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1. RESUMEN

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad hereditaria, de caracter autosémico
recesivo, provocada por mutaciones en el gen CFTR (gen de conductancia
transmembrana), el cual actlla como un canal de cloruro presente en la membrana

apical de las células epiteliales, esta condicion afecta a multiples sistemas del cuerpo.

El papel de enfermeria es esencial en el tratamiento de la enfermedad desde el
nacimiento del nifio. La enfermera se encarga tanto del cuidado continuado del nifio a
lo largo de su crecimiento como de gestionar las exacerbaciones de la enfermedad que
puedan aparecer.

Asimismo, la educaciéon que debe recibir el nifio sobre su enfermedad se ve

influenciada en gran parte por los consejos de enfermeria.

El presente Trabajo de Fin de Grado (TFG) pretende la creacion de un plan de cuidados
dirigido a los pacientes pediatricos con fibrosis quistica asi como exponer su situacion
y las dificultades que enfrentan a lo largo de su vida. A través de una exhaustiva
revision bibliografica, se aborda el desarrollo de esta patologia, su fisiologia, sus

manifestaciones clinicas y un tratamiento adecuado.

He disefiado un plan de cuidados basado en las 14 necesidades de Virginia Henderson
y en la taxonomia internacional NANDA, NOC y NIC para brindar atencidon 6ptima a

estos pacientes pediatricos.

2. PALABRAS CLAVE

“Fibrosis quistica”, “mucoviscidosis”, “cuidados de enfermeria”, ‘“paciente
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pediatrico”, “recién nacido”, “lactante”.



3. INTRODUCCION

La mucoviscidosis es la enfermedad autosomica recesiva grave mas frecuente que
afecta a la poblacion caucasica. Su incidencia varia de 1 entre 3.000 a 1 entre 8.000
nacidos vivos. Una de cada 25 personas es portadora de la enfermedad. Esta
enfermedad se desarrolla por las mutaciones en el gen CFTR, situado en el brazo del
cromosoma 7, que codifica una proteina transmembrana implicada en la regulacion del

transporte transepitelial de iones cloruro (CI°) (1).

Esta ausencia o la alteracion de la CFTR provoca un defecto en el transporte de (Cl")
y un aumento de la reabsorcion de sal y agua, especificamente en el epitelio bronquial,
lo que conlleva una reduccion del liquido de la superficie bronquial. Esta exocrinopatia
generalizada conduce a la produccién de «moco viscoso» (de ahi el nombre de la
enfermedad, mucoviscidosis), que obstruye el sistema respiratorio, el tracto digestivo

y sus anexos (pancreas, vias biliares e higado) (1).

3.1 FISIOPATOLOGIA

Para entender bien la enfermedad y poder proporcionar unos cuidados Optimos es

necesario conocer la etiologia:

El gen CFTR se encuentra en el brazo largo del cromosoma 7 (7q31-3), se extiende
sobre 250 kilobases de acido desoxirribonucleico (ADN) y comprende 27 exones.
Codifica una proteina transmembrana de 1.480 aminoacidos denominada regulador de
la conductancia transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR). El gen se expresa en

diversos tejidos epiteliales:

e En el aparato respiratorio: en las vias respiratorias proximales y distales, y en las
glandulas submucosas.

e El aparato digestivo: en el intestino, especialmente en las criptas intestinales, los
conductos biliares y el pancreas.

o Los organos genitales: presente en los tubos seminiferos, los conductos deferentes

y la cavidad uterina.



De igual forma, se encuentra en los epitelios de algunos 6rganos exocrinos, pero
también en células no epiteliales (cardiomiocitos, neuronas, en particular

hipotalamicas, cornea, linfocitos, musculo liso de la aorta, etc.) (1).

La proteina CFTR, contiene dos dominios transmembranas (TMDI1 y TMD?2)
formando un canal delimitado por 12 segmentos transmembrana y conectados por

bucles citoplasmaticos (ICL) o extracelulares (2).

Estos dominios son sintetizados de forma individual en el reticulo endoplasmatico y
se genera, gracias a las interacciones estabilizadoras cotraduccionales, una proteina
termodindmicamente estable, si esta se pliega correctamente es dirigida por el aparato
de Golgi para adquirir su estructura funcional madura, si por el contrario, esta no se
pliega de forma adecuada es dirigida a la via de degradacion proteolitica. Si la proteina
CFTR es completamente madura es dirigida por un sistema de vesiculas a la membrana

epitelial apical. La semivida de esta proteina es superior a 16 horas (1,2).

La principal funcion es el transporte de iones de cloro hacia el exterior de la membrana
celular y la inhibicion de la captacion de sodio. En la fibrosis quistica encontramos la
disfuncion de la CFTR, alterando la funcién secretora (Figura 1). Se produce la
disfuncion del transporte de estos iones, provocando la hiperabsorcion de iones sodio

(Na") y a una falta de secrecion de iones cloruro (CI) (1,2).

Se cree que en condiciones basales esta hiperabsorcion de iones sodio produce la
absorcion pasiva de iones cloruro y también de agua. Por lo tanto, esta absorcion es
mayor cuanto la secrecion de Cl° sea mas defectuosa. Estos dos mecanismos
hiperpolarizan la membrana disminuyendo la transferencia de H>O provocando la
disminucién de agua del fluido de superficie aumentado la viscosidad del moco y

alterando la depuracion mucociliar (2).



Figura 1. Representacion esquemadtica de los canales ionicos de sodio y cloruro en

la fibrosis quistica, comparados con los mismos en células normales (3).
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3.2 MANIFESTACIONES CLINICAS

La mucoviscidosis, al tratarse de una enfermedad multisistémica, es conocida por su

gran variabilidad clinica. Los signos y sintomas aparecen a diferentes edades y su

gravedad y progresion varian dependiendo del paciente. Se caracteriza por una triada

clasica: obstruccion e infeccion del tracto respiratorio, insuficiencia pancredtica

exocrina y un incremento en la concentracion de cloruros en sudor. También, podemos

encontrar problemas nutricionales, reproductivos y de otras indoles.

Patologia respiratoria

Constituye la principal causa de mortalidad entre los afectados por esta enfermedad,

manifestindose en mas del 90%. La patologia respiratoria comprende diversas

condiciones que abarcan la enfermedad sinopulmonar crénica, todas ellas

estrechamente relacionadas con la produccion y viscosidad de las secreciones

respiratorias (4).



Entre los signos clinicos y radiologicos caracteristicos, se incluyen la colonizacion o
infeccion persistente por patdgenos como Staphylococcus aureus, Pseudomonas
aeruginosa (tanto mucoide como no mucoide), Haemophilus influenzae no tipificable
y Burkholderia cepacia. Asimismo, se observa tos cronica con expectoracion de
esputo, anomalias persistentes en radiografias toracicas (como bronquiectasias,
atelectasias, infiltrados y sobredistension), obstruccion de las vias respiratorias con
sibilancias y atrapamiento de aire, alteraciones en las pruebas de funcion respiratoria
(en pacientes aptos para realizarlas), anomalias en imagenes radiograficas o
tomograficas de senos paranasales (como p6lipos nasales) y acropaquias (hipocratismo

digital) (5).

