INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una
enfermedad hereditaria que con-
siste en una alteracion genética
en la que existe una mutacién de
un gen normal dando lugar al
gen de la FQ.

Es una enfermedad crénica que
afecta a las zonas del cuerpo
que producen secreciones, dan-
do lugar a un espesamiento de las
mismas v originando obstruccion
de los canales que transportan es-
tas secreciones, siendo los drganos
mas afectados el pulmén, higado,
pancreas y sistema reproductor.

En la primera mitad del siglo
XX menos del 50% de los pa-
cientes superaba el afio de vida,
Con el paso del tiempo y gracias
a la puesta en marcha de unida-
des de FQ especializadas yala
utilizacién de nuevos tratamien-
tos y técnicas, como el trasplan-
te pulmonar, la supervivencia ha
ido mejorando y aumentando,
situdndose la esperanza de vida
media alrededor de los 35 afios.

iQUE ES LA
FIBROSIS
QUISTICA?

La fibrosis quistica (FQ) es una
enfermedad hereditaria frecuen-
te en la raza blanca que aparece
en uno de cada 2.500-4.000 na-
cidos vivos.
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Consiste en una alteracién ge-
nética en la que existe una muta-
cion de un gen normal dando lu-
gar al gen de la fibrosis quistica.
Si se hereda el gen anormal de
ambos padres se padecers la en-
fermedad, si se hereda un gen
normal y un gen anormal se es
portador de la enfermedad sin
padecerla pero con la posibili-
dad de transmitirla a la descen-
dencia, y si se heredan dos genes
normales se es una persona sana.

Por lo tanto, es necesario que
ambos padres de un enfermo de
FQ sean portadores para que se
produzca la enfermedad. Apro-
ximadamente una de cada vein-
te o vemticinco personas son
portadores en la poblacion ge-
neral.

Es esta una enfermedad croénica
que afecta a las zonas del cuer-
PO que producen secreciones, dan-
do lugar a un espesamiento y dis-
minucién del contenido de agua de

las mismas y originando obstruc-
cién de los canales que transpor-
tan esas secreciones; al mismo
tiempo, esa obstruccioén va a per-
mitir que se estanquen dichas se-
creciones y produzcan dafio e in-
feccion e inflamacion que van a
dar lugar a la destruccién de las
zonas referidas (pulmén, higado,
pancreas, sisterna reproductor).

En los afios treinta se describi6
esta enfermedad y por aquel tiem-
po, menos del 50% de los pa-
cientes superaba el afio de vida.
Con el paso del tiempo y gracias
a la puesta en marcha de unida-
des de FQ especializadas yala
utlizacién de nuevos tratamien-
tos y técnicas, la supervivencia
ha ido mejorando claramente au-
mentando de forma constante el
numero de enfermos adultos, si-
tuandose la esperanza de vida me-
dia alrededor de los treinta y cin-
Co afos.

SiNTOMAS

Los sintomas de la FQ son en
sus inicios similares a los de otras
enfermedades de la infancia, ta-
les como asma, neumonia, en-
fermedad celiaca, etc. La inten-
sidad de los mismos varia de
unas personas a otras. Hay que
sefalar, en este sentido, que to-
davia son frecuentes los casos de
FQ que se diagnostican en adul-
tos, va que hasta ese momento




1
j
j
j
I
1
j
i

los sintomas se han achacado a
otras enfermedades, como pato-
logias de afectacion bronquial de
caracter repettivo.

Es importante tener rambién
en cuenta que las dos primeras
localizaciones de la enfermedad
son las que determinan su gra-
vedad y, por tanto, su evolucion.

Aparato respiratorio

Las secreciones bronquiales son
mas espesas y viscosas de lo nor-
mal, lo que dificulta su expulsion
y favorece su acumulacion en los
bronquios, ocasionando un ries-
£0 permanente de obstruccidn e
mfeccion de las vias respiratorias,
ademas de un deterioro progre-
sivo de la oxigenacion. La pér-
dida de funcién pulmonar es
gradual y constituye la conse-
cuencia mas grave de la FQ, ast
como la mas dificil de controlar,

Los pulmones son normales al
nacer, pero los trastornos respi-
ratorios pueden desarrollarse en
cualquier momento a partir del
nacimiento. Las secreciones bron-
quiales espesas obstruyen final-
mente las vias aéreas pequenas,
produciendo su inflamacion.

A medida que la enfermedad
avanza, las paredes bronquiales
sC engruesan, las vias aéreas se
llenan de secreciones mfecradas,
algunas zonas del pulmén se
contraen (una afeccién denomi-
nada atelectasia) y los ganglios
linfiticos aumentan de tamaiio.
‘Todas estas alteraciones reducen
la capacidad del pulmoén para
transferir el oxigeno a la sangre.

Alrededor de la mitad de los
niftos con FQ se llevan por pri-
mera vez a la consulta médica
porque tienen tos, respiracion si-
bilante ¢ infecciones del tracto
respiratorio. La tos, el sintoma
mas perceptble, se acompana con
frecuencia de nauseas, vomitos v

alteraciones del suefio. A medida
que la enfermedad evoluciona,
el torax toma forma de barril yla
falta de oxigeno puede producir
dedos en forma de palillos de
tambor y piel azulada. Se pue-
den formar polipos en la nariz y
una sinusitis con secreciones es-
pesas.

Los adolescentes tienen fre-
cucntemente un retraso del cre-
cimiento y de la pubertad y una
disminucion de la resistencia fisi-
ca. Las complicaciones en los adul-
tos y en los adolescentes pueden
ser un colapso pulmonar (neu-
motdrax), tos con sangre e insu-
ficiencia cardiaca. La infeccion
constituye también un proble-
ma importante. [as bronquitis y
las neumonias recurrentes van
destruyendo gradualmente los
pulmones. La muerte es, por lo
general, consecuencia de una
combinacion de insuficiencia res-
piratoria y cardiaca causada por
la enfermedad pulmonar subya-
cente.

Aparato digestivo

Las glandulas pancreaticas e
intestinales excretan un moco
anomalo, de tal modo que se
bloquea la produccion de las en-
zimas necesarias para la diges-
tion de los alimentos, dificultan-
do la misma especialmente con
relacion a los principios inme-
diatos: proteinas, hidratos de
carbono y grasas. Los sintomas
que son consecuencia de este pro-
Ceso se coricretan en la aparicion
de ciertos trastornos digestivos y
dolor v distension abdominal.
Puede manifestarse también con
una perdida de apetito, malnu-
tricion, pérdida de peso y alte-
raciones en el crecimiento del
paciente. También pueden apa-
recer problemas hepaticos y dia-
betes.
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El ileo meconial, una forma de
obstruccion intestinal en los re-
cién nacidos, se produce en el
17% de los que padecen FQ. El
meconio, una sustancia de color
verde oscuro que aparece en las
primeras heces de un recién na-
cido, es espeso y su transito es
mas lento de lo normal. Si e}
meconio es demasiado espeso,
obstruye el intestino, v la obs-
truccion puede llevar a la perfo-
racion de la pared intestinal o
provocar una hernia del intes-
tino.

El meconio puede también for-
mar tapones en el intestino grue-
s0 0 en el ano, causando una
obstruccion temporal. Los bebés
que tienen ileo meconial casi
siempre desarrollan otros sinto-
mas de FQ mas adelante.

El primer sintoma de FQ en el
lactante que no tene ileo meco-
nial es, a menudo, un escaso au-
mento de peso en las cuatro o
sels primeras semanas. Una can-
tidad insuficiente de secreciones
pancreaticas, que son esenciales
para una adecuada digestién de
grasas y proteinas, ocasiona una
digestion deficiente en el 85-90%
de los bebés que padecen FQ. Las
deposiciones del bebé son fre-
cuentes, con heces grasas, abun-
dantes y de color desagradable,
v el bebé puede tener también
un abdomen protuberante,

El crecimiento es lento a pesar
de un apetito normal o grande, y
el bebé es delgado y tene los
musculos flaccidos. EI déficit de vi-
taminas liposolubles (K, E, D, A)
puede causar ceguera nocturna,
raquitismo, anemia y trastornos
hemorragicos. En el 20% de los
NAos que no reciben tratamien-
to, el revestimiento del intes-
tino grueso sobresale por el
ano (prolapso rectal). Los bebés
que han sido alimentados con
una térmula proteinica de s0ja o
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leche materna pueden desarro-
llar anemia e hinchazén debido
a que no estan absorbiendo sufi-
cientes proteinas.

