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RESUMEN EJECUTIVO

Este trabajo se realizd en el HSJD, en el servicio de Neumologia, consta de tres
capitulos, su objetivo es la conformacion de un equipo interdisciplinario para la
atencion de los pacientes de fibrosis quistica adultos, esta limitado a los pacientes que
son referidos al HSJD desde el Hospital Nacional de Nifios; el equipo por conformar
tendra, como principal resistencia, el obtener la confianza suficiente del personal de
salud para que sigan las recomendaciones dadas al igual que la de los pacientes. Este
proyecto se divide en tres capitulos a través de los cuales se revisan los fundamentos
tedricos que fundamentan el estudio; en el siguiente capitulo se analiza la forma de
atencion de los pacientes cuando no han tenido un equipo interdisciplinario encargado
de su cuidado; finalmente se describe la factibilidad de conformar este equipo y como se
han implementado las soluciones para poner en practica la atencion interdisciplinaria de
los adultos con fibrosis quistica.

Guadamuz Vasquez Randall

CONFORMACION DE EQUIPO INTERDISCIPLINARIO EN EL HOSPITAL
SAN JUAN DE DIOS PARA DESARROLLAR UN PROGRAMA DE
REHABILITACION PULMONAR EN PACIENTES PORTADORES DE
FIBROSIS QUI'STICA
San José, Costa Rica

Randall Guadamuz Vasquez
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INTRODUCCION

La Caja Costarricense de Seguro Social (C.C.S.S.) es una institucion auténoma
creada durante la administracion del Dr. Rafael Angel Calderon Guardia; desde 1941
ha sufrido muchas modificaciones y se perfila, al afio 2025, como una institucion que
proporcionard servicios de salud en forma integral al individuo, la familia y la

comunidad.

Es a partir de 1973 que se aprueba el traspaso a la C.C.S.S de los hospitales, en
1998 se aprueba la ley de Desconcentracion de los Hospitales y Clinicas de la C.C.S.S,
para otorgar mayor autonomia en la gestion presupuestaria, contratacion administrativa

y la administracion de Recursos Humanos.

La mision institucional plantea proporcionar una atencion integral al individuo,
donde se fomenten los principios éticos, la mistica, el compromiso y la excelencia en el
desempefio de los funcionarios de la institucion, buscando una satisfaccion del usuario
e innovar para brindar una prestacion de servicios eficientes y de calidad. La vision de
la C.C.S.S es ser una institucion articulada, lider en la prestacion de servicios integrales
de salud, de pensiones y prestaciones sociales en respuesta a los problemas y
necesidades de la poblacion, con servicios oportunos de calidad y en armonia con el
ambiente humano. Como parte de la C.C.S.S, estd el Hospital San Juan de Dios

ubicados en América Central, Costa Rica, San José, Canton Central, distrito Hospital. ’

Tiene como limites: al este con la calle 14, al oeste con el Hospital Nacional de
Nifios y la Junta de Proteccion Social, al norte con el Paseo Colon (Avenida Central) y

al sur con el Ministerio de Salud y el Hospital Dr. Raul Blanco Cervantes.
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El terreno en que se encuentra ubicado tiene un area de 56 000 metros
cuadrados, con un area de construccion aproximada de 53 000 metros cuadrados. El
edificio de Medicina cuenta con un area aproximada de construccion de 7 176.98

metros cuadrados.

En su area de atraccion directa cuenta con 12 clinicas (3 de segundo nivel) y 106
E.B.A.LS, el total de &rea de atraccion es de 956 455 metros cuadrados, el area de
atraccion directa es de 669 258 metros cuadrados (70%) Y el area de atraccién indirecta
es de 287 197 metros cuadrados correspondiente a un 30% del total del area; se define
como area de atraccion directa el grupo poblacional ubicado en determinado espacio
geografico, que utiliza los servicios de salud en forma directa; el grupo de poblacién
indirecta es el que se encuentra en el espacio geografico que utiliza los servicios de

salud pasando por otro de la red de menor nivel de complejidad.

La seccion de Medicina del HSJD consta de seis pisos; con 11 servicios, 4 de
ellos son de medicina interna y atienden a 136 pacientes. Ademas cuenta con 7
servicios de especialidades y estos atienden 63 pacientes hospitalizados, es decir, el
total de atencion de la seccion de medicina es de 199 pacientes atendidos
intrahospitalariamente, asociado se tienen 10 camas en Unidad de Cuidados Coronarios
y 4 camas en Unidad de Cuidados Criticos Respiratorios; el nimero total de camas
activas de la seccion de Medicina son 213, con 6 camas en transito; usualmente se

tienen un total de 203 camas ocupadas y 28 desocupadas.
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El servicio de Neumologia, con un area de 210.62 metros cuadrados, ha sido
recientemente conformado; anteriormente, los neumologos estaban dentro del servicio
de medicina 4, sin embargo, es a partir de abril del 2006, cuando los neumologos se
separan de medicina 4 para formar un servicio aparte, el cual tiene a su cargo 22
terapeutas respiratorios y 4 asistentes de terapia respiratoria, consta de 5 neumélogos, y
del servicio de oxigenoterapia, donde laboran 12 técnicos de mantenimiento. Dos
terapeutas respiratorios estan encargados de la Clinica A.l.R.E; esta clinica nace como
una iniciativa del grupo de profesionales de Terapia Respiratoria e inicia funciones el 1°
de octubre del 2006 a cargo de la Msc. Minerva Mesén Arce, con el fin de promocionar
salud e iniciar proyectos ambiciosos, entre los que se destacan el paciente que requiere
oxigeno suplementario, la rehabilitacion cardiaca, la cesacion de fumado, la educacion
del uso correcto de inhaladores a los pacientes pertenecientes a la consulta externa y
hospitalizados, asi como de dispositivos relacionados con el manejo de la via aérea y el
mejoramiento de la calidad de vida; es dentro de esta clinica donde se planea integrar la

unidad de atencion del paciente con fibrosis quistica.
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JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Este estudio tiene como objeto la atencion integral de los pacientes adultos
portadores de fibrosis quistica; ésta es una enfermedad hereditaria, de transmision
autosOmica recesiva, ocasionada por la mutacion de un gen localizado en el brazo largo
del cromosoma siete. Se ha observado una incidencia que van de 1: 2500 nacidos Vvivos;
este padecimiento se caracteriza por un amplio abanico de expresiones clinicas. Los
pacientes suelen desarrollar, desde los primeros meses de vida, manifestaciones
digestivas, hepatobiliares, enfermedad respiratoria progresiva, colonizacion cronica de
la via aérea, elevacién de niveles cloruro, disminucion de la fertilidad en mujeres e
infertilidad en los varones; toda esta comorbilidad hace que la mayoria de pacientes
identificados con fibrosis quistica de nifio tengan una sobrevida corta; sin embargo, uno
de los avances que ha mejorado la sobrevida de estos pacientes ha sido la atencion
integral por equipos interdisciplinarios; esta forma de abordaje clinico y terapéutico se

ha implementado en el Hospital Nacional de Nifos.

El nimero de pacientes actualmente atendido en el H.N.N es de 102, estos
pacientes eventualmente se iran trasladando cuando alcancen la mayoria de edad; si
bien es cierto la poblacion actual adulta es pequefia, el Gltimo grupo de pacientes
trasladados a hospitales de adultos correspondia a 25 pacientes, cuyo rango de edad
oscilaba entre los 36 afios y 11 afios de edad, sin embargo se perfila pronto el ingreso
en los diferentes hospitales de un grupo mayor de pacientes. Los pacientes adultos en
su mayoria ya tienen alteracion estructural de los bronquios, lo cuales se encuentran
permanentemente dilatados (bronquiectasias) con abundante produccion de moco, lo
que predispone a infeccion por germenes altamente agresivos, esto conlleva a

hospitalizaciones frecuentes, aumento en los recursos utilizados y riesgo de mortalidad
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temprana, si no se identifican cuales pacientes se pueden beneficiar de una atencion
oportuna; por otro lado, es una enfermedad que tiene repercusiones en el entorno

familiar, psicosocial, econémico y cultural.

Debido a las complejas consecuencias de la enfermedad, se torna imprescindible
el abordaje de ésta desde una perspectiva interdisciplinaria que tenga como objetivo
brindar atencion integral a las personas con el fin de construir opciones que permitan el

desarrollo de una alta calidad de vida.

Actualmente, lo que se espera, cuando estos pacientes alcanzan la mayoria de
edad, es que sean trasladados a los centros hospitalarios de adultos, donde se carece de
una atencidn integral, por lo cual surge la necesidad de un equipo interdisciplinario que
les dé seguimiento a estos pacientes en los centros de adultos. Para lograr conformar un
equipo interdisciplinario, el Hospital San Juan de Dios se ha propuesto continuar con el
trabajo realizado por la clinica de fibrosis quistica del HNN, por medio de un programa
de rehabilitacion pulmonar: para pacientes portadores de fibrosis quistica; este

programa formaria parte de la clinica AIRE, del servicio de neumologia.

Un factor importante por tomar en cuenta es la poca experiencia que cuentan los
neumdlogos de adultos y demas profesionales en la atencion de estos pacientes, ya que,
hasta hace poco tiempo, eran muy pocos los pacientes que lograban alcanzar la mayoria
de edad; otra limitacion importante en la creacion de estos equipos es la ausencia de
interés en crear cohesion entre profesionales de diferentes especialidades, usualmente
estos pacientes tienen una patologia médica y social muy complicada lo que puede
producir desanimo en los profesionales que estan a su cargo; por estas razones, durante
los primeros afios, ningin centro hospitalario se habia responsabilizado de la atencion

de los pacientes, por lo que se perdid el seguimiento integral que le brindaban en el
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Hospital Nacional de Nifios; al surgir la necesidad, la mayoria de pacientes fueron
trasladados al Hospital Calderon Guardia, donde se habia asignado el seguimiento de
estos pacientes a un médico neumodlogo; sin embargo, a pesar de las buenas
intenciones, la atencion no dejaba de ser solo una valoracion médica que, aunque
excelente, carecia del apoyo comprometido de los demas profesionales requeridos para
una adecuada atencion integral; por otro lado, el aumento en la sobrevida de estos
pacientes ha producido un mayor numero de egresos del Hospital Nacional de Nifios y
esto crea la necesidad de que otros centros hospitalarios se organicen y conformen un
equipo para la atencion integral; por lo tanto, basado en la mision institucional que
consiste en proporcionar servicios de salud en forma integral al individuo, la familia y
la comunidad, se justifica el hecho de crear un equipo interdisciplinario que cumpla las
expectativas de los pacientes portadores de fibrosis quistica, que proporcione un
programa para atencion integral al paciente portador de fibrosis quistica, el cual tendra

como institucion interesada el Hospital San Juan de Dios y el servicio de Neumologia.

El manejo de estos pacientes requiere de un alto nivel de conocimientos
cientificos, a fin de brindar al paciente las mejores opciones terapéuticas, manteniendo
siempre un control estricto de la informacion y que continle como complemento del

programa ya existente en el Hospital Nacional de Nifios.

Es importante tomar en cuenta que el esfuerzo de conformar un equipo
interdisciplinario podria no ser necesario realizarlo en tres hospitales diferentes, sino
concentrar la atencién de este grupo de pacientes en un Unico hospital, esto disminuiria
costos, favoreceria adquirir mayor experiencia para el manejo de una enfermedad
complicada, por lo cual aunque la propuesta inicial es la conformacion de un equipo en

el H.S.J.D este podria dar seguimiento a los pacientes a nivel nacional.



-7-

OBJETIVOS GENERAL DEL ESTUDIO

Conformar un equipo interdisciplinario en el Hospital San Juan de Dios para la
atencion integral del paciente portador de fibrosis quistica del pancreas y que dé

continuidad a la atencion brindada en el Hospital Nacional de Nifios.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Analizar las diferentes teorias y conceptos de la administracion por valores para
su aplicacion en la conformacion del equipo interdisciplinario con el fin de
desarrollar un programa de rehabilitacion pulmonar en pacientes portadores de
fibrosis quistica.

2. Demostrar la problemaética generada por la ausencia de atencion
interdisciplinaria a los pacientes con fibrosis quistica

3. Implementar un modelo de atencion interdisciplinaria con el fin de mejorar la
atencion de los pacientes con fibrosis quistica

4. Sugerir un plan de accion para poner en practica el equipo interdisciplinario
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ALCANCES Y LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Este trabajo tiene por finalidad conformar un equipo interdisciplinario para la
atencion integral de los pacientes portadores de fibrosis quistica que pertenecen al area

de atraccion del Hospital San Juan de Dios.

El impacto de un equipo interdisciplinario que tendria en la atencion de los
pacientes portadores de fibrosis quistica no es solo desde el punto de vista médico
beneficioso para el paciente sino ademas crearia un equipo de trabajo que se rija por los
valores institucionales, formaria un lazo de compromiso entre los integrantes del
equipo y hacia el paciente, favoreceria un espacio para la educacion medica continua
en esta patologia y que en un futuro podria hacerse cargo a nivel nacional de estos
pacientes generando asi experiencia para formacién de personal cada vez mas
capacitado, se puede crear una base de datos que permita recoger informacion para
retroalimentacion del equipo y este grupo podria servir de modelo para que otros

profesionales adopten el mismo patrén para la atencion de pacientes complicados.

Una de las limitaciones del estudio es que este grupo inicial de pacientes ya se
habia distribuido en otros centros hospitalarios y puede existir una resistencia al
traslado hacia el Hospital San Juan de Dios. Como equipo interdisciplinario es
necesario primero ganarnos la confianza de estos pacientes para que nos asuman como
sus profesionales tratantes, la mayoria de ellos tienen varios afios de no tener este rol
de atencion lo que podria crear resistencia al cambio en la nueva forma de ser

atendidos.



Otra limitacién es el tiempo para llevar a cabo las metas propuestas, ademas
algunas cosas van a ser necesarias adquirirlas primero, para el desarrollo del siguiente
objetivo, por ejemplo la adquisicion del equipo de computo, necesario para tener un
espacio fisico donde introducir la informacién, donde se tendrd una base de datos

eventualmente.



-10 -

CAPITULO |

FUNDAMENTO TEORICO QUE
SUSTENTA EL DESARROLLO DEL
ESTUDIO
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CAPITULO 1. FUNDAMENTO TEORICO QUE
SUSTENTA EL DESARROLLO DEL ESTUDIO

1.1 ASPECTOS GENERALES

El marco tedrico se fundamentara en la administracion por valores; es
importante primero definir valor o valores ya que existen diferentes perspectivas para
analizar el término, como la perspectiva ética, a través de la cual se puede definir el
valor empresarial como el aprendizaje estable en el tiempo, como una eleccién
deliberada para conseguir hacer bien las cosas, otra manera de definirlo es a través de la
perspectiva economica, donde el valor corresponde al significado del objeto alcanzado,
finalmente en la perspectiva psicologica el valor es lo que nos mueve a obtener grandes
resultados sin temor, este Gltimo engloba las anteriores definiciones, los valores son el
motor necesario que movera la organizacion cuando el trabajo es arduo, cuando la
presion es mucha; son los valores los que permite ilusionar a los integrantes de una

organizacion.

La administracion por valores es a través de lo cual se modificara las areas de
cambio humano, consiste en un verdadero liderazgo, articulando los valores
individuales con los valores que conforman la organizacion, es decir consiste en
humanizar a la organizacion con el propdsito basico de ser humanos en nuestro actuar,
dando los maximos beneficios a los clientes externos e internos. La idea de plantear la
administracion por valores como fundamento y base del equipo es porque permite
disefiar continuamente la cultura de la organizacion, para obtener un rendimiento
profesional de alta calidad. Al utilizar en el area de cambio humano la administracién

por valores tiene como finalidad organizar la institucién hacia una vision estratégica
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donde debe ir la empresa hacia el futuro, simplificar las complejidades organizativas y

comprometer a los profesionales para dar un rendimiento de calidad dia a dia.

A través de la administracion por valores se facilita adaptar la empresa al entorno
formulando la vision y la misién empresarial con el fin de crear una cultura
organizacional basada en los valores, produciendo un cambio de cdmo ver los retos
empresariales, encausando los procesos hacia la vision estratégica. Este método en
principio es sencillo, pero se debe compartir y comprender los valores empresariales

creando cohesion y encausandose hacia un adecuado desarrollo organizacional.

Basado en los valores institucionales se lograra obtener el rendimiento mas alto
en el quehacer diario, evitando la disociacién tedrico-practica entre los valores que

dicen tener muchas instituciones pero sin la proyeccién hacia sus clientes.

1.12 ORGANIZACION DEL EQUIPO INTERDISCIPLINARIO

BASADO EN LA ADMINISTRACION POR VALORES

Las empresas deben estar orientadas a la mejora continua con innovacion y

renovacion de ideas. La forma de organizar los niveles de cambio se pueden dividir en:

e Cambio en la estrategia
e Cambios de procesos

e Cambios individuales

No se debe olvidar que cuando se habla de innovar o renovar, puede existir una
resistencia al cambio y esto puede deberse a que los miembros de la organizacién
consideran que su estado actual no mejorara, que estan bien como se encuentran en ese

momento, por otro lado no se debe pasar por alto que la empresa ha llegado donde estéa
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porgue también tienen valores valiosos, y que no hay que desecharlos si los integrantes
se sienten orgullosos de ellos. La resistencia al cambio puede deberse al sentido comdn
de querer preservar los valores empresariales ya existentes y que su pérdida pueden

tener malas consecuencias.

1.13 PROCESO DE ADMINISTRACION POR VALORES

- Primero se debe tener voluntad politica para llevar a cabo la gestién del cambio.
- Segundo, luego de la forma mas participativa posible se debe reformular los
valores, tratando de formularse preguntas basicas como: ¢Ddnde estamos ahora?,
¢Hacia dénde vamos?, ;Cémo vamos a llegar a las metas?, de tal forma se realiza la
mision, vision y valores operativos, formandose asi un nuevo diagrama organizacional
donde los valores de la compafiia estan en el nivel més alto jerarquico, seguidos por la
junta directiva, el presidente y finalmente pero no menos importante el resto de la
organizacion. Una vez establecidos los valores organizacionales deben ser comunicados
a todos en la organizacion, luego se procede a alinearse de corazén y alma a dichos
valores, concentrandose en las practicas organizacionales para asegurarse que sean

compatibles con las declaraciones hechas en la mision, vision y valores operativos.

- Tercero definicion de lineas de accién basados en la nueva formulacion de

mision, vision, valores operativos de la empresa.

- Cuarto evaluar que los valores se conviertan en una orientacion de la conducta

cotidiana.

De tal manera que los valores empiezan a actuar como un iméan alrededor de un tema

comun, que son los valores COMPARTIDOS. !
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METODOLOGIA

Primero se debe identificar la necesidad de la conformacion de un equipo
interdisciplinario para la atencion especializada de los pacientes portadores de fibrosis
quistica, ademas debe existir una voluntad politica para establecer este tipo de atencion
interdisciplinaria, esto ultimo ya se logré dado que desde el 28 de mayo del 2007 se les
envio una carta a los Directores Generales de los Hospitales San Juan de Dios, Hospital
México y Hospital Calderén Guardia, donde se avala los acuerdos tomados en el H.N.N

el 23 de mayo del 2007 y se ratificaron los siguientes acuerdos:

1. Los Hospitales Nacionales Generales continuaran con el control de los pacientes
con fibrosis quistica que hayan alcanzado la mayoria de edad (18 afios)

2. Estos centros estableceran la coordinacion con sus homélogos infantiles sobre las
dudas que se presenten una vez efectuado el traslado.

3. Los pacientes con fibrosis quistica, serdn referidos al hospital general

correspondiente al &rea de atraccion, de acuerdo con un proceso de traslado técnico.

Basado en lo anterior se establece la necesidad de la conformacion de un equipo
interdisciplinario como medida para la atencion con excelencia de este grupo de
pacientes, ademas de que se cuenta con la voluntad politica de la Gerente de Division

Médica, y del Director del Hospital San Juan de Dios.

A pesar de que se tiene una evidente necesidad, esta conclusién también pudo
lograrse a través de una forma sistematizada donde se proponga descubrir si realmente o
no existe la necesidad. Para lo cual se puede utilizar el método observacional, a través
de este proceso se perciben hallazgos de la situacion que va a ser estudiada, utilizando

los sentidos del observador, estando pendiente de los sucesos que ocurren para luego
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analizar los eventos ocurrentes en el contexto natural y del diario que hacer, algunas
ventajas del método observacional son que permite analizar los eventos dentro de una
vision global, se obtienen los datos de la realidad existente, los hechos se toman
directamente en el momento que son percibidos, sin embargo también tienen limitantes
algunas de ellas es que se puede tener un efecto de seleccion por parte del observador ya
que este selecciona lo que va a observar y se podria cambiar la forma de actuar de los
observados por la presencia del explorador; otro método que se puede utilizar es el
trabajo de campo que a su vez va a requerir de la observacién y exploracion del terreno
de estudio, importante seran las observaciones que se describan, las interpretaciones
que se llegan a partir de la observacion, las hipotesis y las sensaciones que le producen
las observaciones al explorador. Las técnicas que se podran utilizar para llevar a cabo
esta tarea seran a través de: encuestas, muestreos, entrevistas, que pueden llevarse a
cabo a traves de instrumentos como cuestionarios formales o informales, la fuente serd
directa pues cada uno de los entrevistados brindara la informacion, y las conclusiones
surgirdn de estas mismas, eventualmente el indicador que puede utilizarse es de tipo
cualitativo, éste no se mide directamente sino se construye a partir de escalas de valores
como seria la satisfaccion de la poblacion estudiada respecto a la atencién recibida, trato
recibido durante la atencidn, y otros indicadores por utilizar pueden ser de efecto como
son el ndimero de pacientes atendidos por las diferentes especialidades en un

determinado periodo antes de implementarse el equipo interdisciplinario.

Una vez que se tiene claro acerca de la necesidad del equipo y que se cuenta con el
apoyo de las autoridades, se debe hacer el andlisis de cuales son las teorias y conceptos
para hacer una adecuada gestion en los servicios de salud por ofrecer, esto se llevara a
cabo a través de una investigacion de tipo exploratoria y analitica de las diferentes

teorias que puedan requerirse para la gestion administrativa, utilizando fuentes
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secundarias como libros, revistas, Internet, etc. El instrumento por emplear sera la
observacion estructurada, pues ya se definié claramente el problema; con este mismo se
permite describir el comportamiento de las empresas e individuos, y las fuentes a las
cuales se accederan son secundarias, es decir, informacion escrita de diferentes textos
(libros, revistas, prensa u otros documentos); los indicadores por considerar seran de
cobertura, los cuales son indispensables, pues nos ayudan a identificar si se estan
cumpliendo los objetivos de la organizacién, ademas se usaran indicadores de gestion,
es decir, medidas para determinar el éxito del proyecto, que se deberan seguir utilizando
a lo largo del ciclo de vida de la organizacién a fin de evaluar el desempefio y los
resultados; en el caso del equipo planteado, es importante evaluar la calidad de atencion
y la capacidad de innovacién, para esto es importantisimo tomar la perspectiva del
cliente, perspectiva del proceso y la mejora continua; el fin de estos indicadores es
poder hacer una adecuada interpretacion de lo que ocurre, tomar medidas antes de que
las situaciones se salgan de un curso adecuado, establecer estadios de cuando introducir

cambios y evaluar consecuencias en el menor tiempo posible.

Luego de haber analizado cual teoria administrativa se empleara, se habrd de
implementar un modelo de atencidn, utilizando una investigacion descriptiva, ya que
ésta nos permite conocer las situaciones y admite una descripcion de los procesos, no
limitandose a recolectar datos, sino a hacer relaciones entre diferentes variables,
analizando los resultados, esto a su vez nos llevara a una sintesis del proceso que
simplificara la complejidad de los hallazgos; se puede conseguir al estudiar el contenido
de libros o revistas que recomienden diferentes modelos de atencion, tomando algunos

de ellos como modelo para la atencion de los pacientes nacionales.
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Una vez establecido cual va a ser el modelo nacional, basado en recomendaciones
internacionales, y cudl se aplica mejor a nuestro quehacer diario, se debe establecer un
plan de accion para poner en practica lo que hasta el momento se encuentra en teoria,
continuando con la investigacion descriptiva y método de sintesis, dividiéndolo en

etapas con el fin de que se evallen los logros alcanzados.

ETAPA |

= Analizar la necesidad del proyecto.

= Establecer redes de apoyo con las diferentes especialidades.

= |dentificar el capital humano necesario para conformar un equipo
estable y comprometido con la atencién de los pacientes
portadores de fibrosis quistica y sus familiares.

= Formar un enlace con el equipo de atencién domiciliar para que
sirva dicha atencion en los casos en que el paciente amerite
tratamiento antibiotico intravenoso.

= Conformacion del equipo:

e Generar los procedimientos administrativos para buscar
un espacio fisico para la atencion médica de estos
pacientes y para las reuniones del equipo.

e Crear los mecanismos que permitan la adquisicién de
equipo tecnoldgico para desarrollar una base de datos que
nos permita evaluar el impacto de las intervenciones de la
Unidad de Fibrosis Quistica.

= Cohesion de equipo:

e Definir con el equipo interdisciplinario la vision y mision
del programa de rehabilitacion pulmonar para pacientes
con fibrosis quistica del pancreas a través del modelo de
Administracion por Valores.

ETAPAI

= Implementacion de protocolos de atencién
e Desarrollar con el equipo interdisciplinario normas de
atencion para estos pacientes
= Implementacion de un método de educacion continua y calidad
total
e Generar un mecanismo de educacion médica continua que
permita una realimentacion a los profesionales en salud
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encargados del manejo de los pacientes con fibrosis
quistica.
= Definir indicadores

ETAPAIII

= Establecer metas de atencidn con calidad total

e Establecer los recursos que son necesarios para darle
continuidad al programa de Rehabilitacion Pulmonar para
pacientes con fibrosis quistica del HNN.

e Crear una planificacion estratégica tactica para el equipo
encargado del programa de rehabilitacion pulmonar para
pacientes portadores de fibrosis quistica.

CUADRO | Resumen de la metodologia de la investigacion

Principales Tipos de | Método Técnicas Instrumento Fuentes Indicador
aspectos
metodologicos investigacion
Observacional
Objetivo
general Conformar un equipo interdisciplinario en el H.S.J.D | Descriptivo Consulta Observacion no | Primarias y | Impacto
para la atencion integral del paciente portador de de libros, estructurada secundarias
fibrosis quistica del pancreas y que dé continuidad a la revistas,
Objetivos atencion brindada en el Hospital Nacional de Nifios. Internet,
especificos
1 Analizar las diferentes teorias y conceptos de la Exploratoria Analisis Consulta Observacion Fuentes Cobertura
administracion por valores para su aplicacion en la y analitico de libros, | estructurada secundarias gestion
conformacién del equipo interdisciplinario con el fin revistas,
de desarrollar un programa de rehabilitacién pulmonar Internet
en pacientes portadores de fibrosis quistica.
2 Demostrar la problematica generada por la ausencia de De campo y | Inductivo Encuesta, Informales y | Primarias Impacto
atencion interdisciplinaria a los pacientes con fibrosis observacion muestreo, formales,
quistica entrevista cuestionarios
3 Implementar un modelo de atencién interdisciplinaria Descriptivo Sintesis Andlisis Cuestionario con Primarias Calidad
con el fin de mejorar la atencién de los pacientes con de preguntas eficiencia,
fibrosis quistica contenido abiertas y cuantitativos
de libros cerradas, de
eleccién multiple
4 Sugerir un plan de accion para poner en préctica el Descriptivo Sintesis Andlisis Observacién  no Secundarias Calidad
equipo interdisciplinario de estructurada cuantitativos
contenido
de libros




-19 -

CAPITULO II

DIAGNOSTICO SITUACIONAL
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CAPITULO II. DIAGNOSTICO SITUACIONAL

2.1 ESTADO ACTUAL DE LA ATENCION DE LOS PACIENTES

CON FIBROSIS QUISTICA

Este diagndstico intentara convertirse en un mapa de concepto que logre explicar
la problematica de la manera mas integral a la que se ven sometidos los pacientes con

fibrosis quistica, una vez que son trasladados a centros hospitalarios de adultos.

