de: Kavalieratos et al., 2021. (21).

juzgado
[ Fisico
[ Psicoldgico

[ Psicoldgico: Depresion
[ Psicoldgico: Ansiedad

[ Espiritual, religioso, y
existencial

[J Atencionalfinaldela
vida: Duelo

como interpretar

Discutir moderado a
calificadones severas en
cualquier articulo o
Calcular estandarizado
puntuaciones ¥ de
subescala

Leve: 5-9 Moderado: 1014

Severo: 15+

mucho o un poco en
cualquierarticulo

Angustia, duracion, sintomas,

discapacidad

Con el abordaje ideal, pronto y oportuno y un adecuado tamizaje que incluya una valoracion

médica, psicoldgica y social se planteara el manejo de los sintomas fisicos, emocionales y el

contexto social que acontecen a cada uno de los pacientes de forma individualizada.

4.1.4 Manejo sintomatico del paciente fibrosis quistica terminal

Los principales sintomas experimentados por los pacientes FQ en las etapas terminales de su

enfermedad fueron disnea, asi como dolor y trastornos emocionales (27, 28, 29, 30, 38). Ver

figura 5.
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Presencia de sintomas en el dltimo dia de vida

Disnea

Dolor

Ansiedad

Nausea

Disfagia

[=]
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Figura 5. Incidencia de sintomatologia méas predominante en el paciente con Fibrosis Quistica més avanzada,
extraido de Chen et al., 2018 (15).

La disnea es el sintoma destacado en todos los pacientes y se traté con una combinacién de
tratamientos farmacoldgicos como midazolam y opiaceos (ver tablas 7 y 8), terapias no
farmacol6gicas como ventilacion no invasiva, terapia cognitiva conductual y medidas generales
como oxigeno, enfermeria en posicidn vertical, uso de ventilador de aire frio, métodos de control

de la respiracion y tranquilidad (31).

La dificultad para respirar también se relacioné con frecuencia con la ansiedad y el miedo en un
circulo vicioso. Muchos pacientes tenian dificultad para expectorar el esputo, por lo que la
fisioterapia paliativa tuvo un papel particular en algunos pacientes y la hioscina se utiliz6 en las
ultimas horas de vida (28, 29).



Tabla 7: Farmacologia recomendada para manejo de disnea

Tratamiento para la disnea

Morfina (accidn corta)

-

Hioscina

Dosis inicial sugerida: nifios 0,15-0,3 mg/kg, adolescentes y
adultos 2,5-5 mg cada 4 horas VO

Periodo de fin de vida: la dosis de infusion IV o 5Q debe ser
del 33 al 30 % de la dosis oral

El medicamento puede mezclarse con benzodiazepinas,
antidepresivos e hioscina.

Inhalaciones: 2,5-5 mg,/dosis

Dosis inicial sugerida 10 mg cada 812 h PO o 7,5-10 mg
cada 5-12 h PR y luego 20-40 mg/24 h en infusidn IV o 50,

Mota: Estas opciones de tratamiento y dosis se proporcionan solo como
guia, la mayoria los hospitales tendran sus propios protocolos que deben

seguirse.

Tomado de: Sands et al., 2011, (16).
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Tabla 8. Farmacologia de Sedacion

Nombre/

Clase de Medicamento Dosis inicial sugerida

Protocolo de medicamentos para sedacién paliativa

Dosis habitual
de mantenimiento

Interacciones
con ladrogas

Efectos secundarios
o reaccién adversa

Dosis incremental

para titulacién

Cuestiones a tener en cuenta/
Incompatibilidades

Midazolam (Versus)/

benzodiazepina

clorpromazina
(Torazina)/
fenotiazina

Haloperidol
(Haldol)/

butirofeno

Infusién IV 0 SQ a 0,5-1,5
mg/h después de una
dosis de carga de 1-5 mg

25-100 mg cada 4-12 h
relaciones publicas 12,5 mg
cada 4—12 horas o 3-5 mg/h
v

1,0—2,0 mg por via oral 0,5-1
mg SQ o IV — Para continuo
infusién: 1,0 mg inicial dosis
seguida de infusién de 0,5 mg
para 1,0 mg/h

Tomado de: Sands et al., 2011, (16).

5 a 15 mg por dia

30-100 mg/dia

12,5-50 mg
cada 4-12 horas

Depresor del SNC, por lo
que debe usarse con
precaucién con opidceos u
otros depresores del SNC.
El diltiazem y el
verapamilo aumentan los
niveles de midazolam.

