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INTRODUCCION

En la década de los anos 40 se inician las primeras investigaciones de la Fibrosis
Quistica por Fanconi y Andersen, ya por el aino 1980 se descubre el defecto
fundamental que es la falla en la secrecion celular de cloro, en 1985 éste defecto
se localiza en el cromosoma 7 para lograr su aislamiento y caracterizacion en el
ano 1989. Desde ese entonces se realizan los estudios de funcionalidad y
estructura de ese gen denominada CFTR (reguladora de conductancia
transmembrana de fibrosis quistica), siendo este gen grande, defectuoso vy
complejo. (1)

La fibrosis quistica es una enfermedad genética de herencia autosdmica
recesiva, que es producida por un gen CFTR (reguladora de conductancia
transmembrana de fibrosis quistica), que altera a las glandulas de secrecién
exocrinas (glandulas salivales, digestivas, lagrimales, entre otros) produciendo
liquidos mas espesos y pegajosos, causandoles taponamiento a nivel pulmonar
e intestinal que ocasionan diversos trastornos respiratorios asi como también en
la digestién de los alimentos. Esta enfermedad no puede contagiar a través de
su tos que es caracteristico, debido a que es hereditario, actualmente no tiene

cura, solo se brinda tratamiento y cuidados para mejorar su calidad de vida. (2)

Segun la fundacién de fibrosis quistica en Estados Unidos el riesgo de tener un
hijo con fibrosis quistica (mutacion en el gen) es de 1 en 2500 — 3000 habitantes
y se daria mayormente en los de origen étnico caucasico, aunque se presenta

en todas las razas étnicas. (3)

En México, cada afo nacen 400 nifos con fibrosis quistica, que tiene una
relacion de 1 en 8500 habitantes, se estima que su edad promedio de vida es de
18 anos aproximadamente. En el salvador y la India es de menos 15 anos, en

cambio EEUU, Reino Unido y Canada es de 42 afnos en promedio. (4)

En el Peru los datos de incidencia se desconocen debido a que representa una

enfermedad rara, pero por las caracteristicas de la poblacion pueden ser



alrededor de 1 en 9000 nacidos vivos. Asimismo el 90% de los caso no se
diagnadstica y por ende no llegan a tener tratamiento oportuno, lo que conllevaria
la muerte. (5).

En Perq, existe la Ley 29885 “Ley que declara de interés nacional la creacion del
programa de tamizaje neonatal universal’, que indica promover y garantizar la
integridad de la salud del recién nacido para que pueda recibir tratamiento
especializado, y asi disminuir la morbilidad, discapacidad y mortalidad infantil.
(6). Ademas se tiene una Resolucion Ministerial N°558-2019/Minsa, que indica
aprobar la Norma Técnica de Salud N°154-MINSA/2019/DGIESP, tiene como fin
que los nifios que nacen con fibrosis quistica obtengan un diagnéstico oportuno,

para asi darle la calidad de vida. (7)

El presente trabajo académico lleva como titulo: “Cuidados de Enfermeria en
Pacientes Pediatricos con Fibrosis Quistica en el Servicio de Neumologia de un
Instituto Especializado; Lima —2021”, que tiene como fin conocer y mejorar sobre
los cuidados de enfermeria en los pacientes con fibrosis quistica, respecto al
Modelo Teédrico de Marjory Gordon que engloba a todos los patrones funcionales

de la salud que presenta.

Este trabajo académico, se plantea recolectar toda la informacién del paciente y
de los familiares que acuden al servicio de neumologia de un instituto
especializado, para asi realizar los cuidados de enfermeria individualizado de
acuerdo a su diagnostico planteado por los médicos especialistas; de igual forma
se brindan informacion a los familiares sobre los cuidados y prevencion para

disminuir las infecciones de ésta enfermedad.

Para el desarrollo del presente trabajo académico se realizé un Plan de Cuidados
para mejorar y disminuir las infecciones intrahospitalarios del paciente.

Finalmente se precisa que el trabajo académico consta de los siguientes
apartados: Capitulo . Descripcion de la situacién problematica, Capitulo II. Marco
Tebrico, Capitulo Ill. Plan de Cuidados de Enfermeria, Conclusiones,
Recomendaciones, Referencias Bibliograficas y Anexos.