Patologia digestiva

Los pacientes pedidtricos que padecen esta patologia con frecuencia presentan
problemas de malnutricion. La ineficaz absorcidon de proteinas y grasas conduce a
deficiencias vitaminicas, entre las que se incluyen la A, D, E y K. Esta situacion se
agrava debido al incremento del gasto energético provocado por las infecciones y los

problemas pulmonares, asi como por el mal funcionamiento pancreatico. (4)

La deshidratacion constituye un problema comun que requiere un control minucioso

para satisfacer los requerimientos especificos de liquidos.

Entre las patologias digestivas mas destacadas, se incluyen: (5)

a. Patologias intestinales: El ileo meconial es una complicaciéon comun en recién
nacidos con fibrosis quistica. También se pueden presentar sindromes de obstruccion
intestinal distal (SOID), prolapso rectal y sindromes de malabsorcion intestinal, todos
los cuales afectan significativamente la capacidad del paciente para absorber nutrientes

adecuadamente.

b. Patologias pancreaticas: La insuficiencia pancredtica es una complicacion
frecuente en la fibrosis quistica, lo que conduce a la mala digestion y absorcion de
grasas y proteinas. Esto puede manifestarse como esteatorrea (presencia de grasa en

las heces), pancreatitis recurrente y otros trastornos relacionados con el pancreas.



c. Patologias hepaticas: La enfermedad hepatica cronica es una complicacion seria
en algunos pacientes con fibrosis quistica, con evidencia clinica o histoldgica de
cirrosis biliar focal o cirrosis multilobular. Esta afectaciéon hepatica puede tener
implicaciones graves para la salud general y la capacidad del organismo para procesar

nutrientes adecuadamente.

Patologia reproductiva

Alrededor del 98% de los pacientes masculinos presentan infertilidad debido a
malformaciones en las estructuras derivadas de los conductos de Wolff. Asimismo, es
comun observar azoospermia secundaria. Sin embargo, la espermatogénesis y la

potencia sexual no se ven afectadas (4).

En el género femenino, el aparato reproductivo por lo general no se encuentra alterado,
aunque la fertilidad tiende a ser inferior debido a la falta de ovulacion ocasionada por
los problemas nutricionales y respiratorios. A pesar de esto, los embarazos

generalmente no suponen un riesgo vital (4).

Alteracion del sudor

Los sindromes perdedores de sal se caracterizan por crisis hiponatrémicas causadas
por una pérdida aguda de sodio y cloruros debido a la sudoracion, acompafiada de

alcalosis metabolica (5).

Patologia osea

La afectacion dsea se ve exacerbada por la malabsorcion de vitaminas y minerales
esenciales, enfermedad hepatobiliar, enfermedad pulmonar avanzada, desnutricion,
actividad fisica deficiente, hipogonadismo y el uso de esteroides. Aproximadamente
el 30% de los pacientes experimentan una disminucion en la densidad 6sea, lo que los
expone a un mayor riesgo de desarrollar deformidades osteomusculares, fracturas

Oseas y cifosis.

Ademas, la gran mayoria de los afectados presentan hipocratismo digital, mientras que

algunos pueden desarrollar artropatias similares a la artritis reumatoide. Cabe destacar



que la mucoviscidosis es un factor de riesgo para la aparicion de trombosis venosas
recurrentes (4,5).

3.3 DIAGNOSTICO

Las pruebas diagnosticas son el comprobante del incorrecto funcionamiento del canal
de conductancia de transmembrana de la fibrosis quistica. Por ello existen diferentes

métodos para su confirmacion:

1. Tripsina inmunorreactiva o TIR

Los niveles en suero de la TIR suelen encontrarse mas exaltados en los recién nacidos
(RN) con FQ permaneciendo mas tiempo. No obstante, niveles altos no son
diagnéstico de FQ, ya que RC sanos puede tener elevaciones temporales de la TIR. Se
realiza con una muestras de sangre de talon (prueba del talon) en todos los recién
nacidos entre el tercer y quinto dia tras el parto. Ademas, al ser una prueba con poca
fiabilidad se puede pedir una segunda muestra entre la tercera y cuarta semana tras el
nacimiento. Entonces, considerariamos un cribado natal positivo si la segunda muestra
también se encuentra alterada por encima del corte y se enviard al nifio a la unidad de

FQ para descartar o diagnosticar la enfermedad (6,7).

La prueba del talon es una actividad enfermera, que sirve para detectar precozmente
algunas enfermedades endocrino-metabolicas. Se realiza a las 48 horas
aproximadamente tras el nacimiento del nifio, colocando el pie del nifio més abajo del
resto del cuerpo favoreciendo el retorno venoso. Se desinfecta la zona con clorhexidina
acuosa 2% o alcohol 70° en los laterales del talon. Sujetamos con nuestra mano no
dominante el talén, mientras que la dominante se encarga de realizar la incision con la
lanceta. Se desecha la primera gota y las siguientes se colocan en la ficha técnica para

la prueba (6,7).

2. Determinacion de cloruro en sudor

Es la prueba mas eficaz para el diagnostico de la mucoviscidosis y la mas importante.
Se emplea para la confirmacion de la enfermedad cuando existen sintomas
compatibles, pesquisa neonatal positiva o historia familiar de FQ. Suele ser una de las

primeras en realizarse.



Este test se basa en la recogida de sudor mediante iontoforesis por pilocarpina con la
determinacion quimica de la concentracion de cloruros. La técnica debe realizarse por
expertos de acuerdo con las normativas internacionales de la National Committee for

Clinical Laboratory Standars (CLSI). (8)

La metodologia se basa en cuatro etapas: (8,9)

1. Estimulacion de la secrecion de sudor por iontoforesis con pilocarpina.

2. Coleccion de la muestra en soporte de gasa, papel de filtro o dispositivo
Macroduct. Es importante que controlemos el volumen de la muestra que
dependiendo de donde se recoja sera entre 15 pl o 75 mg.

3. Andlisis cuantitativo de la concentracion de cloruro.

4. Interpretacion bioquimica de los resultados.

Los resultados serian positivos si existe un nivel de cloruro igual o superior a 60
mmol/L, serian probables si los valores se encuentran en los limites intermedios de
cloruros de 30 a 59 mmol/L e improbables si se encuentran en rango normal, cloruros

por debajo de 30 mmol/L (8).
La prueba de sudor deberia realizarse para confirmar la mucoviscidosis en:

e Nifios con un cribado neonatal positivo (realizarse desde las 2 primeras semanas
de vida y con un peso mayor de 2 kg si es asintomatico, si presenta sintomas se
debe hacer lo antes posible siempre que la cantidad de sudor recogido sea
suficiente).

¢ Nifios o adultos con sintomas indicativos de la enfermedad.

e Hermanos de pacientes con FQ confirmada. (4)

3. Deteccion molecular de mutaciones del gen CFTR

El estudio genético de la fibrosis quistica es realizado si los niveles de TIR son
superiores al limite establecido. Existen cuatro posibles resultados del recién nacido

con la TIR elevada: (8-10)

e Dos mutaciones de FQ detectadas: se realiza la prueba del sudor y un estudio de

segregacion para confirmar el diagndstico.