Alrededor del 2-3% de las perso-
nas que padecen FQ desarrollan
diabetes y son insulinodepen-
dientes debido a que el pancreas
cicatrizado ya no es capaz de
producir suficiente insulina. La
obstruccidén de los conductos
biliares por secreciones espe-
sas puede causar inflamacion
del higado v finalmente cirrosis.
Esta cirrosis puede causar un
aumento de la presion en las ve-
nas que llegan al higado (hiper-
tension portal), conduciendo a
un ensanchamiento de las venas
del extremo inferior del esofago
(varices esofagicas). Esta altera-
cién hace que las venas puedan
romperse y sangrar copiosa-
mente.

Aparato reproductor

La fertilidad esta disminuida en
practicamente la totalidad de los
afectados de FQ. Mas del 95%
de los varones son estériles como
consecuencia de la obstruccion de
los conductos deferentes o de la
disminucion de produccion de se-
men y esperma. En el caso de las
mujeres, la infertilidad se produce
generalmente como consecuen-
cia del incremento de la densi-
dad y viscosidad del moco vagi-
nal, que impide la progresion
normal del espermatozoide ha-
cia el ovulo. También tiene co-
mo causas secundarias una ovu-
lacion irregular o la existencia
de polipos cervicales o quistes
ovaricos. Las mujeres que pade-
cen FQ tienen mas probabili-
dades de tener complicaciones
durante el embarazo que las mu-
jeres no afectadas; aun asi, mu-
chas mujeres con FQ han tenido
hijos.
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Piel

Los pacientes con FQ pierden
cantidades excesivas de sal con
el sudor, lo que hace que éste
sea mas salado de lo normal. Es
por ello que en épocas de calor
intenso o durante episodios fe-
briles haya que tener especial
cuidado en mantener la hidrata-
cidn y evitar la pérdida acelerada
de electrolitos.

DIAGNOSTICO

El sistemna ideal para la deteccidn
de todos los casos de nacimien-
tos de afectados, es la realizacion
del Screening Prenatal o Neona-
tal, un sencillo analisis de sangre
que puede indicar la posibilidad
de una FQ. Desgraciadamente,
este sistema no estd implantado
por todas las administraciones sa-
nitarias por el aumento de coste v
la posibilidad de falsos positivos.

Es aconsejable el test del su-
dor, un andlisis de unas gotas de
sudor del paciente, recogidas en
una maquina especial que deter-
mina la concentracion de iones
de sodio y cloro en el mismo. Si
esta concentracion de sal alcan-
za unos limites determinados es
indicativo de FQ.

Para el paso siguiente, es acon- )

sejable realizar un Estudio Genéti-
€O, que con una pequefia muestra
de sangre concluya la mutacion
concreta y verifique el diagnostico.

El analisis genético, no solo se
ha de realizar al paciente, sino
también a padres y hermanos.

En Estados Unidos, el Test
Cuantitativo de Tontoforesis con
Policarpina tiene excelentes re-
sultados.

En conclusion, el test del su-
dor realizado siguiendo una me-
todologia correcta, por personal
experto, y cuyos resultados sean
interpretados por profesionales

expertos en FQ y en el contexto
clinico de cada caso, sigue sien-
do hoy una herramienta extre-
madamente valiosa para el diag-
nostico de la FQ.

TRATAMIENTO

Existen tres pilares fundamenta-
les para el tratamiento de la FQ:

* Una nutricién adecuada, pro-
curando una ingesta hipercal6-
rica e hiperprotéica. El deterio-
ro de la funcidn pulmonar es
mas lento en los pacientes bien
nutridos. También se requiere
la ingesta de preparados de en-
zimas pancreaticas y suplemen-
tos vitaminicos.

* Ejercicio y fisioterapia respira-
toria. De este modo se ayuda a
eliminar las secreciones que se
acumulan en los bronquios.

¢ Tratamiento farmacologico de
las infecciones. Lo habitual es
la utilizacién de antibidticos pa-
ra combatir las infecciones res-
piratorias.

Tratamiento dietético

El manejo nutricional es otro
aspecto que no se debe descuidar,
ofreciendo al nifio dietas equili-
bradas y suplementando el trata-
Mmiento con enzimas pancreaticas
externas diariamente, asi como
vitaminas suplementarias (A, D,
E, K).

Las enzimas pancreaticas son
fermentos que se agregan al tra-
tamiento porque los fermentos
naturales no se producen en el
pancreas por la destruccién pro-
gresiva de esta glandula. [as dosis
de estas enzimas dependen de
cada paciente y deben ser ajusta-
das a cada uno. Pese a esto estas
eNnzZimas no corrigen completa-
mente los defectos de absorcion
de nutrientes. ‘




il

s il

i Objetivo |
! Conseguir un estado nutricional :

v crecimiento normal en todas |
las edades. : f

Riesgc =A malnutricion ‘”“?'

* Alto cuando h.zy afecx.iuon
pancrediica y respuatnr«a

ficitaria.

dad de Lrecmmnto (lactdntes, |
adolesacentes); £ B, i
. Auxqento enla frecucneia deexas |
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* Objetivo; Ios padn.s deben en-
tender las mmas de malnutrl—,

; cion. I =
[« Iniciadel progﬁs.ma; al dia;_mos- /
|
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» Paciente: debe asumit rupnnsa~
bilidad durante 1a adolescencia.

* Detectar alteraciones de Ia con-
ducta alimentaria: tiempo de
ingesta, interacciones nifio-ma-
dre durante la ingesta, etc.

Aprendizaje

* Elegir los alimentos: hipercald-
ricos.

* Confeccién de suplementos
Caseros.

* Recetas de sabor agradable

Programa dietético segun
la edad

Recien nacido

* Leche materna: acomparnada de
ferapia con enzimas pancreati-
cas precoz para evitar la hipo-
proteinemia.

« Formula de inicio: acompana-
da de enzimas pancreaticas.
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* Ingesta energético protéica de- |

* En periodeS con mayor veloci* ’ 3

* Férmula hidrolizada: si existe
malnutricion. Debe también. ir}
acompanada de enzimas pan‘!-

“Creaticas.

* Vitaminas.

Nirnos de 2-6 arﬁos“,.

E

* Fase importante enf'la ac.qu151-
- €i6n de habitos ahrm.nnuus. Vi-
gﬂar posibles alti.muunes de la
- conducta alimentaria. X reapucs-
ta de los padres a la mismad

*Tras el segundo afigr'se pu#dc
hacer una suplementicion calé-
rica ‘que permite hacer recetas -
utilizando alimentos de la dn.tag
(leche, yogurt, helado, etc.), 3%
bien utilizar formulas como Pe-
diasuri Isosource junior o Pen-
tasec pediatrico. En caso nece-
sario es posible utilizar formulas
hipercaléricas infantiles: merite-

- ne liquido infantil.
* Vitaminas.

Nifos de 6-12 aros

* Influencia del medio ambiente
y la televisién en sus habitos
alimentarios. Mayor actividad fi-
sica. Mayor porcentaje de la in-
gesta en forma de comida rapida.

* Enseriarle a elegir los alimentos.

* Dieta: alimentos hipercaléricos
y ricos en sal. Alimentos pre-
ferentemente elaborados (em-
panadas, etc.). Los alimentos
de procedencia animaj siermpre
acompanados de alimentos de
origen vegetal.

* Suplementos orales: se pueden
usar suplementos disefiados
para pacientes adultos: [sosour-
ce energy, Ensure plus, Ensure
puding, Pentaset energético, etc,

¢ Vitaminas.

Adolescentes .

* Dieta: los consejos deben ser di-
rigidos a los pacientes,

i
A i5!
l‘ caldrica
{ * Ensedar a'elegir los mudes ensz
;/ ocasiones: pucdm supmwr un

T Auni atar les aportes energéti-
. oS Proteicos Sir» gumentar e

volumen de la ingesta.
i « Enriquecer los a.ﬁrnemos usar
! cremas, anadir. u.:tea Vegeta—

ragas; efc. %
alimentos con dens}dad
ta: frutos secos.s

35% delai ingesta, .4 &
,' . Energel;u_a pizzas, empanadas*
Asegurar los aportes lacteqgs: *
. Sup!cmentos orales: untrget@os,
Isosourcc Energético, Ensure
Plus, Ensure Pudi g, Shistacal
- v Sustacal Pudmgj
. Vnarnmas.