CAPITULO |

DESCRIPCION DE LA SITUACION PROBLEMATICA

La fibrosis quistica es una enfermedad genética de herencia autosémica
recesiva, que afecta a los diferentes dérganos como los pulmones, pancreas
higado, intestino, entre otros, debido al gen CFTR (reguladora de conductancia
transmembrana de fibrosis quistica) que altera las glandulas de secrecién
exocrinas, generando liquidos espesos y pegajosos en estas zonas. Estas
enfermedades hereditarias se presentan mas en las razas caucasicas con una
incidencia de 1 en 3500 nacidos vivos a nivel mundial, en Peru se tiene una
variedad de razas étnicas como los amerindios, espafnoles, africanos, asiaticos,
etc., producto del mestizaje. En la actualidad se han encontrado mas de 1900
mutaciones diferentes del gen lo que llevaria la variedad de sintomas en los
pacientes. (8)

En el Peru, la fibrosis quistica es considera como una enfermedad
infradiagnésticada que no tiene cura pero si tratamiento para alargar la
supervivencia, en tanto estarian naciendo de 60 a 120 nifios con fibrosis quistica
cada ano, y que al menos se conocen 50 pacientes vivos con diagnostico

confirmado, y de éstos un gran porcentaje son nifos. (8)

En la institucién especializada, los familiares acuden con sus nifios por
emergencia por presentar infecciones pulmonares, tos con mucosidad espesa,
estrefiimiento, bajo peso, entre otros, que se confunden con otras enfermedades
similares a su sintomatologia de la fibrosis quistica como asma, bronquitis,
tuberculosis, entre otros. Son derivados al servicio de neumologia, para
continuar con los exdmenes y cuidados al paciente. Indicar que muchos de sus
familiares y/o cuidadores desconocen la patologia por la falta de examenes

directos que brinden un diagnéstico oportuno en lugares especializados.

En el servicio de neumologia ingresan pacientes con enfermedades agudas
cronicas; cuenta con 04 salas, cada sala con 06 camas, 20 enfermeras



especializadas, 20 técnicos y 05 médicos especialistas, teniendo el
equipamiento correspondiente para la atencion indicada, ésta sala solo se
permite el ingreso de dos a tres pacientes como maximo, para disminuir
infecciones cruzadas. En lo que va del afno se atienden un promedio de 15

pacientes diagnosticados de 0 a 18 anos.

Por tanto, es de suma importancia que el profesional de enfermeria especialista
en el servicio de neumologia conozca y domine los cuidados necesarios que
requieren estos tipos de pacientes, a la vez educar a los familiares de ésta
enfermedad rara y letal. Por otro lado la correcta utilizacién del proceso de
atencion de enfermeria utilizando herramientas internacionales como NANDA
(Asociacion de Diagnostico de Enfermeria de Norte América), NIC (Clasificacion
de Intervenciones de Enfermeria), NOC (Clasificacibn de Resultados de
Enfermeria), donde se garantiza la atencién al paciente pediatrico.



CAPITULO Il

MARCO TEORICO

2.1. ANTECEDENTES DEL ESTUDIO
En el presente trabajo académico, se ha tomado en cuenta una serie de
antecedentes.

2.1.1. Antecedentes Internacionales

GUALOTO J., QUIROLA J. (2021). En Ecuador, su estudio de
investigacion titulado: “Proceso de Atencién de Enfermeria en Fibrosis
Quistica segun el Modelo de Callista Roy” tiene como objetivo general,
disenar el proceso de atencién de enfermeria en pacientes con diagnéstico
de fibrosis quistica mediante la planificacion de intervenciones de
enfermeria con el propdsito de mejorar la calidad de vida del paciente y
familia. Metodologia es de tipo analitico descriptivo y transversal,
empleando entrevista directa al paciente, de igual forma se utiliz6 historia
clinica, revistas cientificas. Esta investigacion conto con un paciente
adolescente de 13 anos con diagnostico de fibrosis quistica, por lo que
concluye que estableciendo su disefio de mejora y control de la
enfermedad, en funcién al sistema respiratorio, digestivo y nutricional,
empleando modos de valoracion del modelo Callista Roy (9).