¢ Una sola mutacion detectada: se debe realizar exclusivamente la prueba del sudor.
Si el resultado de la misma es dudoso realizaremos un estudio molecular para
caracterizar la segunda mutacion. Si la prueba del sudor es negativa, se confirma
al RN como portador del gen.

e No se encuentran mutaciones y la prueba del sudor es normal, indica que la tripsina
inmunorreactiva (TIR) realizada fue un falso positivo.

e En ciertos neonatos a pesar del uso de las pruebas especificas solo se encuentra
una mutacion CFTR en un tnico alelo y valores intermedios de cloro en sudor (30-
59 mmol/L) por lo que el grupo de trabajo europeo de FQ ha propuesto
denominarlos con el término CFSPID (del inglés cystic fibrosis screen positive,
inconclusive diagnosis). Debemos extremar las precauciones y la vigilancia a este

grupo ya que puede aparecer un diagnostico en etapas posteriores del crecimiento.

3.4 TRATAMIENTO

El tratamiento para este tipo de pacientes debe ser preciso y orientado a su bienestar,
dado que carecemos de medios para erradicar la enfermedad. Ademas, es muy

complejo debido a la gran cantidad de 6rganos que se encuentran afectados.

Medidas generales: (11)

e Debemos evitar el contacto del RC con el humo de tabaco.

o La terapia respiratoria se inicia en los primeros meses de vida del RC.

e Recomiendan el uso del Salbutamol antes de la percusion de la pared toracica (de
forma coloquial, golpeteo) y drenaje postural. Estan contraindicadas las posiciones
del nifio con la cabeza hacia abajo.

e A partir de los 6 meses de edad todos los nifios y familiares de estos, deben recibir
anualmente la vacuna contra Influenza.

e (Cada cuatro meses se le debe recoger un cultivo orofaringeo a todos los lactantes
con FQ para el control exhaustivo de infecciones respiratorias.

e Segun el facultativo, en niflos menores de dos afos con exacerbaciones de la
enfermedad, no respondientes al tratamiento y cultivo orofaringeo negativo se

deben realizar broncoscopias y lavados broncoalveolares.
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Tratamiento para Pseudomonas aeruginosa: (11-12)

e El primer contacto debe ser abordado con antibidticos anti-pseudomonas y
aumento en las terapias de erradicacion, aparezcan o no signos de la enfermedad.

o El siguiente contacto, tras una erradicacion exitosa, se tiene que seguir tratando
con terapias de aclaramiento respiratorio.

e Cuando la enfermedad persiste, se debe comenzar un tratamiento cronico

(supresivo) con tobramicina nebulizada en meses intercalados.

Para eliminar las secreciones de la via aérea se utilizan: (11-12)

» Kinesioterapia respiratoria: se trata de un conjunto de técnicas de rehabilitacion y
fisioterapia para la mejora de la fuerza, resistencia y movilidad. Estd recomendada
para todo tipo de pacientes con FQ adecuandose a su edad y sus caracteristicas.

e El alfa-dornasa nebulizada reduce la viscosidad y la elasticidad del esputo
reduciendo las exacerbaciones y mejorando la funcion pulmonar del nifio con FQ.
Se encarga de romper el ADN procedente de la degradacion de los neutrofilos

e La solucidn salina hipertdnica al 7% y manitol son utilizados en polvo seco por su
poder como agente osmoticos aumentando el fluido en la superficie, mejorando la
eliminacion de secreciones. Ha sido corroborado como eficaz en pacientes
mayores de 6 afios.

e Los esteroides solo estan indicado en aquellos pacientes pediatricos con FQ

reactivos de la via aérea o asma.

Tratamiento anti-inflamatorio: (12)

e La mucoviscidosis se caracteriza por una intensa actividad inflamatoria
neutrofilica desde el nacimiento. Se intenta conseguir un equilibrio entre la
reduccion inflamatoria y la defensa contra la infeccion. Para ello se combinan

esteroides, azitromicina, ibuprofeno dependiendo de cada paciente pediatrico.

Otras terapias respiratorias: (12)

e Los broncodilatadores: se usan principalmente para el alivio de los sintomas

provocados por el asma, como coadyuvante de la kinesiologia respiratoria y antes
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de la practica de nebulizaciones ya que previenen la broncoconstriccion y
favorecer que el farmaco nebulizado sea mas eficaz.

e Oxigeno y soporte ventilatorio: el oxigeno se utiliza en fases avanzadas de la
enfermedad, para tratar la disnea, fatiga, hipoxemia cronica y para ralentizar el
desarrollo de cor-pulmonare. La ventilacion mecanica no invasiva se usa como
tratamiento para la insuficiencia respiratoria hipercapnica, hipoventilacion
nocturna o como medio de paso al trasplante pulmonar

o El trasplante pulmonar: el doble trasplante pulmonar seria la Gltima opcidén cuando

todas las terapias anteriores son ineficaces.

4. OBJETIVOS

Objetivo principal:

e Elaborar un plan de cuidados de enfermeria a un paciente pedidtrico con

fibrosis quistica tras la deteccion de su enfermedad.

Objetivos especificos:

e Realizar una correcta valoraciéon enfermera para reconocer los signos y
sintomas de la enfermedad.

e Conocer los principales diagndsticos, resultados e intervenciones (NANDA,
NIC Y NOC) que precisan estos pacientes tras la confirmacion de su
enfermedad.

e Realizar una correcta valoracion y seguimiento nutricional en los pacientes con

fibrosis quistica.

5. DESARROLLO DEL PLAN DE CUIDADOS

He elaborado un plan de cuidados de enfermeria dirigido a un paciente pediatrico con
diagnostico confirmado de fibrosis quistica sin ninguna otra enfermedad asociada,

realizado entre enero de 2024 y mayo de 2024.

He consultado varias bases de datos, Scielo, Elsevier, Medline, NNNconsult..
utilizando palabras claves como fibrosis quistica, cuidados de enfermeria, paciente

pediatrico, sintomas, lactante...
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Criterios de inclusion

e Publicaciones en espafiol.
e Publicaciones posteriores al ano 2014.
e Publicaciones de pacientes pedidtricos que padezcan fibrosis quistica en una

fase estable de su enfermedad y sin otra patologia asociada.

Criterios de exclusion

e Publicaciones en otro idioma distinto al espafol.
e Publicaciones anteriores al ano 2014.
e Publicaciones de pacientes que se encontraban en un periodo de agudizacion.

e Publicaciones de pacientes en fase terminal.

Publicaciones de pacientes adultos y/o tuvieran otra patologia ademas de la

mucoviscidosis.