Nutricion enteral

!
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f * Objetivo: mejorar el estado nu-

f tricional. Se recurre a ella cuan-

; do no es suficiente la alimenta-

| cion oral.

|« Forma de administracion: frac-

f cionada o a débito continuo.

i Generalmente durante el dia

’: fraccionada y durante la noche

! adébito continuo.

; * Via de administracion:

I

: - Sonda nasogastrica: asegu-
rar una correcta colocacion.
Cambiar el esparadrapo dia-
riamente. Evitar excoriaciones
de la piel de la nariz. Usar
esparadrapo hipoalergénico.
Cambiar el punto de fijacién,
Cuidados de nariz y boca.

~ Gastrostomia: mantener la zo-

na limpia y seca. Mover la
cruceta y la sonda. No poner
vendaje. Lavado exterior du-
rante el bafio. Limpiar inter-
namente la sonda introdu-
ciendo agua tibia después de
las tomas.

s

Terapia respiratoria
Se compone de unos procedi-
mientos terapéuticos buscando



unos objetivos, los procedimien-
tos o técnicas son:

* Fisioterapia respiratoria.

* Los ejercicios respiratorios.

* El entrenamiento fisico: gene-
ral o de musculos ventilatorios.

* La educacién al enfermo y los
familiares.

La fisioterapia respiratoria (téc-
nica de higiene bronquial), abarca
una serie de actuaciones para me-
jorar la aclaracion de las secrecio-
nes bronquiales y asi, aumentar
las expectoraciones. Con ello con-
seguimos tres cosas importantes:

1. Disminuir la resistencia de las
vias aéreas (menor broncos-
pasmo).

2. Mejorar la oxigenacién al li-
berar el paso del O, a los pul-
mones.

3. Disminuir el numero de so-
breinfecciones al no haber
medio de cultivo (moco).

Los objetivos a cumplir con una
| rehabilitacién pulmonar seran:

L. Facilitar la impieza de la via
aérea (eliminaciéon de las se-
creciones).

2. Mejorar la funcion pulmonar

3. Evitar la infecciones bronco-
pulmonares.

4. Mejorar la fuerza y resistencia
de la musculatura, global y es-
pecifica de los musculos ven-
tilatorios.

5. Disminuir la sensacion de
disnea (falta de aire).

6. Aumentar la autoconfianza v
disminuir la ansiedad.

1. Reducir los sintomnas respira-
torios y las reagudizaciones.

2. Mejorar el estado animico (au-
mentar mofivacion).

1
|
! Los beneficios son:
i
|
i
|

|
!
|
!
|
|
|
|
i
|
i
|
|

3. Mejorar la tolerancia a los es-
fuerzos (al mejorar la funcién
muscular).

4. Mejorar la calidad de vida re-
lacionada con la salud.

5. Reducir el namero de ingre-
sos hospitalarios.

6. Prolongar la supervivencia.

Asi pues, podemos desglosar
la terapia fisica pulmonar o fi-
sioterapia respiratoria, en dos
facetas distintas; la fisioterapia
clasica convencional y la actual.

La primera abarca las técnicas
de los drenajes posturales, aso-
ciados o no a la percusion de las
zonas del torax drenadas, lo co-
nocido como “Clapping”, vy las
vibraciones en dichas zonas.

Los drenajes posturales, apro-
vechan la accién de la gravedad
para que se produzca un discu-
rrir del moco hacia bronquios
gruesos y asi poder eliminarlos
mas facilmente con la tos.

La segunda, engloba una serie
de técnicas como son el llamado
ciclo activo respiratorio o ciclo
activo de técnicas respiratorias,
que tene la ventaja primordial que
el enfermo lo ejecuta sin necesi-
dad de ayuda personal.

En muchas ocasiones, previa-
mente al inicio de la fisioterapia,
al paciente se le prescribe una
sesion de aerosoles, en orden a
vehiculizar un disgregante del
moco y st hay broncospasmo
anadir un broncodilatador en
solucién, otras con humidifica-
cidn bronguial.

La técnica de espiracion for-
zada “Huffing” (exhalacién), es
una maniobra muy aconsejable
para facilitar la expectoracién,
sobre todo en pacientes a los que
se les afiade una cantidad de
moco a una situacion de cierre
bronquial.

La presion espiratoria positi-
va; el mecanismo es provocar un

;
i
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aumento de la presién dentro de
los bronquios, mientras se exha-
la el aire, lo que lleva a aumentar
la ventilacion difusamente a tra-
vés de pequerios canales colate-
rales; de esta forma, puede el
moco movilizarse desde la peri-
feria (bronquios finos) a zonas
centrales (bronquios gruesos).

Flutter o presion espiratoria
positiva oscilante, es la técnica
mas usada; consiste en un dispo-
sitivo en forma de pipa, que lle-
va una bolita de acero en su in-
terior, y mientras el paciente
espira el aire lentamente la boli-
ta realiza ascensos y descensos
rapidos.

Antibioterapia

El tratamiento de las manifesta-
ciones pulmonares consiste en la
prevencion de la via respiratoria
y la profilaxis y control de las in-
fecciones respiratorias. La profi-
laxis consiste en inmunizar frente
a la tosferina, varicela y saram-
pion y la vacunacion anual fren-
te a la gripe.

En 1994 fue aprobada Pul-
mozime (Domasa Alfa), un me-
dicamento desarrollado exclusi-
vamente para los pacientes con
fibrosis quistica que reduce de
manera importante el nimero
de infecciones respiratorias y me-
jora la funcién pulmonar cuan-
do se administra a largo plazo en
forma de aerosol,

En 1995, un farmaco, el Ibu-
profeno (Algiasdin, Dalsy, Espidi-
fen, Neobrufen, Saetil) demostré
a elevadas dosis una reduccién
importante de la inflamacion a ni-
vel pulmonar.

A finales de 1997, la FDA (or-
ganismo americano de control
de los alimentos y medicinas),
aprobd TOBY, que es Tobrami-
cina inhalatoria que mejora la
funcién pulmonar y disminuye el
tiempo de estancia hospitalaria.
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Actualmente se investigan nue-
vas formas de antibidtcos ade-
mas de los disponibles para poder
manejar mejor las infecciones
respiratorias.

COMPLICACIONES
PULMONMARES
EN LA FO

La alteracion pulmonar que se
produce en la FQ contintia sien-
do uno de los grandes escollos a
superar para mejorar la supervi-
vencia y calidad de vida de los
pacientes afectados.

Conforme aumenta la edad del
paciente con FQ y la enfermedad
sigue su curso, aumenta de for-
ma paralela el riesgo de presentar
complicaciones que requieran una
actuacion terapéutica interven-
cionista. Entre las posibles, desta-
can por su gravedad el neumoté-
rax y la hemoptisis masiva, va
que pueden poner al paciente en
Un grave compromiso vital.

Neumotdrax

El neumotorax enla F Q presen-
ta una incidencia que aumenta
con la edad v en funcion direcra
de la gravedad de la afectacion
pulmonar, llegando a padecer
algun episodio hasta el 20% de

los pacientes en edad adulta. Re-
quiere siempre ingreso hospita-
lario para su control v trata-
miento. La actitud a Seguir esta
en funcion del grado de neumo-
torax v de la recurrencia de los
episodios.

Cuando el neumotdrax es de
pequenio tamafio v no represen-
ta repercusion respiratoria evi-
dente, el rratamiento se hara con
reposo v oxigenoterapia, duran-
te un minimo de 24 horas para
observacion v control radiolégi-
co evolutivo. Si en la nueva ra-
diografia de torax el neumotorax
s¢ mantiene igual o ha disminui-
do, el paciente puede continuar
el reposo en su domicilio. Cuan-
do el neumotodrax es de gran ta-
marfio el tratamiento debe ser la
evacuacion del mismo mediante
un tubo de drenaje toracico co-
nectado a un sistema de aspi-
racion unidireccional controla-
da. Este tratamiento consigue la
resolucion del proceso en un
elevado porcentaje de casos.

Hemoptisis

Las arterias bronquiales en pa-
cientes con FQ estan aumenta-
das de tamarfio debido a las fre-
cuentes infecciones respiratorias
y tienen mayor facilidad para
sangrar, habitualmente durante

una reagudizacion respiratoria.
[La hemoptisis puede ser de gra-
vedad y recurrencia variable.
desde esputos ocasionalmente
manchados de sangre hasta la
expectoracion de una gran can-
tidad de sangre o de forma re-
petitiva en cuantia moderada.
Cuando el sangrado supera los
250cc en 24 horas hablamos de
hemoptisis masiva. Este sangra-
do puede poner en peligro la vi-
da del paciente, asociandose a
una mortalidad del 50 al 859,
Al igual que en los neumotorax,
su incidencia aumenta con la
edad y aproximadamente el 7%
de los pacientes con FQ tienen
algtin episodio de hemoptisis ma-
siva anual.