Los anticonvulsivos
pueden reducir umbral
de convulsiones. Los
barbitdricos pueden
disminuir efecto
fenotiazina.

Aumento de la depresién

d

el SNC cuando se usa

con otros SNC depresores

Los anticolergénicos son

p

otenciado cuando

combinado con Haldol

causando aumento efecto

a

nticoligernico
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Hipo, disminucidn de la
frecuencia respiratoria,
nauseas y vomitos,
variaciones en la presidén
arterial y el pulso,
comportamiento
paraddjico o excitacién

Puede causar hipotensidn
y extrapiramidal
reacciones, neuroléptico
sindrome maligno,
retencidn urinaria

Puede causar
extrapiramidal
reacciones, convulsiones,
neuroléptico maligno
sindrome, urinario
retencidn, diaforesis,
NEVADA

* Mantenimiento por
hora la dosis debe ser
del 25 al 33% de lo
requerido dosis de
induccién

* Elbolo esigual al
tarifa horaria cada 2
horas

* Ajustarel
mantenimiento dosis
cada 2 horas basado
en ndmeros de dosis
de rescate necesarias

Buena eleccidn para el
paciente. con demencia
leve 25-50 mg
adicionales en 1 hora
segln sea necesario

Generalmente no exceda
20 mg/dia para
minimizar lariesgo de
neurolépticos sindrome
maligno Aumente la tasa
de infusién en 0,5 mg/h

Medicamento de eleccidn para
el “descanso sedacién” o
cuando la reversién de
sedacidn es deseable. El
farmaco tiene una vida media
corta. Droga se puede mezclar
con morfina, Demerol, atropina
o escopolamina. El farmaco
intravenoso se diluye con DSW
o solucién salina normal. La
droga tiene un minimo efectos
cardiovasculares en la sedacién
dosis

El preparado no ejerce el efecto
analgésico; efecto respiratorio
minimo; vasodilatacidn
dependiente de la dosis con la
consiguiente reduccién de la
sangre presion. Para soluciones 1V,
mezcle el medicamento con D5W,
inyeccion de Ringer, lactato
Inyeccién de Ringer o normal
solucién salina para inyeccidn.

El farmaco es beneficioso para los
pacientes. con demencia



4.1.5 Manejo de las secreciones

Su objetivo primordial es el fluidificar las secreciones para una facil expectoracion y asi intentar
romper ese circulo de infeccion e inflamacion. El uso de antibidticos inhalados es la base para
el manejo de la sintomatologia en la que la propuesta es la aniquilacion microbiolégica con
medicamentos como la tobramicina (ya aprobada), utilizada para la erradicacion y tratamiento

de la P aeruginosa (1). Ver tabla 9.

Dentro de los agentes mucoliticos mas conocidos tenemos la solucién hiperténica y el manitol,
los cuales usan su capacidad osmdtica para lograr el efecto deseado (1). Ver tabla 10.
Actualmente hay estudios en fase dos con el uso del 6xido nitrico, cisteamina y tratamiento
inmunoldgicos que buscan destruir el biofilm de la bacteria P. aeruginosa, afectando las
propiedades del moco bronquial (1, 2, 3).

Tabla 9. Farmacologia antiinfecciosa

Terapias antiinfecciosas actualesy futuras para la fibrosis quistica

Propiedades y mejoria clinica

Fase de desarrollo

Antibioticos inhalados

Tobramicina (nebulizadoro
inhaladorde polvo seco);

colistimetato (nebulizador o

inhaladorde polvo seco);
azitreonam

Levofloxacino

Amikacina

Vancomicina

No antibidtico
Oxido nitrico inhalado
Galio inhalado

Oligo G inhalado (alginato
oligosacarido)

Bacteriofago

Cisteamina

IgY (antipseudomaonica
anticuerpo)

Molgramostim inhalado
(GM-CSF)

Erradicacion de Pseudomonas aeruginosa74y
tratamiento;75 P. aeruginosa tratamiento; 75
Tratamientode P. aeruginosa76y mejoras
FEV177

tratamientode P. aeruginosa; Mejoras FEV178

Terapia aditiva para Mycobacterium complejo
avium79

Reduccicn deresistentes a la meticilina
Densidad de Staphylococcus aureus vs.
placebo en ensayosde fase 280

Se dirige a la biopeliculade P. aeruginosasli

Se dirige a la biopelicula de P aeruginosa y
inhibicion de detecciocn de quérums2