Para llevar a cabo este plan de cuidados del paciente pediatrico con mucoviscidosis he
desarrollado las tres primeras partes del proceso enfermero (valoracion, diagndstico y

planificacion) empleando:

e Valoracion: las 14 necesidades de Virginia Henderson
e Diagndstico: taxonomia NANDA (2024)
¢ Planificacion: NIC y NOC (2024)

Valoracion de enfermeria con las 14 necesidades de Virginia Henderson

Después de la exhaustiva investigacion de diversos articulos, me he servido de varias
fuentes para orientarme en el desarrollo de las necesidades de Virginia Henderson.

(13,14)

Necesidad 1. Respirar normalmente.

Al momento del nacimiento, es poco comun que se manifieste sintomatologia
respiratoria. En tales casos, el diagndstico precoz mediante diversas pruebas
diagnosticas, como la prueba del talon, es crucial para sefialar la presencia de la

mucoviscidosis. Durante la lactancia y la etapa preescolar, pueden surgir ciertos
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signos, como tos seca, dificultad respiratoria y sibilancias, los cuales pueden llevar a
una confusion diagndstica con la bronquiolitis. En la etapa escolar, es posible encontrar
nifios con una tos de cardcter mas suave, acompafiada de episodios de vomito y

broncoespasmo.

A medida que avanza la enfermedad, sus manifestaciones se vuelven mas evidentes,
incluyendo la formacion de bronquiectasias y una tos productiva con esputo de color
amarillento, verdoso y viscoso. Las neumonias recurrentes son comunes en este
contexto. Ademas, las acropaquias, que aparecen en relacion con la progresion y la

gravedad de la enfermedad, también pueden estar presentes.

Necesidad 2. Comer y beber adecuadamente.

En pacientes pediatricos, la obstruccion de los conductos pancredticos puede
presentarse con fibrosis y atrofia de las glandulas exocrinas, lo que impide el paso de
las enzimas hacia el intestino y conlleva a trastornos en la digestion y absorcion de
nutrientes, especialmente de grasas y vitaminas liposolubles, como la A y la D. Entre
los sintomas experimentados por estos nifios, se incluyen la esteatorrea fétida, el

adelgazamiento y la atrofia muscular.

Necesidad 3. Eliminacion por todas las vias corporales

El sudor excepcionalmente salado, atribuible a la elevada concentraciéon de sodio y
cloruro, conlleva un grave desequilibrio electrolitico, una caracteristica propia que las
madres suelen identificar al estar en contacto con el paciente. Ademés, como resultado
de la mala digestion, las heces tienden a volverse mas pastosas, copiosas y con un

aroma mas intenso.

Necesidad 4. Moverse y mantener posturas adecuadas.

Estos pacientes generalmente no enfrentan dificultades en cuanto a la movilizacion,
salvo en momentos de exacerbacion de los sintomas respiratorios. De hecho, el

ejercicio fisico se erige como su gran aliado.

Necesidad 5. Dormir y descansar
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Esta necesidad puede verse comprometida debido a la presencia de tos, exceso de

mucosidad y dolor toracico, lo cual puede dificultarles conciliar el suefo.

Necesidad 6. Escoger la ropa adecuada. Vestir y desvestirse.

Su enfermedad no afecta su capacidad para elegir la ropa o realizar actividades
relacionadas con vestirse y desvestirse. Mantienen las dificultades, necesidades y
deseos propios de cualquier nifio de su edad, independientemente de su condicion

médica.

Necesidad 7. Mantener la temperatura corporal.

No tienen ninguna dificultad para mantener la temperatura corporal dentro de los

rangos normales.

Necesidad 8. Mantener la higiene corporal y la integridad de la piel.

La tnica dificultad potencialmente relacionada podria ser el olor derivado del sudor.
En caso de que el nifio no pueda limpiarse o darse cuenta por si mismo, los cuidadores

estaran atentos a ello y tomaréan las medidas necesarias para abordar la situacion.

Necesidad 9. Evitar los peligros ambientales y evitar lesiones a otras personas.

Suelen mostrar una gran conciencia gracias a la educacion proporcionada por sus
padres y el entorno sobre los problemas asociados con su condicion y las actividades
que deben evitar. En su mayoria, siguen las prescripciones y recomendaciones del

personal sanitario de manera rigurosa, al igual que los adultos.

Necesidad 10. Comunicarse con los demads, expresando las emociones,

necesidades...

Es posible que se sientan abrumados o excluidos en comparacion con otros nifios de
su misma edad. En algunas ocasiones, pueden necesitar apoyo psicologico para
comprender por qué no pueden llevar una vida igual a la de sus compafieros y entender

la vital importancia de seguir su tratamiento.

Necesidad 11. Vivir de acuerdo con sus propios valores y creencias.
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Es cierto que no podemos realizar un analisis exhaustivo de esta necesidad debido a
que los pacientes se encuentran en pleno proceso de crecimiento y aun no han

establecido valores definitivos.

Necesidad 12. Trabajar y realizarse.

Pueden asistir al colegio y participar en todas las actividades, salvo aquellas que
puedan agravar la sintomatologia clinica y comprometer la evoluciéon de la

enfermedad.

Necesidad 13. Participar en actividades recreativas.

De manera similar a lo anterior, estos pacientes pueden llevar a cabo todas las
actividades, excepto aquellas que puedan agravar su sintomatologia y exacerbar la

evolucion de la enfermedad.

Necesidad 14. Aprender, descubrir o satisfacer la curiosidad que conduce a un

desarrollo normal y a utilizar los recursos disponibles.

Esta necesidad no suele verse afectada. A pesar de ser nifios, tienen un buen
entendimiento de sus propios limites y, en ocasiones, siguen las recomendaciones
incluso mejor que los adultos. Ademas, los padres o tutores estan muy pendientes de
que cumplan con la fisioterapia, tomen la medicacion y adquieran las habilidades

necesarias para gestionar su enfermedad y asi alcanzar la autosuficiencia.

o Las necesidades potencialmente alteradas serian: respirar normalmente, comer y
beber adecuadamente, mantener la higiene y la integridad tisular.

o Las necesidades posiblemente alteradas serian: eliminacidon por todas las vias
corporales, moverse y mantener posturas adecuadas, dormir y descansar,
comunicarse con los demas, trabajar y realizarse, participar en actividades

recreativas.

Diagnostico y planificacion a través de la taxonomia NANDA, NIC Y NOC (2024)

He elaborado unas tablas a través de las cuales podemos diferenciar los distintos
diagnosticos enfermeros consecuentes a las necesidades estudiadas que se encuentran

alteradas: (15)
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Tabla 1: (00031) Limpieza ineficaz de las vias aéreas (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Cadigo: 00031

Limpieza ineficaz de las vias aéreas:

reduccion de la capacidad para eliminar las

secreciones u obstruccion del tracto
respiratorio para mantener las vias aéreas

permeables.

Factores relacionados: secreciones
abundantes, eliminacion ineficaz del esputo,

alteo nasal, tos ineficaz, tapén mucoso...