El tratamiento de la hemopu-
sis masiva debe ser de entrada
conservador, cediendo la mayoria
de los casos de forma espontanea
con ¢l reposo v la instauracion
de un tratamiento adecuado para
asegurar una oxigenacién co-
rrecta y corregir los factores de-
sencadenantes, generalmente in-
fecciosos.

I.a embolizacion de las arterias
bronquiales que originan el san-
grado es la técnica de eleccion
en los casos de hemoptisis per-
sistente o masiva con riesgo vital
¥ en las hemoptisis recurrentes
aun sin ser masivas.
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En el nimero anterior publicamos la primera parte

de este trabajo premiado que aborda Ia fibrosis quistica,
enfermedad hereditaria crénica que afecta a las zonas del cuerpo
que producen secreciones y que podria desenlazar en la muerte.

TRASPLANTE
PULMONAR

A pesar de los avances terapéu-
ticos conseguidos v de recibir
un tratamiento éptimo, hay un
gran numero de pacientes con
FQ que fallecen en la segunda
0 tercera década de la vida co-
mo consecuencia de la insufi-
ciencia respiratoria progresiva.
El trasplante pulmonar (TP) es
la opcion terapéutica para estos
pacientes. Su indicacion se re-
serva para aquellos casos en los
que la patologia pulmonar esta
en situacion terminal, la expec-
tativa de supervivencia del pa-
ciente es limitada, y se han ago-
tado todos los demas recursos
terapéuticos.

Es dificil determinar el momen-
to i1doneo para indicar el trasplan-
te pulmonar, y por ello existen
normas aceptadas en consenso
por los especialistas implicados en
el tema.

Cuando se cumplen las condi-
ciones, ¢l paciente debe ser
remitido a un grupo de trasplan-
te, para asi contar con el tiempo
suficiente para su evaluacion
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y preparaciéon adecuadas. La
expectativa de vida de un pacien-
te en esta situacién se estima en
menos de dos afios, como confir-
ma el hecho de que, en paises
con gran escasez de donantes, en
los que el iempo medio de espe-
ra para el TP es de 24 meses,
hasta el 50% de pacientes fallecen
sin llegar a ser trasplantados. En
Espafia el tiempo medio de espe-
ra para un TP es de 4 meses, por
lo que, afortunadamente, el mar-
gen de actuacién es mas amplio y
la mortalidad en lista bastante
menor. De todas formas no
debemos perder de vista el
hecho de que no podemos elegir
el momento del trasplante pul-
monar, pues la realizacion del
mismo depende de la disponibi-
lidad de un donante que, ademas
de ser compatible, tenga unas
caracteristicas morfologicas ade-
cuadas al receptor, jugando el
azar y la solidaridad un papel
definitivo.

Para plantear el TP partimos
de la premisa de que el paciente
ha de estar respiratoriamente tan
mal como para necesitarlo, pero
no hay que esperar a que esté ran

mal que ya no pueda ser tras-
plantado. El TP no puede con-
vertirse en una salida desespera-
da, debiendo ser realizado con las
mayores garantias de éxito. Ade-
mas de las contraindicaciones ab-
solutas generales (enfermedad
neoplasica, fallo severo de otro
6rgano vital, infecciéon por VIH,
hepatitis B o C), existen otra serie
de contraindicaciones potenciales
al trasplante mas propias de la
FQ como son la colonizacion
pulmonar por gérmenes multirre-
sistentes (Burkholderia cepacia,
Staphylococcus aureus meticilin-
resistente, microbacterias atipicas
o Aspergillus fumigatus), la cirugia
previa o la pleurodesis quimica y
la ventilacién mecanica invasiva.

Al ser la FQ una enfermedad
séptica, con infecciéon cronica
de la via aérea, es obligatorio el
reemplazo de ambos pulmones,
siempre que el corazon manten-
ga una tuncion adecuada. Si el
corazon presenta una afectacion
severa e irreversible, se realizara
un trasplante cardio-pulmonar.

El organismo tiende a recha-
zar de forma natural el pulmon
trasplantado por medio de su
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sistema inmune, y por ello
debemos establecer una conti-
nua lucha contra la naturaleza
recibiendo el paciente de por
vida un tratamiento inmunosu-
presor para evitar el rechazo.

La inmunosupresién también
pasa su tributo, reduciendo la
capacidad defensiva del orga-
nismo y haciéndolo mas vulne-
rable a las infecciones, requi-
riendo el paciente una serie de
medidas de prevencién también
de por vida.

El periodo critico para la in-
feccion y el rechazo es el primer
mes post-trasplante y se prolon-
ga los tres primeros meses, aun-
que tanto la infeccidn como el
rechazo pueden aparecer en
cualquier momento de la vida
del paciente trasplantado.

Una vez trasplantado, el pa-
ciente debe seguir una serie de
normas y controles periédicos
tanto de la inmunosupresion
como de la eficacia de la profi-
laxis antiinfecciosa, vigilando
los efectos secundarios de los
tratamientos, que pueden afec-
tar a numerosos Organos y siste-
mas. Con un control adecuado
conseguimos minimizar el ries-
go de la infeccion y de los efec-
tos secundarios del tratamiento,
devolviendo al paciente en la
mayoria de los casos a una si-
tuacion de relativa normalidad y
mejorando ranto sus expectati-
vas de supervivencia como su
calidad de vida.

Hasta un 10% de rodos los pa-
cientes con FQ legan a recibir
un TP vy, aunque Ia mortalidad
dentro de los tres primeros me-
ses tras el TP llega a ser de un
10%, los resultados son bastante
satisfactorios presentando una
supérvivcncia actuarial postras-
plante a los 3 v 5 anos del 74 v
52%, respectivamente. A medi-
da que se avance en el control de
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la inmunosupresion y del recha-
zo, podran mejorar estos resui-
tados, ya por st mismos bastante
esperanzadores.

RELACIONES
INTERPERSONALES

Nosotras/os, como parte del
equipo de enfermeria, somos el
personal sanitario que mas tiem-
po pasamos con el paciente y su
familia; el que mas cerca se
encuentra de ellos en etapas cri-
ticas o delicadas como la hospi-
talizacion, los momentos inme-
diatamente posteriores tras
recibir malas noticias sobre su
diagnostico o prondstico, en la
fase pre y postquirtrgica y, por
supuesto, también durante la
fase de agonia y muerte.

Nosotras/os, como profesio-
nales, no debemos pasar por
todas estas experiencias como
meros espectadores. Forma
parte de nuestra profesion es-
tablecer relaciones de ayuda
con los familiares y los pacien-
tes que estan a nuestro cuida-
do, y para que estas relaciones
sean productivas y reales debe-
mos saber:

Vivencia familiar
de la enfermedad

LLas expectativas que los padres
han puesto en el hijo deseado se
rompen ante e inesperado diag-
nostico de una enfermedad cro-
nica v degenerativa como la FQ.

Tras recibir el diagnostico, un
enjambre de sentimientos v
emociones se desencadena en
su intertor. Todo representa un
shock v puede que se sientan
muy desgraciados v perdidos.
Deben saber gue estas reaccio-
nes son normales v otros padres
las han experimentado anterior-
mente.
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Confusion y paralisis

En muy poco tiempo todo ha
cambiado. La FQ, una enferme-
dad desconocida para ellos, ha
surgido en su vida. A veces, les
resulta dificil creer que esto les
esté pasando y se sienten confun-
didos y bloqueados. Es posible
que, por ello, no recuerden bien
las explicaciones dadas por el
médico en las primeras consultas.

Debemos transmitirles tran-
quilidad, expresarles que es
normal lo que les pasa y acon-
sejarles la buasqueda de recursos
que les permitan recordar bien
las instrucciones dadas: tomarlas
por escrito o pedirle a un familiar
o amigo de confianza que les
acompafe para ayudarles a ma-
nejar mejor la nueva informacién.