GARCIA P. (2020). Realiz6 el estudio de investigacion en Espana
titulado “Intervenciones de enfermeria en enfermedades raras: la fibrosis
quistica, revision narrativa”, su objetivo principal de esta investigacion es
saber los principales cuidados de enfermeria en los pacientes
diagnosticados con fibrosis quistica, metodologia se realizo el estudio por
medio de revisién bibliografica a partir del afio 2000 (incluyeron 38
articulos), teniendo como conclusion principal la importancia del rol de la

enfermera siendo primordial para la atencién de los pacientes con fibrosis



quistica, de igual forma educando y brindando informacién objetiva y
oportuna a la familia de esta enfermedad desde la aparicion del mismo. (10)

PLAZA-CARMONA M., et al. (2020). En su articulo de
investigacion titulado “La fibrosis quistica en la infancia y su intervencion
enfermera”, su metodologia utilizada fue la revision bibliografica de
articulos relacionados con los diagnésticos e intervencion de enfermeria de
la fibrosis quistica, los resultados mas resaltantes que tiene es que el 48%
de los espanoles no conocen la enfermedad y el 22% la conoce como una
enfermedad pulmonar y degenerativa, asimismo 1 de cada 5000 habitantes
presenta la enfermedad mientras 1 de 35 habitantes son portadores del gen
causal, su conclusion principal es la importancia del rol de la enfermera
hacia esta patologia, todo plan que se utilicé en la mejora del paciente sera
con el apoyo de sus familiares y su entorno social. (11).

POSEROS A. (2020). Desde México realizé su tesis para obtener
el titulo de especialista en pediatria con el titulo: “Percepcion de calidad de
vida en niflos con fibrosis quistica”, teniendo como objetivo determinar la
calidad de vida, cuya metodologia cuya es descriptiva, observacional,
transversal, esta investigacion cuenta como poblacion pacientes de 8 a 18
anos con fibrosis quistica, teniendo como conclusion principal que la
calidad de vida en ninos menores de 13 y mayores de 14 anos se percibe
de forma similar de igual forma en la de los padres, respecto a los nifios
mas grandes su puntaje en la percepcion de calidad de vida es menor

debido a que son mas conscientes del deterioro del multisistémico (12)

ARTEGA V. (2018). En su tesis realizada en Ecuador y
denominada: “Proceso de atencidén de enfermeria en paciente pediatrico
con diagnostico de fibrosis quistica con manifestaciones pulmonares”, cuyo
objetivo principal es aplicar el proceso de atencion de enfermeria al
paciente con fibrosis quistica, para mejorar su calidad de vida y tratar o
prevenir sus complicaciones. La metodologia que emplea para la
recoleccion de datos, fue la historia clinica de un paciente de sexo

masculino de 1 afno 4 meses, llegando a la conclusién que la evaluacion
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individualizada y utilizando un plan de cuidados se lograra cumplir con los
objetivos, manteniendo la salud en referencia a su funcion nutricional,

digestiva y respiratoria. (13)

SANCHEZ Z. (2017). Desde Espana en su tesis “Fibrosis Quistica:
estudio de 13 casos en el Hospital Universitario de Canarias”. Esta
investigacién tiene como objetivo general realizar un analisis clinico-
terapéutico de pacientes diagnosticados y/o seguidos de fibrosis quistica
en el Hospital Universitaria de Canarias (HUC) en el periodo de afos 2008
- 2016, su metodologia es retrospectivo de corte transversal vy
observacional, esta investigacién cuenta como poblacion de 13 pacientes
afectados de FQ, asimismo concluye que existen 02 enfermedades no
respiratorias mas frecuentes como la insuficiencia pancreatica y diabetes
de tipo 1; y que en la mayoria de estos pacientes en estudio utilizaron las
inhalaciones como tratamiento y también oxigenoterapias, terapias
respiratorias en domicilio para los pacientes crdnicos, ademas la bacteria

mas recurrente que presentaron fue la Pseudomonas aeruginosas. (14)