0415 Estado respiratorio

— 41401 Frecuencia respiratoria
— 41508 Saturacion de oxigeno
— 41530 Fiebre

— 41531 Tos

— 41532 Vias aéreas permeables

3350 Monitorizacion respiratoria

3320 Oxigenoterapia

3250 Mejora de la tos

3160 Aspiracion de las vias aéreas.

6650 Vigilancia

Monitorizacion exhaustiva del paciente,
favorecer la ingesta de liquidos, ejercicios
incentivadores de la tos, lavados nasales,
mantener una

aspiraciébn secreciones,

humedad adecuada.
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Tabla 2: (00002) Desequilibrio nutricional: inferior a las necesidades corporales (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Cadigo: 00002

Desequilibrio nutricional: inferior a las

necesidades  corporales: consumo de

nutrientes insuficiente para satisfacer las

necesidades metabolicas.

Factores relacionados: ingesta inferior a las
cantidades diarias recomendadas, crecimiento
de la circunferencia cefélica inadecuado para la
edad y el sexo, aumento de la altura inadecuado
para la edad y el sexo, enfermedades del

sistema digestivo.

1004 Estado nutricional

— 100401 Ingesta de nutrientes
— 100402 Ingesta de alimentos
— 100403 Energia

— 100405 Relacion peso / talla
— 100408 Ingesta de liquidos
— 100411 Hidratacion

1160 Monitorizacion nutricional
1100 Manejo de la nutricion
1120 Terapia nutricional

Pesar al paciente en intervalos pactados.
Recalcar la necesidad de aumentar la
ingesta de hidratos, lipidos, proteinas,
minerales y vitaminas A,D,E,K debido a la
mala digestion. Conocer los habitos
alimentarios del paciente. Determinar el
grado de conocimiento del paciente y de la
familiar sobre los grupos alimenticios
bésicos, asi como la proporcién en la que
deben estar en su dieta. Conocer los gustos

y aversiones. Ayudarles a expresarse.
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Tabla 3: (00027) Déficit de volumen de liquidos (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Codigo: 00027

Déficit de volumen de liquidos: disminucion

del liquido intravascular, intersticial y/o
intracelular.
Factores relacionados: desviaciones que

afectan a la ingesta de liquidos, pérdidas
excesivas de liquidos a través de las vias
normales y no habituales, ingesta insuficiente

de liquidos.

0606 Equilibrio electrolitico

0617 Severidad de la hiponatremia

0601 Equilibrio hidrico

1008 Estado nutricional: ingestion

alimentaria y de liquidos

0602 Hidratacion

0801  Termorregulacion:  recién

nacido

2009 Manejo de electrolitos:

hiponatremia.

2080 Manejo de liquidos / electrolitos

4130 Monitorizacion de liquidos

2020 Monitorizacion de electrolitos

1050 Alimentacion

Control del peso de lactante, exhaustivo
balance hidrico, planificar ingesta con la
familia, dividir la ingesta a lo largo del dia,

mantener la temperatura corporal en rango.
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Tabla 4: (00046) Deterioro de la integridad cutanea (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria) NOC (Resultados de enfermeria) NIC (Intervenciones de enfermeria)
Codigo: 00046 0305: Autocuidados: higiene 2080 Manejo de liquidos / electrolitos
Deterioro de 1la integridad cutanea: | 0601 Equilibrio hidrico 1100 Manejo de la nutricion
alteracion de la epidermis y/o de la dermis.

1004 Estado nutricional 1120 Terapia nutricional
Factores relacionados: humedad excesiva,

0800 Termorregulacion 3590 Vigilancia de la piel

secreciones, indice de masa corporal por
j 1 1 in 1
debajo del rango normal segin la edad y el 0801  Termorregulacion:  recién | 6610 Identificacion de riesgos

sexo, disminucion de la actividad / movilidad )
nacido

fisica, conocimiento inadecuado sobre el Control del balance hidrico, extremar

mantenimiento/proteccion de la integridad | 1101 Integridad tisular: piel y | higiene de piel y mucosas, una buena

tisular, malnutricion, desequilibrio electrolitos- | mucosas hidratacion diaria, proteger zonas de riesgo
agua. en el lactante, buena alimentacion e
hidratacion.
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Tabla 5: (00198) Trastorno del patron del suefio (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Codigo: 00198

Trastorno del patrén del sueiio: despertarse

a causa de factores externos durante un tiempo

limitado.

0008 Fatiga: efectos nocivos

0007 Nivel de fatiga

2009 Estado de comodidad: entorno

1208 Nivel de depresion

2002 Bienestar personal

0003 Descanso

0004 Sueifio

6480 Manejo ambiental

5820 Disminucion de la ansiedad

1100 Manejo de la nutricion

4400 Musicoterapia

5880 Técnica de relajacion

Deberiamos conocer la rutina de suefio del
nifio, adaptar el tratamiento y los cuidados
con la hora de su descanso, facilitar la
expresion de sus temores, disminuir la
sintomatologia molesta (tos, mucosidad),
incorporar medidas para la mejoria del

sueno.

21




Tabla 6: (00298) Disminucion de la tolerancia a la actividad (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Cadigo: 00298

Disminucion de la tolerancia a la

actividad : Resistencia insuficiente para
completar las actividades requeridas de la

vida diaria.

Factores relacionados: disnea de esfuerzo,
temor al dolor, desequilibrio entre aporte y
demanda de oxigeno, malnutricién, masa
dolor, trastornos

muscular insuficiente,

respiratorios, déficit de vitamina D...

005 Tolerancia a la actividad

— 501 Saturacion de oxigeno en
respuesta a la actividad.

— 503 Frecuencia respiratoria en
respuesta a la actividad.

— 502  Frecuencia cardiaca en
respuesta a la actividad.

— 508 Esfuerzo respiratorio en

respuesta a la actividad.

002 Conservacion de la energia

— 201 Equilibra actividad y descanso.
— 207 Nivel de resistencia adecuado

para la actividad

0180 Manejo de la energia

4301 Terapia de actividad

Determinar las limitaciones fisicas del nifio.
Ayudar a los padres y al nifio a programar
periodos de descanso entre actividades.
Evitar la actividad después de las comidas.
Explorar las experiencias previas con el
deporte del paciente. Animar a realizar

actividades fuera de las horas lectivas.
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Tabla 7: (00118) Trastorno de la imagen corporal (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Caodigo: 00118

Trastorno de la imagen corporal:

confusion en la imagen mental del yo fisico.

Factores relacionados:  comparacion
constante de uno mismo con los demas,
ansiedad social, baja autoestima, desconfia
de la funcidon corporal, alteracion en la

implicacion social

1216 Nivel de ansiedad social

1210 Nivel de miedo: infantil

1300 Aceptacion: estado de salud

1205 Autoestima

1200 Imagen corporal

0108 Desarrollo infantil: adolescencia.

5270 Apoyo emocional

1800 Ayuda con el autocuidado

5820 Disminucion de la ansiedad

5566 Educacion parental: crianza
familiar de los nifos
8274 Fomentar el desarrollo: ninos

Preguntar al paciente por sus inseguridades
y las percepciones que tiene sobre su cuerpo
y los cambios. Favorecer una educacion y
un autocuidado activo por parte de los
cuidadores. Fomentar el amor propio y el
cuidado de su propio cuerpo por ellos

mismos.
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Tabla 8: (00052) Deterioro de la interaccion social (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Codigo: 00052

Deterioro de la interaccion social:

Cantidad insuficiente o excesiva, o calidad

ineficaz de intercambio social.