Se dirige a la biopelicula de P. aeruginosa;383
altera propiedades del moco;84 potencia
funcion antibidticass

Reducir la carga bacterianade P. aeruginosa
e inflamacion de las viasrespiratoriasse,87

Propiedades mucoliticas; ss dianas
biopelicula de P. aeruginosa:;:88 mejora
actividad antibicotica:;ss mejora funcicon

CFTR;:89 restaura macrofagos aclaramiento
de P. aeruginosaso

Potencial parareducir P. aeruginosaen
orofaringe yreduccidn de la infeccionsl

Se dirige a las infecciones causadas por
micobacterias no tuberculosas

Tomado de: Shteinberg, 2021, (1).
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Todasdisponibles

Disponible

Disponible en los EE. UU. para
refractario Enfermedaddel
complejo Mycobacterium avium

Ensayo de fase 3 en nifios
(mayoresde 6 afios) y adultos
{(NCT0O3181932)

Ensayode fase 2 en adultos
(NCTO2498535)
Ensayode fase 1 en adultos
(NCTO3669614)

Ensayode fase 2b en adultos
(NCTO3000348)

Informes preclinicos y de casos

Ensayo de fase 2b en adultos
(NCTO3000348)

Ensayo de fase 3 en adultos
(NCTO1455675)

Ensayode fase 2 en adultos
(NCT03597347)



Tabla 10. Agentes mucoliticos

Agentes mucoactivos autorizados71,110 como complementos para la limpieza de las vias

Propiedades

respiratorias

Administracion

Efecto clinico

Dornasa alfa

Solucidn salina

Humano recombinante
desoxirribonucleasa; se

descompone polimerizado

ADN producido por
neutréfilos degradantes

Agente osmdtico; vias

Sin tiempo especifico con
limpieza de las vias
respiratorias; no diferencias
con diario, dos veces diario,
o dia alterno regimenes

Antes o durante la via aérea

mejora FEV1;
pulmonar reducida
exacerbaciones;
poco pruebas

menos de 6 afios

en

Sin cambios o mejora

hiperténica (3% respiratorias hidratacién autorizacién; pruebas de en FEV1; pulmonar
o 7%) liquida superficial tolerabilidad requerido para reducida
broncoespasmo; exacerbaciones;
pretratamiento sintoma resolucidn;
broncodilatador recomendado calidad de vida mejora;
FEVO-5 y Mejora LCI2-5
Manitol Agente osmdtico; vias Disponible en polvo seco; antes Mejora FEV1;
respiratorias hidratacién o durante la via aérea técnicas pulmonar reducida
liquida superficial de limpieza; se necesitan  exacerbaciones; baja
pruebas de tolerabilidad para eficacia en nifios.
broncoespasmo

Tomado de: Shteinberg, 2021, (1).

4.1.6

El dolor como otro de los sintomas méas predominantes con respecto a la localizacion, se ha
documentado su preferencia en el térax que fue particularmente dificil aliviar y se relacion6 con
una combinacion de los efectos de la hipoxemia, la sepsis y la debilidad terminal (30); sin
embargo, existen mdaltiples sitios que pueden generar dolor, por ejemplo, etiologias
osteomusculares, rinosinusitis (cefalea) y dolor abdominal que son otras causas de dolor que
reportan los pacientes (30, 32). La intensidad del dolor que predomina es de moderada a severa

predominantemente segln lo reportado por el mismo paciente

Las recomendaciones segun la revision y pautas internacionales indican que, para el manejo del
dolor leve el uso de acetaminofén o uso limitado de antiinflamatorios no esteroidales; sin
embargo, en dolor crénico no controlado se recomienda el uso de opioides en dosis pequefias
que evidenci6 alivio de la sintomatologia dolorosa, asi como respiratoria, contradiciendo el

pensamiento de depresion respiratoria que se piensa al utilizar dichos medicamentos (32, 34).
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4.1.7 Manejo trastornos psicoldgicos

La revision indica en el caso de las personas con fibrosis quistica desde su diagnéstico hasta su
enfermedad ya avanzada terminal que documenten depresién y ansiedad, que se debe hacer un
tamizaje para la deteccion y definir el tratamiento de estas entidades, ademas de reservar las
benzodiacepinas para los sintomas refractarios o la paliacion de los sintomas al final de la vida
(28, 33).