RIVAS E., et al. (2017). Sefala en su articulo “Los cuidados
respiratorios domiciliarios en el paciente pediatrico con fibrosis quistica”,
como objetivo de estudio es la identificacion de técnicas de fisioterapia y
cuidados respiratorios en pacientes con FQ, su metodologia empleada fue
la de revision bibliografica en las plataformas Pubmed, Cuiden y PEDro el
cual sus articulos fueron en espanol e inglés entre los afios 2000 y 2017,
teniendo como resultado que estos cuidados respiratorios domiciliarios
juegan un rol importante en el tratamiento y evolucion de la enfermedad
mas aun en los casos pediatricos que son realizados por la familia. Por
tanto concluye que el incumplimiento o interrupcion en el tratamiento para
la fibrosis quistica conllevaria a serios problemas como el aumentos de los
sintomas, hospitalizacion y hasta el declive de sus pulmones, por ello es
importante el rol de la enfermera brindando la informacion adecuado y los
procedimientos hacia las familias respecto a la enfermedad. (15)



2.1.2. Antecedentes Nacionales

ARBULU J. (2018). En su tesis titulada “Caracteristicas
tomografias y microbiolégicas en nifios con fibrosis quistica hospital
Edgardo Rebagliati Martins 2017” para obtener el grado de maestro,
metodologia es de tipo experimental (observacional), descriptivo
transversal y retrospectivo, cuya poblacién fueron 30 pacientes con fibrosis
quistica. El objetivo fue identificar el compromiso pulmonar evaluado por
tomografia segun el score de Bhalla. Dando como resultado y
conclusiones que el 63.3% es de sexo masculino siendo el grupo etario
mas frecuente la edad escolar, ademas la bacteria con mas frecuencia en
la secrecién respiratoria es la Pseudomona aeruginosa con un 46.7%, de
Estafilococo aureus meticilino sensible en 20%, seguido de Estafilococo
aureus meticilino resistente, Candida y aspergillus. (16).

AQUINO R., et al. (2017). En su articulo “Frecuencia de las
mutaciones mas comunes del gen CFTR en pacientes peruanos con
fibrosis quistica mediante la técnica ARMS-PCR”, planteé como objetivo
determinar la frecuencia de las 10 mutaciones en América Latina del gen
CFTR mediante sistema de mutacion refractario a la ampliacion por PCR
(ARMS-PCR) en los pacientes con fibrosis quistica en dos instituciones del
Perl, metodologia es de tipo descriptivo y de corte transversal
observacional, tuvo como poblacién a 36 pacientes diagnosticados con
fibrosis quistica que fluctian de 1afo 8 meses - 19 afos, teniendo como
resultados que el 41.6% (21) dieron positivos para al menos una mutacion
mas comun en latinoamericana de las 10 estudiadas que representa,
asimismo se observd que 7 de 36 pacientes (18,5%) presentaron
mutaciones en ambos alelos y 8 de cada 36 (22,2%) present6 una mutacion
y de los restantes que fueron de 21 pacientes no se encontraron
mutaciones en sus alelos, asimismo concluye que en el Perlu pueden
presentar diferentes mutaciones debido a la mezcla del mestizaje, de igual
forma se podria utilizar como un tamizaje para prevencién futura e
identificar posibles portadores. (8).



2.2,

AQUINO R., et al. (2017). El presente articulo nombrado
"Caracterizacién molecular de bacterias patégenas de las vias respiratorias
de pacientes peruanos con fibrosis quistica” tuvo como obijetivo calificar el
nivel molecular las bacterias patégenas de las vias respiratorias de
pacientes peruanos con fibrosis quistica, su metodologia es de tipo
descriptivo, su poblacion fue de 21 pacientes (42,9%) de un total de 49
pacientes con fibrosis quistica, la edad promedio fue de 7 afos 7 meses
con un rango de 20 meses a 20 anos de edad, y quienes fueron
colaboradores del hospital Edgardo Rebagliati Martins y del Instituto
Nacional de Salud del Nifo, como resultado se tuvo que se identificaron
127 cepas, encontrando bacterias patdégenas, pseudomonas aeruginosa
(81,5%), staphylococcus aureus (12,6%), pseudomonas spp. (11,8%),
Klebsiella oxytoca (3,1%), otras especies mostraron baja prevalencia;
asimismo se concluye que el patégeno oportunista P aeruginosa es la que
predomina en los pacientes peruanos pediatricos con fibrosis quistica, ante
ello se debe continuar con la prevencion a temprana edad como el tamizaje
neonatal, continuidad de medicinas, capacitacién de profesionales como
también a la familia tanto en fisioterapia como antibioterapia, para mejorar

la calidad de vida de estos pacientes con fibrosis quistica. (17)