Durante los Ultimos afios, ha existido un crecimiento en el traslado de pacientes
con fibrosis quistica a los centros hospitalarios de adultos; en el afio 2007, 25 pacientes
fueron trasladados a los hospitales de adultos, sin embargo, en promedio, se trasladan 5
pacientes por afio, esto basado en la lista de traslado de pacientes del Hospital de Nifios
a los hospitales de adultos, actualmente existen 102 pacientes que son atendidos en el

Hospital de Nifios, portadores de fibrosis quistica.

La cantidad de pacientes de fibrosis quistica en relacion con el numero total de
pacientes de la consulta de neumologia parece pequefio; sin embargo, este grupo de
pacientes tiene caracteristicas muy propias, entre ellas: son pacientes muy jovenes con
enfermedades muy severas; como promedio, en la consulta externa de neumologia, se
pueden atender 4 pacientes por hora; sin embargo, la patologia de estos pacientes es tan
complicada que se puede durar como minimo 1 hora atendiendo a cada paciente,
ademas tienen una funcion pulmonar muy limitada, con complicaciones respiratorias
frecuentes (ya que la misma enfermedad produce complicaciones sistémicas), todo esto
hace que sean pacientes que ameritan una atencién diferente, para que se pueda incidir

en su expectativa de vida.
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Este crecimiento de la oferta de pacientes de fibrosis quistica ha creado una serie
de inconvenientes; pasan de tener una atencion centralizada a una donde coexisten
diferentes centros de atencidn con diferentes criterios para el manejo, hay ausencia de
articulacién entre el servicio de atencion de neumologia infantil y los servicios de
adultos, pues estos pacientes no son sometidos a un periodo de transicion, por medio
del cual logren conocer a su nuevo equipo de atencion (si es que este existe), ya que la
mayoria de centros hospitalarios carece de él o, en el mejor de los casos, a quien van a
conocer es a su nuevo médico tratante; por otro lado, existe un desorden administrativo
que afecta a los pacientes, pues, al llegar a los hospitales de adultos, se enfrentan a una
atencion muy diferente a la que estaban acostumbrados cuando nifios, por ejemplo, a
los pacientes cuando nifios se les daba, en el momento que eran atendidos, la cita
siguiente de control, una vez que recibian la atencion medica; no obstante, en los
centros de adultos, deben dirigirse al centro de citas automatizadas, obtener las citas y
someterse a la mayoria de inconvenientes que esto acarrea; esto no parece ser justo en
pacientes que tienen un promedio de vida de 30 afios y crea mucha insatisfaccion por
parte de los usuarios, en vista de que son pacientes quienes, por su enfermedad de
fondo, han pasado frecuentemente hospitalizados desde nifios y, por lo tanto,
someterlos a perder tiempo en estas actividades genera aversion a los centros
hospitalarios de adultos, ademas de que los pacientes notan una dificultad en la gestion,
organizacion y problemas en la prestacion de servicios de salud; como se ha
mencionado con anterioridad, estos pacientes carecen de un equipo integral, que les
brinde una atencién interdisciplinaria —como sucedia en el Hospital de Nifios—, sino
mas bien, el nuevo panorama al que se han visto sometidos es la ausencia de
coordinacion entre los diferentes profesionales; por otro lado, los pacientes deben

obtener citas Y, ante la ausencia de coordinacion, se les emiten citas subsecuentes a
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muy largo plazo; ante este cuadro, definitivamente, es necesario un plan que logre
organizar y ordenar esta atencion, dejando de lado la complejidad de requisitos en los
que se ven involucrados muchos de los pacientes, a fin de optimizar la capacidad
resolutiva, las necesidades de la poblacion y crear niveles de atencion segun la

severidad de la enfermedad.

2.2 DE LA ORGANIZACION DE LA CLINICA DE FIBROSIS

QUISTICA

Se carece de una clinica conformada como equipo interdisciplinario en los tres
hospitales centrales, no hay comunicacion fluida entre los diferentes profesionales, por
lo cual se limita las recomendaciones que puedan brindar en un momento dado; al no
existir estas clinicas, se carece de una atencion personalizada, los clientes externos no
tienen la libertad de poder comunicarse, fluida y expeditamente con los profesionales a
cargo ante cualquier duda o sintoma de exacerbacion; esto Ultimo es algo muy
importante dado que la mayoria de complicaciones de estos pacientes son infecciosas y,
cuanto mas tempranamente sean atendidos, mejor sera el prondstico. No se le pueden
brindar otras opciones terapéuticas ante la poca fuerza que tiene un solo profesional,
comparada con la que puede tener todo un equipo como mecanismo de presion ante las
autoridades respectivas encargadas de dar el visto bueno para la aprobacion de

determinada recomendacion.

2.3 REALIZACION DE UN MANUAL DE FUNCIONES Y

ORGANIZACIONES

Debido a que no existe un manual que establezca las funciones por escrito de los

diferentes miembros que atienden este grupo de pacientes, hay un traslape de
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desempefio donde el personal que esta atendiendo al paciente, en determinado
momento, al carecer del apoyo logistico por parte de los profesionales del campo
respectivo, emite recomendaciones fuera de su area, evidentemente en su mayoria no
acertadas, dado el desconocimiento de la enfermedad, lo cual genera un manejo
empirico en determinados momentos y desconfianza por parte de los pacientes ante

resultados impropios.

2.4 SOPORTE TECNOLOGICO

-EQUIPOS

Existe un faltante de equipos para el uso en el hogar como medidas asociadas
que contribuyan a mejorar la higiene respiratoria de estos pacientes. Se carece de apoyo
tecnologico, no hay equipo de computacion, no hay una base de datos para llevar
informacidn importante que pueda modificar conductas 0 manejos en estos pacientes en
forma temprana, no existe un espacio fisico para la atencion de estos pacientes, en caso
de necesitarse una fisioterapia de percusion toracica que cumpla con los requisitos
minimos de higiene y de proteccion para el personal, pues estos pacientes son

portadores, en su mayoria, de gérmenes resistentes a los antibidticos 0 muy agresivos.

2.5 MOBILIARIO

Actualmente, existe un mobiliario perteneciente a la clinica A.lLR.E, de tal
forma que este mismo equipo puede utilizarse para las actividades propias de la unidad
de fibrosis quistica, ya que se tiene planeado que, una vez conformado el equipo, uno o
ambos terapeutas, que se encuentran laborando en la clinica A.l,R.E, sean parte

también del grupo activo de la Unidad de fibrosis quistica.
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2.6 DE LOS PROCESOS

No se han realizado procesos de atencién, por lo cual, en caso de faltar algin
miembro del equipo, el sustituto al no estar relacionado con los procesos, desconoceria
como realizar determinada actividad y podria generar una pérdida en la calidad de la

atencién de los clientes externos.

2.7 ESTADO DE LOS PROCESOS TECNICOS

A falta de un equipo conformado, no se tienen tampoco procesos técnicos

establecidos ni lineamientos organizados.

2.8 DEL CAPITAL HUMANO

El equipo actual:

En este momento, se cuenta con los profesionales necesarios para conformar un
equipo, sin embargo, no existe una conexion entre ellos, pues cada uno trabaja por

separado, logrando propositos aislados.

Equipo ideal:

Debe estar conformado por un farmaceutico, una nutricionista, una enfermera
encargada de salud mental, una enfermera encargada de coordinar los tratamientos
intrahospitalarios, una trabajadora social, una terapeuta respiratoria, un medico
neumdlogo, ademas de tener equipos de apoyo como un equipo encargado de dar los

tratamientos antibiéticos intradomiciliares.
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Deberia existir un psicologo dentro del equipo, sin embargo, a pesar de que se
tiene el recurso dentro del hospital, éste ha sido contratado a través de una entidad
privada para la atencion exclusiva de los pacientes oncologicos, por lo tanto no se

puede contar con su aporte.

2.9 PLAN DE MEJORAMIENTO CONTINUO DE

COMPETENCIAS DEL PERSONAL

A través del método observacional se investiga si hay algun plan de
mejoramiento continuo para estudio en conjunto del equipo, no obstante, no se cuenta
con metas en conjunto, no se tienen indicadores para saber si el trabajo que se esta

realizando es el adecuado.

2.10 APRECIACION DEL CLIMA ORGANIZACIONAL DEL

SERVICIO

A pesar de que existe un grupo de profesionales que se hacen cargo de los
pacientes, no existe una percepcion compartida de las practicas ni procedimientos y
funcionan por separado con esfuerzos individuales. No hay un lider que tome
decisiones participativas, a pesar de que hay buenas relaciones interpersonales entre los
empleados y sus papeles no estan bien definidos; por otro lado, no hay un mecanismo
de reconocimiento o de apoyo por el resto del equipo, con minima o escasa interaccion
entre compaferos de trabajo; al no haber un equipo, no hay realimentacién, no hay
alineacion de objetivos, la angustia del trabajo no es compartida sino individualizada,

lo que genera una mayor carga personal.
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ANALISIS EXTERNO

Se cuenta con la posibilidad de soporte por parte del equipo del Hospital
Nacional de Nifios, se tiene el apoyo por parte de la Asociacidn de padres de familia con
hijos con fibrosis quistica quienes estan anuentes a ayudar y dar soporte econémico con
respecto a medicamentos, ademas de traer personal capacitado para ofrecer charlas
educativas a los profesionales encargados de estos pacientes, se goza con el apoyo de
estudiantes de ultimo afio de la U.C.R., quienes realizan su afio de internado en
Farmacia, Nutricion y Trabajo Social, éstos podrian colaborar en proyectos definidos,

cuando esté conformado el equipo interdisciplinario.

ANALISIS INTERNO

Ubicacion inadecuada de los ambientes laborales, falta de equipamiento,
mobiliario insuficiente, limitada disponibilidad de equipo para escritorio, falta de
capacitacion del personal técnico y estandarizacién de procesos; no se dispone de un

ambiente para atencién al cliente o personal de otras oficinas ni al publico usuario.

2.11 MATRIZ FODA

FORTALEZAS
Lo que se hace bien a lo interno y se pude aprovechar para el desarrollo de la clinica de
fibrosis quistica

FUERZAS ECONOMICAS Y SOCIALES

Necesidad institucional de crear un equipo interdisciplinario a
solicitud de la gerencia médica.

FUERZAS POLITICAS Y LEGALES

Se tiene autonomia institucional para realizar actividades.

FUERZAS TECNOLOGICAS

Posibilidad de desarrollo de una oficina virtual
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FACTORES HUMANOS

La capacidad de determinar en conjunto los valores del equipo

Se tiene un nivel de conflicto bajo entre el personal por trabajar
Conformar un equipo organizado, estable, responsable, creativo,
comprometido, capaz de colaborar mutuamente en forma integrada,
y que crea que pueda hacer un trabajo con excelencia

FACTORES ESTRUCTURALES

Se cuenta con el apoyo de Asociacién nacional de fibrosis quistica,
de la Jefatura de Consulta Externa, Jefatura de Neumologia 'y
apoyo de las diferentes Jefaturas de otras secciones del hospital

FACTORES TECNOLOGICOS

El equipo debe innovar, crear, delegar y adiestrarse en calidad

DEBILIDADES
Ausencia en la claridad de objetivos, carencia de métodos para autoevaluarse, contacto
con los clientes, la motivacién de nuestros clientes

FACTORES ESTRUCTURALES

“Grasa burocréatica”

Contacto con la direccion medica

Mecanismos de comunicacién

Satisfaccioén del cliente

Espacio fisico en consulta externa y la atencion de pacientes que
necesitan fisioterapia de torax

Falta de experiencia en una poblacion nueva de pacientes

FACTORES TECNOLOGICOS

Formulacién de objetivos

Implantacion de la calidad

Calidad de la informacion

Generar una base de datos

Computadoras o equipo tecnoldgico

Crear un sitio en Internet de la clinica de fibrosis quistica
Oximetro pulso

Llamar la atencion de los diferentes servicios para darse a conocer
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OPORTUNIDADES
Los aspectos positivos o favorables que ofrece el ambiente externo y de cuyo
aprovechamiento se logran generar objetivos

AMENAZAS

Oportunidad de conocer mejor una enfermedad poco frecuente en los
adultos

Familiares con conocimiento amplio de la enfermedad

Apoyo y colaboracién por parte de la asociacion de fibrosis quistica

Los peligros que se ciernen sobre el ambiente externo, para los cuales hay que tomar

precauciones.

FUERZAS COMPETITIVAS EXTERNAS

El hecho de que los pacientes hayan sido atendidos en otros centros
puede acarrear un nivel de insatisfaccion y, por eso, la pobre
asistencia a las citas médicas.

Competencia por parte de otros equipos en la atencion de estos
pacientes.

Desconocimiento de otros profesionales de la existencia del
programa fibrosis quistica

El efecto comparativo que tienen los pacientes de nuestra clinica con
la clinica de fibrosis quistica del HNN.

2.12 INDICADORES POR ESTABLECER Y QUE SE CARECEN
ACTUALMENTE

De desempefio
De calidad

Estandarizacion de procesos
Indicadores del proceso salud enfermedad

Mortalidad

General

Por grupos de edad

Nivel nutricional

Invalidez

Grado de invalidez
Indicadores de factores condicionantes

Demogréficos

Estado civil
Escolaridad

Econdmicos

Ingresos familiares

Ocupacion
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Sociales

Religion
Ambiente fisico

Condiciones de la vivienda

a- tenencia

b- material de construccion

C- agua potable

ch- nimero de cuartos

d- drenaje sanitario

e- combustible de cocina

En conclusion existe una inadecuada atencion integral a los pacientes de fibrosis
quistica, donde se carece de una cohesion por parte de los miembros que deben atender
a estos pacientes, lo cual mueve a una serie de insatisfacciones por parte de los clientes
internos y externos, ademas se pierde la oportunidad de crear, innovar y generar un
cambio real pues este es el momento que convergen diferentes situaciones a las cuales
se les puede dar una respuesta satisfactoria, se pueden dirigir esfuerzos para la compra
de equipos especiales con el fin de mejorar la calidad de vida de estos pacientes y
utilizar medicamentos ya existentes en la institucion pero que no son utilizados para
este fin por desconocimiento, por parte de las entidades encargadas, de dar la

aprobacién del uso de estos farmacos.
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CAPITULO Il

SOLUCIONES A LA AUSENCIA DE
UN EQUIPO INTERDISCIPLINARIO
DE ADULTOS PARA LA ATENCION
DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS
QUISTICA
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CAPITULO I1I: SOLUCIONES A LA AUSENCIA DE UN
EQUIPO INTERDISCIPLINARIO DE ADULTOS PARA
LA ATENCION DE LOS PACIENTES CON FIBROSIS
QUISTICA

3.1 FACTIBILIDAD

Después de definir la problematica y establecer las causas que deben resolverse,
se plantea la necesidad de crear un equipo de trabajo interdisciplinario; para esto es
pertinente realizar un estudio de factibilidad a fin de determinar la infraestructura
tecnologica y la capacidad técnica que implicaria la implementacidn de este sistema, asi
como los costos, beneficios y el grado de aceptacion que la propuesta generaria en la

institucién.

3.1.2 Factibilidad Técnica:

La evaluacion de disponibilidad del equipo se realiza en este apartado; en vista
de que el H.S.J.D es un centro de tercer nivel, se cuenta con todos los requisitos de
capital humano par conformar el equipo, excepto el psicélogo que, como pudo inferirse
de la encuesta de capital humano, éste labora dentro del Hospital para una institucion
privada en el area de oncologia y no puede formar parte del equipo, a pesar de que
mostrd deseos en su integracién, por carecer del permiso de su jefatura inmediata, pues
se estaria dedicando a ejecutar actividades diferentes a las contratadas; por lo tanto, se
descarta su valiosa participacion; no obstante contamos con la importante presencia de
las enfermeras que han hecho una especializacion en salud mental, de tal forma, lo que

se debe hacer es propiciar los medios para la integracion del equipo.
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Con respecto a las posibilidades estructurales y tecnoldgicas, se debe contar con
el apoyo de las jefaturas con el fin de conseguir los medios que permitan suplir las
necesidades fisicas, tecnoldgicas y de suplementos de escritorio para iniciar labores. En
el Hospital San Juan de Dios, donde se realizara la implementacion de este equipo, se
cuenta con todas las posibilidades de suplir los requerimientos tanto fisicos,
tecnoldgicos y de capital humano necesarios para la operacion del equipo
interdisciplinario, pues los sistemas actuales ya los tienen, lo que se debe hacer es una

redistribucion del personal y del equipo.

Algunos inconvenientes encontrados en la encuesta es que el personal no tiene la
experiencia para el manejo de estos pacientes, pero se les puede entrenar y capacitar con
consultores que si la tengan. A través de este estudio, se recolect6 informacidn sobre los
componentes técnicos que posee la organizacion y la posibilidad de hacer uso de ellos
en el desarrollo e implementacion del equipo propuesto, asi como los requerimientos

tecnoldgicos que deben adquirirse para la puesta en marcha del proyecto.

En cuanto a Hardware, especificamente se debe instalar al menos un sistema que
cumpla con los requerimientos minimos solicitados en las especificaciones técnicas de
microcomputadoras y las especificaciones técnicas de la impresora de inyeccién de tinta

solicitadas por el centro de gestion informatico, (véase anexo 1).

El costo de este equipo corresponde a 232 635.28 colones para el CPU, el costo

del monitor es de 136 249.56 colones.

Tomando en cuenta que la institucion, recientemente, hizo la solicitud de
equipos para dirigirlos a diferentes proyectos, se puede hacer la peticion formal al Jefe

de computo y a la administradora del Hospital para plantear la solicitud de urgencia de
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este equipo, con el fin de contribuir y agilizar los tramites de los pacientes con fibrosis

quistica.

Con respecto a la posibilidad de realizar una base de datos, se cuenta con el
apoyo del servicio de coOmputo para iniciar la programacion y puesta en marcha del

proyecto.

Como resultado de este estudio técnico, se determind que, en los momentos
actuales, la institucion posee la infraestructura tecnoldgica necesaria para el desarrollo y
funcionamiento del equipo, el cual servira de apoyo a la Unidad de atencion de

pacientes con fibrosis quistica.

3.1.3 Factibilidad Economica:

A continuacion se presenta un estudio que dio como resultado la factibilidad
econdémica del desarrollo del equipo interdisciplinario. Se determinaron los costos
actuales de hospitalizacion sin equipo interdisciplinario, asi como los beneficios que se
derivan de la presencia de éste, lo cual permite observar de manera mas precisa las

bondades del sistema propuesto.

Los costos de no dar seguimiento interdisciplinario a estos pacientes son mucho
mayores, pues, por ejemplo, al no tener un control cercano por parte de la nutricionista,
se favorecera la pérdida de peso; téngase en cuenta que los requerimientos basales de
estos pacientes estan aumentados, lo cual predispone a que tengan procesos infecciosos
a repeticion, aumentando asi las complicaciones, sus estancias hospitalarias, el nimero
de procedimientos y los dias de tratamiento antibi6tico intravenoso; al no tener esta
valoracion integral, carecen de la terapia fisica de térax que pueda ofrecer el terapeuta

respiratorio; su ausencia los predispone a no tener una buena higiene de su via aérea,
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aumentando de esta manera la posibilidad de complicaciones respiratorias como
neumonias y atelectasias; por otra parte, si se tiene un control adecuado de su estado
animico, el nivel productivo aumentara, ya que la mayoria de estos pacientes son
adultos jovenes, con muchas metas y futuro provechoso si se les permite. Con la
presencia de un equipo interdisciplinario se puede prever cuando un paciente va a
requerir tratamiento intravenoso y éste puede ser aplicado en el hogar, de tal forma que
también disminuye los costos de gastos hospitalarios, aumenta la productividad del

paciente, ya que puede continuar con su vida cotidiana y mejorar su calidad de vida.

Con respecto a los costos producidos por el equipo seran los mismos ya
existentes, solo que se optimizaréa el trabajo de los profesionales redirigiendo las fuerzas
del equipo hacia la mejoria en la calidad de vida de este grupo de pacientes. La
implementacién del equipo interdisciplinario disminuiria los costos de operacion y
aumentaria las utilidades indirectas, (por ejemplo, dias libres de hospitalizacion, asi

como beneficios intangibles satisfaccion del cliente, mejoria en la calidad de vida).

3.1.4 Analisis costo-beneficio

Este analisis permitié hacer una comparacion entre la relacion de costos del

sistema actual y los costos que tendria el nuevo sistema.

Como se menciono anteriormente en el estudio de factibilidad técnica, la
organizacion cuenta con las herramientas necesarias para la puesta en marcha del equipo
sin hacer una inversién adicional, de tal forma que no es necesario establecer costos de

salarios, pues éstos no van a variar, sin embargo hay costos que si pueden disminuir
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significativamente, como son los costos producidos de una hospitalizacion debido a

exacerbaciones por el inadecuado seguimiento de estos pacientes.

Costos generales actuales por dia de hospitalizacion:

Si tomamos en cuenta los costos directos, producto de la hospitalizacion de los
meses de enero y febrero del afio en curso del servicio de Medicina, datos
proporcionados por el servicio de contabilidad del H.S.J.D, se obtiene la siguiente

informacion:

Costos directos: se valoran los sueldos, cargas sociales, alquileres, seguro de
riesgo profesionales, traslados, medicamentos, otros productos quimicos, tinta, pintura,
diluyentes, textiles/vestuario, productos de papel y carton, materiales de construccion,
instrumental medico y laboratorio, repuestos, Utiles y materiales de oficina, envases,

depreciacion de maquinaria-equipo y depreciacion de edificio.

Durante estos meses el costo unitario fue de 1 490 472.31 colones

correspondientes al mes de enero y de 1 962 501.22 colones del mes de febrero

Costos indirectos: corresponden a la direccion administrativa, vigilancia, aseo,
transporte, mantenimiento, lavanderia, nutricion, centro de equipos, trabajo social,
farmacia, rehabilitacion y fisioterapia, TAC, Rayos X, medicina nuclear, radioterapia,
electrocardiograma, electroencefalograma, lab. Hematologia, lab. Nefrologia, lab.

Anatomia patoldgica, lab. Clinico, quiréfano, UCI.

Durante estos meses, el costo unitario fue de 1 233 781.97 colones

correspondiente al mes de enero y de 1 159 617.84 para el mes de febrero.
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Si sumamos los costos directos e indirectos, para el mes de enero,

corresponderia a 2 724 254.29 colones y 3 122 119.06 colones para el mes de febrero.

Si se toma la oportunidad que ofrece el hospital de dar tratamientos en el hogar a
través del sistema de visitas domiciliares y se compara los costos, vemos por ejemplo
que los costos directos son menores pues se utilizan otros parametros: sueldos, cargas
sociales, instrumentos médicos y laboratorio, envases, instalaciones material médico,

material de laboratorio y depreciacion de maquinaria.

Para dar un ejemplo vy, luego hacer la comparacion, durante el mes de enero el
costo de los servicios de atencion domiciliar es de 56 689 417.13 colones, el costos
directo unitario del mes de enero corresponde a 497 731.25 colones y, para el mes de
febrero, de 539 815.42 colones. Los costos indirectos contabilizan lo gastado por
direccién y administracion, aseo, trasportes, centro de equipos, trabajo social, quiréfano;
el costo unitario indirecto correspondiente al mes de enero es de 193 603.10 colones,
pues el volumen de produccion fue, ese mes, de 82 pacientes; el costo unitario indirecto
para el mes de febrero fue de 256 535.67 colones, pues el volumen de produccién fue de

68 pacientes.

Al sumar los costos directos y los indirectos unitarios, se tiene que, para el mes
de enero, corresponde a 691 334.35 colones y, para el mes de febrero, 796 351.10

colones.

Es esperable que, a mayor volumen de produccion, el costo por atencién de
paciente disminuya, esa es otra razon de por qué optimizar la utilizacion de estos
servicios, pues los pacientes con fibrosis quistica tienen caracteristicas que se ajustan al

manejo ambulatorio.
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Hospitalizacion | Hospitalizacion | Manejo Manejo Beneficio Beneficio
ambulatorio | ambulatorio | acumulado acumulado
Costo unitario | Costo unitario
Costo Costo del costo | del costo
Mes enero Mes febrero unitario unitario unitario mes | unitario del
enero febrero enero al | mes febrero
utilizar el | al utilizar el
manejo manejo
ambulatorio | ambulatorio
2.724.254,29 3.122.119,06 691.334,35 | 796.351,10 | 2.032.919,94 | 2.325.767,96

Como puede verse, ya existe un sistema de atencion domiciliar, el cual es

altamente beneficioso para la institucién econdmicamente hablando; este sistema se

beneficia, en la medida de lo posible, con la atencion de pacientes como los de la unidad

de fibrosis quistica, pues son pacientes que ameritarian, en otras condiciones, ingreso

solo para tratamiento antibiético, lo cual puede realizarse ambulatoriamente en la

mayoria de los casos y solo, excepcionalmente, se deberian ingresar al paciente.

Beneficios tangibles

Los beneficios tangibles aportados por el sistema propuesto estan dados por los

siguientes aspectos:

e Reduccion de los dias de hospitalizacion

e Ahorro en el tiempo de personal especializado para el manejo de una

exacerbacion

e Al no ser hospitalizado el paciente, queda esa cama disponible para ser utilizada

por otro paciente con otra patologia.
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Beneficios intangibles

Entre los beneficios intangibles del sistema propuesto se pueden incluir:

e La flexibilidad del manejo de los pacientes con fibrosis quistica y convertir esta
patologia —que anteriormente requeria hospitalizacion— en una de las
entidades que cada vez toma mas importancia a nivel mundial, que son las
condiciones sensibles a cuidado ambulatorio

e La satisfaccion de estos pacientes en evitar una hospitalizacion

e Mayor y mejor aprovechamiento del capital humano hospitalario

e Proyeccion comunitaria del hospital

e Mejorar la calidad de las atenciones y reducir costos ocultos que se expresan en
tiempo de espera y sufrimiento.

e Se disminuyen las visitas a los servicios de emergencias en la medida que estos

pacientes estén bien controlados de su enfermedad

Relacion costo/beneficio

El analisis costo/beneficio presenta grandes ventajas para la organizacion, ya que
ésta cuenta con los recursos técnicos necesarios para el desarrollo del nuevo sistema de
atencioén; de igual manera, el equipo de atencion integral a pacientes con fibrosis
quistica trae mejoras significativas en la atencion de los pacientes, lo cual disminuye el
tiempo de atencion y permite un contacto mas cercano de equipo a equipo con el
homdlogo del H.N.N.; esto puede favorecer una transicion menos brusca a los centros
de atencion de adultos. En un futuro, se podria plantear la posibilidad de centrar la
atencion de adultos con fibrosis quistica en el H.S.J.D, a fin de homogenizar la atencion,

asi se favorece la coordinacion entre los diferentes profesionales y ésta se tornaria
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mucho mas expedita, al generar una serie de metas y objetivos que permitan establecer

normas de atencién y lineamientos por seguir con estos pacientes.