La ansiedad es comUn y merece una mayor atencion en particular en esta poblacion donde se
recomiendan un modelo de atencion escalonada, utilizando intervenciones psicologicas como
tratamiento de primera linea para la ansiedad y volviendo a servir benzodiacepinas a corto plazo
para los sintomas refractarios con una estrecha vigilancia. Las benzodiacepinas deberian
considerarse en el tratamiento estandar para la ansiedad al final de la vida de las personas con
ACLFD (28, 33).

4.2 Discusion

Se debe evidenciar a futuro, la importancia de la integracion del equipo de medicina paliativa
no solo al final de vida, porque nuestra preparacion especializada permitira dirigir la atencién
desde una derivacién temprana para toma decisiones, voluntades anticipadas, como la deteccion
de sintomatologia, la cual, con nuestro conocimiento, puede ser de gran beneficio para el

abordaje y manejo de sintomatologia refractaria al final de vida.

Queda plasmado que debemos de proponer en nuestros centros de trabajo, la integracién para
que las diferentes disciplinas involucradas vean nuestro trabajo y se vea reflejado en la atencién

del paciente portador de fibrosis quistica.
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CAPITULO V: CONCLUSIONES

El paciente portador de fibrosis quistica tiene por delante una lucha por la sobrevivencia, debido
al grado de afectacion de sistemas involucrados, lo cual lleva dia a dia a presentar un reto de
manejo, debido a que la poblacion portadora de esta enfermedad tiene arraigado ese sentimiento
de incertidumbre sobre su futuro. Por lo cual, hace ineludible educarse y realizar investigacion
médico—cientifica por parte del equipo de medicina paliativa de la enfermedad, desde su
etiologia, fisiopatologia, sus manifestaciones clinicas, asi como su pronéstico para que el equipo
pueda realizar un abordaje idéneo en el paciente adulto portador de fibrosis quistica.

Al tener claros los criterios de terminalidad de la enfermedad no oncoldgica asociados a los
criterios de enfermedad avanzada en paciente con fibrosis quistica, se puede redirigir el manejo
a un estado de maximo confort y calidad de vida, evitando situaciones que generan méas impacto

negativo en el paciente y su familia.

Por otra parte, no esta definida la integracion del equipo de medicina paliativa en la atencion del
paciente adulto con fibrosis quistica; sin embargo, segun los estudios en medicina basada en
evidencia de la informacion existente, en la que si se ha integrado el equipo de medicina
paliativa, han documentado una mejor atencion del paciente en el contexto de toma decisiones,
voluntades anticipadas, mejoramiento de calidad de vida, abordaje de sintomatologia tanto fisica
como emocional que llevd a mejores resultados en su atencién. La integracion del modelo
paliativo en conjunto con las disciplinas competentes del cuidado del paciente adulto portador
de fibrosis quistica debe tomarse en cuenta para lograr maximos resultados en su atencién y asi,

permitir desarrollar una atencion especializada de calidad.

La manera idénea en que se podria brindar atencion paliativa en este pais que cuenta con un
centro de atencion nacional del paciente adulto con fibrosis quistica podria ser la elaboracién de
un programa de medicina paliativa que incluya las diferentes disciplinas (medicina, trabajo
social o psicologia, entre otras) integrado de esta manera para enfocar la atencién a una

poblacién con gran necesidad de consideracion, orientada al final de la vida con altos gastos en
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salud, pero que sigue siendo escasa, dado que en este momento son solo 22 pacientes. Seria un
mayor reto integrar un programa a cada clinica de dolor de atencién esporadica a lo largo y
ancho del pais, no por ello, las clinicas del dolor no asumirian a los casos esporadicos que
pudieran llegar; sin embargo, al focalizar la atencion en un centro especializado en la
enfermedad, el paciente iniciaria tempranamente el proceso de atencion paliativa, mientras lleva
el tratamiento activo de la enfermedad y posteriormente, ser seguido por las unidades

periféricas.

En relacion con la atencion medica en el consultorio, los objetivos se enfocaran en brindar al
paciente la informacion con empatia, respetando la velocidad semantica del paciente sobre el

curso y velocidad de la enfermedad.

Brindar espacio para las preguntas del paciente y su familia. Utilizar las herramientas
recomendadas en esta revision para identificar los sintomas fisicos y emocionales con prontitud.
Preparar un plan de atencion paulatino para el curso de la enfermedad en relacion con el manejo
sintomatico que incluya también las voluntades anticipadas, se hace fundamental generar
cercania con el equipo de atencion y trabajar la empatia, previamente a desarrollar los
contenidos fundamentales u objetivos propios de la consulta y es fundamental la dosificacion
de la informacion, asi como el plan de abordaje, los cuales se deben ir desarrollando conforme

se va conociendo al paciente y su familia, y se desarrolla confianza con el equipo.