BASE TEORICA

2.2.1. Marjory Gordon: Patrones funcionales de salud

Marjory Gordon nacida el 10 de noviembre 1931, lideresa
internacional del conocimiento de enfermeria, fue profesora
norteamericana, el cual cred una técnica de valoracion de enfermeria
conocida como patrones funcionales de salud Gordon, que servia para
ayudar a las enfermeras a realizar un reconocimiento completo de sus
pacientes de forma mas compacta, falleciendo el 29 de abril del 2015 en
Boston. (18)

Los patrones funcionales de la salud fueron creados con el objetivo de
organizar la valoracion de enfermeria, lo cual son una estructura de

actividades y comportamientos que favorecen a la salud, calidad de vida de
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las personas y al logro de su potencial humano que se dan a lo largo del
tiempo de manera secuencial. (19)

La ventaja que tienen estos patrones de salud para realizar la valoracién
del paciente es que puede ser usada con independencia del modelo o
teoria enfermeria elegida. El manejo de los patrones funcionales permite
una valoracion de la enfermera sistematica y planificada con la que se
obtiene gran cantidad de datos relevantes del paciente tanto fisico,
psiquico, sociales como espirituales, de una manera clara y organizada, lo

que facilita el andlisis y la seleccion de los diagnésticos. (20)

La valoracion de Marjory Gordon se centra en 11 patrones funcionales

independientes pero interrelacionados, y estas son:

1. Percepcion y manejo de la salud: Percepcién por el propio
individuo de la salud y del bienestar, asi como el manejo de todo lo
relacionado con su salud respecto a su mantenimiento o recuperacion. 2.
Nutricional y metabdlico: Es la determinacién de las costumbres de
consumo de alimentos y liquidos en relacibn con las necesidades
metabdlicas del individuo y las posibilidades de disponibilidad de éstos. 3.
Eliminacion: Descripcion de la funcién excretora tanto intestinal como
urinaria y cutanea. 4. Actividad y ejercicio: Capacidad para la movilidad
auténoma vy la actividad. 5. Suefio y descanso: Hace referencia a los
patrones de suefo, descanso y relax a lo largo del dia. 6. Cognicion y
perceptual: Adecuacion de las funcionales visuales, auditivas, gustativas
tactiles, olfativas, asi como la existencia o no del dolor. 7. Autopercepcion
y autoconcepto: Determinacion del auto concepto y percepciones de uno
mismo. 8. Rol y relaciones: Descripcion del papel o rol social. 9.
Sexualidad y reproduccion: Satisfaccion o insatisfaccion con la
sexualidad y descripcién del patrén reproductivo. 70. Tolerancia al stress:
Capacidad para resistirse a las amenazas para la propia integridad, formas
de manejar el stress, sistemas de apoyo familiares u otros tipos y capacidad
percibida para controlar y manejar las situaciones. 711. Valores vy

11



2.3.

creencias: Descripcion de valores, objetivos o creencias incluidas las

espirituales que guian las decisiones y opciones vitales del individuo. (21)

2.2.2. Teoria del Duelo Disfuncional

En 1989, las tedricas Georgene Gasrill Earkes, Mary Learmann
Burke y Margaret Hainsworth establecieron el consorcio de enfermeria para
la investigacion del dolor cronico (en sus siglas en ingles NCRCS) para
estudiar conjuntamente de dolor crénico o duelo disfuncional. Esta teoria
se bas6 en estudios cualitativos, lo cual se realizaron entrevistas a
personas siendo: conyugues (cuidadores) de pacientes, pacientes, padres
cuidadores con una enfermedad cronica y personas que han perdido a ser
querido. (22)