3.1.5 Factibilidad operacional:

La factibilidad operativa permite predecir si se pondrd en marcha el sistema
propuesto; por lo tanto, la probabilidad de que este proyecto sea puesto en practica va a
depender de:

Primero; de la complejidad del proyecto; en este caso, el proyecto no parece ser
demasiado complejo para los usuarios de la organizacién o los operadores del sistema;
el proyecto, en forma inicial, consistira en hacer una invitacion escrita a las diferentes
jefaturas para que, a su vez, éstas se encarguen de asignar algin miembro de su grupo
interesado en el proyecto y llevar, de antemano, la propuesta escrita en qué consiste el
equipo, cudles serdn las funciones y alcances de cada miembro y presentarlo a los
miembros designados por las jefaturas y al equipo de fibrosis quistica conformado en el
Hospital de Nifios, con el fin de que se conozcan las contrapartes del equipo infantil y el
de adultos, para una mayor facilidad de contacto e intercambio de opiniones; una vez
expuesta la propuesta, se dard un informe escrito a cada miembro para que analice lo
expuesto y amplie, segin su conocimiento, los alcances ya presentados; asi, de esta
forma, quedaria un manual de procedimientos, el cual se tendra que actualizar en forma
anual. En vista de que, al menos, deben existir entre 7 y 8 miembros en el equipo, todos
con diferentes intereses y ocupaciones de previo, es importante que se establezcan, en
ese primer contacto, las futuras reuniones y se llegue a un consenso del horario y el
lugar donde se llevaran a cabo; de esta forma, se iniciaria el proyecto; luego, en

conjunto, se realizaria la vision y mision del programa de rehabilitacion pulmonar para
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pacientes con fibrosis quistica del pancreas a través del modelo de Administracion por
Valores.

Segundo, un nuevo sistema puede hacer que los usuarios se resistan a él; en este
caso por intereses en el sistema antiguo, quiza por la comodidad de no ser controlados,
de evadir la realidad u otras razones. Esta resistencia puede ser generada tanto por los
usuarios internos como externos, y algunas posibilidades es la conformidad con lo
existente, el poco o nulo deseo de ser controlados, pues tanto a los usuarios internos
como externos no les gusta quedar en evidencia. En el caso de los pacientes, puede que
les disguste las medidas correctivas y reiterativas que le recuerden lo deteriorado que
esté su funcién pulmonar y las complicaciones que pueden acercarse. Por parte del
personal, el temor del control a través de indicadores que lo obliguen a corregir sus
acciones; por esta razén, se debe estar preparado para la resistencia al cambio, tanto
pasiva como activa, tanto interna como externa.

Tercero, este sistema podria introducir cambios demasiado rapidos para permitir
al personal adaptarse a él y aceptarlo. Sin importar qué tan atractivo pueda ser un
sistema en su aspecto econdmico, si la factibilidad operacional indica que tal vez los
usuarios no aceptaran el sistema o que su uso resultara en muchos errores 0 en una baja
en la moral, el sistema no deberd implantarse, sin embargo no parece ser el caso de la
conformacién de este equipo; esto puede ser evadido al generar un cambio paulatino
para darles tiempo a los pacientes de que se acostumbren al nuevo sistema, que ya
habian perdido y que se adaptaron al existente para los pacientes cronicos, y a los
profesionales dar tiempo de adaptarse a la atencion de este grupo de pacientes con alta
complejidad, por lo cual se recomienda no valorar més de 3 pacientes por consulta en
sus etapas iniciales, esto permitira un correcto intercambio entre los pacientes y los

profesionales.
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La necesidad y deseo de un cambio en el sistema actual, expresada por los
usuarios involucrados, llevara a la aceptacion de este nuevo modelo que, de una manera
mas sencilla y amigable, cubra todos sus requerimientos, expectativas y proporcione la
atencion en forma expedita y profesional que ellos se merecen. Basandose en
conversaciones y entrevistas no formales con el personal involucrado, se demostro que
éstos no representan ninguna oposicion al cambio, por lo que el sistema es factible
operacionalmente.

Con la finalidad de garantizar el buen funcionamiento del equipo y que éste
impacte positivamente en la atencion de estos pacientes, se pueden realizar reuniones
cada semana a fin de facilitar la cohesion de grupo e implementar medidas de educacion

continua para la atencién apropiada a estos pacientes.

3.1.6 IMPLEMENTACION DE SOLUCIONES

La primera reunion para implementar las soluciones a la ausencia de un equipo
interdisciplinario tuvo su inicio a finales del afio 2007 en el H.S.J.D cuando se convocd
a una reunion para presentar la propuesta del programa de rehabilitacion pulmonar para
pacientes portadores de fibrosis quistica; a dicha reunién se invito el personal del equipo
interdisciplinario del H.N.N, la jefatura de enfermeria, jefatura de neumologia, nutricion
y farmacia, a su vez cada una de estas jefaturas se encarg6 de designar a un miembro de
su equipo para formar parte del grupo de profesionales encargados de atender a los
pacientes con fibrosis quistica. En esta reunidon se describié la enfermedad y la
importancia de atencién interdisciplinaria, a su vez el equipo de fibrosis quistica del
H.N.N dio a conocer sus experiencias pasadas; luego de presentado el panorama, se hizo
la primera reunién donde se invitd a los miembros designados por las jefaturas a
participar de este equipo interdisciplinario. En ese momento, se evidencio un grado de

resistencia, por el temor de no estar preparado para la atencion de esta nueva patologia,
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algunos miembros del equipo inicial dieron a conocer sus inquietudes con respecto a
horarios; finalmente se establecié un horario adecuado para todos los miembros del
equipo; luego de esto, se prepard una agenda de actividades por seguir, con el fin de
crear cohesion entre los miembros del equipo y favorecer el contacto directo y continuo
con la enfermedad y los participantes.

La siguiente reunion se definieron tres valores personales y se compartieron con
otra persona formando parejas, escogiendo de los seis valores tres; el proceso se repitio
tantas veces como fuese necesario, hasta llegar a estar de acuerdo todo el equipo con
tres valores, haciéndolo de la forma mas participativa posible, para posteriormente
alinearse con ellos y hacerlos el motor que movera la organizacion.

Luego se instituyd, de la forma mas participativa, la vision y la mision de la
unidad de atencion a pacientes con fibrosis quistica, se definieron el objetivo general y
los especificos. Proponiéndose el plan de accién y tratando de combatir las debilidades
de la unidad (una de ellas la poca informacion de la enfermedad), se decidi6 llevar a
cabo reuniones quincenales para establecer lineamientos acerca de cuales habran de ser
nuestras actividades ideales y ponerlas en préactica; se planted por parte de la Asociacion
de padres con hijos de fibrosis quistica la posibilidad de que la Unidad de atencion de
pacientes con fibrosis quistica del Hospital San Juan de Dios sea la encargada de darles
atencion a todos los pacientes a nivel nacional portadores de fibrosis quistica, lo cual se
esta evaluando a nivel central en este momento; de tal forma que esto permitiria una
continuidad del programa, ayudaria a fomentar un contacto mas directo con los
comparfieros homdlogos del H.N.N., se estandarizaria la atencion de los pacientes, se
evitaria la confusion por parte de los usuarios; todo esto se podria coordinar con el

servicio de Neumologia y equipo del H.N.N, encargado de atender a los pacientes con
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fibrosis, y asi establecer un traspaso progresivo y coordinado de pacientes, con el fin de

evitar que esta experiencia de transicion a un equipo de adulto no sea traumatica.

Las actividades que se han realizado hasta el momento han sido:

Se definié un logo para la unidad que nos va a identificar a partir de ese
momento; éste surge de la creatividad de los miembros que conforman el
equipo y se escoge uno integrando varias propuestas.

Se desarrolla un mecanismo para educacion continua en la enfermedad,
de tal forma que estemos actualizados; esto a su vez ha permitido
establecer los mecanismos de comunicacion con la farmacia, tanto a
nivel local, como a nivel central, para el tramite de ciertos medicamentos
que no estan incluidos dentro del cuadro basico o que no se han usado
para ciertas indicaciones; las solicitudes han sido firmadas por todos los
miembros de la unidad de atencion al paciente de fibrosis quistica,
ademas, se ha gestionado por parte de los miembros de la unidad de
fibrosis quistica la compra de equipos necesarios para el uso de los
pacientes con el fin de mantener una adecuada higiene bronquial como es
el ACAPELLA®.

Ante la falta de una computadora, se realizan cartas y se hacen los
tramites necesarios para obtener un equipo de cdmputo, lo cual ya se
logré.

Se hace la solicitud a la jefatura de neumologia para la compra de equipo
para higiene pulmonar, se establecen contactos con los miembros de la
casa encargada de la distribucion de estos equipos para que den muestras

e iniciar su utilizacion.
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Se extiende la solicitud a la jefatura de consulta externa para iniciar los
tramites de un espacio tisico para la atencion en la consulta externa de los
pacientes con fibrosis quistica, lograndose obtener dicho espacio;
posteriormente se hace el trdmite con la jefatura de citas automatizadas
para que esta consulta sea asignada por el personal de la unidad de
fibrosis quistica, de tal forma que los pacientes no tengan que gastar de
su tiempo para sacar las citas; por otro lado, permite tener la flexibilidad
de poder atender a los pacientes en el momento que se considere
necesario, dependiendo de sus caracteristicas individuales

Se han creado folletos con nuestros valores para darnos a conocer a los
pacientes y familiares, donde el deseo de mantenerse en contacto con
estos pacientes es tan alto que los participantes del equipo han dado sus
nameros telefonicos personales para un vinculo mas directo, a fin de
permitir una comunicacion mas fluida con los pacientes, de esta forma se
pueden evacuar dudas o dar recomendaciones a los pacientes, incluso se
pueden citar para una valoracion si ésta se cree necesaria.

Se esta desarrollando, con cada una de las presentaciones que se hacen
cada 15 dias, las normas de atencion, definiendo cada miembro su rol en
el equipo y, a su vez, los futuros lineamientos de accion para educar al
resto del personal hospitalario.

Se esta llevando a cabo la gestiébn en conjunto con la Jefatura de
Neumologia para que se nos brinde un espacio fisico con los
requerimientos necesarios para la terapia de percusion de térax destinada
a los pacientes con fibrosis quistica, la cual cumpla con los

requerimientos necesarios para realizarlas.
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Se tiene planeado efectuar protocolos de atencion; hasta el momento, el
primero realizado es para los pacientes a quienes se les dara terapia
antibidtica ambulatoria. En conjunto, con el equipo de atencién
domiciliar, se realizé una reunién para que formaran parte adjunta de la
Unidad de atencidn al paciente con fibrosis quistica, a lo cual estuvieron
de acuerdo y, para brindar una mejor atencion, se hizo un protocolo, en el
cual se especifican cuéles son los exdmenes por llevarse a cabo cuando el
paciente esta siendo atendido, cuales son los signos de alarma y cuéles
son los puntos clave por examinar en cada visita. Inicialmente, existio
resistencia para dar tratamientos antibioticos intravenosos tres veces por
dia, por temor de que los pacientes no tuvieran adecuado apoyo, sin
embargo, dentro de las fortalezas que cuentan estos pacientes, es el
conocimiento y la familiaridad de los miembros de sus hogares con los
procedimientos de enfermeria, por las experiencias en la infancia durante
sus Hospitalizaciones en el H.N.N. Otra razén importante de hacer
procesos es para que mas personal esté enterado de cémo trabajar
adecuadamente con estos pacientes, en caso de que algun miembro del
equipo faltara.

El abordaje inicial de los pacientes que eran atendidos en otros centros y
que, inicialmente, no estaban comodos con el traslado al Hospital San
Juan de Dios, fue excediendo sus expectativas, tratando de mejorar la
comunicacion con ellos, estableciendo lazos de contacto con sus
familiares y algin grado de flexibilidad en la atencion inicial. Con
mucho trabajo en equipo, se alinean a los pacientes y se les hace ver la

importancia de la atencion interdisciplinaria.
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Factores que quedan pendientes son conseguir equipo necesario para la
valoracion de los pacientes con fibrosis quistica, entre ellos: un oximetro portatil propio,
para la valoracion en la consulta externa, asi como proyectos futuros son la puesta en
marcha de un sitio en Internet por medio del cual se pueda brindar informacion de esta
patologia a los pacientes y familiares, a través del sitio Web del Hospital San Juan de
Dios.

Otro proyecto que se esperar fomentar, cuando se tenga un mayor grado de
experiencia, es la proyeccion de la unidad hacia los demas profesionales para que
conozcan de nuestras actividades.

Generar un ciclo de mejora continua, se planificara identificando necesidades de
los pacientes y expectativas, controlar las no conformidades, analizar los datos para una

mejora posterior y realizar medidas correctivas basadas en los datos obtenidos.



-47 -

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

No hay atencion integral a los pacientes de fibrosis quistica, esto produce una serie

de insatisfaccion en los pacientes atendidos.

El Status de salud de los pacientes con fibrosis quistica se beneficiaria en forma

importante con la implementacion de un equipo interdisciplinario.

El desarrollo de este equipo interdisciplinario crearia disparidades al interior de la
institucion en la atencion de este grupo de pacientes, por lo cual se considera que
debe existir una atencién centralizada en un Unico centro Hospitalario de este tipo

de patologia que, en general, es poco frecuente, pero con mucha complejidad.

El conjunto de factores que catalizan la urgencia del cambio en la atencion son las
presiones generadas por los padres de familia, los pacientes, la necesidad de la

institucién de cumplir con las expectativas de los pacientes.

El desarrollo de capacidad gerencial y liderazgo a través de la administracion por
valores son factores fundamentales para aumentar la eficiencia productiva en los

sistemas de salud.
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6. Desde el punto de vista de resultados, la conformacion del equipo ha tenido éxitos
importantes como son: la organizacion de los profesionales, mantener el
entusiasmo, cumplir algunos objetivos propuestos, facilitar la atencion de estos

pacientes.
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ANEXOS METODOLOGICOS

CUADRO | Resumen de la metodologia de la investigacion

Principales Tipos de | Método Técnicas Instrumento Fuentes Indicador
aspectos
metodologicos investigacion
Observacional
Objetivo
general Conformar un equipo interdisciplinario en el H.SJ.D | Descriptivo Consulta Observaciéon no | Primarias Impacto
para la atencion integral del paciente portador de de libros, | estructurada secundarias
fibrosis quistica del pancreas y que dé continuidad a la revistas,
Objetivos atencion brindada en el Hospital Nacional de Nifios. Internet,
especificos
1 Analizar las diferentes teorias y conceptos de la Exploratoria Andlisis Consulta Observacion Fuentes Cobertura
administracion por valores para su aplicacion en la y analitica de libros, estructurada secundarias gestion
conformacién del equipo interdisciplinario con el fin revistas,
de desarrollar un programa de rehabilitacién pulmonar Internet
en pacientes portadores de fibrosis quistica.
2 Demostrar la problematica generada por la ausencia de De campo y Inductivo Encuesta, Informales y | Primarias Impacto
atencion interdisciplinaria a los pacientes con fibrosis observacion muestreo, formales,
quistica entrevista cuestionarios
3 Implementar un modelo de atencion interdisciplinaria Descriptivo Sintesis Andlisis Cuestionario con | Primarias Calidad
con el fin de mejorar la atencion de los pacientes con de preguntas eficiencia,
fibrosis quistica contenido abiertas y cuantitativos
de libros cerradas, de
eleccion mdltiple
4 Sugerir un plan de accion para poner en préctica el Descriptivo Sintesis Anélisis Observacion  no Secundarias Calidad
equipo interdisciplinario de estructurada cuantitativos
contenido
de libros

CUADRO I1I Cuestionario del capital humano, infraestructura y equipo disponible para

la elaboracion de un equipo interdisciplinario

CAPITAL HUMANO

Personal

Disponibilidad
el hospital

en

Capacitacion
pacientes
quistica

con
fibrosis

Ubicacion y horario
de trabajo

Enfermera

Terapeuta
respiratoria

Trabajadora social

Psicélogo

Nutricionista

Equipo de atencion
domiciliar

Neumologo
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CUADRO IV Instrumento utilizado para determinar condiciones de la infraestructura y
equipo

Instrumento No. Disponibles No. En condiciones | No. Que necesitan
adecuadas para | ser reparados
trabajo
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ANEXOS COMPLEMENTARIOS

ANEXO 1

Especificaciones técnicas recomendadas por el centro de gestion informatico
Impresora de inyeccion de tinta con las siguientes caracteristicas minimas:

Velocidad de impresion borrador negro/color Hasta 36 ppm en negro y 27 ppm en color
Velocidad de impresion normal negro/color hasta 9.6 ppm en negro y 5.8 ppm en color
Velocidad de impresién mejor calidad negro/color hasta 2.1 ppm en color

Velocidad de impresién borrador, foto de 10x 15 cm hasta 26 segundos

Velocidad de impresion normal, foto de 10 x15 cm 39 segundos

Velocidad de impresidn 6ptima, foto de 10x15 cm 67 segundos

Ciclo de trabajo 5000 paginas al mes

Resolucion 1200 x 1200 dpi

Resolucidn color hasta 4800 dpi optimizados color y 1200 dpi de entrada

Tecnologia color HP PhotoREtIII (Photoret IV con cartucho fotografico opcional)
Duplex automatica (opcional)

Manejo de papel bandeja de entrada de 150 hojas

Maxima capacidad de salida hasta 50 hojas

Tipos de materiales de impresion papel sencillo

Tamafio de impresion 7,7 x 12,7 a 21.5x 61 cm

Cartuchos de impresién estandar 3 (1 negro, tricolor, cartucho fotografico opcional)

Cartuchos de impresion en color negro, cian, magenta, amarillo (opcional: cian claro,
magenta claro, gris oscuro, gris claro)

Listo para red estandar

Conectividad ethernet, inalambrica 802.11g/b, USB, pictBridge
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Conectividad opcional adaptador de impresora inalambrico bluetooth
Puertos de entrada y salida 1 Ethernet, 1 USB, 1 PictBridge
Memoria estdndar 32 MB

Memoria maxima 32 MB

Compatibilidad Windows 98 SE, 200,Me, XP home, XP professional; Mac OS x v10.2,
103

Comepatibilidad con Mac si

Requerimientos del sistema recomendados Pentium 4 o superior; 256 MB RAM; 450
MB de disco; Windows 2000, XP Home professional; SVGA; CD; USB; Acrobat 5°
superior; Explorer 5.01 (SP2) o sup system Req Mac Mac OS x v 10.2.3, 10.3;
procesador G3 o superior; 256 MB de RAM ; 150 MB disponibles en disco rigido para
instalacion de software.

Software incluido software HP Photosmart Premier

Requerimientos de sistema Pentium Il: 64 MB, 200 MB de espacio libre en disco
rigido, cable en caja si, rango de humedad operacional 20 a 80% RH, rango de
temperatura operacional 5 a 40 grados C.

Consumo de energia 50 watts maximo

Fuente de alimentacion voltaje de entrada de 100 hasta 240 VCA (+/- 10%), 50/60 Hz
(+/- 3%)

Dimensiones 45,1 x 36,7 x 14,4 cm.

Informacion ofrecida en el centro de gestion informatico, realizada por el Ingeniero
Dagoberto Camacho Aguilar
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- Especificaciones técnicas microcomputadoras

Indicar marca, modelo, disefio tipo mini torre, tipo de fuente de alimentacion universal
AC.

Con al menos dos ranuras PCI (slots) libres.

Un puerto serial, un puerto paralelo y seis puertos USB libres (al menos dos puertos
USB deberéan ser 2.0)

Procesador Intel Pentium 4 con tecnologia Hyper-Threading no menor de 3.0 GHz.
Bus frontal no menor de 800 MHz

Caché L2 no menor de 512 KB

Memoria RAM tipo DDR SDRAM no menor de 512 MB expandidle a 3 GB
Velocidad de memoria no menor de 333MHz

Disco duro serial ATA de 80 GB

Controlador de disco duro serial ATA

Velocidad promedio de acceso al disco duro no menor de 8.9 milisegundos.
Memoria de video no menor de 128 MB integrado.

Monitor LCD no menor de 17 pulgadas

Unidad de floppy de 3.5 pulgadas. 1,44 MB

Unidad de CD-ROOM no menor de 48 x

Soporte plug- and- play

Teclado con todos los caracteres en idioma espafiol

Mouse con scroll y almohadilla

Tarjeta de sonido integrada

Una tarjeta de red base TX, Gigabit, 1000/100/10 Mbps Integrada, debera, debera
cumplir con el estandar IEEE

Deberad suministrarse todos los equipos, drivers, accesorios y dispositivos necesarios
para que el equipo quede instalado completamente y funcione adecuadamente

Deberan entregarse sus respectivos manuales originales
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El equipo debe cumplir con el estandar DMI y SNMP

El equipo ofrecido (ensamblado como marca y modelo) debe estar certificado por
Microsof, proporcionando la certificacion respectiva HCL, Windows Global Catalog
y/o Windows Marketplace Hardware Test. Esta certificacion debe coincidir totalmente
con la documentacion técnica del equipo ofrecido en cuanto a marca y modelo

Periodo de garantia no menor de 36 meses en partes y mano de obra, la garantia en caso
de requerirse debera ser brindada en el sitio

Software de administracion integrado con el equipo

El CPU debe contar con un sistema de luces o pantalla LCD que indique cual es el
estado del hardware, esto con el fin de identificar en un a forma répida y certera cual es
el fallo que representa el equipo y por ende disminuir el tiempo que estara fuera de
servicio.

BIOS, actualizable por software o Web en forma gratuita, con su respectiva marca y
con el afio de fabricacion igual al afio de fabricacion del equipo. Se debe especificar
aqui las rutas de Web que permiten el acceso a lo solicitado.

Actualizacion gratuita de “BIOS” y “DRIVERS” de dispositivos para resolver
problemas o adaptarlos a nuevos sistemas operativos durante los 36 meses de garantia.
Sistema de acceso a estos “DRIVERS” a través de Internet. Se debe especificar aqui las
rutas de Web que permiten el acceso a lo solicitado.

No se aceptan clones, solo equipo de marca.

Informacion ofrecida en el centro de gestion informatico, realizada por el Ingeniero
Dagoberto Camacho Aguilar
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APENDICES
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INTRODUCCION

Uno de los factores que ha incidido en los avances y progreso alcanzados en la salud de
la poblacion costarricense, ha sido la aparicién de una serie de nuevas alternativas y formas de
atencion al usuario de los sistemas de salud y, en especial a los sectores mas vulnerables como
la nifiez y los adultos en riesgo.

En apego al Plan Nacional de Desarrollo de la Caja Costarricense de Seguro Social para los aflos
2002 - 2006, su objetivo numero 2 establece:

“garantizar la atencion integral a la salud para el mejoramiento de la calidad de vida del
costarricense”.

Entendiendo calidad de vida como el alcance general de las necesidades, tanto de salud como
integralmente en los demas factores de la vida diaria. Esto segun la psicologa Rocio Fernandez
Ballestero. En la cual globaliza la participacion de factores personales y socio ambientales para
alcanzar una satisfaccion de necesidades, que origine calidad de vida y por consiguiente
desarrollo.Entre los factores personales la autora incluye: la salud, el ocio, las relaciones
sociales, las habilidades funcionales y la satisfaccion de necesidades.

Es por ello que se propone la Creacion del Programa de Rehabilitacion Pulmonar en pacientes
portadores de Fibrosis Quistica, el cual tendra como Instituciéon interesada el Hospital San Juan
de Dios, Servicio de Neumologia, Clinica de Atencion Integral Respiratoria Especializada.

La Fibrosis Quistica o también conocida como mucoviscidosis es una enfermedad hereditaria, de
evolucion croénica, caracterizada por un trastorno en la glandulas que producen secreciones
externas, y afecta principalmente la respiracion y la digestion.

Para el manejo de pacientes con Fibrosis Quistica, se requiere de un proceso dinamico y
complejo, con un alto nivel de conocimientos clinicos y cientificos para poder brindar al
paciente las mejores opciones terapéuticas; manteniendo siempre un estricto control de analisis
de informacién disponible y siguiendo los principios que exige la practica médica.

La mayoria de las personas afectadas con Fibrosis Quistica vive hasta pasados los 30 afios,
aunque algunos mueren durante la nifiez y otras viven hasta los 40 afios o incluso después. Si
bien todos los grupos raciales pueden verse afectados con la enfermedad, es mas comun en las
personas de origen caucasico.

Considerando los aspectos anteriores, y como parte de un plan estratégico implementado por la
Caja Costarricense del Seguro Social, el programa propuesto viene a complementar el ya
existente en el Hospital Nacional de Nifios.

ANTECEDENTES

El Programa de Rehabilitacion Pulmonar propuesto, tiene como fin primordial mejorar la
calidad de vida del paciente portador de Fibrosis Quistica.

Y viene a cumplir con el objetivo de seguimiento que inicio en 1994 en el Hospital
Nacional de Nifos, asi mismo, con la finalidad de asegurar una mejor atencion a las personas
portadoras de Fibrosis Quistica, una vez que deban ser referidas a los hospitales de adultos.

La propuesta de Creacion del Programa de Rehabilitacion Pulmonar en el Hospital San
Juan de Dios, se enmarca dentro de la modalidad de atencién de caracter interdisciplinaria y
educativa, pues permite una interaccion del usuario y los miembros del equipo en la busqueda
de logros, objetivos y metas comunes, para brindar una atencion oportuna y de calidad, en un
espacio fisico apropiado y en un ambiente de compromiso y respeto.

FIBROSIS QUISTICA DEFINICION:

La Fibrosis Quistica o también conocida como mucoviscidosis es una enfermedad hereditaria, de
evolucion cronica, caracterizadas por un trastorno en las glandulas que producen secreciones



externas.

1.2 DIAGNOSTICO:

Ademas del examen fisico y los antecedentes médicos completos, los procedimientos para
diagnosticar la fibrosis quistica pueden incluir los siguientes:

a) Prueba del sudor (cloruro): examen para determinar la cantidad de cloruro en el
sudor. El examen se realiza colocando una soluciéon en el antebrazo (o en el muslo,
si el nifio es demasiado pequefio) y adhiriendo luego electrodos. La piel es
estimulada para provocar sudor con una leve corriente eléctrica que no causa dolor
ni dafio alguno al paciente. El sudor se recoge con gasas estériles y se analiza. Si la
cantidad de cloruro excede los valores normales, podria existir una fibrosis quistica.
La prueba del sudor es indolora y generalmente s6lo causa molestias menores.

b) Analisis de sangre: pueden analizarse células sanguineas o células obtenidas
mediante el raspado de la mucosa de la mejilla para determinar si existen
mutaciones en el gen cystic fibrosis transmembrane conductance regulador (CFTR).
También pueden realizarse otros analisis de sangre para evaluar la existencia de
infecciones y el compromiso de ciertos 6rganos.

¢) Radiografias de térax.
d) Pruebas de funciéon pulmonar.

e) Cultivos de esputo: examen de diagnoéstico que se realiza con las flemas expulsadas
de los pulmones hacia la boca. El cultivo de esputo suele realizarse para determinar
la presencia de una infeccion.

f) Examenes de las heces: para medir la absorcion de grasas en las heces.
g) Pruebas de la funcién pancreatica.
1.3 MECANISMO DE PRODUCCION:

Las glandulas exocrinas producen secreciones delgadas y acuosas que se deslizan facilmente y
son esenciales para la vida, producto de la afectacion, las secreciones se vuelven espesas con
disminucion del contenido de agua y pueden obstruir los conductos produciéndose tapones
mucosos especialmente en pulmones, intestino, higado y pancreas, lo que genera procesos
inflamatorios infecciosos y dafo organico, y esto genera defectos funcionales con su
consecuente manifestacion clinica como la malnutricion por mala absorcién y manifestaciones
respiratorias crénicas.