Factores relacionados: ansiedad durante la

interaccion  social, higiene personal
inadecuada, sintomas depresivos, no desea
cooperar con otros, la familia informa de
alteracion en la interaccion, interaccion

minima con otros...

1502 Habilidades de interaccion social

0116 Participacion en juegos

1213 Nivel de miedo: infantil

1212 Nivel de estrés

0006 Energia psicomotora

0902 Comunicacion

1216 Nivel de ansiedad social

1604 Participacion en actividades de ocio

4362 Modificacion de la conducta:

habilidades sociales

8274 Fomentar el desarrollo: ninos

5400 Potenciacion de la autoestima

5820 Disminucion de la ansiedad

5100 Potenciacion de la socializacion

Favorecer periodos de independencia de los
procedimientos terapéuticos. Fomentar la
expresion de sentimientos y detectar
actitudes de rechazo de la imagen corporal,
planificando actividades que permitan una
adaptacion a los cambios fisicos y/o

funcionales.
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Tabla 9: (00097) Disminucion de la implicacion en actividades recreativas (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Codigo: 00097

Disminucion de la implicacion en

actividades recreativas: Reduccion de la

estimulacion, interés o participacion en las

actividad recreativas o de tiempo libre.

Factores relacionados: alteracion del
estado animico, pérdida de la condicién
fisica, actividades disponibles inadecuadas,
malestar fisico, malestar psicolégico,
personas que experimentan hospitalizacion

prolongada, aislamiento terapéuticos.

1209 Motivacion

1301

hospitalizacion

Adaptacion del nifio a la

1503 Implicacion social

1604 Participacion en actividades de ocio

0116 Participacion en juegos.

4310 Terapia de actividad

4400 Musicoterapia

5400 Potenciacion de la autoestima

0200 Fomento del ejercicio

5430 Grupo de apoyo

7130 Facilitar la autorresponsabilidad

Favorecer al nifio en actividad ludicas para
su edad. Facilitar la compafiia de otros nifios
con su enfermedad. Buscar alternativas a
juegos inapropiados para ¢l (musicoterapia,

arteterapia, manualidades).
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Tabla 10: (00148) Temor (elaboracion propia).

NANDA (Diagnostico de enfermeria)

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Codigo: 00148

Temor: Respuesta emocional badsica e
intensa generada por la deteccion de una
amenaza

inminente que implica una

reaccion de alarma inmediata.

Factores relacionados: expresa miedo
intenso, disminuciéon de la seguridad en si
mismo, nifios, barreras en la comunicacion,

expresa temor.

1213 Nivel de miedo: infantil

1402 Autocontrol de la ansiedad

1205 Autoestima

1211 Nivel de ansiedad social

1301

hospitalizacion

Adaptacion del niio

1404 Autocontrol del miedo

a

la

5270 Apoyo emocional

5440 Aumentar los sistemas de apoyo

5450 Terapia de relajacion

5667 Ensefianza: seguridad del nifio 25 -

36 meses. (Incluimos el resto de

ensefnanzas desde los 0 hasta los 24 meses.)

Explicarles las actividades, procedimientos
a realizar con un lenguaje adecuado a su
edad, favorecer el cuidado y estancia de los
cuidadores  principales, reforzar las
expresion de los miedos e inseguridades del

nifo.
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Valoracion y seguimiento nutricional de un paciente pedidtrico con fibrosis quistica

(16, 17):

La nutriciéon adecuada en un paciente pediatrico con fibrosis quistica es vital para
mantener un crecimiento idoneo, evitar las exacerbaciones, los signos, los sintomas y

mejorar la calidad de vida.

Por parte del personal de enfermeria debemos tener un protocolo de visitas para
controlar la desnutricion en estos pacientes, ademas de realizar una correcta educacion

nutricional tanto a ellos como a sus responsables.

Tras el diagndstico se deben realizar controles:

e Lactantes: cada 1-2 semanas.
e Durante el primer afio: mensualmente.

e Después del ano de edad: bimensual.

En cada control se debe realizar o registrar:

e Historia clinica del paciente (pautas médicas, problemas digestivos,
exacerbaciones, ingresos hospitalarios, uso del tratamiento).

e Historia dietética y educacion nutricional.

e Valoracion antropométrica y fisica.

e Valoracion clinica de la esteatorrea.

Las guias nos indican que las demandas energética deben ser de 110-200%. Cada
paciente tiene un reparto calorico diferente por ello debemos ajustar las necesidades

nutricionales a sus gustos y actividades.

La dieta debe ser hipercaldrica, rica en grasa y heterogénea. La distribucion de los

macronutrientes debe ser:
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Tabla 11. Distribuciéon macronutrientes (elaboracion propia).

Macronutrientes

m Grasas = Proteinas Hidratos de carbono

Ademads, de una dieta equilibrada se debe fomentar la ingesta de vitaminas
liposolubles (A, D, E y K) debido al déficit provocado por los sintomas de la

enfermedad y también de una suplementacion con enzimas pancreaticas.

La suplementacion con enzimas pancreaticas es importante debido a que la
insuficiencia pancreética exocrina es uno de los principales sintomas de la enfermedad.
Las enfermeras debemos indicar a los pacientes como realizar una ingesta adecuada

de las mismas:

e Se deben ingerir con agua o bebidas acidas para evitar la liberacion prematura
y la pérdida de eficacia ya que la capa que las recubre se disuelve en medio
basico.

¢ No son masticables, ni pueden machacarse para su ingesta. Si no pudieran ser
ingeridas con la capsula, se recomienda abrirlas y disolver el contenido en agua
o con una cucharada de puré.

e Se deben ingerir antes de las comidas para alcanzar el efecto maximo a los 30

minutos.

Al ser la nutricién un factor vital en el desarrollo de la enfermedad, la enfermera debe
plantearse como objetivo que el paciente obtenga el mejor estado nutricional posible.
Para tal fin, se ha realizado una tabla con los objetivos e intervenciones que se deben

realizar ampliando el contenido de la Tabla 2 (15).
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Tabla 12. 1004 Estado nutricional (elaboracion propia).

NOC (Resultados de enfermeria)

NIC (Intervenciones de enfermeria)

Codigo: 1004

Estado nutricional: grado de ingestion y

absorcion de los nutrientes para satisfacer

las necesidades metabolicas.

Indicadores:

e 100401 Ingesta de nutrientes
e 100402 Ingesta de alimentos
e 100403 Energia

e 100405 Relacion peso / talla
e 100408 Ingesta de liquidos

e 100411 Hidratacion

4130 Monitorizacion de liquidos: recoger y analizar la ingesta de liquidos para
controlar su equilibrio.

1160 Monitorizacion nutricional: recogida y andlisis de la ingesta nutricional del
paciente. Conocer los habitos alimenticios del paciente.