Esta teoria esta conformada por 4 Metaparadigmas que son conceptos y
proposiciones, y estan destinadas a explicar los fenémenos del
metaparadigma, que son: Persona: las personas comparan sus
experiencias con el ideal y con quienes le rodean, aunque la experiencia es
Unica, existen caracteristicas comunes y previsibles acerca de la
experiencia de la perdida. Entorno: hay interacciones en contexto social
que influye el ambiente social, laboral, familiar. Los individuos responden a
su evolucion de si mismos con respecto a las normas sociales. Salud: la
salud de una persona depende de la adaptacién a discrepancias asociadas
a la pérdida. El abordaje eficaz origina una respuesta normal a las perdidas.
Cuidado de Enfermeria: diagnéstica el duelo disfuncional, las enfermeras
pueden ofrecer una guia anticipatoria a individuos de riesgo. Los roles
principales de las enfermeras incluyen la presencia empatica, experiencia

en docencia, competencia profesional y cuidados. (22)

BASE CONCEPTUAL

2.3.1. Fibrosis Quistica

La fibrosis quistica es una enfermedad genética, multisistémica y
progresiva que causa dafos graves a diferentes érganos como pulmones,
pancreas, higado, sistema digestivo, sistema reproductor, entre otros,

12



asimismo afectan a las células que producen moco, sudor y jugos
digestivos, produciéndole en ellos mucosidad espesa y pegajosa, debido a
que es causado por una mutacion en el gen que codifica la proteina CFTR
(reqguladora de conductancia transmembrana de fibrosis quistica), que es
la que regula los canales de cloro en la membrana. La fibrosis quistica
afecta frecuentemente a los de la raza caucasica (23)

2.3.2. Sintomatologia

En el Pert en el afio 2012, se declara un programa de tamizaje
neonatal universal que es una ley de interés nacional (Ley 29885), para
detectar la fibrosis quistica en los recién nacidos, por ser una enfermedad
genética autosdmica recesiva, con ello ayudaria a detectar precozmente la

enfermedad y por ende darle un tratamiento oportuno y calidad de vida. (6)

Los tapones de mocos espesos y pegajosos obstruyen conductos
pulmonares que hacen limitar el paso del aire interior hacia el exterior,
causando diferentes sintomas como: tos persistente, sibilancia, intolerancia
al ejercicio, infecciones pulmonares recurrentes, fosas nasales inflamadas,
sinusitis recurrentes, etc. En los sintomas digestivos la mucosidad
bloguean los conductos que transportan las enzimas digestivas desde el
pancreas al intestino delgado, haciendo imposible la absorcion de
nutrientes, generando una serie de problemas como: heces grasosas y
malolientes, pérdida de peso, crecimiento limitado, obstruccién intestinal
(recién nacidos), estrenimiento, etc. Otras sintomas es la sudoracién
excesiva y ello puede provocar deshidratacion, y el sabor salado en la piel.
(24)

2.3.3. Fisiopatologia

Esta enfermedad esta causada por la mutacion del gen que codifica
la proteina CFTR (reguladora de conductancia transmembrana de fibrosis
quistica), gen situado en el cromosoma 7, se han descrito mas de 2000
mutaciones asociadas a la enfermedad, la mas frecuente fue la AF 508, la

cual se produce de manera autosémica recesiva siendo los genes mutados
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de ambos padres, teniendo una probabilidad de 25% de tener un hijo con
fibrosis quistica en cada primer embarazo. (25)

La proteina CFTR (reguladora de conductancia transmembrana de fibrosis
quistica), es responsables de una de las vias de transporte de iones de
cloro en las células epiteliales, asi como también puede controlar la funcion
de otras proteinas (canales auxiliares de cloro y canales de sodio) y se
ubican en las células epiteliales como la de vias aéreas, glandulas de
submucosa del tracto gastrointestinal, higado, vesicula biliar y pancreas,
alterando a dicha proteina, impidiendo que pueda realizar su accién de

transporte presentando y produciendo (25).

2.3.4. Epidemiologia

La fibrosis quistica es una enfermedad mundial con una incidencia
de 1 en 2500 nacidos vivos en el grupo étnico caucasico, muy por encima
de 1 por 15000 y 1 por 32000 reportada en las razas negroides o asiaticas.
La incidencia en Latinoamérica demuestran amplias variaciones por
ejemplo en México es de 1 en 3862, Cuba 1 en 6500, para Brasil 1 en 9600,
para Argentina 1 en 6900, Uruguay 1 en 4000 y 1 en 8000 para Chile,
debido a la migracién y mezcla de razas en este quingentésimo. En Peru
no se tienen reportes oficiales, pero se estima que tiene una incidencia 1
en 6000. (26)