El defecto basico en la Fibrosis Quistica consiste en el anormal transporte de cloro y sodio a
través de la membrana de las células epiteliales, por lo que disminuye el contenido de esos
electrolitos y por consiguiente el agua en el moco del sistema respiratorio, el cual se torna
espeso y dificil de transportar.

1.4 INCIDENCIA:

Aproximadamente 30.000 nifios y adultos presentan Fibrosis Quistica en los Estados Unidos.
Todos los grupos raciales pueden verse afectados por la enfermedad, sin embargo, es mas
comun en personas de origen caucasico.

1.5 PRONOSTICO:

A causa de las diferentes formas clinicas unas mas severas que otras, es muy dificil establecer
conclusiones definitivas en cuanto al pronéstico.

Los resultados obtenidos recientemente hablan a favor de que en un futuro no lejano, existan a
disposicion de las personas afectadas nuevas técnicas de tratamiento, entre las que se
encuentran la posibilidad de introducir genes normales en las células afectadas del sistema
respiratorio que corrijan el defecto.
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El avanzado desarrollo de la genética especialmente a partir del descubrimiento del genoma
humano permite asegurar un futuro favorable a la cura de esta enfermedad o cuando menos
reducir al minimo sus manifestaciones discapacitantes.

1.6 MANIFESTACIONES CLINICAS:

Un elemento caracteristico es el incremento de sal en el sudor de 2 a 5 veces mas de lo normal
(enfermedad de los besos salados), lo que los familiares pueden notar al besar al nifio; la
sudoracion intensa puede acarrear fatiga, debilidad, calambres musculares y deshidratacion.

En los hombres puede ocurrir la azoospermia obstructiva, por falta de esperma en el semen, por
obstruccion o falta de desarrollo de los conductos por donde circula el semen; en la mujer
puede ocurrir dificultad en la fecundacion.

1.7 CURSO EVOLUTIVO:

En el adulto se enfrentan tres grandes retos:
1) El trabajo
2) Eluso del tiempo libre.
3) Las relaciones de pareja.

Fruto de su discapacidad y el deterioro progresivo de la enfermedad puede ver limitada con
frecuencia sus posibilidades de plena integracion.

Un buen trabajo interdisciplinario encargado de su atencién puede reducir e gran medida
elementos negativos como la reduccién de su capacidad fisica consecuencia de la progresion de
la enfermedad y los desajustes sicosociales.

1.8 TRATAMENTO:

En la actualidad la gran mayoria de los autores coinciden en la importancia del inicio precoz del
tratamiento, incluso a partir del diagnoéstico prenatal; conocer la presencia de la enfermedad
incluso antes de que se manifieste clinicamente con toda la severidad que la caracteriza, permite
que al recién nacido se le implemente un conjunto de medidas terapéuticas que eviten en gran
medida el deterioro funcional y la aparicién de los sintomas respiratorios y digestivos.

El tratamiento debe ser comprensivo, individualizado e interdisciplinario, no tiene cura, pero
gracias a los adelantos en su tratamiento en los ultimos afios ha mejorado considerablemente la
calidad de vida de los afectados.

Existen una serie de elementos a considerar, tal como una adecuada educacion a la familia, dieta
apropiada, fisioterapia de torax y todo lo que ello conlleva, controles peri6dicos, apoyo
psicologico, asistencia y apoyo social, etc.

1.9 PROGRESOS EN INVESTIGACION DE LA FIBROSIS QUISTICA:

1 1989
Se descubre el gen de la fibrosis quistica y la proteina alterada del mismo (CFTR) cystic fibrosis
transmembrane conductance regulador, por los cientificos Lap Chee Tsui y John R Riordan del
Hospital for Sick Children en Toronto y FS Collins de la Universidad de Michigan.

Se publica el primer trabajo fundamentado que demuestra la importancia de la nutricion en el
pronéstico de la enfermedad.

2 1990
Se inician los primeros estudios encaminados a lograr la aplicacién de la terapia genética en la
practica clinica.

3 1991
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Se contintan investigando nuevos farmacos para modificar el defecto genético. Se sugiere que el
ATP-UTP puede ser util para modificar la viscosidad del moco de los pacientes con Fibrosis
Quistica.

4 1992
La Fundacion Norteamericana apoya las investigaciones que crearon el primer modelo animal de
Fibrosis Quistica, lo que permite avanzar en la investigacion sobre terapia genética y otras
terapias farmacologicas.

Las nuevas tecnologias permiten producir grandes cantidades de la proteina CFTR en el
laboratorio, lo que facilita tratamientos efectivos in vitro.

Los cientificos desarrollan nuevos métodos de terapia genética introduciendo vectores virales en
las fosas nasales y en el pulmoén de los pacientes con Fibrosis Quistica.

5 1993
Se intensifican los estudios de la terapia genética en EE UU, en el Reino Unido y otros paises
europeos.

Cientificos de la Universidad de Iowa publican las primeras modificaciones

de las membranas celulares de pacientes con Fibrosis Quistica corregidas por medio de terapia
genética.

Se aprueba el uso de la Dornasa alfa (Pulmozyme), para utilizacion en pacientes con Fibrosis
Quistica.

6 1994
Se inician dos estudios adicionales sobre la terapia genética.

Se dan las primeras dosis repetidas de terapia genética a pacientes con Fibrosis Quistica.

7 1995
Un estudio demuestra que la administracién de ibuprofeno reduce la inflamaciéon pulmonar de
los pacientes con Fibrosis Quistica.

Se inicia el primer estudio con terapia genética aerosolizada y el primero de terapia genética con
liposomas como vectores no virales.

Comienza un nuevo estudio de terapia genética usando el adenovirus como vector.

8 1996
Investigadores de la Universidad de Iowa encuentran la primera evidencia que permite explicar
por qué los pacientes con esta enfermedad son tan susceptibles a la infeccién bacteriana crénica
por Pseudomonas aeruginosa.

Mas de 100 pacientes inician su primer tratamiento experimental con terapia genética en EE UU.

9 1997
Se aprueban los estudios del CPX en pacientes con Fibrosis Quistica, farmaco que parece corregir
el defecto de la proteina alterada (CFTR).

Cientificos de la Universidad de Pensilvania identifican una molécula que podria explicar la
conexion entre los defectos de las células de los pacientes con Fibrosis Quistica y las infecciones
pulmonares.

Se completa el mapa genético de la estructura de la Pseudomonas aeruginosa, lo que permite
desarrollar nuevos farmacos frente a la misma.

La Food and Drug Administration aprueba el uso de la tobramicina en solucién para inhalacion
(TOBI).

10 1998
Se crea un programa para estimular a las companias farmacéuticas a que desarrollen nuevos
tratamientos para la Fibrosis Quistica, proporcionando la infraestructura necesaria para
favorecer estudios clinicos en fases precoces.

Se inician estudios con duramicina, farmaco que parece corregir el movimiento de cloro y sodio



de las vias aéreas.
Se aprueban estudios con DMP777, una droga antielastasa que modifica la viscosidad del moco.
Se inicia el uso de meropenem, un nuevo antibiético anti- Pseudomonas aeruginosa.

11 1999
Se pone nuevamente de actualidad el papel de los acidos grasos en la patogenia y tratamiento de
la Fibrosis Quistica.

Se demuestra que la administracion de acido docosahexanoico (DHA) a ratones- CFTR+ produce
una mejoria en la morfologia del pancreas y del intestino y reduce la infiltracion de neutrofilos
inducida por Pseudomonas en el pulmon.

El desbalance entre el acido araquidéonico aumentado, y el DHA disminuido en las células de los
pulmones y pancreas podria explicar los sintomas de la Fibrosis Quistica.

Trabajos experimentales demuestran la normalizacion de esta situacion con la administracion
de un lipido sintético que integra DHA independiente de la lipasa pancreatica y que consigue
eliminar los sintomas en ratones CFTR-.

12 2000
Consenso Europeo sobre el tratamiento de la infeccién por Pseudomonas
aeruginosa.
Multiples trabajos hacen énfasis en la importancia del despistaje neonatal, demostrando la
mejor situacion nutricional de los pacientes diagnosticados en el periodo neonatal.

13 2001
Se demuestra la utilidad de la azitromicina como tratamiento antiinflamatorio-
inmunomodulador en pacientes con Fibrosis Quistica.

Se demuestra el efecto antiinflamatorio de los antileucotrienos.

Se establece la utilidad de la administracion de beta-carotenos como antioxidantes en pacientes
con Fibrosis Quistica.

14 2002
Puesta en marcha por la Fundacion Americana de Fibrosis Quistica de una red nacional para el
desarrollo de estudios multicéntricos, que permita acelerar los resultados sobre la eficacia de
nuevos farmacos aplicables a estos enfermos.

Nuevos estudios con azitromicina demuestran su eficacia en la mejoria de la funcién pulmonar y
en la reduccion de hospitalizaciones.

15 2003
Se inician estudios en fase II con dextrano en aerosol. Este tratamiento podria prevenir la
adherencia de P. aeruginosa y Burkholderia cepacia a las células del pulmoén.

En diciembre de 2003, el Dr. Jim Hu, de Toronto, describe un nuevo vector para la terapia
genética.

16 2004
Cientificos de la Universidad de Carolina del Norte crean un ratén con una patologia similar a la
de los pacientes con Fibrosis Quistica.

La asociacion canadiense de Fibrosis Quistica comunica que la edad media de los pacientes con
Fibrosis Quistica en su pais ha aumentado de 35,9 afios en 2001 a 37 afos en el 2002.

17 2005
Se publica en New England Journal of Medicine un prestigioso estudio sobre los genes
modificadores y su influencia en la gravedad de la Fibrosis Quistica.

En el Congreso Americano de Fibrosis Quistica se comunican algunos resultados prometedores
con antioxidantes y suero salino hipertonico.

En estudios en fase III con aztreonam aerosolizado se demuestra que es un farmaco seguro.



OBJETIVOS DEL EQUIPO INTERDISCIPLINARIO
OBJETIVO GENERAL:

Mejorar la calidad de vida de los pacientes portadores de Fibrosis Quistica de manera
especializada, interdisciplinaria e integral.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:
1. Identificar los recursos humanos que son necesarios para darle continuidad al programa
de Rehabilitacion pulmonar para pacientes con fibrosis quistica del Hospital Nacional de

Nifos.

2. Establecer los lineamientos técnico-administrativos que permitan adecuado
funcionamiento de la unidad de fibrosis quistica.

4. Atender de forma integral a los pacientes portadores de fibrosis quistica y sus familias.
5. Desarrollar una base de datos que permita evaluar el impacto de las
intervenciones de la Unidad de fibrosis quistica.
SUJETOS Y FUENTES DE INFORMACION:

Los sujetos que contempla este Programa de Rehabilitacion Pulmonar corresponden a la
poblacion de pacientes provenientes del Hospital Nacional de Niflos, deben contar con edades
iguales o superiores a los 18 afios, cumplir con los requisitos que se citaran posteriormente y los
criterios enviados por el Hospital Nacional de Nifios.

La fuente de informacién debe provenir en primera instancia del Hospital Nacional de

Nifios, mediante un resumen clinico de la patologia correspondiente, del tratamiento y de las
situaciones especiales del paciente.

EQUIPO INTERDISCIPLINARIO:

El manejo del paciente con Fibrosis quistica debe ser siempre interdisciplinario. Una
patologia tan compleja como la Fibrosis Quistica y las repercusiones en el paciente que la
padece, asi como en su entorno familiar, social y econémico exigen la intervenciéon pronta y
oportuna de diferentes profesionales de la salud.

Se propone que el equipo interdisciplinario para la atencién de pacientes con Fibrosis Quistica
debe estar conformado por:

1. Médico Neumologo
2. Terapeuta Respiratorio
3. Enfermera (o) Profesional
4. Nutricionista
5. Trabajador (a) Social
6. Master en salud metal
7. Farmacéutico

Con alguna frecuencia este equipo de salud también va a requerir la ayuda y consejo de
algunas otras especialidades como lo son:
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1. Médico Infectologo

2. Meédico Gastroenterédlogo
3. Médico Cirujano

4. Médico ginecologo

El equipo profesional propuesto tiene como fin brindar una atencion de alta calidad y
establecer una adecuada continuidad entre la labor realizada por el Hospital Nacional de Nifios y
nuestra Instituciéon. Los principales retos que se enfrentan con la poblacion adulta que sera
atendida son: el trabajo, el uso del tiempo libre, la relacion de pareja y la evolucion clinica,
debido a que fruto de su discapacidad y del deterioro progresivo de la enfermedad puede verse
limitada con frecuencia sus posibilidades de plena integracion.

Un buen trabajo del equipo interdisciplinario encargado de la atencién puede reducir en
gran medida elementos negativos como la reduccién de su capacidad fisica consecuencia de la
progresiéon de la enfermedad y desajustes psicosociales.

SEGUIMEINTO DEL PACIENTE:

Se propone que el equipo interdisciplinario que atendera a los pacientes con Fibrosis
Quistica, lo desarrollara en forma quincenal, con citas en el Servicio de Neumologia y se reuniran
cada quince dias a su vez para charlas de actualizacion, los dias jueves ala 1:30 PM.

El paciente sera valorado de manera conjunta por los miembros del equipo
interdisciplinario, y alli se determinaran las estrategias a seguir en cada uno de los casos
individualizadamente.

Dentro de la intervencion interdisciplinaria se valoraran los siguientes aspectos:
1. Historia clinica y examen fisico.
2. Valoraciéon antropométrica y nutricional.
3. Revision del estado de inmunizacion actual.
4. Pruebas de funciéon pulmonar.
5. Educacion de broncodilatadores.
6. Valoracion por Terapia Respiratoria.
7. Valoracion por Trabajo Social.
8. Radiografia de térax y/o abdomen en caso necesario.
9. Cultivo de esputo o frotis faringeo.
10. Examenes de laboratorio.
11. Revision de medicamentos prescritos.
Otros analisis a considerar:
1. Prueba de funciéon hepatica y Ultrasonido de Abdomen.
2. Curva de tolerancia a la glucosa.

3. Estudios por aspergilosis bronco pulmonar alérgica.
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INFORMACION GENERAL:

El Instituto Nacional de Salud de los Estados Unidos propuso en 1995 una definicion de
Rehabilitacion Pulmonar, en la que se expresa:

“La Rehabilitacion Pulmonar es la entrega continua de servicios multidimensionales a personas
con enfermedad pulmonar y sus familias, brindada por un equipo interdisciplinario de
especialistas cuyo objetivo es alcanzar y mantener el mdximo nivel individual de independencia
funcional en la comunidad”

Basados en la definici6on anterior, se propone la implementaciéon del Programa de Rehabilitacion
Pulmonar en pacientes portadores de Fibrosis Quistica en el Hospital San Juan de Dios, Servicio
de Neumologia, Clinica Aire.

Entre los valores que propone el Programa de Rehabilitacion Pulmonar se encuentran:

1. Trabajo en equipo
2. Excelencia
3. Compromiso

Es muy importante que los pacientes conozcan su enfermedad. La explicacion detallada por
parte del médico neumologo de las posibles causas de la misma, haciendo especial referencia a
aquellas que tienen que ver con el estilo de vida del sujeto, y de los sintomas mas frecuentes con
los que se manifiesta, asi como los sintomas guia pueden orientar al propio paciente acerca de
una reagudizacion de su proceso cronico que le obligaria a una consulta profesional, seran parte
fundamental de esta informacion.

No es suficiente con prescribir un tratamiento adecuado; es necesario ademas instruir al
paciente tanto acerca de los beneficios que se van a derivar de su uso, como de la correcta
utilizacion de los mismos.

Toda esta informaciéon debe ser transmitida de una correcta relacion médico-paciente.

La utilizaciéon de material escrito (folletos, guias, etc.) y audiovisual (videos, diapositivas,
etc.), en sesiones de grupo con otros pacientes, facilita su comprension y cumplimiento

SELECCION DEL PACIENTE:

Los pacientes que se incluiran en el Programa de Rehabilitacion Pulmonar, son aquellos
provenientes del Hospital Nacional de Nifios, con edades igual o superior a los 18 afos, que
sufren de Fibrosis Quistica.

La Rehabilitacion Pulmonar es una acciéon terapéutica y por lo tanto debe ir precedida de
una indicacion médica.Antes de incluir un paciente en el Programa de Rehabilitacion Pulmonar;
hay que analizar las caracteristicas personales, su motivacion, su capacidad de comprensiéon y su
situacion familiar, hay que asegurarse la integraciéon familiar dentro del proceso de
Rehabilitacion.

Los factores clinicos a tener en cuenta son:

Edad.

Severidad de la capacidad respiratoria.
Tabaco.

Terapia empleada.

Presencia de otras enfermedades asociadas.
Nivel de colaboracion.

Capacidad de comprension.

NIk W=

La severidad del compromiso respiratorio puede influir en la motivaciéon y en la ejecucion de
algunas actividades y en las personas con afectacién leve puede sentirse muy poco motivado
para realizar el programa.

Los pacientes tabaquistas activos, se deben incluir en el programa una vez que hallan pasado
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por el programa de cesacion de fumado que esta implementando la Clinica Aire.Si existen
enfermedades asociadas, debe asegurarse la estabilidad en el momento de empezar el Programa
de Rehabilitacion mediante el tratamiento adecuado.

COMPONENTES DEL PROGRAMA DE
REHABILITACION PULMONAR:

Los componentes del Programa de Rehabilitacion para pacientes portadores de Fibrosis Quistica
incluyen:

Control del tratamiento médico.
Educacién del paciente y familia.
Cesacion de fumado (en caso de presentarse).
Terapia Respiratoria:
e Entrenamiento al ejercicio.
e Entrenamiento musculos respiratorios.
e Oxigenoterapia (en caso necesario).
e Uso adecuado de inhaladores y espaciador.
e Reeducacion respiratoria y aclaramiento mucociliar.
5. Soporte sicosocial.
6. Control nutricional.

LN =

EVALUACION INICIAL DEL PACIENTE:

El paciente debe ser evaluado inicialmente y determinar la severidad de los sintomas, el
impacto de la enfermedad sobre la calidad de vida, identificar las necesidades educacionales,
psicolégicas y nutricionales. Ademas determinar e grado de deterioro respiratorio; en la
evaluacion funcional debe incluir analisis de los sintomas (sobre todo disnea), el estado fisico
general y pruebas funcionales.

Dentro de la intervencion interdisciplinaria se evaluaran los siguientes aspectos:
< Historia clinica y examen fisico.

< Valoraciéon antropométrica y nutricional.

< Revision del estado de inmunizacion actual.

< Pruebas de funcién pulmonar.

<+ Educacion de broncodilatadores.

< Valoracion por Terapia Respiratoria.

<+ Valoracion por Trabajo Social.

< Radiografia de torax, ultrasonido abdominal, TAC de toérax y senos paranasales
en caso necesario

% Cultivo de esputo o frotis faringeo.
% Examenes de laboratorio.
< Revision de medicamentos prescritos.
Otros analisis a considerar:
1 Prueba de funcién hepatica.
2 Curva de tolerancia a la glucosa.

3 Estudios por aspergilosis bronco pulmonar alérgica.
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EQUIPO INTERDISCIPLINARIO:
MANE]JO MEDICO

MEDICO NEUMOLOGO:

Dentro del manejo del Programa de Rehabilitacibn Pulmonar, se ha recomendado la
intervencion interdisciplinaria, basada en el modelo altamente exitoso del sistema de cuidado
del paciente pediatrico.

Es por ello, que dentro de los objetivos médicos primarios se encuentran:
1. Proveer cuidado 6ptimo.
2. Facilitar el acceso a las fuentes médicas pertinentes.
3. Coordinar entre especialistas y atencion primaria.
4. Dar soporte en la calidad de vida y dar independencia para cada paciente.

El contacto frecuente con el equipo humano del Programa de Rehabilitacion Pulmonar
debe darse para cumplir con estos objetivos, y se recomienda al menos una evaluacion anual de
parte de cada uno de los miembros del equipo interdisciplinario. A continuacion se detallan los
aspectos que deben ser considerados del punto de vista médico, en el abordaje de los pacientes
portadores de Fibrosis Quistica:

MANE]O DE LA ENFERMEDAD PULMONAR:

El estado de los pacientes debe ser monitorizado regularmente valorando los sintomas,
un examen fisico y en la mayoria de las visitas una espirometria, valorando FEV1. La saturacion
de oxigeno debe ser medida en los pacientes con enfermedad pulmonar severa a moderada para
establecer la necesidad de oxigeno domiciliar. Las mediciones de la oximetria durante el
ejercicio y durante el suefio puede ser indicado en algunas situaciones.

Un analisis microbiologico completo para valorar el esputo, incluyendo la
susceptibilidad antibiotica, deberia ser realizado anualmente con el fin de aislar especimenes
multiresistentes gram negativos como por ejemplo Burkholderia cepacia, Stenotrophomonas
maltophila, Achromobacter xyloxoxidans, los cuales se han encontrado hasta en un tercio de los
adultos portadores de Fibrosis Quistica.

Las observaciones del consenso no recomiendan el tamizaje anual con radiografia de
torax, lo que se debe hacer es un control cada 2 a 4 afios si el estado clinico del paciente es
estable. Las imagenes son necesarias en caso de exacerbacion, neumotorax, atelectasias o
hemoptisis.

TRATAMIENTO:

Dentro del tratamiento descrito en la literatura consultada, se recomienda la terapia
antibiotica para las exacerbaciones, fisioterapia de torax para aclaramiento de la via aérea,
ejercicio, terapia con mucoliticos, broncodilatadores, antiinflamatorios, oxigeno suplementario y
soporte nutricional.

EXACERBACIONES:

Para el manejo de las exacerbaciones se recomienda la terapia con fluoroquinolonas las
cuales son utilizadas en caso de exacerbaciones leves a moderadas. Para las exacerbaciones
moderadas a severas, dos antibioticos antipseudomonas son utilizados en combinaciéon (un
betalactamico y un aminogluc6sido).

Los médicos deben de estar prevenidos de que muchos antibidticos tienen volumen de
distribucion diferente y la tasa de eliminacion en pacientes con Fibrosis Quistica requiere dosis
mas altas e intervalos de dosis mas cortos.

Los adultos tienden a estar mas frecuentemente infectados por gérmenes como la B
cepacia y gérmenes multidrogo resistentes. La combinacién con antibidticos son tipicamente
usadas para el tratamiento de exacerbaciones relacionadas con estos organismos.
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Se debe tratar de evitar la contaminacion de persona a persona con estos organismos,
utilizando medidas rigurosas en el control de infecciones en los pacientes ambulatorios y
hospitalizados.

TERAPIA ANTIBIOTICA SUPRESORA CRONICA:

La terapia antibidtica supresora cronica, es algunas veces utilizada ya que el tratamiento
de exacerbaciones pulmonares no erradica la infeccion pulmonar. La tobramicina nebulizada sus
siglas en inglés (TOBI) ha sido utilizada como terapia supresora y es la que mas estudios de
investigacion posee. Se ha encontrado que produce mejoria significativa en la funciéon pulmonar,
disminuye la densidad de la P. aeruginosa en el esputo y disminuye los dias de hospitalizacion.
Un estudio de 2 aflos mostré una mejoria sostenida de la FEV1 comparado con el grupo placebo,
por otro lado no hay un aumento de la prevalencia de B. cepacia o de otros organismos
resistentes en el grupo tratado.

La mejoria sostenida de la funciéon pulmonar parece sopesar el riesgo de la resistencia a
la tobramicina, pero esto debe ser cuidadosamente evaluado en cada paciente. /A quién se debe
considerar para esta terapia?, la respuesta es potencialmente cualquier paciente adulto
cronicamente infectado por P. aeruginosa.

Cada vez es mas frecuente el uso de terapia mas agresiva y de intervenciones mas
tempranas. El tamafo de las particulas es esencial para el deposito del antibiotico, si son muy
pequenas se deposita en los espacios aéreos terminales donde hay una absorcion sistémica
significativa. Particulas muy grandes se depositarian en las vias aéreas centrales, TOBI debe
usarse con nebulizadores ya validados para este fin. Varios regimenes se han utilizado con
tobramicina y gentamicina usando dosis desde 80 a 600 mg dos o tres veces por dia.

La Colistina inhalada se ha reportado que tiene beneficios en casos de series y estudios
no controlados.

Refiriéndonos a investigaciones cientificas, podemos mencionar que en Dinamarca la
terapia antipseudomona es una alternativa, utilizadndose cursos antibioticos por dos semanas 4
veces al afio independientemente de los sintomas, sin embargo en un estudio aleatorio no se
encontré diferencia en la evolucion por lo cual su uso rutinario no puede ser recomendado.

En lo que se refiere a la terapia para la panbronquiolitis difusa con el uso de macrolidos
que ha ganado atencién, el régimen utilizado es de 500 mg de azitromicina tres veces por
semana para aquellos mayores de 40 Kg., o de 250 mg tres veces por semana para pacientes
entre 25 y 40 kg. Un esputo en busca de BAAR deberia ser solicitado antes del inicio de la
terapia con macrélidos cronica por la posibilidad de infecciéon por micobacterias no tuberculosas
y el esputo debe controlarse al menos cada 6 meses.

AGENTES MUCOLITICOS:

La DNAasa recombinante (Pulmonzyme) disminuye la viscosidad del esputo en la
fibrosis quistica al catalizar el ADN extracelular en pequefos fragmentos. Un estudio fase III
muestra una mejoria modesta en la funcién pulmonar en el grupo tratado con DNAasa; logrando
disminucion de las exacerbaciones. La droga puede ser utilizada seguramente durante una
exacerbacion al igual que durante un periodo estable. Se les debe recomendar su uso por
algunos meses.

La N acetilcisteina reduce la viscosidad del esputo in Vitro, la forma nebulizada de la
droga ha sido usado en pacientes con Fibrosis Quistica pero no ha sido cuidadosamente
estudiada. Estudios en pacientes EPOC no han demostrado un beneficio significativo en su
efecto. No es claro que dosis orales penetren en la via aérea para que tengan un efecto
mucolitico. Por esta razon su eficacia y seguridad no ha sido establecida.

La solucion salina al 12% aplicada dos veces al dia resulta en una mejoria de las pruebas
de funcién pulmonar en un estudio clinico corto, pero tiene el riesgo potencial de producir
broncoespasmo en pacientes con fibrosis quistica, sin embargo, puede ser prevenido con la
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terapia broncodilatadora previa, cabe mencionar que es prematuro recomendar Ssu uso
indiscriminado, aunque los resultados son alentadores.

BRONCODILATADORES:

El salmeterol ha sido asociado con una mejor preservacion de la funcion pulmonar y
oxigenacion a lo largo de la noche.

La Teofilina aumenta el aclaramiento mucociliar, la contractilidad diafragmatica y el
estimulo nervioso central. Desafortunadamente tiene un rango terapéutico estrecho que requiere
una monitorizacion de las concentraciones plasmaticas.

TERAPIA ANTIINFLAMATORIA:

Algunos pacientes con Fibrosis Quistica tienen asma o sintomas similares al asma que
requiere mas que una terapia broncodilatadora.