Miedo y desesperanza

La aparicion de una enferme-
dad crénica, como es la FQ, es
un fuerte cambio para la familia
v, en especial, para los padres
del nifio/a. Seguro que previa-
mente a toda esta nueva situa-
cion su vida familiar estaba
constituida por rutinas y reglas
va establecidas y definidas por
cllos que parece que tienden
a desaparecer para dar paso a
otras nuevas instauradas por
otras personas, ¢l personal mé-
dico/sanitario. Hasta que el
ajuste comienza, los padres se
pueden sentir perdidos. Perso-
nas a quienes nunca han visto
estan tomando decisiones para
su hijo/a. Incluso, aunque se
stentan cémodos en el ambiente
hospitalario, los sentimientos de
desesperanza se desarrollan
porgue simplemente no hay en
el dia horas suficientes para cui-
dar a su hijo, ocuparse de sus
propias emociones. aprender
sobre la enfermedad. intormar v




reestructurar a la familia para
afrontar el momento y tomar
decisiones sobre el trabajo.
Abarcar todo es imposible.

De nuevo la calma es funda-
mental, que no se exijan dema-
siado requiere tiempo. En el
momento en gue empiecen a
conocer la enfermedad, a esta-
blecer una relacion agradable
con el hospital y el personal, asi
como a estudiar las diferentes
opciones de tratamiento y em-
piecen a tomar decisiones se ira
disipando este sentimiento de
indefension.

Rabia y enfado

Ante un diagnostico de FQ e¢s
normal sentir rabia, enfado e
incluso culpabilidad hacia uno
mismo o hacia los demas. Son
sentimientos comprensibles y
comunes. Sin embargo, es ne-
cesario recordar que nadie tiene
la culpa y que lo mejor es que
aprendan a manejar estas emo-
ciones lo antes posible.

Algunas estrategias que pue-
den permitir un mayor ajuste
podrian ser:

* Desarrollar la comunicacién
en la pareja, familia, amigos y
personal médico-sanitario para
evitar malentendidos y ayudar
a fomentar la expresion de las
emociones.

* Dedicar un dia especialmente
para su disfrute.

* Hacer ejercicio fisico, escuchar
musica o cualquier otra activi-
dad que permita desconectar.

* Que no duden en buscar apoyo
0 ayuda si ven que lo necesitan.

* Recordadles que no estan solos
y que hablar con otros les pue-
de ayudar.

La enfermedad crénica de un
hijo es causa de estrés grave para

los padres, pero también para
¢l resto de miembros de la fa-
milia (hermanos, abuelos...),
no solo por la incertidumbre y
la ambigtiedad propias de los
episodios de una enfermedad
como es la FQ, sino por las ne-
cesidades especiales y de ma-
yor cuantia que exige de los
padres v por la perturbacion de
la red de interacciones internas
que produce.

La importancia que tienen los
padres en el manejo de la enfer-
medad es incuestionable, pero
donde ésta se hace mas patente
es en la infancia. El dificil papel
de los padres en esta etapa va a
estar mediado por la readapta-
cién que supone en sus vidas
instaurar nuevos habitos en
cuanto a la alimentacion, ejerci-
cios respiratorios, toma de me-
dicacion... Esta readaptacién
supone, en algunos casos, tener
pérdidas: algunas madres dejan
de trabajar, la pareja puede re-
ducir sus salidas e incluso dejar
de salir con los amigos, dejan de
realizar actividades placenteras;
con lo que se agravan las emo-
ciones negativas y desagrada-
bles al carecer de momentos de
satisfaccion.

Progresivamente, y conforme
el afectado de FQ se va hacien-
do mayor, deben ir delegando
responsabilidades en él para de-
sarrollar la autonomia e inde-
pendencia necesarias que facili-
ten ¢l paso a la siguiente etapa
evolutiva; esto resulta en la ma-
yoria de los casos muy dificil y
en ocasiones imposible, con lo
que puede mantenerse una acti-
tud de proteccion v dependencia
que repercutird en el propio
afectado cuando llegue a la ado-
lescencia.

Como todos sabemos, la ado-
lescencia es, por si misma, una
ctapa dificil de la vida. Pero
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para un adolescente con FQ es
especialmente dificil por el con-
flicto que le supone que sus
padres le pidan responsabilida-
des propias de adulto (toma de
medicacién, realizacién de ejer-
CICIOS respiratorios, no entrar en
lugares con humo...) y al mismo
tiempo se le pide que mantenga
¢l comportamiento propio de
cuando era pequefio (obedecer
las decisiones de los padres sin
cuestionarlas o sin hacerle parti-
cipe porque “sabemos que es lo
mejor para é1”).

Si los padres no saben enfocar
bien los conflictos que se pro-
ducen, los adolescentes pueden
desarrollar actitudes de rebeldia
ante [os tratamientos y habitos
de salud inadecuados.

Otro momento
importante: el trasplante

Cuando un enfermo de FQ es
valorado por el equipo médico
como posible candidato a tras-
plante pulmonar, pueden pasar
muchos meses hasta que haya
disponible un érgano adecuado
e incluso puede suceder que el
6rgano no llegue a tiempo. Es
por esto por lo que antes del
trasplante las familias y el pro-
pio afectado pueden sentir an-
siedad, depresion, inseguridad o
problemas conductuales.

A esto se puede afiadir un de-
sajuste y desestructura en otros
ambitos de su vida debido a que:

* Probablemente deberan aban-

donar su domicilio para esta-
blecerse en un entorno desco-
nocido, debido a que los lugares
donde se realizan los trasplantes

son Madrid, Barcelona, Cordo-
ba, Santander y Galicia.

* Se produce una separacion fa-
miliar, en ocasiones de hijos de
corta edad.
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» Agravamiento de la economia
tamihar. El alquilar un piso
cercano al hospital duplica
los gastos de residencia, va
que debera mantener dos ca-
sas, sin conocer el tempo de
espera.

* El desarraigo que supone tras-
ladarse a un lugar desconocido
con cultura, clima v lengua di-
ferentes.

* En ocasiones, el cutdador prin-
cipal, esposos, padres herma-
nos, etc., abandonan trabajos o
estudios, con agravamiento de
sus economias o perspectivas
de fururo.

+ Desajustes emocionales tanto
del paciente como del cuidador
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por el estrés que supone la gra-
vedad de la enfermedad, sepa-
racion familiar, soledad, desa-
rraigo, problemas economicos v
personales sin resolver, etc.

A pesar de tode esto, la canti-
dad v calidad de vida de las
personas con FQ aumenta sig-
nificativamente comparada
con la que tenian antes del
trasplante, comienzan a realizar
actividades que antes no podian
hacer, dado que aumenta la ac-
tividad general, recuperan sus
trabajos, van al colegio o la uni-
versidad... lo que favorece las
relaciones sociales, familiares y
personales.

El final de la vida

Sin duda, el momento mas duro
es ¢l final de la vida del afectado
de FQ. El tema de la muerte si-
gue siendo un tabd en nuestra
sociedad, de hecho poca se sabe
sobre los patrones de interaccion
en las familias con enfermos de
FQ en las fases terminales de la
enfermedad.

La muerte como final de la vi-
da es una constante en los en-
fermos de FQ y sus familiares,
va que puede sobrevenirles en
cualquier momento: nifiez, ado-
lescencia, edad adulta... pese a
sus esfuerzos por retardar este
fatal acontecimiento. No es ex-
trafio encontrar sentimientos de
ansiedad, miedo, falta de con-
trol sobre la propia vida, etc.,
creados por la incertidumbre
sobre el momento concreto de
la muerte.

En el proceso agonizante (des-
de la fase terminal hasta la muer-
te), el equipo especializado debe
dotar de apoyo emocional y esta-
blecer el enfrentamiento con la
realidad para mas adelante ayu-
darles a expresar la tristeza por
las pérdidas.

No se puede pretender evitar el
sufrimiento, pero si aumentar la
calidad de vida del enfermo v sus
familiares antes del fatal aconte-
cimiento, facilitando la comuni-
cacion v prestando apovo tanto al
enfermo como a sus familiares.

Pese a todo lo expuesto, no de-
bemos olvidar, para que nuesira
ayuda sea sincera v real. que de-
bemos saber v reconocer la gran
labor v ¢l enorme esfuerzo v sa-
crificio que realizan estos padres,
hermanos, abuclos... para que e
atectado de una enfermedad tan
ansidgena como es la fibrosis
quistica disponga de una calidad
de vida ran digna como la que
merece cualquier persona.




UNIDADES
DE FIBROSIS
QuisTica

El incremento en las expectati-
vas de vida de enfermos con FQ
que ha tenido lugar en las ulti-
mas décadas esti relacionado
con multiples factores vincula-
dos fundamentalmente con la
puesta en marcha de Unidades
de FQ especializadas y con la
utilizacién de nuevas modalida-
des terapéuticas.