2.3.5. Factores de Riesgo asociado

Medio ambiente; vivir en un ambiente en hacinamiento contribuiria
al aumento de exacerbaciones respiratorias, lo cual favorecen a las cepas
como la Pseudomonas aeruginosa 'y Estafilococo aureos, patbgenos mas
comunes en estos pacientes con fibrosis quistica; otro factor que determina
el riesgo son las visitas continuas a centros hospitalarios asi como también
el contacto a menos de 2 metros que favoreceran a la transmisién e
intercambio de cepas y ello aumentaria su morbimortalidad. Estilo de vida;
la poblacion diagnosticada con fibrosis quistica en el Peru, en su mayoria
es de condicion baja econdbmicamente, por ello afectara a su alimentacion,

no consumen adecuadamente proteinas, calorias, vitaminas y ello no
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garantiza una adecuada alimentacion. Factores hereditarios; la fibrosis
quistica por ser una enfermedad heredada, se debe investigar a fondo los
antecedentes familiares. (9)

2.3.6. Diagndstico

Este es uno de los aspectos mas relevantes en el manejo de la
enfermedad, debido a que debe ser diagnosticada de manera oportuna, y
con un alto grado de adecuacion, para asi evitar pruebas innecesarias y
proveer el tratamiento adecuado, por ende un diagnéstico precoz es clave
para conseguir una mayor esperanza de vida y una mejora en la calidad de
vida. Clasicamente el diagnéstico se hace por sospecha clinica,
confirmando con una prueba de sudor, de igual forma se puede
diagnosticar con pruebas genéticas, ademas de tamizaje neonatal, este
ultimo realiza pruebas a pacientes recién nacidos. (27)

Test de Sudor: este test es la principal herramienta para el adecuado
diagnadstico de la fibrosis quistica con el método de iontoforesis, las pruebas
de sudor consta de tres etapas: estimular la sudoracion, recoger el sudor y
determinar la concentracion de electrolitos. Los resultados de la prueba
considera que: valores positivos, si son mayores de 60 mEqg/l de ClI (se debe
repetir la prueba), valores negativos si son menores de 50 mEg/lI Cl (se
descarta el diagnéstico y se deriva al especialista) y si son valores dudosos
estarian entre 50 y 60 mEqg/L ClI (repetir test derivar especialista o disponer
de estudio genético), por tanto este test debe realizarlo por un profesional

especializado, para evitar resultados falsamente. (28)

Estudio Molecular: hoy en dia se tiene acerca de mas de 1900 mutaciones
en el gen CFTR (reguladora de conductancia transmembrana de fibrosis
quistica), siendo la mas frecuente la delta F508. Este estudio molecular es
un método capaz de establecer si otros miembros de la familia son
portadores, esto es relevante por ser un patrén de herencia recesivo, lo que
implica que una pareja que tiene la enfermedad tendrd un 25% de
probabilidades en cada embarazo de tener otro hijo con la misma patologia.
(29)

15



2.3.7. Tratamiento

La fibrosis quistica en la actualidad no tiene cura, pero si
tratamiento, prevenir y/o controlar ayuda a disminuir los sintomas y las
complicaciones, por tanto se mejoraria la calidad de vida, una intervencion
oportuna e intensa y dirigida por médicos especialistas, centros
especializados, ayudaria a tener mas esperanza de vida. El tratamiento de
fibrosis quistica se basa en 4 pilares fundamentales, 1. La Antibioterapia:
para tratar las infecciones e inflamacion respiratoria. 2. Fisioterapia
Respiratoria: para eliminar la acumulacion de moco y mantener una
adecuada funcion pulmonar. 3. Nutricion: teniendo una adecuada nutricion,
suplementada con enzimas pancreaticas en los casos necesarios para una
correcta absorcion de las grasas y las vitaminas liposolubles. 4. Ejercicio
Fisico: nos ayuda a fortalecer y mantener una mejor condicion fisica y

psiquica, retrasando el deterioro que produce la fibrosis quistica. (30)