Una poblacion con enfermedad menos severa tratado con 2 semanas de terapia diaria
con corticosteroides (2 mg/kg/d), seguido por terapia esteroide alternada por un periodo de 10
semanas (1 mg/kg/d) muestra mejoria en la funcién pulmonar y una disminucion en las
citoquinas y de la IgG. En resumen los datos sugieren que los corticosteroides pueden tener un
efecto beneficioso pero con un costo significativo. Por esta razén, el uso prolongado de
corticosteroides, aun en terapia de dias alternos, deberia ser evitada. Sin embargo estos estudios
si sugieren que la terapia antiinflamatoria es prometedora.

Las dosis bajas de beclometasona (400 mcg/d) no muestran efecto en los marcadores
inflamatorios. Las dosis mas altas han sido prometedoras, pero estudios mas prolongados con
esta terapia necesitan ser llevados a cabo antes de recomendar este tratamiento.

Altas dosis de ibuprofeno (20 a 30 mg/kg, hasta 1600 mg bid) disminuyen la progresion
de la enfermedad en pacientes con afectacion pulmonar leve, pero los riesgos potenciales de
sangrado y afectacion renal deben ser valorados cuidadosamente.

El uso de modificadores de leucotrienos podria tener algun efecto y requieren estudios
cuidadosos.

OXIGENO:

Esta indicado durante el ejercicio si la saturacion de oxigeno cae por debajo de 88 a 90%.
La terapia de oxigeno nocturna esta indicada si la saturacion es menor a 88 a 90% por mas del
10% del tiempo de suefio. Los criterios para uso de oxigeno terapia son: PaO2 menor 55 mmHg
durante el dia en aire ambiente o menor de 59 mmHg en presencia de poliglobulia, cor
pulmonale, edema podalico y presencia de crecimiento ventricular derecha en el EKG.

PANCREAS EXOCRINO:

El 85 a 90% de los pacientes con Fibrosis Quistica tienen insuficiencia pancreatica, que
es definida como una elevada excrecion de grasa en las heces. Los pacientes que pueden tener
funcion exocrina normal y pueden no requerir enzimas pancreaticas suplementarias son los que
tienen mutaciones leves. La decision de tratar a un paciente con suplementos enzimaticos esta
basado en la presencia de esteatorrea. Esto correlaciona con los sintomas de diarrea, heces
fétidas y grasosas, pérdida de peso incapacidad para recuperar peso, deficiencia de vitaminas
liposolubles. La excreciéon fecal de mas de un 7% de grasa indica esteatorrea en un adulto y es
mandatorio para el inicio de enzimas pancreaticas y suplementos vitaminicos.

SUPLEMENTOS PANCREATICOS ENZIMATICOS:

Deben de darse con los alimentos y meriendas, con el nimero de capsulas divididas
entre el inicio y el final de la merienda. Algunos pacientes podran tomar todas las capsulas el
inicio de la comida sin problemas. En general los pacientes necesitan entre 500 a 4000 U de
lipasa por gramo de grasa ingerida por dia. Este método de dosificacibn mimetiza la respuesta
del cuerpo pero puede ser tedioso su calculo. Menos fisioldgico, pero es mas frecuente por lo
practico, es la determinacion de la dosis basado en el peso. Adultos deberian empezar con 500 U
lipasa por kg de peso por comida y la mitad para la merienda. Esta dosis rapidamente corrige la
mal absorcion de grasa, y se debe intentar disminuir a la dosis minima efectiva. Si los sintomas
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de esteatorrea continuan, la dosis deberia aumentarse aproximadamente entre 150 a 250 U de
lipasa por kg por comida hasta que los sintomas mejoren (o 4000 U de lipasa por gramo de
grasa por dia). Dosis mayores que estos niveles deberian ser usados con cuidado por el riesgo de
colonopatia fibrosante. Pacientes que reciben dosis mayores de 2500 U de lipasa por Kg por
comida deberia ser evaluados, e intentar disminuir la dosis de enzimas pancreaticas.

PACIENTES CON POBRE RESPUESTA:

Algunos van a continuar con esteatorrea a pesar de una dosis apropiada de las enzimas
pancreaticas, la adherencia al tratamiento debe ser evaluado.

Dar algunas capsulas a la mitad de la comida pueden generar algiun beneficio. La
hiperacidez de los pacientes con fibrosis quistica es una de las razones mas comunes para la
respuesta suboptima a la terapia enzimatica. El acido gastrico puede no ser neutralizado debido
a una inadecuada excrecion de bicarbonato por el pancreas. Las drogas que disminuyen la
acidez gastrica pueden mejorar la disolucion de estos productos y reducir la diarrea. En
pacientes que a pesar de adecuada dosis y que estan con tratamiento supresor de acido otros
diagnosticos deberian considerarse (gastroenteritis infecciosa, infestacion parasitaria, giardiasis,
intolerancia a lactosa, sobrecrecimiento bacteriano, enfermedad celiaca, sindrome de intestino
corto, Crhon, alergias a la comida y tumores intestinales.

NUTRICION EN EL PACIENTE CON FIBROSIS QUISTICA:

Una dieta estandar de 35 a 40% de calorias de la grasa es recomendada. La tendencia a
restringir grasa en estos pacientes deberia ser desalentada dado a que la dieta en grasa tiene
una alta densidad de fuentes caloricas, mejora el sabor de la dieta, permite el mantenimiento de
los acidos grasos esenciales, entre ellos las meriendas de nueces, queso, batidos pueden ser
utiles.

Pacientes con un peso ideal mayor al 90% se consideran bien nutridos, los que estan entre 85 y
89% son de bajo peso, los que tienen 80-84% levemente mal nutridos, 75 a 79% de peso corporal
ideal moderadamente mal nutridos y menores de 75% mal nutridos severamente. Un indice de
masa corporal menor de 19 indica malnutricion severa y necesita una intervencién nutricional
agresiva.

PACIENTES MALNUTRIDOS:

Las necesidades energéticas estan basadas en los requerimientos nutricionales y pueden
ser calculadas basados en las tasas de metabolismo basal usando las ecuaciones de la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS).

Para pacientes con pérdida de peso no relacionado con la ingesta caldrica o mal
absorcion, un diagnostico alternativo  gastrointestinal o  diabetes mellitus deben ser
considerados dentro del diagnoéstico diferencial.

Pacientes con malnutricion moderada o severa, son candidatos para una intervenciéon
mas agresiva. Hay datos que sugieren que la recuperacion nutricional tiene un impacto positivo
en el curso de la enfermedad para estos pacientes. La colocacién de una sonda nasogastrica es
una opcién pero para pacientes con enfermedad pulmonar severa esto puede ser
particularmente dificil, por eso la colocacién de una gastrostomia o yeyunostomia es un método
aceptable para aumentar la ingesta calorica en pacientes seleccionados. Formulas
semielementales no requieren enzimas pancreaticas, pero una férmula completa son
generalmente bien toleradas cuando se dan con enzimoterapia.

SUPLEMENTOS VITAMINICOS:

Pacientes con insuficiencia pancreatica tienden mas a la mal absorciéon de vitaminas
liposolubles (vitaminas A, D, E y K). El déficit de vitamina A produce ceguera nocturna, la
deficiencia de vitamina E degeneracién espinocerebelar y anemia hemolitica. El déficit de
vitamina D enfermedad o6sea, y la diatesis hemorragica como producto de la deficiencia de
vitamina K.

Se recomienda suplemento vitaminico en las siguientes dosis:
1 Vitamina A 10.000 UlI/d.
2 Vitamina E 200 a 400 Ul/d.
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3 Vitamina D 400 a 800 Ul/d y exposicion solar adecuada.

4 Vitamina K 2.5 a 5 mg/semana.

Para asegurarse adecuada cantidad de vitamina K, los pacientes que reciben cursos
frecuentes de antibi6ticos o aquellos con historia de hemoptisis se le deberia dar una dosis
adicional de 2.5 a 5 mg de vitamina K cada semana.

Niveles de retinol, vitamina E y de 25-hidroxivitamina D deberian ser chequeados
anualmente, y las dosis de vitaminas se ajustan de acuerdo a esto. También debe cuidarse los
estados de zinc y antioxidantes, pero su monitoreo rutinario no es necesario.

DIABETES ASOCIADA A FIBROSIS QUISTICA MANEJO MEDICO (DMAFQ):

De la adolescencia a la edad adulta hay un progresivo aumento en la incidencia de
DMAFQ, mas del 15% de pacientes con mas de 35 afios tienen DMAFQ y estan recibiendo
insulinoterapia, usando el test de tolerancia a la glucosa oral hasta 43% de pacientes mayores de
30 afios presentan la situacion descrita. La patogénesis esta asociada a la fibrosis y destruccion
pancreatica; este cuadro es mas visto en pacientes con insuficiencia pancreatica exocrina. Se
observa un aumento del deterioro en la funcion pulmonar y deterioro del indice de masa
corporal en los dos o cuatro afnos que preceden el diagndstico. Las complicaciones
microvasculares ocurren en un 5 a 16% para las retinopatias, en un 3 a 16% para las
nefropatias, en un 5 a 21% para neuropatias, sin embargo las complicaciones macrovasculares
parecen ser raras. Las mujeres con fibrosis quistica que quedan embarazadas tienen un mayor
riesgo de desarrollar diabetes gestacional, segun la literatura consultada.

DIAGNOSTICO Y TAMIZAJE:

Una determinacion de glucosa menor a 126 mg/dl es considerado normal, un valor
casual de glucosa mayor de 200 mg/dl en dos ocasiones es diagnostico de DMAFQ o un nivel
mayor o igual a 126 mg/dl asociado con un nivel de glucosa mayor de 200 mg/dl. En casos
ambiguos una prueba de tolerancia a la glucosa usando 1.75 g/kg o un maximo de 75 g debe ser
realizado. Una glucosa postprandial mayor de 200 mg/dl es considerado diagnostico de DMAFQ,
se debe realizar una prueba a toda mujer que piensa quedar embarazada y luego de su
concepcion.

TRATAMIENTO:

El tratamiento es multidisciplinario con la intervencion del equipo de Fibrosis Quistica y
los endocrinologos.

Las metas son:

Mantener un estado nutricional 6ptimo.

Control de hiperglicemia y reducir las complicaciones agudas y cronicas.
Evitar hipoglicemia severa.

Promover adaptacion social, emocional y psicologica.

Tratar de ser flexible en el marco del estilo de vida.

Ul WO N~

La hiperglicemia en ayunas debe ser tratada con insulina, el uso de hipoglicemiantes no
esta recomendado. En vista que existe algun grado de secrecion de insulina, hace que la
hiperglicemia del ayuno sea menos severa y que el desarrollo de cetosis sea extremadamente
raro. En contraste la hiperglicemia postprandial es lo mas frecuente en la fibrosis quistica. Por
eso, un régimen tipico incluye el uso de insulina de muy corta accién tipo lispro antes de cada
comida. El uso de una dosis adecuada requiere que los pacientes ingieran una comida
predecible o que se estimen los requerimientos de insulina basados en la cuenta de
carbohidratos. Una pequefia cantidad de insulina de accion larga puede ser requerida. El control
regular de la glucosa monitorizada en el hogar es esencial para hacer los ajustes necesarios al
régimen insulinico.

Se debe medir HbA1 c, sus valores son menos utiles que en la diabetes tipo 1, pero
valores similares menores de 7% para adultos y menores de 8% para adolescentes deben ser la
meta. Sin embargo aun valores de hemoglobina glicosilada aceptables pueden estar asociados a
niveles de hiperglicemia postprandial inaceptables. Las metas para el control glicemico en
mujeres embarazadas son mas estrictas que en los hombres o mujeres no embarazadas.

Todos los pacientes con diabetes asociada a la fibrosis quistica deben ser tamizados
anualmente en busca de retinopatia y medicion de microalbuminuria, su presencia debe ser
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manejada seriamente pues puede indicar nefropatia diabética y el uso de nefrotéxicos debe ser
usado con mayor cuidado. Se deben utilizar inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina.

LA ENFERMEDAD HEPATOBILIAR MANE]JO MEDICO:

El compromiso del arbol biliar y del higado en la fibrosis quistica puede llevar a una
progresiéon de fibrosis biliar gradual y a cirrosis. Hasta 17% de los nifios tienen enfermedad
hepatica significativa, en mayores de 15 aflos hasta 24% tenian hepatomegalia y alteracion
persistente de las pruebas de funcion hepatica.

TAMIZAJE DE ENFERMEDAD HEPATICA:

El examen fisico y la mediciéon del higado y bazo por palpacion se debe hacer en cada
visita, las pruebas de funcién hepatica se deben hacer anualmente, pero ninguno de estos
examenes correlacionan con el grado de fibrosis, si los valores estan mas de 1.5 veces arriba del
valor normal, los examenes se deben repetir cada 3 a 6 meses, si estan elevadas mas de 3 a 5
veces necesitan una investigacion mas completa.

EVALUACION:

Buscar otras causas como (hepatitis A, B, C, CMV, EBV, alcohol, drogas, toxinas),
descartar con ultrasonido la presencia de colelitiasis; la colengiopancreatografia retrograda
endoscopica (CPRE) puede ayudar a descartar alguna estrechez, dilatacion o piedras en el arbol
biliar. La gastroscopia se debe considerar en pacientes con hipertension portal para determinar
si hay o no varices esto tiene implicaciones pronosticas y terapéuticas. La biopsia es util en
determinar la extension de la fibrosis y cirrosis, sin embargo su valor es controversial por el
caracter parcelar de la cirrosis en la fibrosis quistica.

MANE]O:

Requiere la valoraciéon multidiciplinaria, y se debe descartar el compromiso hepatico por
fibrosis quistica:

1- Colestasis/cirrosis biliar/cirrosis multilobular.
2- Esteatosis hepatica.
3- Congestion hepatica por cor pulmonale.

El uso de acido ursodeoxicolico retarda la progresion de la enfermedad hepatica colestasica,
mejorando la sobrevida y el tiempo libre de transplante. La dosis recomendada es de 20 mg/kg
/d dividido en dos tomas, el control de las pruebas de funcién hepatica se debe hacer a los tres
meses de iniciada la terapia y luego cada 6 a 12 meses.

TERAPIA NUTRICIONAL:

Monitorizar el estado de las vitaminas liposolubles es mas importante en la presencia de
enfermedad hepatica. Suplementos de vitamina E con una dosis de 400 a 1200 Ul/d corrige o
previene las deficiencias. Los pacientes pueden requerir dosis mayores de vitamina D2 o D3
(800 a 1600 UI/d).

En caso de la vitamina A los niveles menores de 15 a 20 mcg/dl deberian suplementarse
con 10 000 a 20 000 UI por dia.

El TP debe monitorizarse para establecer el estado de la vitamina K, una prolongacion
significativa del TP debe tratarse con vitamina K de 5 a 10 mg y darlo una vez por semana,
dependiendo de la respuesta al tratamiento. Los controles de laboratorio deben realizarse al
mes o a los dos meses.

TERAPIA PROFILACTICA:

Todos los pacientes con enfermedad hepatica por fibrosis quistica deberian recibir
inmunizacién contra Hepatitis A y B, y se debe evitar el uso de alcohol.
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OTRAS MANIFESTACIONES HEPATOBILIARES:

Hasta 30% de los pacientes desarrollan microlitiasis, si estas no responden al uso de
acido ursodeoxicolico, v en caso de la presencia de sintomas, podrian ameritar tratamiento
quirargico.

La estenosis del ducto biliar son comunes por compresion del ducto biliar por pancreas
fibroticos.

COMPLICACIONES GASTROINTESTINALES:

El dolor abdominal puede ser secundario al sindrome de obstruccion intestinal distal
(D.I.O.S) y la colonopatia fibrosante son unicos de la fibrosis quistica, el diagnostico diferencial
se basa en la localizacion del dolor.

DOLOR EPIGASTRICO:

Una mayoria son por sintomas de reflujo gastroesofagico; la colelitiasis es otra causa de
dolor epigastrico ocurriendo en hasta el 12% de los pacientes con fibrosis quistica. La
pancreatitis es otra causa de dolor en aquellos pacientes que aun tienen suficiencia pancreatica.
La enfermedad acido péptica a pesar de que no esta aumentada su incidencia resulta una causa
comun de dolor epigastrico.

DOLOR PERIUMBILICAL:

Usualmente causado por sindrome de obstruccion intestinal distal, el diagnostico de
apendicitis aguda puede verse retardado pues se puede confundir con D.I.O.S, la intususcepcion
en la region iliocecal fue relativamente frecuente en adultos con fibrosis quistica.

DOLOR HIPOGASTRICO:

La causa mas frecuente es malabsorcién, que hace que algunos nutrientes cuando
alcanzan el colon son metabolizados a productos gaseosos, la indicaciéon de que la malabsorcion
es la causa del dolor abdominal es cuando coexiste con esteatorrea. El tratamiento es optimizar
el suplemento de enzimas pancreaticas. Otra posibilidad es D.I.O.S en aquellos pacientes con
distension abdominal y constipacion intermitente. Menos probable es una colitis por C. difficile
debe ser considerado en pacientes con uso de antibibdticos, fiebre, leucocitosis y heces
sanguinolentas, hay que tomar en cuenta los falsos positivos, en caso de duda una colonoscopia
es de ayuda.

OTROS CAUSAS:

La colonopatia fibrosante se ve asociada con la ingestion de alta dosis de enzimas
pancreaticas, manifestada por inflamacion y estrecheces del colon derecho. El cancer de colon
impresiona tener aumentada la incidencia en pacientes con fibrosis quistica.

SINDROME DE OBSTRUCCION INTESTINAL DISTAL (D.1.O.S):

Episodios de obstruccion intestinal recurrente ocurren hasta en 3.5% de los pacientes
con fibrosis quistica, causada por contenido intestinal excesivo viscoso como resultado de la
mutacion de CFTR por una digestion anormal.

Anteriormente llamado como equivalente del ileo meconial, esta entidad ocurre casi
exclusivamente en pacientes con insuficiencia pancreatica, existen factores precipitantes como
narcoéticos, deshidratacién, etc., pero muchos no tienen factor precipitante aparente. Uno de los
errores mas frecuentes es confundirlo con el sindrome digestivo irritable.

RIESGO CANCER Y TAMIZAJE:

Parecen tener un aumento en el riesgo para algunos canceres especificos, hay aumento
del riesgo de cancer de tracto digestivo
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PLANEAMIENTO DEL EMBARAZO Y FAMILIAR:

Mayoria de hombres con fibrosis quistica son azospermicos por anormalidades
anatomicas del conducto deferente y son funcionalmente estériles. Los hombres que son
diagnosticados en la edad adulta y tienen mutaciones leves son mas probables a ser fértiles. En
contraste, las mujeres con fibrosis quistica tienen una anatomia reproductiva normal. Es
frecuente que las mujeres con fibrosis quistica son menos fértiles que las mujeres saludables,
sin embargo hasta mas de 100 mujeres con fibrosis quistica quedan embarazadas cada afo en
los Estados Unidos. Si la fertilidad en mujeres esta disminuida, no esta claro si es por su estado
de salud general o esta relacionado a anormalidades del moco cervical. La reologia del moco
cervical es diferente en mujeres comparado con las no afectadas.

CONTRACEPCION:

Es similar a lo que ocurre con las mujeres que no tienen fibrosis quistica. Los hombres
con fibrosis quistica no pueden asumir que son infértiles, se debe hacer un analisis de semen.
Deben utilizar medidas de precaucion para prevenir enfermedades de transmision sexual.

HACIENDO DECISIONES REPRODUCTIVAS:

El consejo genético debe ser ofrecido a individuos con fibrosis quistica, que han
contemplado en iniciar una familia. La pareja deberia ser aconsejada de los efectos potenciales
de ser padres con un estado de salud limitado, el cuidado infantil implica alta responsabilidad,
nadie se le garantiza la oportunidad de presenciar el crecimiento de sus hijos, pero los pacientes
con fibrosis quistica deben afrontar la posibilidad de su propia muerte en forma temprana. Es
imperativo para los cuidadores de la salud reconocer que no se les debe imponer sus propios
puntos de vista en la decisién individual de tomar la opciéon reproductiva, se deben abordar
presentando la informacién médica para permitirles a ellos tomar la accién informados
debidamente. La mujer con enfermedad pulmonar severa se debe aconsejar que los anticuerpos
se puedan aumentar con el embarazo. En algunos centros de transplante pueden considerar que
niveles elevados de anticuerpos son una contraindicacion para el transplante pulmonar.

ALTERNATIVAS PARA LA CONCEPCION NORMAL:

Para las parejas de hombres infértiles esta la inseminacion artificial con semen de
donantes. Microcirugia epididimal y aspiracibon de espermatozoides con inyeccion
intracitoplasmatica de esperma dentro del oocito pueden hacer que hombres con fibrosis
quistica se vuelvan padres biologicos, solo disponible en grandes centros y una taza de éxito de
un 12 a 45%, ademas es un proceso muy costoso.

EMBARAZO:

Se ha reportado una buena evolucion durante el embarazo, hay cambios normales que
ocurren durante el embarazo que pueden afectar adversamente a las mujeres con fibrosis
quistica. Hay un aumento de la ventilacion minuto un aumento del consumo de oxigeno, que
puede ser problematico en mujeres embarazadas con enfermedad pulmonar severa.

El volumen sanguineo y el gasto cardiaco esta aumentado hasta mas del 50% hacia el
final del embarazo como resultado de la circulaciébn placentaria y de la vasodilatacion
generalizada. Estos cambios pueden precipitar un fallo cardiaco derecho en la presencia de una
enfermedad pulmonar severa, el umbral para la contraindicacién médica del embarazo no se ha
establecido, hay preocupacion con aquellos casos que tienen enfermedad avanzada,
malnutriciéon y diabetes.

MANEJO DE LA MUJER CON FIBROSIS QUISTICA Y EMBARAZO:

Se debe considerar como de alto riesgo, es importante proveer coordinaciéon con el
equipo experto en fibrosis quistica, adicional a los parametros pulmonares y nutricionales hay
algunos especificos que se deben de cuidar como las alteraciones farmacocinéticas. El tamizaje y
tratamiento de la diabetes durante el embarazo. Una parte esencial del cuidado materno es el
reconocimiento temprano de una exacerbacién pulmonar aguda. Si es posible se debe escoger
medicamentos que produzcan el menor dafio al feto, el uso de medicamentos clase C, como la
tobramicina o la dornasa alfa se deben determinar su necesidad con base a las necesidades
individuales.
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LECHE MATERNA:

Parece ser normal en la mujer con fibrosis quistica, incluyendo concentraciones
normales i6nicas y niveles normales de nutrientes. El amamantamiento requiere de 500 Kcal
adicionales por dia para mujeres saludables y parece ser bien tolerada en las mujeres con
fibrosis quisticas mientras ella pueda mantener el aumento de las demandas caloricas.

ENFERMEDAD ARTICULAR Y OSEA:

Muchos individuos con fibrosis quistica experimentan enfermedad articular y oOsea,
incluyendo bajos niveles de densidad mineral. La enfermedad 6sea puede llevar a cifosis y
fracturas. Estos problemas ocurren mas comunmente en adultos y en los que se les ha hecho
transplante pulmonar. La prevalencia de enfermedad 6sea en pacientes con fibrosis quistica
depende del estado de salud del individuo (incluyendo estado nutricional y severidad de la
enfermedad pulmonar). La prevalencia de osteoporosis en adultos con fibrosis quistica varia
entre 38 y 77 % y es mayor que la reportada en niflos que es entre un 19 a 67 %.

Hay varios factores que contribuyen al desarrollo de la osteoporosis en estos pacientes
como son los niveles bajos de vitamina D, la absorcién reducida de calcio a nivel tracto
gastrointestinal, el hipogonadismo y bajos niveles de factores de crecimiento pueden exacerbar
esta situacion, el uso crénico de esteroides, la disminucién de la actividad fisica, etc.

TAMIZAJE Y DIAGNOSTICO:

Las radiografias son poco sensibles, sin embargo facilmente disponibles por lo cual se
deben buscar cambios de osteopenia, cifosis, o fracturas vertebrales lo cual obligaria a un
andlisis cuantitativo con un examen como la radiografia de absorcion dual de energia (DEXA). El
tamizaje se debe hacer cada dos a cinco anos, el T score es usado mas frecuentemente para
definir enfermedad 6sea en adultos, por cada desviacién estandar por debajo de la masa pico, el
riesgo de fractura se duplica. La osteopenia se define como un T score entre -1 y -2.5 y la
osteoporosis como un T score menor a -2.5.

TRATAMIENTOS Y RECOMENDACIONES:

Promover el ejercicio, la exposicion solar, mantener un buen estado nutricional, el uso
de calcio y vitamina D suplementaria es probable que sea una intervenciéon util basado en
estudios clinicos en pacientes no portadores de fibrosis quistica. El suplemento de calcio debe
ser de al menos un gramo diario, una intervencién que no aumenta el riesgo de nefrolitiasis.
Predecir el suplemento vitaminico de vitamina D no es facil porque hay mucha variabilidad en la
absorcion de la vitamina D.

Si hay osteopenia se debe dar suplemento de vitamina D para mantener la 25-OHD
mayor a 18 a 20 ng/ml, se debe buscar apoyo del endocrin6logo a descartar deficiencia de
hormonas sexuales y otras condiciones predisponentes. Si el paciente tiene osteoporosis se
debe ser mas agresivo usando bifosfonatos, el uso de calcitonina puede ser de utilidad en caso
de fracturas vertebrales.

ENFERMEDAD ARTICULAR:

La artropatia ocurre en mas del 12% de los pacientes con fibrosis quistica, es mas
comun en adultos, parece estar causado por procesos inmunoldgicos. Episodios agudos
pueden afectar todas las articulaciones, usualmente son asimétricos, se presentan con edema,
calor, rubor y dolor articular, frecuentemente causando dolor incapacitante tipicamente dura
por 7 a 10 dias, usualmente no son erosivas. Se debe excluir otras causas de artritis con analisis
serologicos. Analisis del fluido articular es usualmente no especifico y puede no ser
inflamatorio, el tejido sinovial es frecuentemente hiperemico e inflamado. Cursos cortos de
antiinflamatorios no esteroideos y esteroideos son muy utiles en el manejo de la artritis de la
fibrosis quistica. La artropatia hipertréfica pulmonar es mas comun en la edad adulta, afectando
el 8% de los pacientes, es caracterizada por periostitis cronica, proliferativa de huesos largos,
causando dolor 6seo simétrico y oligosinovitis dolorosa en huesos largos. A diferencia de la
artritis la osteoartropatia hipertréofica tiende acompainar las exacerbaciones infecciosas. La
etiologia esta poco clara. Hallazgos radiologicos, los cuales son poco especificos pero no
altamente sensibles, incluyendo formacion 6sea nueva periostica y en las porciones distales de
huesos largos. La terapia con AINES es usualmente exitosa, pero algunos requieren analgesia
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mas potente.
CUIDADOS AL FINAL DE LA VIDA:

El estado terminal del paciente con fibrosis quistica es diferente al del paciente con
cancer donde todos los tratamientos son discontinuados y solo queda con tratamiento para el
dolor, a diferencia el paciente con fibrosis quistica, el oxigeno, los antibioticos intravenosos, la
fisioterapia de térax deben ser continuados. Pocas publicaciones han lidiado con el tema del
final de la vida en la fibrosis quistica, y no esta claro como se debe proveer a los pacientes con
fibrosis quistica.