1120 Terapia nutricional: consiste en la administracion de alimentos / liquidos para
un paciente que se encuentre desnutrido o en alto riesgo. Aumento de hidratos de
carbono, proteinas y vitaminas (A, D, E y K)

1056 Alimentacion enteral por sonda: aporte de nutriente y agua por una sonda
nasogastrica u orofaringea.

1080 Sondaje nasogastrico: colocacion de una sonda desde la nariz hasta el tracto
gastrointestinal.

1200 Administracion de nutricién parenteral total (npt): aporte de los nutrientes a

través de via endovenosa y posterior analisis.

29




6. CONCLUSION

La fibrosis quistica es una enfermedad altamente incapacitante en su evolucion. Los
pacientes pediatricos que se encuentran en una fase estable de su enfermedad pueden
verse afectados tanto en las actividades de la vida diaria (ABVD) como en las

actividades avanzadas de la vida diaria (AIVD).

Un diagnostico precoz es esencial para mejorar la calidad y la esperanza de vida de
estos nifios, ademds de ser muy Util para evitar complicaciones y enfermedades

asociadas a lo largo del crecimiento del paciente.

El tratamiento de los pacientes no solo se basa en farmacos sino en una dieta, ejercicio

fisico y unas medidas generales adecuadas para su crecimiento.

Las exacerbaciones de esta enfermedad aparecen con frecuencia y la gran mayoria
precisan un cuidado hospitalario por el personal de enfermeria que se explica

detalladamente en este plan de cuidados.

La salud mental en estos niflos se encuentra en continuo cambio. Muchos de los
pacientes pediatricos necesitan apoyo psicoldgico para poder afrontar las dificultades
y mejorar su autoestima. Este rasgo es crucial en la enfermedad, los nifios se
encuentran en un momento de desarrollo en el que se sienten extremadamente
inseguros y vulnerables. La funcion de enfermeria se basa en ayudarles a superar y

afrontar todas las dificultades y no sentirse excluidos.

Los enfermeros somos los encargados de mejorar y educar a los pacientes pediatricos
y sus familiares desde la deteccion temprana de la enfermedad para un mejor desarrollo
del nifio. Debemos entender esta enfermedad tanto desde el punto de vista fisiologico
como psicologico, ya que tratamos pacientes pediatricos vulnerables y a familias y

cuidadores angustiados y sobrepasados por la situacion.
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8. ANEXOS
ANEXO 1. Deteccion precoz de enfermedades congénitas (18).

EL PROGRAMA DE DETECCION PRECOZ DE
ENFERMEDADES CONGENITAS EN EL RECIEN
NACIDO permite el diagndstico y el tratamiento de
algunas enfermedades, que asintomdticas en el recién
nacido, pueden causar serios problemas de salud
desde los primeros meses de vida.

La Consejeria de Sanidad de la Junta de Castillay Ledn
ofrece este Programa, voluntario y gratuito, a todos
los recién nacidos en nuestra comunidad auténoma.

¢Qué son las enfermedades congénitas?

Son un grupo de alteraciones de diverso origen (endo-
crinolégico, metabdlico o hematolégico) provocadas
por mutaciones genéticas que pueden heredarse.

Se consideran enfermedades raras por su baja inci-
dencia.

éQué enfermedades detecta el
Programa?

Hipotiroidismo congénito, Fenilcetonuria, Fibrosis
quistica, Hiperplasia suprarrenal congénita,
Anemia falciforme, Acidemia glutarica tipo |,
Deficiencia de acil-CoA deshidrogenasa de cadena
media (MCAD), Deficiencia de 3-hidroxiacil-CoA
deshidrogenasa de cadena larga (LCHAD), Déficit
de biotinidasa, Acidemia isovalérica, Enfermedad de
la orina con olor a jarabe de arce y Homocistinuria.

<Qué ventajas tiene su diagnéstico
precoz?

Permite un tratamiento precoz, mejora la evolucion de la
enfermedad y el prondstico del nifio/a. Si no son detectadas a
tiempo, podrian provocar secuelas muy graves e irreversibles.

éCémo, cudndo y dénde se realiza la prueba?

La prueba consiste en extraer unas gotas de sangre del talén del
bebé, entre las 48 y 72 horas de vida en el hospital de nacimiento,
para su andlisis en el laboratorio de cribado neonatal del Centro de
Hemoterapia y Hemodonacidn de Castilla y Ledn.

Realizacién de una sequnda toma de muestra

En algunos casos (muestras insuficientes, resultados alterados,
recién nacidos prematuros, etc.), podria ser necesario realizar
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INFORMACION COMPLEMENTARIA
PORTAL DE SALUD DE
LA JUNTA DE CASTILLA Y LEON

https://www.saludcastillayleon.es/es/protege-salud/salud-infantil/
deteccion-precoz-enfermedades-congenitas

"48 Junta de
Castilla y Leon

una segunda toma. Si fuese asi, recibird una

llamada telefénica o una carta postal desde el
laboratorio de cribado neonatal paraindicarle
que deberd acudir a su centro de salud, a la
mayor brevedad.

Comunicacién de resultados

El laboratorio de cribado neonatal sera quien
le comunique los resultados de la prueba.
Cuando los resultados sean normales, apro-
ximadamente en los veinte dias siguientes a la
toma de la muestra, recibird en su domicilio la co-
municacién por carta.

Si la comunicacion de los resultados se retrasara, puede
llamar al teléfono 983 418 823 (extensién 89675), de 11 a 14 horas,
los dias laborables.

Si hubiera alguna alteracidn, no significa que su hija/o padezca al-
guna de las enfermedades descritas. Serd necesario realizar otras
pruebas complementarias para confirmar el resultado.

Consentimiento informado y proteccién de datos per-
sonales

Al tratarse de una prueba de caracteristicas genéticas es impres-
cindible que la madre, padre o tutor legal dé su consentimiento
expreso por escrito.
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En el hospital donde se realice la toma de muestra inicial, el per-
sonal sanitario le proporcionard informacién precisa sobre la
prueba, el consentimiento informado para autorizarla asi como
de la posibilidad de no ser informado de determinados resulta-
dos del Programa. También se le informard sobre la conservacion
de la muestra y su posible cesién para investigacién al Biobanco
del Centro de Hemoterapia y Hemodonacion de Castilla y Ledn,
una vez transcurridos 5 afos desde su realizacion.

En relacién con la proteccién de sus datos personales y los de
su hijo/a, de acuerdo con lo establecido en el Reglamento (UE)
2016/679 del Parlamento Europeo y del Consejo, de 27 de abril
de 2016, relativo a la proteccién de las personas fisicas en lo
que respecta al tratamiento de datos personales y a la libre
circulacién de estos datos (RGPD) y en la Ley Orgdnica 3/2018,
de 5 de diciembre, de Proteccidn de Datos Personales y garantia
de los derechos digitales, los datos personales que facilite y se
deriven de la participacion en este Programa serdn objeto de
tratamiento con el fin de detectar las enfermedades incluidas en
el mismo. El responsable del tratamiento es la Direccidn General
de Salud Piblica. Los derechos establecidos en los articulos 15
a 22 del RGPD los puede ejercer ante el responsable indicado.
También puede reclamar ante la Agencia Espaiiola de Proteccién
de Datos. Puede consultar la informacién adicional y detallada
sobre el tratamiento de sus datos en:

https://www.saludcastillayleon.es/transparencia/es/pdsn0025
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ANEXO 2. Algoritmo diagnostico basado en la prueba de sudor y estudios de

funcionalidad del canal de conductancia de transmembrana de fibrosis quistica

(modificado de Farrell y col., 2017) (8).