El objetivo fundamental de
todas las unidades de FQ es el
control y seguimiento de este
tipo de pacientes para instaurar
un tratamiento comprensivo,
individualizado y multidiscipli-
nario con la participacion de un
gran abanico de expertos: neu-
moélogos, gastroenterdlogos,
nutricionistas, fisioterapeutas,
personal de enfermeria (DUE y
TCAE), trabajadores sociales y
psicologos. Asi como por un
grupo cooperador compuesto
por diferentes especialistas que
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atenderan diversos problemas rela-
cionados con sus especialidades
(microbidlogo, hepatologo, car-
didlogo, psiquiatra, genetista,
endocrindlogo, radidlogo, ciruja-
no, ginecologo...).

Es conveniente la educacion y
puesta al dia de todos los especia-
listas implicados en el seguimiento
de esta enfermedad con la elabo-
racién de protocolos, seminarios y
reuniones que seran responsabili-
dad del director de la unidad.

También es de relevancia la
cooperacion con las asociacio-
nes de padres o asociaciones
de enfermos de FQ, Sociedad
Cientifica contra la FQ v otros
¢stamentos estatales o privados
con el fin de disefiar estrategias
de trabajo en cuanto a investi-
gacion, ensefianza, educacion
y entrenamiento (hojas infor-
mativas), control de calidad,
cooperacidén con unidades de
FQ nacionales e internaciona-
les, creacion de bases de datos
y recogida de fondos ptblicos.

En Madrid, las Unidades de re-
ferencia de FQ se encuentran en:

NOSOCOMIO N251

| * Hospital Ramon y Cajal.
! *Hospital I.a Paz.

* Hospital Infantil Nifio Jests.
* Hospital Doce de Octubre.
* Hospiral de La Princesa.

Flaul

Dado que la FQ es una enfer-
medad que acompaiia al pa-
ciente durante toda su vida, se
hace necesario que éste aprenda
a convivir con ella desde que
tiene uso de razén.

Especialmente complicado es
hacerle entender a un nifio qué
es la FQ, por qué la padece él y
como debe cuidarse para poder
mantener una calidad de vida
que le permita relacionarse con
normalidad en su entorno.

Para facilitar esta labor a padres
y profesionales existen textos di-
dacticos, a modo de cuento, so-
bre la FQ. Nosotras adjuntamos
aqui, “Fiqui”, un texto extraido
del Manual practico para padres
de nifios con fibrosis quistica de
la Asociacion Madrilefia contra la
Fibrosis Quistica.
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CUENTO

jHolat, Soy Fiqui, estoy contigo desde que naciste y como

vamos a estar siempre juntos; quiero que me conozcas y

sepas ¢dmo tratarme, porque a-veces doy un poco la lata
y hay que ponerse serio conmigo.

Por qué estoy contigo? =
Yo antes de estar contzgo estaba un poqutto dentro de tu

papé y un poquito dentro de tu mam4, aunque elids no o
sabiar; y como pasa con las rifas © en los sorteos, coinci-
dié que cuando.td naciste, esos dos poquitos, Fiy Qui; se
juntaron, Podian no. haberse unido, o podia haber apareci-. -

do sélo F‘ io sélo Qui, pero apareci Yo, anm,

Hace algunos anos me descubrieron y me pusuaron un-
nombra muay iar90' F»broszs qusﬂca, pero a ml me gusta,, ‘

que me Ilamen quur.

é Como soy?

diferentes, segin la persana donda -estoy. aparezco de un
forma o de otra; por esto, algunos médlcos a veces no ma
reconocen bien.

Yo estoy dentro de m cuerpo y Segun ] smo que hayaa’ ’

elegtdo para vivir, asi notaras tu mi presencia; .
Los smes que més me gustan? son: Ios pukmon

a unas gléndulas que se ﬂaman exocrmas y pro
mucosidad; v en lugar: de hacer ‘st traba;o de form 1 hoi
mal, se confunden y lohacen mal.- -

Es importants que me conozeas b!en ¥ sepas dénde: B
estoy dentro de ti; peorque coma:te: dx;e antes, s5iho me tra-* -
tas como-yo necesito, me porigo: muy pesado. me porte

maly ati te ocasnono problemas de. saiud.

cQué hago en los pulmones?

El traba;o de fas glandulas que tienen ese nombre tan dlff-("

cil —exacrinas—, es fabricar mucosidad; esta mucosidad
gue elias hacen es finisima v resbalad:za, sm embargo

cuando yo estoy afrededor no se queda tan bten la mucc» E

sidad, sino que la hacen gorda ¥ pegajosa

Al ser gorda y pegajosa,. esta mucosidad no- se deshzaf
facilmente por los pulmones y los limpia; sind que se:'
queda pegada y bloguea algunos conduetos que te sirven
para respirar, haciéndote dificit en ocasiones respirar: Por .
eso necesitas toser muchas veces, y cuando toses te sién-.
tes mejor. T tienes que toser todo lo que quieras, aunque1 -

la gente te mire.

Tus amigos no deben pensar que con tu tos se pueden
contagiar de mi, porque lo que haces es desbloquear los -

conductos de tus pulmones, pero yo Fiqui no salgo de ti.

Ademds de toser existen otros sistemas para mejorar
los problemas que causo a tu respiracion, como son: los
medicamentos que te dan todos los dias y los ejercicios
respiratorios que haces poniéndote boca abajo, sobre el
regazo de papa o mamd, para que ellos te den golpecitos
en el pecho y la espalda, y que cuando crezcas un poco,
serds tu solito quien lo haga.

: " .- més grugsa y dénsa, y aqui lo ‘que se obstruve sorn: fos
Me gusta mucho cambra{ ¥ tengo cant;dad de dxsfram~ 2 3
- enzimas digestivas y que sirvers para hacer la digestion,. -

" poy asi poder correr, saltar, Jug' B
Al estar’ taponados log tonductos por Ios que ¥asenzx—

" mas van al estémago los alimentos que comes’
. transfarman y por tanm el cuerpo s8- queda sin

Cooyena las enztmas, lo que permxte atu estomago hacer 1a
T dlgestufm de los'alimentos qie comes 'y producnr asi’ enar:

Es importante también que hagas ejercicio fisico, que.
juegues con tus amigos y participes en sus actividades,
pero si papd, mama o tu profesor te dice que algtn juego

no te conviens, no te enfades, obedécele que lo dice por -

tu bien y ademéds ti sabes que hay muchlstmos otros jue-
gos divertidisimos con los que entretenerte. -

Otro fasndlo, por tenerme a mi, quux es que tienes
mucha facilidad para constiparte ¥ coger catarros; por eso

en {ag épocay de mas frio quiza te convenga quedarte en.
casa, ¥ si alguno de tus amigos o hermanos tiene gripe lo - .
mejor serd que-en unos dias noestésconél,. .. .

dQue hago en t tnpa?

7

Es muy parecrdo a lo qua hagct en Ios pu!mones, o sea,
' distraer y poner nerviosas a las glandulas exocrlnas de

forma que la mucosidad que fabrican no as lanormal sino
conductos:por 108 que pasan unos jugos que se: uaman

transformando los alimentos en combustxble pa el cuer-

energfa& o

!lstos han mventado unas pastzllas especrales que sustitu

gla para todo tu cuerpo..

Por, eso es muv importante que tomes siempre las pastr~<‘
Allas que ta dan Y comas los alimentos que. mejor te-sientan..

< Oue hago en el sudor? -

| Cuandoc sudas porque hace mucho calor o porque has'r
hecho e;erc;clo, ese sudor tuyo es mucho més salado que '
el de tus am;gos ¥ hermanos. - o
-0 sea, a traves del sudor estas perdiendo sal, por ello a.;
veces te pondrén tus cormdas mas saladas que !as de los

demés. S

fo que no debes olwdar sobre FIQUI

1. Fiqui desordena tu: respxracxon y ta. dlg%‘tléﬂ de tusr )
comrdas, ¥ por ese, ‘aunque comas. bien, qutzé seas mas
: delgad:to que los nifios de tu edad; : '
2. Para mantener a Fiqui a raya y poder hacer una vida

normal —ir al colegio, jugar, ‘estudiar...— es muy importan-
te que te acuerdes de tomar siempre todas las medicinas,
porque si no Fiqui, que tiene mucha cara, se aprovecharia
de este olvido y harfa alguna de las suyas en tu salud.

3. Es importante que tosas siempre que tengas ganas

_porque eso te ayuda a respirar mejor, y que te abrigues

muy bien en invierno para evitar los constipados.