Se sabe que la principal causa de muerte es de origen respiratorio.
El tratamiento de los pacientes con fibrosis quistica debe tener al menos una fase preventiva,
terapéutica y paliativa.

Las barreras para el cuidado 6ptimo al final de la vida de estos pacientes, incluye lo
siguiente:

1. Dificultad para predecir el momento de la muerte. El modelo mas ampliamente usado
predictivo se hace por cuestionario.

2. Lainfluencia de transplante pulmonar en decisiones acerca del final de la vida.

3. Temores personales o falta de confidencia ha llevado a muchos médicos a evitar lidiar
con la realidad de informar malas noticias y el pronoéstico, negociando claras metas de
cuidado y avanzar el manejo de planes.

4. Temor a la adiccion con opidceos y riesgos exagerados de efectos adversos resultan en
un tratamiento inadecuado de los sintomas de pacientes moribundos.

CUIDADO PALIATIVO:

Evitar el sufrimiento humano es una meta importante para los proveedores de salud. Las
actitudes, destrezas y comportamientos de los médicos en el uso de técnicas para liberar del
sufrimiento y mejorar la calidad de vida de pacientes con enfermedades terminales se ha
llamado cuidado paliativo.

El cuidado paliativo incluye:
1. Manejo interdisciplinario.
2. Manejo de habilidades de sintomas que pueden causar sufrimiento (dolor y disnea).
Este es el sine qua non de cuidado paliativo para pacientes con fibrosis quistica. Cefalea
y dolor toracico aumenta en los 6 a 12 meses antes de la muerte. Opiaceos pueden ser
efectivos para el dolor y disnea sin causar depresion respiratoria, capitulos como
ansiedad, depresion y fatiga también requieren atencion.

3. Esfuerzos para maximizar la calidad de vida de los pacientes y familiares.

4. Educacion familiar y al equipo de apoyo para el entrenamiento en mejorar el cuidado del
paciente.

5. Evaluary tratar el aspecto social, psicologico, y espiritual.

6. Planear la asistencia del ultimo dia de vida, preparar sus deseos y otros documentos
importantes, planear la muerte, servicios flinebres, etc.

7. Apoyo para los familiares y el personal de equipo de apoyo ante la pérdida.
PLANEAR CUIDADOS AVANZADOS:

El planear es esencial y deberia ocurrir tempranamente en el curso de la enfermedad. El
equipo debe ser abierto y honesto, y sensible a los sentimientos familiares y culturales. La meta
es respetar los deseos de los pacientes. Es un proceso que ayuda a los pacientes a identificar y
clarificar sus valores personales y metas de su salud, enfermedades crénicas y tratamiento
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medico. Los pacientes deben comunicar quien tomara las decisiones en su lugar cuando ellos no
lo puedan hacer por si mismos. El sentido de control y paz mental que esto lleva a la familia,
reducirda la ansiedad y traera beneficios importantes. Los médicos y el equipo de fibrosis
quistica deben ser flexibles y deben ofrecer opciones por la localizacion del cuidado terminal y
muerte (unidad de cuidado critico, cuarto privado en el hospital, hospicio, o en el hogar con
requisitos de soporte-basicos).

VENTILACION ASISTIDA:

Una vez se pensO que su uso era futil, sin embargo este concepto ha cambiado con el
advenimiento de la ventilacion no invasiva y el transplante pulmonar. Hay un reporte que ha
sugerido que pacientes con fallo respiratorio puede beneficiarse del soporte ventilatorio y que
esta forma de terapia puede ser considerada. El capitulo de usar o no ventilaciébn mecanica en
pacientes con fibrosis quistica puede complicar el tema de final de la vida.

El final de la vida puede ser mas dificil en una unidad de cuidado critico. Mientras se de
alguna esperanza, el equipo debe ser realista en presentar opciones a los pacientes y familiares.
En la mayoria de centros solo una minoria de pacientes sobrevivirian a un episodio de fallo
ventilatorio.

NUTRICIONISTA:

El tratamiento dietoterapeutico es indispensable para el manejo y control de pacientes
con fibrosis quistica. Es por esto que el nutricionista, como parte del equipo interdisciplinario
para el tratamiento de fibrosis quistica, debe utilizar todas las herramientas que estén a su
alcance para manejar, controlar y detectar a tiempo cualquier signo o indicador que ponga en
riesgo la vida del paciente; y a su vez debe de comunicar de manera oportuna a los demas
integrantes del equipo cualquier anomalia detectada para la toma de medidas destinadas a la
correccion del problema.

La adecuada valoracion del estado nutricional y la terapéutica oportuna han probado
restablecer los depositos energéticos mejorando la capacidad para el ejercicio, la fuerza de los
musculos respiratorios y la respuesta frente a las infecciones respiratorias.

< Funciones del Nutricionista en la Unidad de Fibrosis Quistica del Hospital San Juan de Dios

1. Brindar atencién dietoterapéutica a los pacientes portadores de fibrosis quistica segun
sus requerimientos y necesidades nutricionales con el fin de mantener o mejorar su
calidad de vida

2. Brindar educacion nutricional a los pacientes fibroquisticos y sus familiares con el fin de
mejorar sus habitos de alimentacién.

3. Realizar la valoracion nutricional a cada paciente por medio de una anamnesis
nutricional adaptada a las necesidades de estos pacientes.

4. Participar como miembro activo en el Comité de FQ contribuyendo al mejoramiento
continuo del mismo.

5. Elaborar o actualizar material educativo en nutricion de la patologia en cuestion.

6. Asistir a las reuniones del Comité de FQ.

7. Recibir capacitacion continua en materia de FQ.

8. Investigar constante los ultimos hallazgos en cuanto al manejo nutricional de los
pacientes fibroquisticos.

9. Impartir los talleres o charlas educativas que le sean asignadas por el comité.

10. Brindar al paciente una atencion humana y de la mejor calidad para mejorar su estado

nutricional.

Objetivo General del Tratamiento Nutricional
< Contribuir al mejoramiento o mantenimiento de un adecuado estado nutricional en los
pacientes portadores de FQ por medio del aporte de macronutrientes y de
micronutrientes claves para el manejo de la patologia.

Objetivos Especificos del Tratamiento Nutricional
e Lograr un peso corporal deseable o saludable.
e Corregir la anorexia causada por la insuficiencia respiratoria.
e  Proporcionar cantidades oOptimas de proteina para el crecimiento, desarrollo y
resistencia a la infeccion. Aumentar la masa corporal magra si esta depletada.
e Disminuir la pérdida de electrélitos en vomito y esteatorrea.
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e Lograr un reemplazo enzimatico adecuado para alcanzar una digestioén casi normal.
Reducir la pérdida excesiva de nutrientes por una mala digestion y malabsorcion, y
modificar la ingesta segin se requiera.

e Proporcionar los acidos grasos esenciales en forma tolerada. Reducir el acido
araquidoénico para disminuir la cascada inflamatoria.

e Corregir edema, diarrea, anemia, esteatorrea.

Prevenir la enfermedad pulmonar progresiva o complicaciones como intolerancia a la
glucosa, obstruccion intestinal, cirrosis, enfermedades pancreaticas o cardiopatia.

e Mejorar la tolerancia a las terapias y medicamentos.

En los protocolos de atencién al enfermo con fibrosis quistica los aspectos nutricionales
constituyen un punto fundamental ya que estd demostrado que la malnutricién condiciona un
empeoramiento de la funcién pulmonar y por lo tanto de la supervivencia. Por ello se ha
propuesto al estado nutricional como factor pronéstico predictor de la morbi-mortalidad.
Diferentes mecanismos relacionados con la fisiopatologia de la enfermedad provocan aumento
de las demandas energéticas y deficiencias de vitaminas y micronutrientes (Akiki et al, 2006).

Evaluacion Nutricional de pacientes con FQ

Los individuos con fibrosis quistica corren un alto riesgo de desnutricion. La digestion y
absorcion deficientes, lo mismo que las complicaciones progresivas de la enfermedad, hacen que
sea dificil satisfacer los mayores requerimientos nutricionales. Entre los factores que interfieren
con el consumo adecuado y la retencién de nutrimentos estan disnea, tos y vomito inducido por
esta, malestar gastrointestinal, anorexia durante crisis infecciosas, posible alteracion en el
sentido del gusto y del olfato, y glucosuria.

Respecto a los cuidados de los aspectos nutricionales en pacientes con fibrosis quistica son
verdaderos desafios:

e La incompleta correccibn de la malabsorcién relacionada con la insuficiencia

pancreatica.

e El déficit de insulina.

La enfermedad hepatica.
Ciertas anormalidades metabdlicas aun no aclaradas como los trastornos del
metabolismo lipidico.

Las consecuencias de la malnutricion pueden ser evaluadas desde diferentes areas:
alteraciones en el crecimiento y en la composicion corporal, retraso puberal, mayor
susceptibilidad a las infecciones, deterioro de la funcion pulmonar, baja tolerancia al ejercicio,
baja autoestima y aumento de la mortalidad.

La evaluacion del crecimiento y desarrollo debe ser rutinaria en la consulta de todo paciente
y la frecuencia de las consultas dependera de la evolucion. Se sugiere que los adolescentes sean
controlados cada tres meses (Akiki et al, 2006).

Anamnesis

La anamnesis nutricional en el manejo de la fibrosis quistica deberad incluir los siguientes
aspectos:

Reagudizaciones respiratorias;

Cumplimiento del tratamiento y de las recomendaciones dietéticas prescritas

Problemas digestivos.

Historia y conducta alimentaria: este es un punto fundamental en la evaluacion de
pacientes con fibrosis quistica. Esta valoracion se realizara en los controles trimestrales
mediante la historia dietética (alimentos y cantidades habituales consumidos en cada
una de las comidas del dia, asi como la frecuencia de consumo de los principales grupos
de alimentos y alternativas empleadas para mejorar la densidad energética). Esta
informacion aunque no permite una cuantificacibn muy precisa, aporta datos
cualitativos y semicuantitativos que son muy utiles para corregir habitos inadecuados y
establecer nuevas recomendaciones dietéticas.

Cambios en el apetito: Anualmente, como minimo, es conveniente realizar un calculo de la
ingesta energética y de los nutrientes especificos mediante encuestas cuantitativas. Se
recomienda la combinacion de varios métodos. Lo habitual es la realizacion de encuestas de
registro o tipo dietario (food records) durante tres dias consecutivos, incluyendo un dia festivo,
en las que se miden las cantidades consumidas y un recordatorio de 24 horas (24 hours recall),
que consiste en la recogida de todos los alimentos y bebidas consumidas el dia anterior con
aproximacion de las cantidades. No hay que olvidar en los calculos los aportes procedentes de
los suplementos ingeridos por el paciente (Manzanares et al, 1999). Signos de carencias
nutricionales en piel, faneras, dientes, mucosas, entre otros.
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Evaluacion antropométrica y analisis de la composicion corporal

En este punto es importante que se tomen en cuenta mediciones tal y como:

>  peso
> talla

» indice de masa corporal (IMC)

» area de circunferencia del brazo

> pliegues cutaneos: tricipital, bicipital, subescapular y suprailiaco.
Ademas, se sugiere que se tomen dos veces al afio pliegues y area de circunferencia del brazo.
Obtencién del area de masa magra y de masa grasa corporal (Akiki et al, 2006).
Con las medidas del peso y talla, se pueden calcular diversos indices o razones que permiten
interpretar el estado de nutricibn y orientarnos para la toma de decisiones terapéuticas
(Manzanares et al, 1999).

Evaluacion Bioquimica
Segun el Protocolo Argentino al momento del diagnéstico se deben realizar:

AN

v
v
v
v
v

Balance de grasa fecal de 72 horas (prueba de Van de Kamer).
Hemograma y metabolismo del hierro.

Proteinograma electroforético (PEF).

Glicemia.

Funcién hepatica

Tiempo de protrombina.

La mayoria de los articulos consultados coinciden que para dar un adecuado seguimiento a los
pacientes se deben de realizar los siguientes examenes de laboratorio:

ANENENEN

AN

Prueba de Van de Kamer, semestral o anual para ajustar el tratamiento
enzimatico sustitutivo.

PEF(prueba de esfuerzo pulmonar), anual.

Funcion hepatica, anual.

Tiempo de protrombina, anual.

Hemograma y metabolismo del hierro, anual. El hemograma nos informara de
la existencia de anemia carencial. En pacientes con hipoxia crénica, hay que
sospecharla cuando no exista poliglobulia compensadora. La carencia de hierro
es frecuente en la fibrosis quistica y puede contribuir al retraso del desarrollo y
a la anorexia, por lo que es preciso detectarla precozmente (Manzanares et al,
1999).

Niveles séricos de zinc. El zinc puede estar disminuido por la malabsorcion
grasa, por lo que debe determinarse dada su implicacion esencial en el
crecimiento, en la respuesta inmune y en otras muchas funciones, como el
metabolismo de la vitamina A.

Glicemia, anual

Curva de glicemia que se realizara en aquellos pacientes que no responden a un
adecuado aporte nutricional, y también en los adolescentes como control anual
Perfil lipidico, anual.

Dosificacion de vitaminas A, D y E, anual. Por diversas razones los pacientes
con fibrosis quistica mantienen malabsorcién de vitaminas liposolubles a pesar
del adecuado tratamiento enzimatico, de alli que sea importante la dosificacion
de estas vitaminas (Akiki et al, 2006).

Calcio y fosforo en mayores de 8 afos cuando tengan factores de riesgo de
osteoporosis.

Para valorar la mineralizacién 6sea pueden aplicarse técnicas de absorcimetria
de energia dual, determinacién mas util que la medicion de calcio, fosforo y
fosfatasa alcalina (Manzanares et al, 1999).

El compartimento proteico se cuantificard con proteinas de diferente vida
media como la albumina, la prealbiimina y la proteina fijadora del retinol (Sira
Carrazco).

La cuantificacion de la esteatorrea (balance de grasas en heces de 72 horas), se
realizara semestral o anualmente de forma rutinaria para ajustar el tratamiento
sustitutivo con enzimas pancreaticos. En caso de deterioro nutricional, se
efectuarda con mas frecuencia para constatar que persiste la esteatorrea,
modificar el tratamiento con enzimas, si es preciso y plantear la asociacion de
otros tratamientos, que optimicen la absorcion grasa, como son los inhibidores
de la acidez gastrica (Manzanares et al, 1999)

En el seguimiento del paciente se realizaran los examenes anteriores con la frecuencia
minima referida, pero debe tenerse presente que sera la situacién clinica de cada paciente en
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particular la que determine el momento y la frecuencia real de realizacion de estudios (Akiki et
al, 2006).

Evaluacion Clinica

Conviene conocer el estado de la funcién respiratoria y la presencia de infecciones
agudas, asi como descartar clinicamente posible patologia asociada con repercusion nutricional.
En este sentido conviene descartar la insuficiencia pancreatica, la Diabetes Mellitus o la
osteoporosis una vez al afio.

La placa de térax se indicara cada 6 meses a un afio o ante la sospecha de una
exacerbacion infecciosa.

El estudio de la funcion respiratoria (EFR) o espirometria debe de realizarse en cada
consulta en los pacientes mayores de 6 afos. Existe una clara asociacién entre evolucion clinica,
sobrevida y el VEF1 (Volumen espiratorio forzado en el primer segundo). El VEF1 es ademas un
excelente parametro a tener en cuenta para el diagnostico de exacerbacion y evaluar la eficacia
del tratamiento con antibioticos. Para estos procedimientos se recomienda seguir la normativa
de la American Thoracic Society (Segal et al, 1999).

También en este mismo articulo se sugiere que en cada consulta se realice la evaluacion
microbioldgica de las secreciones bronquiales para la deteccion de agentes patogenos
bacterianos. Pese a que el cultivo orofaringeo muchas veces no coincide con la flora de la via
aérea baja, se considera de utilidad cuando no es posible obtener un cultivo de esputo
espontaneo. El examen abdominal incluyendo ruidos intestinales, tamafio de higado y bazo,
masas palpables, tension y distension debe de ser evaluados en cada consulta. Evaluar el estado
de la piel y faneras y busqueda de indicadores de déficit vitaminico (Segal et al, 1999).

Evaluacion Dietética

En general se recomienda tomar en cuenta las siguientes métodos dietéticos para
realizar una adecuada evaluacion nutricional de los pacientes con FQ: historia dietética
cualitativa, recordatorio de 24 horas y registro de 3 dias.

La evaluacion de la dieta a través del interrogatorio, o bien mediante un recordatorio de
tres dias, ayuda a corregir malos habitos alimentarios, mejorar la calidad calorica y conseguir un
mejor ajuste de enzimas pancreaticas.

Las encuestas dietéticas son imprescindibles para evaluar habitos y gramos ingeridos de
cada nutriente.

Seguin Segal et al, un recordatorio cuantitativo de tres dias es recomendable para:

-Pacientes con estado nutricional o crecimiento subéptimo, como la falta de aumento de peso en
6 meses en pacientes menores de 18 afos.

-Evidencia clinica de déficit de vitaminas liposolubles.

-Evidencia clinica de insuficiencia pancreatica mal controlada.

-Cambios en el gasto energético, infecciones pulmonares frecuentes u otras causas de
necesidades nutricionales aumentadas.

Interrogar acerca de cambios de sintomas abdominales, tales como nauseas, vomitos, saciedad
precoz y dolor. Debe consignarse la localizacion, frecuencias y sintomas asociados con el dolor.
Y ademas se debe de investigar la posibilidad de sangrado digestivo.

Los cambios en las caracteristicas de las deposiciones pueden ser indicadores de mala
digestion y malabsorcion.

La medicacion y el cumplimiento de las indicaciones son asi mismo puntos importantes
para la evaluacion correcta de estos pacientes: enzimas, vitaminas, suplementos, antiacidos,
bloqueadores de H2 , agentes proquinéticos y acido ursodeoxicolico. Se de deben de evaluar sus
dosis y frecuencias (Segal et al, 1999).

A continuacion se presentan los principales indicadores que a nivel antropométrico,
bioquimico, clinico y nutricional se deben de tomar en cuenta para realizar una adecuada
valoracion de pacientes con fibrosis quistica.
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Indicadores utilizados normalmente para la

valoracion de pacientes con fibrosis quistica.

Indicadores

antropométricos

Indicadores
Bioquimicos

Indicadores Clinicos

Indicadores
Dietéticos

Peso
Talla
IMC

Perimetro Braquial

Pliegues

cutaneos:

Colesterol
Triglicéridos

Balance de grasa de
fecal de 72 horas
(Prueba de Van de

Placa de torax
Prueba
funcionamiento
pulmonar

de

Historia dietética
cualitativa
Recordatorio de 24
horas

Registro de 3 dias

Kamer)

Glicemia

Electrolitos en sangre
(Na, K, Cl
Funcién hepatica
Tiempo
protrombina
Hemograma
metabolismo
hierro

Perfil lipidico
Dosificaciéon
vitaminas A, Dy E
Calcio, f6sforo y zinc
Azoemia y
creatinemia

tricipal, bicipital,
subescapular y
suprailiaco

de
y
del

de

Necesidades Nutricionales de macro y micronutrientes en pacientes portadores de FQ

Las necesidades nutricionales en estos pacientes van a depender del estado del aparato
respiratorio y el tipo de colonizaciéon e infeccion de las vias respiratorias, la presencia de
insuficiencia pancreatica exocrina, grado de afectacion hepatica (que abarca desde pequefias
alteraciones en los conductos biliares intrahepaticos, fibrosis focal biliar, multifocal o franca
cirrosis biliar), presencia de Intolerancia a la glucosa o Diabetes Mellitus, del estado y funcién
del intestino.

Todos los autores coinciden en dar en general dietas hipercaléricas, con alto contenido
de proteinas, grasas, carbohidratos (CHO), vitaminas y sales minerales. En el estudio de Corey y
cols, se encontraron diferencias significativas en cuanto a supervivencia en dos grupos de
pacientes cuya unica diferencia fue el tratamiento nutricional, siendo el grupo con una dieta mas
rica en energia y sin restriccion de grasas el que mostraba una mayor supervivencia.

En virtud de todas las complejas manifestaciones y complicaciones de la FQ, es
preciso determinar individualmente los requerimientos y asistencia nutricional para cada
persona afectada. Los individuos con riesgo especialmente alto son lactantes, nifios,
adolescentes, mujeres embarazadas y en lactacion (Maham, 2001)

REQUERIMIENTO ENERGETICO

La fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica, cronica y progresiva cuya
expresion clinica varia en cada paciente. Por ello no puede darse una cifra o porcentaje fijo para
el aumento de los requerimientos de energia, y hay que individualizar el tratamiento para cada
paciente y para cada fase evolutiva en el mismo paciente. Las causas que contribuyen en mayor
medida a las variaciones en las necesidades de energia son las alteraciones pulmonares y
digestivas por lo que el comité de expertos de la Fundaciéon Americana recomienda la siguiente
férmula para la estimaciéon de las mismas:
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Cuadro 2:

Aporte Energético = Gasto basal x (Coeficiente actividad + Coeficiente afectacion pulmonar) x
(0,93 / coeficiente reabsorcion grasa)

En ella los aportes se expresan en kilocalorias/dia y para valorar el gasto energético
basal se emplean las ecuaciones de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS). Estos
requerimientos deben ser considerados como punto de partida y debe comprobarse desde el
punto de vista clinico que conducen a un crecimiento y estado nutricional adecuado, y si no es
asi deben aumentarse hasta conseguirlos.

En los enfermos de fibrosis quistica el calculo del gasto energético mediante la formula
de la O.M.S subestima las necesidades, pudiéndose mejorar la prediccion individual con el uso
de la calorimetria indirecta. Sin embargo la mayor imprecision viene condicionada por la
correccion por actividad fisica, pudiendo s6lo conocer el gasto energético total de forma mas
ajustada mediante la realizacion de determinaciones de éste mediante agua doblemente
marcada, lo que es imposible en la practica clinica. (Manzanares et al, 1999)

Los factores que deben de considerarse son género, edad, tasa metabodlica basal
(TMB), actividad fisica, infeccion respiratoria, gravedad de la neuropatia y gravedad de la
absorcion deficiente. Cuando no se cuenta con la determinacion de los requerimientos
energéticos mediante calorimetria indirecta, se pueden utilizar ecuaciones iniciales para calcular
las recomendaciones caléricas. Se debe de recomendar a los pacientes con fibrosis quistica que
no disminuyan sus niveles de actividad, sino que mas bien aumenten su consumo de energia
(Maham, 2001)

La energia requerida puede ser evaluada basada en el patron de ganancia de peso y
reserva grasa pues no hay un método perfecto para estimar las necesidades caléricas de un
individuo con fibrosis quistica (Akiki et al, 2006).

El balance energético dependera de la ingesta, del gasto energético y la pérdida de
nutrientes: pérdidas digestivas y estados de hipermetabolismo.

Por este motivo se define que el requerimiento de energia en individuos portadores de FQ
aumentara en un 20-50% del total de las calorias recomendadas segtuin edad.

PROTEINAS

En la fibrosis quistica se incrementan los niveles de proteina aumentaria debido a la
absorcion deficiente. Sin embargo, cuando se satisfacen en forma adecuada las necesidades
energéticas, estos individuos pueden generalmente cumplir con sus necesidades de proteina
siguiendo una dieta norteamericana tipica, con por lo menos 15-20% de las calorias totales
consumidas a expensas de las proteinas o el RDA de proteina apropiada para el género, la edad
y la estatura del paciente (Maham, 2001). En Manzanares et al y en Akiki et al se aumenta el
margen de aporte de proteinas en la dieta el cual debe ser del 12-15% del valor calorico total.

Clasicamente se ha recomendado una alimentacion rica en proteinas para hacer frente al
aumento de las pérdidas (heces, esputo). Sin embargo, investigaciones recientes sugieren una
utilizacion proteica deficiente, al analizar la ingesta de estos pacientes, como en otras
enfermedades cronicas, se observa que el aporte no es insuficiente en proteinas (ingieren hasta
el 200-300% de las RDA para sexo y edad) en energia.

El exceso de aporte proteico y la creacion de habitos alimentarios correctos tiene interés
a largo plazo pues al aumentar la supervivencia de estos pacientes, pueden desarrollar
alteraciones hepaticas o renales que obliguen a dietas con restriccion proteica, muy dificiles de
llevar a cabo cuando los habitos alimentarios previos son totalmente opuestos.

Es importante proporcionar suficiente cantidad de proteinas de alto valor biolégico (2/3 del
total en las primeras edades y la mitad en la adolescencia). El aporte proteico restante debe
provenir del consumo de productos de origen vegetal cuyo contenido de carbohidratos,
vitaminas y fibra es muy importante para estos pacientes (Manzanares et al, 1999)

GRASAS
En el articulo de Manzanares et al se establece que las grasas deben aportar el 40% de las
necesidades caloricas diarias. Mientras que en Akiki et al y en el KRAUS se menciona que el
aporte de este macronutriente debe de ser del 35 al 40% o mas de la RDD segun se tolere,
distribuido de la siguiente manera: un 10 % de grasas saturadas, menos del 10% como
poliinsaturadas y el resto monoinsaturadas.
La grasa alimentaria ayuda a proporcionar la energia requerida, los acidos grasos
esenciales y las vitaminas liposolubles. Por otra parte la grasa limita el volumen de alimento que
se requiere para satisfacer las demandas energéticas y mejora el sabor de la dieta (Maham,
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2001). Ello permite hacer frente a las pérdidas por heces y disminuir la formaciéon de acido
carboénico en comparacion al que se produciria si el aumento de energia se realizara a expensas
de carbohidratos (Manzanares et al, 1999).

En estos pacientes es frecuente el hallazgo de déficit de acidos grasos esenciales (AGE)
condicionado por la malabsorcion grasa, la disminuciéon de la ingesta calorica y la mayor
utilizacion de los acidos grasos poliinsaturados de la dieta para producir energia (Manzanares et
al, 1999).

Entre las indicaciones de intolerancia a las grasas estan un aumento en el nimero de
defecaciones, heces grasosas y calambres abdominales.

Puede haber deficiencias de AGE, incluso en enfermos que son tratados
adecuadamente con enzimas pancreaticas para controlar la absorcion deficiente. Aunque pueden
no ser notorios algunos signos visibles de la deficiencia de AGE como las lesiones cutaneas
tipicas, el clinico debera realizar de forma sistematica las pruebas de perfiles de lipidos en
sangre para detectar posibles anormalidades (Maham, 2001)

La adherencia al consumo de un porcentaje mayor de alimentos conteniendo acidos
grasos esenciales (03 y 06) es mejor que aumentar el volumen de las porciones (Akiki et al,
2006). Es necesario estimular los pacientes para que incluyan fuentes de AGE (por ejemplo,
aceite de canola, de sésamo, de soya o de maiz, frutos secos) como parte de su consumo diario
de grasas (Maham, 2001)

La administracion de acidos grasos 03 puede tener efectos beneficiosos, fundamentalmente
en el pulmo6n por su acciéon antiinflamatoria. El enriquecimiento habitual de la dieta debe
realizarse con triglicéridos de cadena larga. La adicién de triglicéridos de cadena media que no
precisan del concurso de las secreciones biliares ni pancreaticas para su absorcién, es un arma
terapéutica util para aumentar el aporte graso de la dieta aunque deberia reservarse para los
casos en que exista intestino corto, colestasis o esteatorrea grave de dificil control con
fermentos (Manzanares et al, 1999).