Presentacion clinica de FQ
Pesquisa neonatal positiva
Sintomas y signos consistentes

Historia familiar positiva

A 4

1-Prueba de cloruro en sudor

<29 mmol/L

v

FQ improbable

30-59 mmol/L
1

2-Anélisis genético del CFTR

v

Sin mutaciones
del CFTR

Mutacién
indefinida o MVCC

v

3-Test fisiologicos del CFTR
DPN/ MCI

> 60 mmol/L

2 mutaciones
causante de FQ
en trans

Normal

No disponible

Disfuncion

0 equivoco

Y

\/

Diagnéstico no resuelto.
Se debe considerar
CRMS/CFSPID o
desorden relacionado con CFTR
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ANEXO 3. Transmision genética de la fibrosis quistica (19)
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ANEXO 4. Ejemplo de dieta fibrosis quistica (3000 Kcal) (20).

DIETA FIBROSIS QUISTICA (3000 Kcal)
DESAYUNO: (Elegir una opcion)
1. Leche semidesnatada (250g) + Tostada de pan de barra (80g) + Aceite de oliva (10 g) + Tomate (50g)
+ jamon cocido (40 g) +Fruta (150g).
2. Leche semidesnatada (250g) + cereales del desayuno sin azicar (60g) + Fruta (150g) + queso tierno
(60g)
3. 2 yogures natural (250g) + galletas tipo maria (40 g) + Fruta (150g)+ pechuga de pavo (40g)
4. Leche semidesnatada (250g) + biscotes (60g) +Atlin en conserva sin aceite (60 g)+Fruta (150g).

MEDIA MANANA Y MERIENDA: (Elegir una opcién para cada ingesta)
1. Pan de barra (80g) + Jamon york o pavo (40g) + frutos secos (15g)

2. Fruta (200g) + Frutos secos (10g).

3. 1vyogur natural (125g) + cereales (40g)
4. Fruta (150g) + Yogur natural (125g)

COMIDA: (Acompaiiar cada ingesta con 60 g de pan de trigo)

1. Lentejos con espinacas y jamén serrano. Espinacas (300 g), lentejas (80 g en crudo), jamédn serrano
(80 g). Aceite de oliva (15g). Fruta (150g)

2. Garbanzos con bocaloo (Garbanzos (80g) + Bacalao fresco (200g) + Zanahoria (50g)). Ensalada
(Lechuga (100g) + Tomate (70g) + Cebolla (30g)). Aceite de oliva (15g). Fruta citrica (200g).

3. Judias verdes rehogadas con jamén y gjo. (Judias verdes (200g) +jamédn (30g) + ajo (5g)). Pechuga
de pavo al horno con patatas panoderos (Pechuga de pavo (120g) + patatas (200g)). Aceite de oliva
(15g). Fruta (150g)

4. Pastaala bolofiesa (Pasta (80g) + salsa de tomate (40 g) + queso parmesano (20g) + ternera (100g)).
Ensalado (Lechuga (100g) + Tomate (80g) + Cebolla (20g)). Aceite de oliva (10g). Fruta (200g)

5. Crema de calabacin (Calabacin (200g) + 2 quesitos (30g) + patata (250g)). Bacalao (120g) con patata
(250g) al ajo arriero. Aceite de oliva (15g). Fruta (200g)

6. Lentejos con arroz (lentejas (90g) + arroz (25 g) + cebolla (50g) + zanahoria (70g) + pimiento (70g)).
Pechuga de pollo a la plancha (120g) con champifiones salteados (150g). Aceite de oliva (20 g). Fruta
citrica (200g).

7. Parrillada de verduras (Berenjena (150g) + Pimiento (80g) + Cebolla (50g) + espdrrago (100g) +
calabacin (100g)). Salmén al horno (120g) con patata panadera (200g). Aceite de oliva (10g). Fruta
(200g).

CENA: (Acompaniar cada ingesta con 60 g de pan de trigo)

1. Ensalada (Escarola(300g) + Aguacate (40g)). Salmon al horno (Salmon (180 g) + patata asada (250
g). Aceite de oliva (10g). Fruta (150g)

2. Verdura al horno (calabacin (100g) + pimiento rojo (70g) + tomate (70g) + cebolla (50g) + berenjena
(70g)). Solomilio de cerdo a la plancha (120g). Aceite de oliva (15g) + Fruta (200g)

3. Tortilla francesa con atun ((1 huevo = 60g) + Atdn claro (50g)). Ensaladao de tomate natural (tomate
(200g) + cebolla (50g) + aceitunas (30g)). Aceite de oliva (15g). Fruta (200g)

4. Puré de verduras (patata (200g) + zanahoria (100g) + calabaza (150g)). Sepio @ la plancha con perejil
y gjo (Sepia (150g) + perejil+ ajo (5 g)). Aceite de oliva (10g). Fruta (200g)

S. Ensalada mixta (lechuga (100g) + tomate (100g) + maiz (40g) + aceitunas (20g) + esparragos (100g)).
Pollo deshuesado (110g). Aceite de oliva (8 g). Fruta (120g)

6. Alcachofas rehogadas con jomdn (Alcachofas (150g) + Jamén serrano (30g) + Ajo (5g)). Merluza al
horno (Merluza (130g) + patata (200 g) con patata panadera (200g). Aceite de oliva (15g). Fruta (200g)
7. Puré de verduras (Calabacin (100g) + patata (100g) + puerro (40g) + calabaza (70g)). Revuelto de
esparragos trigueros (1 huevos (60g) + Espdrragos (100g)) Aceite de oliva (15g) + Fruta (200g).
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ANEXO 5. Recomendaciones para enriquecer el contenido calorico de los platos (sin

aumentar el volumen) (20).

En sopas, purés y cremas, anadir:

* Queso rallado, quesito

» Huevo duro picado y trozos de jamdn serrano
» Salsa de tomate frito, nata liquida, mantequilla
* Aceite

* Picado de almendras y avellanas

» Picatostes de pan frito

Verduras:
» Rehogarlas con aceite
* Sofrito con ajos y jamoén

» Salsa bechamel

» Mayonesa

En las lequmbres, anadir:

*» Chorizo, jamén, tocino

En el arroz, anadir:
» Salsa rosa (mayonesa y tomate)

» Sofrito de ajo y jamédn

En las pastas, anadir:

+ Salsa enriquecida con nata, queso, bacdn, frutos secos, pasas

Carnes y pescados:
*» Dejarlos a remojo en leche antes de cocinarlos

» Empanados, rebozados y guisados

Postres, enriquecerios con: azdcar, miel, mermelada, nata, leche condensada o en
polvo, chocolate, frutos secos
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