4. Es importante para que Fiqui esté distraido y no gaste
bromas pesadas, que t tengas muchos amigos y hagas
una vida normal participando en todas las actividades que
puedas.

Pero no debes preocuparte porque urios seﬁoras uy. -




ESTUDIO

Realizado sobre un grupo de 298
pacientes con afectaciones pul-
monares. "Todos ellos requirieron
ingreso hospitalario en alguna
ocasion durante el afo 2005, y
todos estaban incluidos en la lista
de trasplante pulmonar.

De los doscientos noventa v
ocho, cincuenta y uno, es decir,
un 17,11%, padecian FQ. Y de
estos un 24,9% ingresaron en
nuestra planta a cargo del servi-
cio de Neumologia por reagudi-
zacion de su proceso y para valo-
racion de su inclusion en lista de
emergencia o lista de trasplantes
prioritarios.

Casi todos procedian de fuera
de Madrid, al ser e} Hospital
Universitario Puerta de Hierro
uno de los pocos hospitales de
referencia para trasplante pul-
monar.

Para analizar los cuidados Au-
xiliares de Enfermeria recibidos
por €stos pacientes tomamos
como “objeto” de estudio a tres
de ellos: dos hombres de 24 y
27 afios, respectivamente, ¥y una
mujer de 30 afios. Los tres pro-
cedentes de las Islas Canarias.

Protocolo de acogida

Elingreso hospitalario es un mo-
mento de estrés en la vida de
cualquier persona, mas atn para
este tipo de pacientes que en la
mayoria de los casos han tenido
que dejar atras sus ciudades de
origen, familia, etc., v que no sa-
ben cual va a ser su futuro inme-
diato, si mejoraran, seran inclui-
dos en la lista de trasplantes
prioritarios, y en cualquier caso,
si llegaran a tiempo los pulmones
que necesitan.

Se ha demostrado que el primer
Contacto que mantienen el pacien-
te v su familia con el personal
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de enfermeria que los recibe es
fundamental para reducir o au-
mentar ese estado de ansiedad
con que llegan. Recibirles con una
sonrisa y con una actitud relajada
y de escucha facilitara enorme-
mente la comunicacién y nuestro
trabajo, asi como su adaptacién al
nuevo entorno.
A su llegada a planta:

1. Saludamos amablemente y nos
presentamos por nuestro nom-
bre y categoria profesional.
Explicamos al paciente que le
tenemos que pesar y tallar
(siempre que su estado lo per-
mita).

2. Pesamos y tallamos. Se lleva-
ra un control del peso diario.

3. Preguntamos al paciente so-
bre sus habitos alimenticios y
si tiene alergia a algun tipo de
alimento. También consulta-
mos sobre posibles restriccio-
nes dietéticas, ya que la ma-
yoria de los pacientes con FQ
son diabéticos. Teniendo to-
do esto en cuenta solicitamos
su dieta a cocina. Si el pa-
ciente es portador de sonda
nasogastrica para nutricién
enteral o su estado requiere
una alimentacion especial,
debemos esperar instruccio-
nes de la enfermera sobre ¢l
tipo de alimentacion y la pau-

" ta de administracion.

4. Acompafiamos al paciente y
su familia a la habitacién. Si
ésta es compartida con otro
paciente les presentaremos
mutuamente, facilitando asi
un primer contacto entre ellog
que de otra forma podria re-
sultarles un poco incémodo.
Les informamos, lenta y clara-
mente, sobre dénde estan los
dispositivos de luz de Ia habi-
tacion, el timbre de lamada, el
armario donde pueden guar-
dar su ropa, el cuarto de bafo,

e,

I
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asi como sobre el funciona-
miento del teléfono y la televi-
sion, horarios de comidas y de
visitas, etc. Les facilitamos pija-
ma, toallas y utensilios de aseo.

5. Estos pacientes requieren oxi-
geno las 24 h del dia. Todos
tienen oxigeno domiciliario y
la mayoria traen unas peque-
fias balas portatiles que llevan
a modo de mochila siempre
que salen de casa. Una vez en
la habitacién, comprobamos
el flujo y la concentracion de
oxigeno que requieren y co-
nectamos el dispositivo (gafas
nasales o mascarilla) a la toma
central de la habitacién.

6. Antes de salir de la habitacién
les preguntamos si tienen al-
guna duda, y les ofrecemos la
posibilidad de solicitar nues-
tra ayuda siempre que lo ne-
cesiten.

Ayuda para las AVD
{(Actividades de
la Vida Diaria)

Estos pacientes ingresaron en
pleno proceso de reagudizacién
con infeccién respiratoria, a su
llegada a planta presentaban difi-
cultad respiratoria severa, astenia
y anorexia. Su situacién requeria
reposo absoluto en cama, con
cabecero elevado entre 45 y 90
grados (Fowler y Fowler alto),
por lo que hasta que no hubiese
una mejoria en su estado debia-
mos considerarlos pacientes
dependientes con un indice de
Norton entre 12y 13.

L. Aseo diario. Durante los pri-
meros dias, semanas incluso,
realizamos el aseo en cama
debido a su delicada situacion
respiratoria. Antes de comen-
zar con el aseo, informamos al
paciente sobre lo que se le va
a hacer y realizamos éste de
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forma relajada v cordial cui-
dando en extremo Ia intimidad
del paciente vy reduciendo, en
la medida de lo posible, su an-
gustia. Recordemos que son
pacientes jovenes con un senti-
do del pudor muy acentuado.
Durante el aseo vigilamos
en extremo los dispositivos
conectados al paciente (oxige-
noterapia, SNG, sueroterapia,
ete.), evitando desconexiones,
acodamientos, tirones y/o
manipulaciones incorrectas.
Tras el aseo facilitamos al pa-
ciente enjuagues bucales que
podran realizar ellos mismos
cada vez que se laven los dien-
tes y siempre que lo necesiten.
Con el tiempo, a medida que el
paciente mejore, ira realizan-
dose el mismo el aseo. Cuando
su situacion le permita aban-
donar la cama, le acompadare-
mos hasta el bafio y alli nos
mantendremos vigilantes, has-
ta que su recuperacion le per-
mita independizarse totalmen-
te de este cuidado nuestro.

- Arreglo de la cama v cambio de

sabanas. Se realiza a diario
tras el aseo, y a lo largo- del
dia tantas veces como sea ne-
cesario. La infeccién respira-
toria eleva la fiebre de estos
pacientes varias veces al dia,
y tras la administracién de los
antipiréticos pautados sufren
una sudoracion profusa que
obliga al cambio de sabanas v
pijama. Es muy importante
mantener la ropa de cama
completamente seca, va que
la humedad afectaria de for-
ma neganva no solo a su co-
modidad, sino también a su
proceso mfeccioso.

cAltmenracion oral. También

durante los primeros dias ne-
cesitan nuestra ayuda para ali-
mentarse, va que la extrema
debilidad v fatiga les impide

hacerlo por si mismos. Mien-
tras dure esta situacion los ali-
mentos a administrar deberan
ser de consistencia blanda v
facil masticacion, ya que el
stmple acto de masticar v de-
glutir aumenta en ellos, de
forma muy considerable, la
disefla. No pueden prescindir
de la oxigenoterapia en nin-
gun momento del dia. Duran-
te la alimentacién, cuando su
estado lo permita, utilizaran
gafas nasales, mucho mas cé-
modas, pero que permiten un
flujo menor de oxigeno. En
los momentos de reagudiza-
cion a los que estamos ha-
ciendo referencia, deberan
mantenerse los dispositivos
de alto flujo, con mascarilla, y
solo podremos retirarla el
tilempo estrictamente necesa-
rio para introducir el alimento
en la boca. A medida que el
paciente mejora, comienza a
alimentarse por si mismo y
progresamos su dieta hasta la
normalidad. En la mayoria de
los casos estos pacientes no
ven cubiertas sus necesidades
energéticas y nutricionales
con una alimentacion normal,
por lo que necesitan tomar
suplementos alimenticios en
forma de batidos, padines,
etc. Debemos conocer qué
suplemento toma cada pa-
ciente y cudl es la pauta hora-
ria para administrarselo o fa-
cilitarselo, segun situacion.

- Alimentacion enteral por sonda

nasogastrica. De los tres pa-
cientes sobre los que se realizod
este analisis de cuidados auxi-
liares de enfermeria, dos nece-
sitaron la colocacion de una
sonda nasogastrica para ali-
mentacion al ingreso. La en-
fermera nos informa sobre el
tipo de alimentacién, cantdad
v horario de cada toma. Cada
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toma de nutricién enteral se
complementara con una can-
tidad “x” de agua, de la que
también nos informara la en-
fermera previamente. Muy
importante:

* Informar al paciente sobre lo
que le vamos a hacer.