CARBOHIDRATOS

A medida que progresa la enfermedad, se requieren cambios en el consumo de
carbohidratos. Se puede presentar intolerancia a la lactosa y la afeccion endocrina pancreatica
requiere de ajustes en los carbohidratos (Maham, 2001)

La cantidad de carbohidratos debe representar el 45-48% del aporte calérico total de la
dieta, siendo deseable el consumo mayoritario, como en cualquier dieta, de carbohidratos
complejos y fibra, y evitar la adicion o el consumo de alimentos enriquecidos en azucares
simples.

En la metabolizacién de los carbohidratos se obtiene como producto final anhidrido
carbonico que se elimina por el pulmoén. En casos graves de insuficiencia respiratoria, su exceso
puede empeorar el cuadro pulmonar provocando retenciéon de anhidrido carb6nico y/o aumento
de la dificultad respiratoria.

En pacientes con insuficiencia pancreatica grave y clinica secundaria a malabsorcion
grasa, puede ser necesario aumentar el aporte de carbohidratos y disminuir el de grasas, aunque
lo recomendable es mantener el aporte graso y ajustar la dosis de enzimas pancreaticos
anadiendo medicacién coadyuvante para optimizar la absorcion grasa. Es fundamental un buen
aporte de fibra para prevenir el sindrome de obstruccién intestinal distal y otros sintomas
digestivos.

Por otra parte, los enfermos con diabetes precisan una administracion cuidadosa de
carbohidratos, preferentemente complejos, acoplando las raciones de hidratos de carbono a sus
necesidades calodricas y ajustando por ultimo la insulina (Manzanares et al, 1999).

Cuadro 3
Distribucién porcentual de macronutrientes en pacientes
con fibrosis quistica
Macronutriente %VET
Energia 20-50% mas de las kcal totales
CHO La diferencia
Proteina 15-20%*
Grasa 40%

*Adolescentes: 2 g/ kg /dia
Adultos: 1.5 g/ kg /dia
VITAMINAS HIDROSOLUBLES

Las vitaminas hidrosolubles al parecer se absorben adecuadamente en pacientes con FQ,
y los requerimientos en condiciones normales suelen satisfacerse con la dieta (Maham, 2001).
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Las vitaminas hidrosolubles se daran en forma de un preparado multivitaminico estandar,
aunque no existen recomendaciones precisas al respecto. Se ha descrito el aumento de las
pérdidas por el sudor y, a excepcion de la vitamina B12, la absorcion y utilizacion de las mismas
es normal (Manzanares et al, 1999).

El déficit de vitamina B12 se corrige con el adecuado suplemento de enzimas pancreaticas. El
aporte de vitamina C puede resultar beneficioso como antiinflamatorio (Akiki et al, 2006).

En el caso de resecciones intestinales a nivel de ileon terminal es necesario el tratamiento con
vitamina B12 intramuscular (Manzanares et al, 1999).

VITAMINAS LIPOSOLUBLES

Deben suplementarse en todos los pacientes con insuficiencia pancreatica de acuerdo a
la edad. Se debe recordar que las vitaminas tienen que ser ingeridas junto con enzimas
pancreaticas para que se absorban (Akiki et al, 2006). Sin embargo, aun con la suplementacion
de enzimas pancreaticas, las vitaminas liposolubles por lo general no se absorben correctamente
(Maham, 2001).

Su administracién es obligada en aquellos pacientes que tienen insuficiencia pancreatica.
La ingestion de los preparados liposolubles debe acompailarse de la toma de alimentos con
grasa y fermentos pancreaticos. Es necesario controlar periédicamente los niveles séricos de las
vitaminas A y E para lograr una correcta suplementacion (Manzanares et al, 1999).

La reunion de consenso de expertos americanos en fibrosis quistica recomienda:

- Vitamina A: 3.000 a 10.000 Ul/dia. Puede aportarse como multivitaminico o bien en forma
aislada, preferentemente como compuesto hidrosoluble. Esta contraindicada cuando existe
alteracion hepatica.

- Vitamina D: 400-800 Ul/dia. Solo es necesario aportarla en casos de baja o nula exposicion
solar o si el paciente tiene enfermedad hepatica.

Estudios recientes sugieren administrarla de forma rutinaria, junto con suplementos de calcio,
para mejorar la aposicion calcica 6sea.

- Vitamina E: La dosificacion varia con la edad, aunque de modo general se debe aportar en la
cantidad suficiente para mantener un nivel sérico adecuado: 0-6 meses: 25 Ul/dia; 6-12 meses:
50 Ul/dia; 1-4 anos: 100UI/dia; 4-10 afios 100-200 Ul/dia y >10 anos: 200-400 Ul/dia. Hay que
recordar que las dosis excesivas de vitamina E pueden exacerbar la coagulopatia por déficit de
vitamina K.

- Vitamina K: Aunque se precisan mas estudios para definir los requerimientos 6ptimos de
vitamina k, el aporte de ésta se realizara solo en caso de colestasis, cuando el tiempo de
protrombina esta prolongado, cuando se indican antibidticos y previo a procedimientos o cirugia
La administracién de vitaminas liposolubles asociadas en una presentacion farmacéutica tiene
ventajas respecto a la administracion de cada una de ellas por separado. Por un lado se tiene
garantizada la suplementacion dado que es sin duda distinto tomar 1 comprimido en lugar de 4
0 5; también existen beneficios en la absorcién de las mismas y ademas el suplemento
multivitaminico contiene zinc. En este momento no hay en el mercado esas preparaciones, pero
debera conseguirse su introduccion a la brevedad posible

( ADEKs® u otras) (Akiki et al, 2006).

Investigaciones recientes han demostrado que en la fibrosis quistica hay un desequilibrio entre
la formacion de radicales libres y los mecanismos de defensa antioxidantes como la vitamina E,
carotenoides y el selenio. Este hecho podria influir en el deterioro progresivo de la funcion
pulmonar. Aunque todavia no se pueden hacer recomendaciones al respecto, es prudente
promover la ingesta de alimentos ricos en carotenoides activos biol6gicamente, como son las
zanahorias y los vegetales de hoja verde y de otros alimentos ricos en vitamina E y selenio:
aceites vegetales sobre todo oliva, nueces, pescados (Manzanares et al, 1999).

MINERALES

En la fibrosis quistica aumentan los requerimientos de sodio a causa de las mayores
perdidas en el sudor. Cuando el consumo de sodio es inadecuado, ocurre letargia, vomito y
deshidratacion. Los adultos requieren de sal adicional durante periodos de fiebre, diarrea,
vomito, clima caliente o esfuerzo fisico. Se utiliza sal de mesa o soluciones de restitucion
electrolitica comerciales.

Se ha presentado en la fibrosis quistica menor mineralizacién 0sea, bajas reservas de
hierro y bajos niveles de magnesio. Los niveles de zinc en plasma pueden ser bajos en caso de
desnutricion moderada a grave (Maham, 2001)

Se realizara suplementacion con hierro cuando el paciente presente un patrén de anemia
ferropénica (Manzanares et al, 1999).

Se recomienda la suplementaciéon rutinaria con zinc, como sulfato de zinc 5 mg/dia, via
oral.
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En cuanto al Calcio, se debe asegurar que la ingesta alimentaria cubra las
recomendaciones adecuadas para la edad (Akiki et al, 2006).

Puede haber disminucion de los niveles séricos de magnesio en casos de obstruccion
intestinal distal en tratamiento con n-acetil cisteina y por aumento de las pérdidas urinarias
secundarias a la utilizacion de antibioticos aminoglucésidos (Manzanares et al, 1999).

Los demas minerales no se administran en suplemento de manera sistematica, aunque
habra que valorar en forma individual el estado del enfermo en cuanto a estos elementos
(Maham, 2001).

Cuadro 4
Suplementos de vitaminas y minerales
en la Fibrosis Quistica

Nutrimento Cantidad
Vitamina A 1-2 el RDA/dia*
Vitamina D 1-2 el RDA/dia*
Vitamina E:

e Lactantes

e Nifios < 10 aflos de edad 25-50 Ul/dia+

e Nifnos > 10 aios de edad 100 Ul/dia
Vitamina K 200-400 UlI/dia

» Lactantes (< 1 afio de edad)

> Nifios y adultos que reciben | 2.5-5.0 mg ala semana
antibioticoterapia a largo plazo o con | 2.5-5.0 mg dos veces a la semana
hepatopatia

o Lactantes

0o Nifos y adultos en momentos de
ejercicio vigoroso, estrés térmico o
diarrea profusa % cdta de sal diaria

250 mg - 2 g de 2-3 veces por dia

(Con adaptaciones de Ramsey BW, et al. Ntritional Assesment and Management in Cistic Fibrosis.
A consensus report. Am J Clin Nutr 55:108, 1992.)

(Maham, 2001)

*se puede proporcionar vitaminas A y D mediante 1-2 multivitaminas al dia

+se proporciona vitamina D en una forma hidrosoluble

MANEJO NUTRICIONAL DE LAS ENFERMEDADES RELACIONADAS CON LA FIBROSIS
QUISTICA

Sindrome de obstruccion intestinal distal (SOID)

EL tratamiento incluye hidratacion adecuada, aporte de fibra dietética y ajuste de enzimas
pancreaticas.

Tratamiento preventivo: Aporte adecuado de liquidos y fibra en la dieta, dosificacion adecuada
de enzimas pancreaticas y administracion de laxantes si hubiera estrefliimiento.

Enfermedad 6sea relacionada con fibrosis quistica

Se promovera una dieta mas rica en calcio, ejercicios con esfuerzos de pesos. Si la DMO esta
disminuida y no hay respuesta a las medidas sugeridas, se considerara la terapia con
bifosfonatos y otras terapias especificas.

Diabetes relacionada con FQ (DRFQ)
Las metas de la terapia son las siguientes:
1. Mantener un optimo estado nutricional.
2. Controlar la hiperglicemia para reducir las complicaciones agudas y cronicas de la
diabetes.
3. Evitar las hipoglicemias severas.
4. Promover la adaptacion sicoldgica, social, y emocional de convivir con diabetes.
5. Ser tan flexible como sea posible con el estilo de vida del paciente.
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El manejo nutricional es similar al de otros pacientes con fibrosis quistica pero se debe prestar
mayor atencion al ritmo de las comidas y evitar los carbohidratos concentrados. El monitoreo en
el hogar de la glucemia es fundamental para adecuar el manejo. El control de la terapia debe
realizarse con dosificaciones cuatrimestrales de la hemoglobina glucosilada.

Enfermedad Hepatobiliar

Se debe monitorizar el estado de las vitaminas liposolubles es mas importante en la presencia de
enfermedad hepatica. Suplementos de vitamina E con una dosis de 400 a 1200 Ul/dia corrige o
previene las deficiencias. Los pacientes pueden requerir dosis mayores de vitamina D2 o D3 (800
a 1600 Ul/dia).

En caso de la vitamina A los niveles menores de 15 a 20 mcg/dl deberian suplementarse con 10
000 a 20 000 Ul/dia.

El tiempo de protrombina debe monitorizarse para establecer el estado de la vitamina K, una
prolongacion significativa del TP debe tratarse con vitamina K de 5 al0 mg y darlo una vez por
semana dependiendo de la respuesta al tratamiento. Los controles de laboratorio deben de
realiarse al mes o a los dos meses (Vargas, 2007).

INTERVENCION NUTRICIONAL EN PACIENTES PORTADORES DE FIBROSIS QUISTICA

Los pacientes con fibrosis quistica con insuficiencia pancreatica exocrina y esteatorrea
que estan malnutridos tienen peor pronostico en términos de crecimiento, funcién pulmonar y
supervivencia a largo plazo que los pacientes con suficiencia pancreatica.

El déficit nutricional puede variar desde una deplecion de los depdsitos grasos hasta una
clara malnutricion energético-proteica. Es mas probable que los déficits aparezcan en los
periodos de crecimiento rapido sobre todo si coinciden con reagudizaciones respiratorias y
también si la gravedad de la afectacion respiratoria es mayor.

En el consenso americano de 1992 se hizo un énfasis especial en la necesidad de
monitorizar regularmente tanto la ingesta como los datos antropométricos, asi como en instruir
adecuadamente a los pacientes y familias en el tratamiento dietético con el fin de mantener un
crecimiento adecuado y prevenir los déficits nutricionales en el paciente con fibrosis quistica de
cualquier edad.

El crecimiento y un estado nutricional adecuado se relacionan directamente con un
tratamiento enzimatico de sustitucion bien ajustado y con la indicaciéon de dietas hipercal6ricas
asi como con el tratamiento enérgico de las infecciones pulmonares.

La mayor atencion prestada a estos aspectos ha dado como resultado una clara mejoria
del crecimiento y del estado nutricional en comparacion con series mas antiguas. A pesar de
todo, datos recientes muestran que el 50% de los pacientes aproximadamente, estan situados en
o por debajo del percentil 10 de peso o talla para la edad. Parece adecuado iniciar un
tratamiento nutricional intensivo ante el primer dato de deterioro del estado nutricional y
quizas también en la funcién pulmonar.

En muchos de los programas de trasplante pulmonar se rechazan como candidatos
activos a los pacientes malnutridos (peso real < 80% peso ideal), basandose en el hecho de que la
malnutricién se asocia a peores resultados quirtrgicos y menor supervivencia.

En toda intervencion nutricional se deben de tomar en cuenta los siguientes aspectos:
-los niveles de actuacion deben de adecuarse a las necesidades de cada paciente
- iniciar la intervencion lo mas pronto posible, antes de que exista una afectacién respiratoria
importante.

No en todos los pacientes en los que utilizamos soporte nutricional se obtiene una
ganancia ponderal a largo plazo. Lo ideal seria identificar qué factores nos podrian ayudar a
determinar los pacientes que se beneficiarian del mismo y el momento en el que deberia
iniciarse, como marcadores bioquimicos (concentraciones plasmaticas de determinados acidos
grasos), o pruebas de funcion pulmonar (FEV1) (Manzanares et al, 1999).

REHABILITACION NUTRICIONAL

Alimentacion enteral
Se utilizara una vez que las etapas previas han sido agotadas y especialmente en pacientes con
deterioro de la funcion pulmonar.
Se realizara a través de:

» sonda nasogastrica (SNG), no se utilizara por periodos mayores de 2 o 3 meses.

» gastrostomia.
Ambas técnicas deben ser destinadas a la implementacion domiciliaria y adecuado
entrenamiento de los familiares. La alimentacion sera por débito continuo utilizando bomba de
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infusion. Se realizara durante la noche (10 - 12 horas nocturnas) para preservar los habitos de
alimentacion y la actividad diurna.

La formula que se utilice debe aportar entre el 30 y 50 % de los requerimientos de
energia calculados para el paciente. Los pacientes en riesgo nutricional recibiran férmulas
enteras o de alta densidad caloérica. Para pacientes malnutridos se recomiendan féormulas con
hidrolizados de proteinas y acidos grasos de cadena media.

No existe consenso respecto a como implementar el uso de enzimas pancreaticas
durante la administracion de la alimentacion enteral. Se pueden administrar 3 dosis orales antes,
durante y sobre el final de la infusion. Las enzimas con cubierta entérica no pueden pasarse por
SNG o por gastrostomia. Las férmulas elementales y semielementales se podrian utilizar en
infusion continua sin suplementacién enzimatica.

Alimentacion parenteral

Debe indicarse en situaciones especiales (gastroenteritis severas, manejo postoperatorio
de condiciones en las que no puede indicarse alimentacion enteral) y por periodos cortos (Akiki
et al, 2006).

Cuando el paciente tiene un estado nutricional deficiente el tiempo minimo de la
suplementacion es el tiempo de la recuperacion.

En general el tiempo medio de suplementaciébn para conseguir una adecuada
recuperacion ponderal y de la velocidad de crecimiento es de un afo.

Se deben utilizar los suplementos siempre que no se consiga una cobertura energética

adecuada con la dieta normal, manteniéndose el menor tiempo posible y siempre asociados a
tratamientos de modificacion de la conducta alimentaria (Manzanares et al, 1999).

TRABAJADOR (a) SOCIAL Y PSICOLOGO (a) CLINICO:

Esta enfermedad tiene importantes implicaciones sicosociales que pueden ser
adecuadamente prevenidas con un planteamiento serio, manteniendo y promoviendo el
bienestar emocional del paciente y de su familia; particularmente en los momentos criticos
perfectamente definidos como son el momento del diagnostico, entrada a la etapa adulta, inicio
de un trabajo, etc.Todos estos objetivos pueden conseguirse con las entrevistas habituales, ya
sean individualizadas con los padres, hermanos o paciente, o mediante trabajos en grupo.

Una alternativa de ayuda y canalizacion de necesidades se puede obtener a través de
asociaciones privadas y programas existentes, quienes dirigiran al paciente y a la familia hacia
programas de rehabilitacién y ayuda financiera, con el fin de conseguir un bienestar y una
preparacion para una vida independiente en la etapa adulta.

Es ampliamente conocido el impacto emocional que sobre el paciente y la familia tiene el
diagnostico de la fibrosis quistica, las limitaciones que la enfermedad impone, las exigencias de
adaptacion que su manejo requiere y la sobrecarga adicional de responsabilidades que deben
asumir.

Las complicaciones que a lo largo del proceso de enfermedad van surgiendo afectaran al
funcionamiento sicosocial del paciente y de su familia que deberan poner en marcha todo tipo
de recursos, no sb6lo para manejar el estrés que conlleva el diagnostico, la impredecible
naturaleza de la enfermedad, su agravamiento y por ultimo la muerte del paciente.

La actuacion especifica del psicologo podra centrarse en ayudar a las familias ante las
reacciones de adaptacién que producen los momentos criticos de la enfermedad, bien de manera
individual o a través de grupos de autoayuda que minimicen el impacto emocional de la
enfermedad, favoreciendo la expresion de emociones y su manejo. También se asesorara a la
familia en el desarrollo de habilidades que permiten controlar la situacién mejorando su ajuste y
detectara grupos de riesgo que por sus caracteristicas de falta de estrategias de afrontamiento o
por la presencia adicional de sicopatologia, necesiten de orientaciones o intervenciones distintas
a las anotadas anteriormente.
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ENFERMERA (0):
PROGRAMA DE CUIDADO DE ENFERMERIA
Objetivo General

Ofrecer un programa de cuidado de enfermeria para pacientes con fibrosis quistica y sus
familias.

Objetivos Especificos

1. Determinar el cuidado de enfermeria en un programa interdisciplinario dirigido a

pacientes con fibrosis quistica

Identificar las necesidades de cuidado de pacientes y sus familias

Iniciar un seguimiento de enfermeria pacientes inscritos en el programa de la Clinica,

que permita una asistencia personalizada y oportuna

4. Contribuir al afrontamiento eficaz de la enfermedad, asegurando continuidad en el
tratamiento.

w

ACTIVIDADES DE ENFERMERIA

Consulta de enfermeria

Se realizara teniendo en cuenta:

- Anamnesis: se incluiran datos de identificacion, antecedentes y estructura familiar paciente

- Manejo de la situacion crénica de salud, en donde se incluyen aspectos relacionados con el
estilo de vida paciente y su familia

- Como afronta la situacién, limitaciones y/o incapacidades que han surgido durante la
evolucion de la enfermedad

- Manejo de situaciones especiales relacionadas con conocimiento, recursos, habitos familiares
para autocuidado y realizacion del tratamiento médico

- Sistemas de apoyo con que cuenta la familia y su accesibilidad.

- Examen fisico: sera realizado, con valoraciéon por sistemas, patrones funcionales, haciendo
énfasis en el respiratorio, gastrointestinal, nutricional, con indicadores precisos que logren
determinar su evolucién con signos y sintomas que puedan revelar complicaciones .

Se hara monitoreo sobre: saturacion de oxigeno, peso y talla, etc.
- Tratamiento:
- Se indagara sobre el tipo, manejo y efectos de los medicamentos que esta recibiendo

- Se reforzara sobre indicaciones, mecanismos de accion, efectos secundarios, cuidados y
precauciones especiales

- Si es necesario administrar algin medicamento, se aplicara con la previa orden médica
- Mecanismos que aseguren continuidad y cumplimiento del tratamiento
- Asesorar indicaciones especiales sobre la oxigenoterapia

- Determinar el manejo de la terapia respiratoria.
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- Remision: si durante la valoracion se identifican complicaciones relacionadas con: alteracion
significativa del sistema respiratorio, gastrointestinal, nutricional y/o estado emocional. Se
coordinara la remision teniendo en cuenta la prioridad

Si requiere examenes especiales de rutina, establecidos dentro del protocolo de manejo, se
realizaran, por ejemplo, toma de laboratorios.

Educacion:

Esta inmersa en todo el proceso, se desarrolla en forma personalizada, dirigida a potencializar el
auto cuidado y evitar complicaciones. En forma grupal, a través de talleres participativos, con
una frecuencia de uno mensual.

Seguimiento:
- Indagar sobre el rol del paciente en el hogar y actividades de recreacion.

Estd condicionado a remision médica, demanda del paciente y su familia y frecuencia de
controles médicos Ejemplo: los que estén con tiempo mas distante de control médico

- Se cuentan con registros de enfermeria que aseguren: seguimiento, control del estado de salud,
evoluciéon y cumplimiento del tratamiento

- Ficha de identificaciébn general: identificacién, control de citas programadas, asistencia a
talleres

- Valoracién de enfermeria: lista de chequeo, seguimiento terapéutico, medios de diagnostico,
remisiones, problemas identificados, plan de cuidados, metas y evaluacion.

Cuidados especificos a nivel hospitalario:

Guias de cuidado integral y especifico de enfermeria dirigidas al paciente y a la familia
Se basan en los sintomas manifestados por los pacientes. Los mas frecuentes son de origen
respiratorio: tos, disnea, congestion de vias respiratorias, hipoxia. De origen digestivo: dolor
abdominal, flatulencia, inapetencia y diarrea.

Los emocionales: angustia y depresion.
Se desarrollan actividades fundadas en metas, que se logran evaluar en corto, mediano y largo
plazo.

Se desarrollan talleres de sensibilizacion con el personal de enfermeria que labora en los
servicios de urgencias y hospitalizacion.

CONCLUSIONES

Elaborar un programa dirigido a pacientes con alteraciones cronicas, como la fibrosis quistica,
resulta para el profesional de enfermeria un privilegio, se tiene la oportunidad de reorientar el
cuidado de enfermeria, basado en necesidades reales que permiten un crecimiento mutuo y un
trascender en el cuidado.

Es importante continuar procesos investigativos para fortalecer el programa, especialmente de
tipo cualitativo, ademas, se determina que hay grandes vacios, sobre todo los relacionados con
los cuidadores.

Plan de cuidados
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DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 1:

Limpieza ineficaz de las vias respiratorias relacionado con aumento de secreciones e
inflamacion.

Expectativas: Mantener la permeabilidad de las vias aéreas, evidenciado por ausencia de disnea o
taquipnea, acompanado de fluidificacion de las secreciones.

Acciones de enfermeria:

1. Evaluar las caracteristicas de las respiraciones.

2. Observar cambios de la frecuencia respiratoria y la profundidad de las respiraciones.

3. Observar aparicion de polipnea, aleteo nasal, utilizacion de musculos accesorios para respirar.
4. Aspirar secreciones siempre que sea necesario.

5. Colocar al paciente en posiciéon semisentado.

6. Ayudar al paciente a expectorar proporcionandole nebulizaciones adecuadas.

7. Asegurar la ingestion adecuada de liquidos.

8. Proporcionar atmosfera himeda.

9. Estimular la tos.

10. Valorar densidad de secreciones y la capacidad del paciente para expulsarlas.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 2:

Patrén respiratorio ineficaz relacionado con proceso inflamatorio.

Expectativas: Recuperar el patroén respiratorio observando respiraciones no trabajosas y
frecuencia respiratoria dentro de limites normales.

Acciones de enfermeria:

1. Mantener permeables las vias respiratorias.

2. Auscultar térax para comprobar caracteristicas de los ruidos respiratorios y presencia de
secreciones.

3. Evitar comidas copiosas y alimentos que puedan provocar distension abdominal.

4. Observar reacciones adversas de medicamentos indicados para favorecer la respiracion.

5. Colocar al paciente en posicion de maxima eficacia respiratoria.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 3:

Temor/ansiedad relacionado con hospitalizacion y con dificultad respiratoria.

Expectativas: Desaparezca el temor y la ansiedad observando que mantenga la calma y responda
positivamente a las medidas adoptadas por su comodidad.

Acciones de Enfermeria:

Explicar al paciente y/o familiares los procedimientos y equipos que no le resulten familiares.
Permanecer a su lado durante las intervenciones.

Emplear modales tranquilos.

Mantener actitudes relajadas.

Evitar cualquier actividad que genere mas ansiedad de la que ya tiene.

Proporcionar objetos que den seguridad al paciente, como juguetes, etc.

Conocer y respetar el ciclo suefio reposo del paciente al planear las actividades de enfermeria.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 4:

Potencial de lesion relacionado con presencia de microorganismos infecciosos.

Expectativas: Disminuya riesgo de lesion constatando que los sintomas del paciente disminuyan
de forma evidente.

Acciones de enfermeria:

1. Observar reacciones de los antibioticos.

2. Emplear medidas apropiadas de control de infecciones (lavado de manos, no compartir
equipos de fisioterapia, no dejar muestras de esputo descubiertas, etc.)

3. Ensenar dichas medidas a los padres y al resto del personal que interviene en sus
cuidados.

4. Ensenar a los pacientes métodos preventivos para evitar contagios (lavado de manos,
eliminacion de pafuelos sucios, no compartir utensilios como vasos y cubiertos,
cubrirse la boca al toser, no toser sobre otros y evitar que otros tosan sobre ellos.

5. Valorar la situacion domeéstica y aplicar en cada caso las medidas protectoras factibles.
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DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 5:

Deterioro del intercambio gaseoso relacionado con aumento en la produccion de moco.
Expectativas:

Aporte 6ptimo de oxigeno constatando respiraciones entre limites normales y la no-aparicién de
signos de hipoxia.

Acciones de enfermeria:

Valorar estado respiratorio cada 4 horas.

Valorar frecuencia respiratoria y auscultar los campos pulmonares.
Observar aparicion de signos y sintomas que evidencien hipoxia.
Realizar fisioterapia respiratoria.

Realizar drenaje postural.

Humidificar aire inspirado.

Aumentar Ingesta de liquidos.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 6:

Alteracion de la nutricién por defecto relacionada con malabsorciéon de nutrientes.

Expectativas: Mejore su estado nutricional constatandose una perdida minima de peso, turgencia
cutanea adecuada y aumento de las ingestas.

Acciones de enfermeria

Proporcionar una dieta conforme a las preferencias del paciente y a su capacidad de ingerir
alimentos.

Pesar al paciente cada dia, a la misma hora y en la misma pesa.

Administrar enzimas pancreaticas y suplementos vitaminicos.

Aportar dieta rica en calorias, proteinas e hidratos de carbono.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 7:

Potencial de infecci6on relacionado con aumento en la produccion de moco y exposicion a
gérmenes patogenos.

Expectativas: No presente signos de infeccion evidenciado por la no aparicion de fiebre,
escalofrios o aumento de la frecuencia respiratoria.

Acciones de enfermeria

. Controlar signos vitales enfatizando en la temperatura y frecuencia cardiaca.

Realizar controles seriados de recuento leucocitario.

. Evitar exponer al paciente en lugares donde otras personas presenten enfermedades infecciosas.
. Observar reacciones secundarias a los antibi6ticos.

. Evitar que el paciente conviva en habitaciones hacinadas.