El tiempo de inicio de control paliativo deberia de ser de comin acuerdo entre el equipo de
paliativos y el centro de atencion del paciente con FQ, podria existir un tiempo estipulado para
cumplir con los objetivos de la primera parte de la atencién, arbitrariamente propongo no mayor
a seis meses con citas mensuales; sin embargo, esto dependera de la ubicacion geogréfica del
paciente y la dificultad para llegar al consultorio y el momento emocional, en el cual el paciente

esté, también se podria aprovechar el espacio durante las hospitalizaciones.
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ANEXOS

Adolescentes y Adultos (Pacientes de catorce afios en adelante)

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

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

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

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

Seccion I. Datos Demograficos | Por favor conteste o seleccione la contestacion correspondiente a las
siguientes preguntas.

Casado(a) de nuevo O Algo de universidad
Con un compaiiero(a)

A. (Fecha de nacimiento? F. (Cual de las siguientes alternativas describe su raza? (Por
Feha [ | | [ T [ | [ | favor seleccione todas las que apliquen)
Dia Mes Afio D Blanco
B. Sexo [ Masculino [ Femenino a Negro
O Mulato
C. En las pasadas dos semanas, (ha est'ado de vacaciones o O 1ndio
faltado a la escuela (colegio) o trabajo por razones no 0] Asiti
relacionadas a su salud? Si No Asidtico
D. Estado Civil O otro (especifique)
O Soltero / nunca casado(a)
O Casado(a) G. Nivel de educacion
O Viudo(a) O Algo de escuela superior o menos
[ Divorciado(a) [0 Diploma de escuela superior /GED
L' Separado(a) [ Estudios vocacionales
O
d

O Titulo de universidad
) o . . . O Titulo graduado o profesional
E. (Cual de las siguientes alternativa describe mejor su

i ¢ i ‘7 i 3 . . . . ..
origen ético? (por favor seleccione todas las que H. ;Cual de las siguientes opciones mejor describe su estado

all:lphquen) de estudios o0 a que se dedica?
Cubano(a) [ Asiste a la escuela / colegio fuera del hogar
O Puertorriquefio(a) O
0 ) Toma cursos en el hogar
O Mexwar?o(a) O Busca trabajo
Colom?lano(a) O Trabaja a tiempo completo o medio (en el hogar o
O Argentino(a) fuera de este)
O Salvadorefio(a) O Amadecasaa tiempo completo
O Nicaragiiense [ No estudia o trabaja debido a su estado de salud
O Venezolano(a) O ~o trabaja por otras razones
O Otro(a) (especifique)
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Adolescentes y Adultos (Pacientes de catorce aiios en adelante)

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

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

Mucha Alguna  Un pocode Ninguna

Durante las pasadas dos semanas, cuanta dificultad ha tenido: dificultad  dificultad  dificultad dificultad
1. Participando en actividades extenuantes como correr o practicar algin deporte O O O O
2. Caminando tan rapido como 10s demas ...........cccevveveiriniucuiicccceenieeeceees O O O O
3. Cargando o levantando cosas pesadas como libros o mochilas .........c.ccccoeenee O O O O
4. Subiendo escaleras O O O O
5. Subiendo escaleras tan rapido como 108 demas ...........ccverveinerieineinienecinene O O O O

Y en las pasadas dos semanas, indique cuan frecuentemente: Siempre A menudo A veces Nunca
6. S€ SINHO DICTI. ..ttt O O

7. Se Sinti0 PreocuPadO(@)......evereeeeieririeieierieieterieriet ettt eenas
8. Se SINHO I ...ttt

9. Se sintio cansado(a)....

10. Se sintid con Mucha energia............cccocceeiieieieiiiniiiicccceee e

11. Se sinti6 agotado(a)....

0 I R R
0 I B
I I R I R
0 B B

12, SE SINTO ITISTE ..ttt ettt

O
O

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

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

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

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

15. ;Hasta qué punto los tratamientos le hacen su vida diaria mas dificil?
1. Nada en lo absoluto
2. Un poco
3. Moderadamente
4. Mucho
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Adolescentes y Adultos (Pacientes de catorce aiios en adelante)

CYSTIC FIBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

16. (Cuanto tiempo le dedica cada dia a sus tratamientos?
1. mucho tiempo
2. algo
3. poco
4. casinada

17. (Cuan dificil es para usted hacer los tratamientos (incluyendo medicamentos) cada dia?
1. Nada en lo absoluto
2. Unpoco
3. Moderadamente
4. Mucho

18. (Como piensa que esta su salud en este momento?
1. Excelente
2. Buena
3. Mas a menos
4. Mala

Por favor marque la alternativa correspondiente a su contestacion.