* Aspiracion de contenido gas-
trico a través de la sonda, con
jeringa de 50 cc de cono an-
cho, antes de cada toma para
comprobar que no quedan
restos de la toma anterior. Si
quedasen restos, los reintro-
ducimos ¢ informamos a la
enfermera. Retrasamos la to-
ma hasta que el paciente haya
digerido la anterior.

* Los dispositivos de adminis-
tracion de nutriciéon enteral
deben mantenerse siempre
limpios, cambiarlos cada 24
horas y siempre que sea ne-
cesario,

* La alimentacion se adminis-
tra a temperatura ambiente.
Una vez abiertos los botes
de NE, se conservaran en
nevera, de donde habra que
sacarlos previamente a la to-
ma para que alcancen la
temperatura adecuada de
administracion.

* No debemos olvidarnos del
agua que debe acompariar
a cada toma, ya que estas
férmulas nutricionales son
Mmuy ricas en nutrientes vy
sales, que sin el agua deshi-
dratarian rapidamente al pa-
ciente.

* Hay que lavar la sonda tras
cada administracion para
evitar obstrucciones, Basta
con introducir a través de la
sonda unos 50 cc¢ de agua.

* Informaremos a la enferme-
ra de cualquier anomalia que
observemos o que el pacien-
te nos refiera.
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« Cuidaremos que el punto de
fijacién de la sonda se encuen-
re en éptimas condiciones.

5. Enteral por gastrostomia. El
procedimiento a seguir sera el
‘ mismo que para la sonda na-
] sogastrica.
6. Eliminacion. La disefia severa
que padecen estos pacientes a
su ingreso les obliga a mante-
ner reposo absoluto en cama
durante los primeros dias,
por lo que debemos ayudarles
cuando necesiten orinar o de-
tecar, facilitandoles botella/cu-
fa y/o cufia respectivamente.
Ademas, los pacientes de FQ
requieren un control de la in-
gesta liquida y la diuresis, que
se realiza a diario y por turno,
contabilizando la cantidad de
liquido ingerido y midiendo en
copa graduada la cantidad de
orina emitida. Cualquier ano-
malia en la cantidad, olor, co-
lor, consistencia, etc., de orina
y/o heces debemos comunicar-
la a la enfermera.

Oxigenoterapia

Durante los procesos de reagudi-
| zacién, estos pacientes precisan
[ oxigeno a alto flujo. El neumolo-
‘ go es el encargado de pautar el
caudal y la concentracion a la
que debemos mantener dicho
oxigeno, asi como el intervalo de
. saturacidn en el que debe estar ]
! paciente.

. Debemos medir periddicamen-
te la saturacién de oxigeno del
paciente para comprobar que se
mantiene dentro de los limites
marcados, y si ésta descendiese
avisar rapidamente a la enfermera.

Debemos vigilar el sistema
humidificador del oxigeno (agua-
puck) y cambiarlo por uno nuevo
cuando se haya quedado sin
agua.

Tarcer Tt




Aun cuando el paciente mejore
y le sea retirado el alto flujo, ten-
dremos siempre preparado uno
en la habitacion, con reservorio y
una canula de Guedell por si su-
friese una crisis repentina.

1. Limpieza y desinfeccion
de nebulizadores

Estos pacientes tienen pautadas
nebulizaciones varias veces al
dia para despejar vias respirato-
rias, ablandar la mucosidad y
facilitar la expectoracién. Es
fundamental que tanto la mas-
carilla como el reservorio de
nebulizar se limpien v desinfec-
ten perfectamente después de
cada uso. :
Recomendaciones generales:

* Los nebulizadores usados para
administrar medicacion se de-
ben desinfectar después de cada
tratamiento, aungue se vayan a
‘utilizar con el mismo paciente.

nipularlos asépticamente para
prevenir contaminaciones.

* Siempre que sea posible, se de-
ben utilizar viales de medica-
cién de una sola dosis. Si los
viales son multidosis, seguir las
recomendaciones del fabrican-
te respecto a manipulacién, al-
macenaje y dispensacion de
medicacion. '

Procedimiento de desinfeccién
del nebulizador:;

* Limpiar con agua y jabén.

* Aclarar con agua del grifo.

» Introducir en una sohucién de le-
jia al 1:40 (por ejemplo, 2,5 ml
de lejia en 100 ml de agua) du-
rante 20 minutos.

* Aclarar con agua estéril o sue-
ro fisioldgico.

* Secar con gasas estériles.
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* Se deben usar solo liquidos es-
tériles para nebulizacion y ma-

* Evitar que se contamine hasta
que se vuelva a usar.

Expectoracion y
recogida de esputos

La FQ produce una sobrepro-
duccién anormal de mucosidad
mas espesa de lo normal, que si
el paciente no la expulsa puede
producir obstruccion e infeccion
respiratoria.

Debemos fomentar la expec-
toracion:

* Aumentar la ingesta hidrica que

ablandara las flemas, ;

* Realizar respiraciones profundas
que estimulen el reflejo de la tos.

* Le daremos un incentivador res-
piratorio (inspirdmetro) y expli-
caremos el manejo.

* Proporcionaremos al' paciente
painuelos de celulosa y una bol-
sa de plastico, para que espute
siempre que lo necesite. :

* Proporcionaremos botes estéri-
les para recogida de muestras,
para su posterior analisis por el
Servicio de Microbiologia.

*En caso de hemoptisis, el pa-
ciente debera recoger en un bo-
te todo lo expectorado durante
¢l dia para su posterior medi-
cion. También debera perma-
Necer en reposo aunque su si-
tuacién respiratoria le permita
deambular, hasta que remita la
hemoptisis.

Neumotdrax

Uno de los tres pacientes hizo
urt neumotorax espontaneo, Los
cirujanos toracicos le colocaron
un tubo de térax conectado a un
sistema de drenaje tipo Pleur
Evac, y éste conectado a su vez
a un sistema de aspiracion.
Debemos controlar que el
drenaje esté siempre en dptimas
condiciones, sin acodamientos,

desconexiones o caidas, y lleva-
remos un control del drenado
(cantidad, color, etc.) cada 24
horas.

Trasplante pulmonar

Los tres pacientes de nuestro es-
tudio fueron trasplantados en
este hospital. Todos recibieron
sus nuevos pulmones durante su
ingreso en nuestra planta, y en
situacion limite.

1. Preparacion prequirdrgica

Es este un momento extremada-
mente delicado y emotivo para
el paciente v su familia, y, por
supuesto, también para noso-
tras/os, ya que hasta este mo-
mento han pasado ya muchos
meses y muchos momentos difi-
ciles, de lucha, de cooperacion y
ayuda.

Cuando la coordinadora de
Trasplante del hospital nos in-
forma de que hay unos posibles
pulmones para nuestro pacien-
te, no hay tiempo que perder,
comienza la cuenta atrés, ya que
el trasplante debe realizarse en
tiempo limite.

Paciente y familia son un ma-
nojo de nervios, v se mezclan

~en ellos sentimientos opuestos;

alegria, va que la tinica alterna-
tiva de vida que quedaba por
fin ha llegado; y un miedo pro-
fundo, porque son conscientes
de lo complicada y peligrosa
que es la operacion a la que van
a someterse, y que hay una po-
sibilidad de no supervivencia a
a misma.

Si por el contrario, nosotras/os
nos mostramos tranquilas/os,
seguras y optimistas durante la
preparacion prequirdrgica, les
damos confianza y ayudamos a
aliviar, en la medida de lo posi-
ble, su ansiedad.
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b Dejamos al paciente en dieta | » Lavado bucal y enjuague con Postdata i
i absolura. antiséptico (Oraldine). |
| * Administramos enema de lava- | » Cambiamos las sabanas de la | Los tres trasplantes fueron reali-
] do (Casen). cama. zados con éxito. No hubo recha-

* Rasuramos axilas, torax, ab- * Pintamos la zona o campo qui- zo en ninguno de ellos y nues-

é domen, pubis, espalda y mus- rurgico con gasas estériles em- tros tres pacientes regresaron a

o los. papadas en Betadine liquido. su ciudad de origen, sin oxigeno
i+ Aseo completo con jabén bac- * Protegemos el campo pintado y con una esperanza y calidad de

| tericida (Hibiscrub). con panos estériles. vida superior.
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