. Aumentar la fluidificacion de secreciones.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 8:

Intolerancia a la actividad relacionada con desequilibrio entre aporte y demanda de oxigeno.
Intolerancia a la actividad relacionada con desequilibrio entre aporte y demanda de oxigeno.
Expectativas: Realice actividades apropiadas.

Acciones de enfermeria:

Fomentar actividades apropiadas a la capacidad de cada paciente.
Valorar grado de tolerancia a la actividad.

Proporcionar amplias oportunidades de reposo y actividades tranquilas.
Mantener a su alcance los objetos que pueda necesitar.

Ayudar al paciente en sus actividades sociales y escolares.

Excusar al paciente de ciertas actividades fisicas en la escuela.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 9:

Potencial de lesién relacionado con desequilibrio hidroelectrolitico.

Expectativas: Disminuya riesgo de lesion conservando estables las concentraciones de
electrolitos.

Acciones de enfermeria:
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Observar signos y sintomas de deshidratacion.
Mantener un estado de hidratacién adecuado.
Aumentar el aporte de sal en todas las comidas.
Vigilar la frecuencia respiratoria y cardiaca.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 10:

Alteracion de los procesos familiares relacionado con hospitalizaciéon y/o enfermedad cronica.
Expectativas: Restablezca la familia su ritmo normal observando la participacién positiva de la
misma en el cuidado del paciente.

Acciones de enfermeria

. Reconocer la preocupacion familiar y la necesidad de informacion y apoyo.

. Explicar el tratamiento y la conducta del paciente.

. Proporcionar ayuda necesaria.

. Animar a la familia a participar en la atencion del paciente.

. Vigilar los signos de rechazo o de sobreproteccion de los padres.

. Utilizar cualquier oportunidad para que los padres y el paciente entiendan mejor su enfermedad y

su tratamiento.

. Remitir a la familia a grupos de apoyos y a servicios sociales adecuados.
. Vigilar posibles signos de depresion en el paciente o miembros de la familia.
. Intervenir para que proceda de forma adecuada, cuando resulte evidente una mala adaptacion.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA 11:
Déficit de conocimiento relacionado con los cuidados que requiere el paciente en la casa.

Expectativas: Conozca la familia y personas allegadas los cuidados a tener con el paciente fuera
del hospital.

Acciones de enfermeria:

. Ensefiar a los padres como administrar tratamiento y explicarles los posibles efectos adversos de

los mismos.

. Ensefiar a padres, maestros, etc., cuales son los sintomas y signos que sugieren dificultad

respiratoria.

. Insistir en la importancia de que el paciente ingiera liquidos.

. Ensefiar la importancia de una dieta adecuada.

. Aceptar la tos como normal y corriente para que los demas companeros lo hagan.
. Permitir que salga de clases para ingerir liquidos siempre que lo necesite.

. Evitar comentarios sobre el apetito excesivo y las medicinas que toma.

Recomendaciones

Continuar perfeccionando el Proceso de Atenciéon de Enfermeria, con un sistema propio de
diagnosticos en la especialidad.

Cuando en una familia se diagnostica un paciente fibroquistico, a los otros hermanos, aunque
sean saludables, debe realizarseles la determinacion de electrolitos en sudor y si se encuentran
elevados se comenzara tratamiento.

Si se sospecha una fibrosis quistica en un paciente con tos crénica, con o sin deposiciones
anormales, se debe aconsejar y guiar a los padres a la consulta médica adecuada, pues cuanto
pueda hacerse a favor de los enfermos, especialmente de los pacientes, tanto en la prevencion
como en el diagnostico precoz, redundara en una mejor atenciéon y en una mejor calidad de vida.

TERAPEUTA RESPIRATORIO:
FISIOTERAPIA DE TORAX:

El objetivo de la fisioterapia de torax es aliviar las manifestaciones respiratorias en la
enfermedad, evitando el incremento de la discapacidad. La practica sistematica de ejercicios
facilita la eliminacién de secreciones, mejora la dinamica de intercambio a nivel pulmonar y
evita las complicaciones. Las limitaciones respiratorias tienden a que el paciente reduzca
progresivamente su actividad fisica evitando participar en deportes, actividades la aire libre, etc.,
y ello agrava mas la limitacién funcional; es importante educar al paciente en como aumentar
progresivamente su capacidad de tolerancia al ejercicio. Aprender los ejercicios, realizarlos
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diariamente con calidad y en la frecuencia establecida es un compromiso directo del paciente y
de su familia.

El ejercicio terapéutico debe obedecer a los principios basicos del entrenamiento:

Sobrecarga, referida al aumento en la carga contra la que el musculo debe trabajar o al
incremento en las repeticiones de su accién, lo cual genera aumento en su fuerza y resistencia.

Especificidad, referida al disefio de ejercicios especificos para el musculo o un grupo de
musculos que realizan la misma accion.

Reversibilidad, referida a la pérdida de efectos si el ejercicio es suspendido.
EJERCICIOS PROPUESTOS:

Ejercicios para aumentar la permeabilidad de las vias aéreas, ya que impiden la acumulacion de
secreciones en la via aérea, aumentan el volumen de la expectoracion y favorecen el intercambio
de gases en el arbol bronquial.

Ejercicios para optimizar la mecanica respiratoria, mejorando la expansibilidad, optimizando la
funcion de los musculos principales y accesorios de la respiracion.

Ejercicios para optimizar la capacidad funcional.

Drenaje postural, el cual permite movilizar muchas secreciones del arbol bronquial al exterior,
pudiendo ser expulsadas por la tos. (Para aplicar drenaje postural es muy importante la
colocacion del paciente en la posicion adecuada de acuerdo a la zona del pulmén que deseamos
drenar, con el objetivo de verticalizar los conductos bronquiales y evacuar aprovechando la
fuerza de la gravedad. Se debe mantener la posicion durante 5 minutos mientras el paciente
respira de forma profunda y ritmica. Se debe realizar antes de comer y nunca después; con
frecuencia la aplicacion de nebulizacion o el empleo de broncodilatadores es un facilitador de la
actividad).

La percusion y la vibracion, consiste en percutir la caja toracica para desprender las secreciones
espesas adheridas a las paredes bronquiales.

Ejercicios diafragmaticos, el principal objetivo es reeducar el patrén diagramatico para recuperar
la funcionalidad fisiologica. La inspiracién es nasal para preservar las funciones de la via aérea
superior y entregar a los pulmones gas de adecuadas caracteristicas fisiologicas; el abdomen
debe proyectarse hacia fuera durante esta fase. En la exhalacion el abdomen debe proyectarse
hacia adentro, no por contraccién de la musculatura abdominal, sino por accién del retroceso
elastico del pulmon. Es conveniente exhalar contra los labios semicerrados para incrementar la
presion endobronquial que tiende a mantener permeables las vias aéreas. (El ejercicio se realiza
durante 10 veces, después del cual sigue un periodo de recuperaciéon completa, antes de su
proxima ejecucion).

A partir del ejercicio anterior podemos disefiar otros asociando el movimiento de los brazos, el
cual incremente la expansion toracica y la participacion activa de los musculos accesorios de la
respiracion.

Ejercicio de elevacion de ambos brazos durante el movimiento inspiratorio y bajarlos en el
espiratorio de forma ritmica y duracion apropiada.

Ejercicio acostado de lado, con separacion del brazo del cuerpo, llevandolo hacia la cabeza
durante la inspiracion y el movimiento contrario con la exhalacion, comprimiendo ligeramente el
térax y el abdomen para expulsar todo el aire.

Educacion de la tos: Esta técnica consiste en ensefiar a toser, después de una inspiracion
profunda durante la exhalacion, procurando hacerla en dos o tres tiempos para un mejor
arrastre de las secreciones.

Respiracion con los labios semicerrados.



-40 -

12. Ejercicio con Inspirometria Incentiva
TECNICAS DE PRESION POSITIVA ESPIRATORIA:

A continuacion se detallan diversos dispositivos empleados comercialmente, y que han
demostrado su efectividad en la movilizacién de secreciones a nivel pulmonar.

THERA PEP®:

Con el uso de este dispositivo, se produce mejoria potencial en el manejo de
secreciones, debido al desprendimiento de éstas de las paredes de la via aérea como
consecuencia del incremento de la presion en fase exhalatoria. Una de las ventajas mas grandes
con el empleo de Thera PEP®, reside en que es autoaministrada, lo cual genera mayor
independencia del paciente. El equipo requerido para realizar terapia con Thera PEP® consta de
una boquilla, un resistor de presion, un indicador de presion espiratoria y un clip nasal.

FLUTTER® ESPIRATORIO:

Este es un pequefio dispositivo manual que proporciona presion positiva espiratoria.
Esta conformado externamente por un tubo con una boquilla plastica endurecida en un extremo
y una cubierta plastica perforada en el otro extremo. Internamente posee un cono circular
plastico en el que se aloja una esfera de acero de alta densidad. Los principios fisicos del
Flutter® como dispositivo adyuvante en la separacion del moco de las paredes de la via aérea se
basan en:

1 La capacidad del aparato de producir vibracién intraluminal.
2 El aumento intermitente de la presion endobronquial.
3 Laaceleracion del flujo espiratorio.

La combinacion de estos tres efectos provoca movilizacion ascendente del moco a través de las
vias aéreas. Los efectos tienen lugar durante la fase exhalatoria del ciclo ventilatorio. El beneficio
del dispositivo se debe a las oscilaciones generadas durante la fase exhalatoria, las cuales
incrementan la presion y la velocidad de flujo de aire que circula en el sistema. Cuando la
frecuencia de oscilacion se aproxima a la frecuencia de resonancia del sistema pulmonar, se
amplifican las oscilaciones endobronquiales produciendo vibracion. Estas vibraciones
desprenden moco de las paredes de la via aérea

CORET®:

Este es un dispositivo semejante al Flutter®, que utiliza el principio de oscilacion durante la
presién positiva espiratoria. El aparato esta conformado por una boquilla con una marca central,
un tubo de valvula colapsado (semejante a un globo desinflado), un tubo externo curvo y un
“silenciador”. La curva en el tubo externo hace que el tubo de valvula se curve a un punto
especifico. Al soplar en el tubo de valvula, se producen dos efectos:

1 El flujo de aire espirado se detiene por obstruccion en la curva del tubo de valvula hasta que se
alcanza una presion critica, lo que causa que éste se enderece.

2 Cuando el tubo se endereza el aire escapa, al mismo tiempo el extremo del tubo se vuelve hacia
afuera, causando una nueva curvatura que opone resistencia nuevamente, hasta que la presion
la vence y se repite el efecto. El extremo del tubo regresa a la posicién inicial después de
remover el aire.

Una ventaja del Cornet® sobre el Flutter® es que su uso es independiente de la posicién y puede
ser adaptado individualmente al paciente para obtener la presion y condiciones de flujo mas
agradables y utiles

ACAPELLA®:

Este dispositivo combina las vibraciones endobronquiales con la presién positiva espiratoria
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para promover la movilizacion de secreciones pulmonares y la resolucion de atelectasias.

CONTRAINDICACIONES DE LA TERAPIA CON:

THERA PEP®, FLUTTER®, CORNET® y ACAPELLA®

1.

10.

Intolerancia por incremento del trabajo respiratorio (crisis asmatica).
Presion Intracraneal mayor de 20 mmHg.

Inestabilidad hemodinamica.

Cirugia facial, oral, craneo o traumas de las mismas.
Sinusitis.

Epistaxis.

Cirugia de eso6fago, de la via aérea o Barotrauma no tratado.
Hemoptisis.

Nauseas

Ruptura timpanica comprobada o sospechada.

DRENAJE AUTOGENO:

Es una maniobra indicada en condiciones hipersecretoras y en la inestabilidad bronquial para
conseguir movilizar secreciones distales.

Por tratarse de una técnica activa de eliminacién de secreciones su mayor utilidad esta referida a
aquellos pacientes que requieren limpieza del arbol respiratorio una o mas veces al dia, sin la
presencia de un profesional en salud.

El drenaje aut6geno se realiza en tres fases:

Desprendimiento de secreciones periféricas: Respirando a volimenes o capacidades pulmonares
bajas (movimiento de aire lento).

Recoleccion de secreciones en vias aéreas centrales: Respirando a volimenes y capacidades
pulmonares medias (movimiento de aire lento).

Evacuacion de secreciones de las vias aéreas centrales: Respirando a voliimenes o capacidades
pulmonares altas.

El drenaje aut6ogeno no utiliza posiciones de drenaje postural, si no que se realiza
principalmente en posicion sedente.

TECNICA DE REALIZACION:

Paciente sentado con cuello levemente extendido.

Los ciclos ventilatorios deben realizarse utilizando patrén diafragmatico.
Realizar pausa inspiratoria (2-3 seg).

Exhalacion lenta a través de la boca.

Inspiracion lenta, progresando en profundidad.



-42 -

Aqui termina un ciclo de ejercicios. La duraciéon depende de la cantidad y la viscosidad de las
secreciones. Dura entre 30 y 45 minutos, durante 2 veces al dia.

RESULTADOS DE LA REHABILITACION PULMONAR:

De todos los elementos de valoraciéon, la tendencia actual es considerar no los
fisiologicos, si no mas bien aquellos que traducen la capacidad funcional del sujeto, esto es la
tolerancia al ejercicio y la calidad de vida.

La calidad de vida, actualmente resulta fundamental en la valoracion de los programas
de rehabilitacion. Se ha observado que los pacientes incluidos en estos programas mejoran en
numerosos aspectos relacionados con la calidad de vida, entre ellos la reduccion de los sintomas
respiratorios, el incremento de la tolerancia al ejercicio y la actividad fisica, y el mayor grado de
independencia para realizar actividades de la vida diaria, lo que permite que algunos pacientes
puedan incorporarse a su trabajo. Esto conlleva una mejoria siquica importante, con lo que
disminuye la ansiedad y los sintomas depresivos.

Mantener a largo plazo los resultados obtenidos con la Rehabilitacion Pulmonar
constituye un importante objetivo en este campo ya que considerando las caracteristicas de
prevalencia y progresion de la enfermedad pulmonar crénica, el objetivo no puede ser obtener
resultado solo mientras esta ligado a un programa de Rehabilitacion Pulmonar.

Cuando se revisan los resultados publicados en la bibliografia, en la mayoria de los
casos las mejorias observadas en capacidad y tolerancia al ejercicio disminuyen a partir del
sexto mes y practicamente han desaparecido después de un afio, mientras los cambios en la
calidad de vida suelen ser mas persistentes. Sin embargo, aunque no todos los autores estén de
acuerdo, parece que cuando se introducen programas de mantenimiento, consistentes en
sesiones semanales o mensuales, se observa una persistencia en las mejorias obtenidas a los 12
y 18 meses.

CRITERIOS DE HOSPITALIZACION:

La Ley General de Salud, contempla en su texto el derecho de todos los ciudadanos no
solo a la salud fisica, sino también a la social, en el marco de ese principio, los pacientes
pertenecientes al Programa de Rehabilitacion Pulmonar, podran recurrir a los servicios de
hospitalizacion cuando asi lo requiera.

Dentro de los criterios empleados en el manejo de estos pacientes, se establece la
hospitalizacion con regularidad, ya sea de forma electiva (para recibir antibioéticos endovenosos,
realizacion de estudios complejos, cirugia, etc.) o por exacerbacion pulmonar aguda o deterioro
de alguin otro sistema.

Se estima que lo mas conveniente. Es que estos pacientes sean hospitalizados en camas del
Servicio de Neumologia, salvo en condiciones especiales que contraindiquen dicha medida.

En términos generales los criterios de hospitalizacion seran:
1. Aumento en la frecuencia de la tos productiva.
2. Aumento en la cantidad y/o cambios en la apariencia del esputo.
3. Aumento de la frecuencia respiratoria.
4. Aparicion de disnea durante el reposo.
5. Hipoxia (por oximetria de pulso).
6. Disminucion marcada del murmullo vesicular.

7. Aparicion de nuevos cambios en los Rx. de torax.
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8. Deterioro en las pruebas de funcién pulmonar.
9. Pérdida de peso o ganancia ponderal inadecuada.
10. Hemoptisis.
Otras condiciones fuera de la lista deberan ser evaluadas por el médico neumologo.

El tratamiento del paciente con Fibrosis Quistica y hospitalizado tiene como objetivo lo
siguiente:

1. Mejorar la condicion nutricional del paciente.

2. Administrar fisioterapia de térax en forma regular.
3. Manejo de la infeccion.

4. Educacion del paciente.

Todo paciente que requiera hospitalizacion debe realizar pruebas de funcién pulmonar previas
al internamiento y a su egreso.

FASES DEL DESARROLLO DEL PROGRAMA DE REHABILITACION PULMONAR EN PACIENTES
PORTADORES DE FIBROSIS QUISTICA:
I FASE:
1. Duracion: 2 sesiones.
2. Pruebas de evaluacion e inicio del programa educativo por parte de todo el equipo
interdisciplinario y la intervenciéon de cada disciplina.
I FASE:
1. Duracion: 9 sesiones.
2. Hay progreso de complejidad:
1 Anatomia y fisiologia.
2 Control ambiental.
3 Aerosol terapia.
4  Maniobras e higiene bronquial.
5 Ejercicios respiratorios.

En la novena sesion se ensefia el principio de reversibilidad del ejercicio con el objetivo que
tome conciencia de que la suspension del programa revierte los efectos conseguidos.

IIT FASE:

1. Duracién: 1 sesion.

2. Separacion de los pacientes del programa.
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Cuadro 5: INTERVENCION EQUIPO INTERDISCIPLINARIO

EVALUACION

INTERVENCION

o] Valoracién inicial e1 Laboratorios e2 Pruebas
de funcién pulmonar e3Rx de torax e4 Gases
arteriales ¢5 EKG 6 Oximetria de pulso

o7 Equipo interdisciplinario

EDUCACION

INTERVENCION

o] Anatomia y fisiopatologia de la enfermedad

6 NeumoOlogo 7 Terapeuta Respiratorio

«2 Control Ambiental 3 Aerosol terapia

o4 Maniobras de higiene bronquial e5 Ejercicios

respiratorios

EDUCACION INTERVENCION

o8 Estrategias de autocuidado 9 Aerosolterapia
¢10 Maniobras de higiene bronquial e11 Ejercicios
respiratorios e12 Reacondicionamiento fisico

e13 Msc. Salud mental 14 Terapeuta Respiratorio
¢15 Enfermera

EDUCACION

INTERVENCION

o1 Estrategias de autocuidado e2 Ensefianza del
uso y cumplimiento de la prescripcion de
medicamentos 3 Ensefianza del wuso de
inhaladores y espaciador e4 Aerosolterapia
o5 Maniobras de higiene bronquial e6 Ejercicios
respiratorios

8 Neumologo
¢10 Enfermera

*9 Terapeuta Respiratorio

EDUCACION

INTERVENCION

o16 Reforzar los aspectos relevantes de la

nutricién y modificaciones dietéticas

e]17 Nutricionista

EDUCACION

INTERVENCION

(SE EJECUTA EN DOS SESIONES) 7 Manejo del
estrés o8 Ensefianza de técnicas de relajacion

e11 Msc. Salud mental

EDUCACION

INTERVENCION

¢18 Aspectos emocionales, afectivos y sociales de
la enfermedad. 19 Retorno o reubicacion a la
actividad laboral 20 Técnicas de relajacion

21 Msc. Salud mental 22 Trabajadora Social

EDUCACION

INTERVENCION

¢9 Actividades recreativas, viajes. 10 Ensefianza
del retorno a una sexualidad sana e11 Técnicas de
relajacion

¢12 Msc. Salud mental 13 Enfermera

EDUCACION

INTERVENCION

o23 Evaluacién final 24 Programa de ejercicio
continuado domiciliario 25 Citas de control
26 Principio de reversibilidad

¢27 Equipo interdisciplinario

EVALUACION

INTERVENCION

¢12 Visitas de refuerzo del paciente a los 1, 3, 6,
12 meses e13Reevaluacibn en cada visita
e14 Implementar refuerzos positivos 15 Evitar
factores de riesgo relacionados con la aparicion
de complicaciones

¢14 Equipo interdisciplinario
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ENCUESTA SOBRE CUMPLIMIENTO TERAPEUTICO:
9.1 FISIOTERAPIA:
1. ¢Sueles hacer fisioterapia?: Si (+1 punto) / NO (-2 puntos)
2. En caso de realizar fisioterapia:
a. ;Con cuanta frecuencia?:

- Diariamente (+2 puntos)

- De tres a cinco veces por semana (+1 punto)
- Ocasionalmente (-1 punto)

- S6lo cuando me siento peor (-2 puntos)

b. ;Crees que es un aspecto del tratamiento imprescindible?:
SI (+2 puntos) / NO (-2 puntos)
c. ;Qué importancia le das dentro de todos los tratamientos que realizas?

Puntia del 1 al 10.......
9-10: (+1 punto)

7-8: (-1 punto)

< 6: (-2 puntos)

d. .;Crees que repercute en tu calidad de vida?

- NO (-1 punto)
- SI: ¢Cuanto?: mucho, poco, bastante (+1 punto)

e. ;Cuanto hace que practicas fisioterapia?..........c.ccccevvvririercnnnene
¢A que edad comenzaste a realizar fisioterapia? .......................
3. Si no sueles hacer fisioterapia, indica la causa:

a. Yo creo que no la necesito, me siento bien sin ella.

b. Interfiere con mi vida social

c. No tengo suficiente tiempo para realizarla

d. No creo en su beneficio. No me hace sentir mejoria

e. La sustituyo por el ejercicio

f. Yo simplemente lo olvido.

g. Tengo muchos tratamientos que cumplir y la fisioterapia es el menos importante
h. Me hace sentir peor.

i. No sé como hacerla, nadie me ayuda.

J- Otra Causa.....cooeeeereereereereeseeneeneens

4. ;Cémo consideras que cumples con la fisioterapia?
a. La hago todo lo que deberia
b. Deberia hacerla mas frecuentemente

c. Con lo que hago es suficiente
d. No la hago

5. Sigo las indicaciones de mi especialista al:

100% 75% 50% 25% 0%
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>76% (+1punto)
50-75% (-1 punto)
<50% (-2 puntos)

9.2 ENZIMAS PANCREATICAS, VITAMINAS, ANTIACIDOS, MINERALES:
1. ;Suele tomar medicacion digestiva?

a. NO (-2 puntos)
b. SI, indica cual (+1 punto) .........ccceeuen.e.

2. En caso de tomar medicacion de este grupo:
a. ;Con cuanta frecuencia tomas las enzimas pancreaticas?:

- Con todas las comidas, incluidos los snacks (+2 puntos)
- Con las comidas principales (+1 punto)
- Ocasionalmente (-2 puntos)

b. ;(Crees que es un aspecto del tratamiento imprescindible?:
SI (+2 puntos) / NO (-2 puntos)

C .;Qué importancia le das dentro de todos los tratamientos que realizas?
Puntua del 1 al 10.........

9-10: (+1punto)

7-8: (-1 punto)

< 6: (-2 puntos)

d. ;Crees que repercute en tu calidad de vida?

NO (-1 punto)
SI: ;Cuanto?: mucho, poco, bastante (+1punto)

3. Si no cumples con la medicacion digestiva es por:

a. Me averglienzo de tomarla delante de la gente
b. No me gusta el sabor o la textura

c. Tengo dificultades para conseguir las prescripciones
d. Yo simplemente lo olvido

e. S6lo la tomo cuando me siento peor

f. No quiero que mis amigos sepan que tengo FQ
g. No consigo entender por qué necesito tomarlos
h. Tengo muchos tratamientos que cumplir

i. No creo que me haga sentir mejor

j- Me hace sentir peor

| OO - I o L1 £

4. 6mo consideras que cumples con la medicacion digestiva?

a. La tomo todo lo que deberia
b. Deberia tomarla mas frecuentemente
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c. Con lo que tomo es suficiente
d. No la tomo

5. Sigo las indicaciones de mi especialista al:
100% 75% 50% 25% 0%

>76% (+1punto)
50-75% (-1 punto)
<50% (-2 puntos)

9.3 BRONCODILATADORES, ANTIBIOTICOS:
1. ;Sueles tomar medicacion respiratoria?

a. NO (-2 puntos)
b. SI, indica (a1 D F: | IS (+1 punto)

2. En caso de tomar medicacion de este grupo:
a. ¢Con cuanta frecuencia?:

- Diariamente (+2 puntos)

- De tres a cinco veces por semana (+1 punto)
- Ocasionalmente (-1 punto)

- S6lo cuando me siento peor (-2 puntos)

b. ;Crees que es un aspecto del tratamiento imprescindible?:
SI (+2 puntos) / NO (-2 puntos)

C .;Qué importancia le das dentro de todos los tratamientos que realizas?

Puntia del 1 al 10....ccccceeuee.
9-10: (+1 punto)

7-8: (-1 punto)

< 6: (-2 puntos)

d. ;Crees que repercute en tu calidad de vida?

- NO (-1 punto)
- SI: ¢Cuanto?: mucho, poco, bastante (+1 punto)

3. Si no cumples con la medicacion respiratoria es por:

a. No creo en su beneficio.

b. Interfiere con mi vida social

c. Creo que no la necesito

d. No tengo suficiente tiempo para realizarla
e. Me parece muy complicada.

f. Yo simplemente lo olvido.

g. So6lo la tomo cuando me siento peor

IO 18 = N 16 -
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4. §Como consideras que cumples con la medicacion respiratoria?

a. La tomo todo lo que deberia

b. Deberia tomarla mas frecuentemente
c. Con lo que tomo es suficiente

d. No la tomo

5. Sigo las indicaciones de mi especialista al:

100% 75% 50% 25% 0%

>76% (+1punto)
50-75% (-1 punto)
<50% (-2 puntos)

9.4 SUPLEMENTOS NUTRICIONALES:

1. ;Recibes suplementos alimenticios comerciales (batidos, flanes, otros postres..)?

a. NO (-2 puntos)
b. SI, indica cual (+1PUNTO).....cccoceeeereeeeeeceee e

2 .En caso de tomar medicacion de este grupo:
a. {Con cuanta frecuencia los tomas ?:

- Diariamente (+2 puntos)

- De tres a cinco veces por semana (+1 punto)
- Ocasionalmente (-1 punto)

- S6lo cuando me siento mal (-2 puntos)

b. {Crees que es un aspecto del tratamiento imprescindible?:
SI (+2 puntos) / NO (-2 puntos)
c. ;Qué importancia le das dentro de todos los tratamientos que realizas?

Puntia del 1 al 10...........
9-10: (+1 punto)

7-8: (-1 punto)

< 6: (-2 puntos)

d. ;Crees que repercuten en tu calidad de vida?

NO (-1 punto)
SI: ;Cuanto?: mucho, poco, bastante (+1 punto)

3. Si no cumples con los suplementos nutricionales es por:

a. Me avergiienzo de tomarlos delante de la gente

b. No me gusta el sabor o la textura

c. Tengo dificultades para conseguir las prescripciones
d. Yo simplemente lo olvido

e. Solo la tomo cuando me siento peor

f. No quiero que mis amigos sepan que tengo FQ

g. No consigo entender por qué necesito tomarlos
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h. Tengo muchos tratamientos que cumplir
i. No creo que me haga sentir mejor
j- Me hace sentir peor
OO - N o L £
4. ;Como consideras que cumples con los suplementos nutricionales?

a. La tomo todo lo que deberia

b. Deberia tomarla mas frecuentemente
c. Con lo que tomo es suficiente

d. No los tomo

5. Sigo las indicaciones de mi especialista al :
100% 75% 50% 25% 0%
>76% (+1punto)

50-75% (- 1 punto)
<50% (-2 puntos)