Pensando en su salud durante las pasadas dos semanas, indique cudan
verdaderos o falsos son las siguientes frases. Muy cierto Algo cierto Algo falso  Muy falso

19. Tengo dificultad recuperandome después de esfuerzo fisico..........ccceveeircinnns O O O O

20. Tengo que limitar mi actividades fisicas como correr o practicar deportes...........

21. Tengo que obligarme a comer......
22. Tengo que quedarme en casa mas de [0 qUE qUISIEra..........ccvueveviuciviciirniniciniae

23. Me siento comodo discutiendo mi enfermedad con otros...

24. Pienso que estoy muy delgado(a)...............

25. Pienso que me veo diferente en comparacion con otros(as) de mi edad.....

26. Me siento mal con respecto a mi apariencia fisica

27. La gente teme a contagiarse de mi

28. Me reuno con mis amigos a menudo

29. Pienso que mi tos molesta a 10S demas .............cccoiiiiiiiiiiiiies

30. Me siento comodo(a) saliendo por la noche.

31. Me siento $010 @ MeNUAO ........ccoeveuimimiiiiiiiiieccceee

32. Me siento(a) saludable

33. Es dificil hacer planes para el futuro (por ejemplo, ir a la universidad,
matrimonio, €tc.)..................

34. Llevo una vida normal

0 R o I
0y R o I
OO0 O OOoooOoooooooao
0 R o I
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Seccion I11. Escuela, Trabajo, Actividades Diarias

Por favor seleccione o niimero o la alfernafiva carrespondiente a st confestacion.
35. ; Durante las dos semanas pasadas, hasta qué pomio tovo dificnliad manteniéndose al dia en sn trabajo escolar, profesional, o
en otras actividades diarias?

1. No ha tenido dificultad manteniéndose al dia

2. Ha podido mantencrsc al dia amnque sc 1e ha hocho dificil

3. Sehaatrasado

4. No ha podido hacer estas actividadcs enlo absoluto.
36. ;Durankc las il dos con qué ia cstovo dela X bajo, o no pudo completar sus actividades
diarias por culpa de sn enfermedad o sos tratamientos?

[0 Siempre [ Con frecuencia [1 Algumas veces [ Nunca
37. ;Con qué frecnencia le impide a nsted la fibrosis cistica de alcanzar sus metas de 1 bajo o metas p Jcs?

[0 Siempre [ Con frecuencia [1 Algumas veces [ Nunca

38. ;Con qué frecoencia le mpide a fibrosis cistica de salir dc sn casa para hacer diligencias como ir de compras o ir al banco?
L] Siempre [ Con frecnencia [ Alpumas veces [ Nunca

Seccion |V. Dificultades con los Sintomas

Por favor seleccione la alternativa correspondiente.

Durante as pasadas dos sermanas Bastante Algo Pom Nunca
39. Ha tenido dificaltad do de peso O 0 0 O
40. Ha cstado congestionado(a) O O |

#1. Ha estado tosiendo d el dia O 0 0

42. Ha tenido que toser mucosidad O a a

43. Somncosidad ha sido mayormente:

O Transy O Transy a amarilla (] Amarillosa-verde [] Verde con mmcstras de sangre [] No sé

Indigue cuan frecuentamente en las pasadas dos semanas Sempre Amenmio Avecs Nuna
44, Ha estado con sonido asmitico al resp; O O O O
45. Ha tenido dificultad al respi O O O O
46. Se ha despertado durante la noche porqoe estaba tosiendo........................ O | O O
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Indique cuan frecuentemente en las pasadas dos semanas:

Siempre A menudo A veces Nunca
47. Ha tenido problemas con gases O O O O
48. Ha tenido diarrea O O O O
49. Ha tenido dolor abdominal O O O O
50. Tuvo dificultad con su apetito O O O O

Por favor aseguirese que todas las preguntas han sido contestadas.

;Gracias por su cooperacion!
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