El primer pilar, la Antibioterapia nos ayuda a controlar las infecciones
producidas por los gérmenes patdégenos durante el proceso inflamatorio; el
tratamiento indicado por via oral, inhalatorio o intravenoso, dependera del
tipo germen y sus sensibilidades, y estara en funcién del tipo de
exacerbaciones respiratorias. El tratamiento intravenoso su accién es
inmediata y mas efectivo en la exacerbaciones severas, para ello se utilizan
2 tipos de antimicrobianos durante la segunda y tercera semana para
disminuir la resistencia de bacterias patégenas. El tratamiento oral e
inhalatorio se emplea solo en exacerbaciones cuando son leves o
moderadas, los farmacos los utilizados son las fluoroquinolonas
(ciprofloxacino y levofloxacino). (31)

La fisioterapia respiratoria es uno de los pilares mas importante para el
tratamiento de fibrosis quistica, lo cual debe de iniciarse inmediatamente
después del diagnéstico confirmado, este pilar tiene como objetivo la
limpieza de las vias respiratorias con secreciones concentradas con
bacterias; se tiene diversos métodos, pero no existe un sistema eficaz. El
método clasico es el de percusion toracica, ejercicio fisico, dispositivo
flutter, técnicas respiracion o de tos; estos métodos ayudaran a dilatar las
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vias aéreas, movilizar secreciones, transportarlas y evacuarlas con
técnicas de espiracion. (32)

El tercer pilar nos habla de la importancia de la nutricion en los pacientes
con fibrosis quistica, se debe lograr una adecuada ingesta de alimentos
como carbohidratos, proteina, lipidos, &cidos grasos esenciales, y
suplemento vitaminicos y minerales, asegurando un balance positivo de
energia antes y durante las exacerbaciones infecciosas, asimismo los
pacientes con fibrosis quistica presenta un déficit de acido graso y no se
debe limitar la ingesta de lipidos, es por ello es fundamental que los padres
y pacientes tengan conciencia sobre la orientacion y capacitacion en el
consumo de su dieta diaria, ademas hay una clara asociacién entre el

estado nutricional y la sobrevida de los pacientes con fibrosis quistica. (33)

Este cuarto pilar menciona al ejercicio fisico, ya que es importante porque
no ayuda a fortalecer la funcion pulmonar, aumenta el apetito, imagen
corporal, relaciones sociales, aumenta la fuerza muscular, entre otros. Es
recomendable no practicar deporte con otros nifios con fibrosis quistica

debido al riego de infeccion cruzada. (34)

2.3.8. Cuidados de Enfermeria

Sabiendo que la fibrosis quistica es una enfermedad hereditaria,
que altera al gen CFTR (reguladora de conductancia transmembrana de
fibrosis quistica) y como tal se tiene mas de 1900 mutaciones, lo que
conlleva a tener una variedad de sintomatologia, y por ende la enfermedad
se presenta de grado y modo diferente en cada paciente, por lo que el
tratamiento es variado, es por ello que es necesario identificar precozmente
el diagnostico para que los médicos brinden el tratamiento adecuado, y la
enfermera aplique los cuidados necesarios, por tanto la enfermera juega un
rol importante durante el tiempo de hospitalizacion del paciente con fibrosis
quistica, el cual se debe desarrollar con dedicacion individualizada por el
bienestar de los pacientes, es por eso se debe realizar ejercicios de
fisioterapia respiratoria que ayuda a dar fluidez de la mucosidad, los

tratamientos con antibidticos tanto oral, intravenosa o inhalacioén,
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administraciébn de enzimas pancreatica por via oral, de igual forma
complementos vitaminicos, caloricos, y el control de dieta adecuada, como
bebidas isoténicas para la prevencion de deshidrataciones, es importante
que la enfermera ayude al paciente la realizacién de ejercicios fisicos
basicos para mejorar la capacidad pulmonar, es de suma importancia el
estado de nutricién de los pacientes con fibrosis quistica porque influye

favorablemente al desarrollo de la enfermedad. (35)

2.4. DEFINICION DE TERMINOS
- Cuidado de Enfermeria: atencion individualizada sobre los cuidados
especificos, basados en las necesidades que viven las personas en
diversas enfermedades durante su vida. (36)

- Paciente Pediatrico: pacientes con edades de 0 afos (neonato) hasta
los 17 aflos 11 meses 29 dias (adolescentes). (37)

- Fibrosis Quistica: enfermedad hereditaria afecta a las glandulas
exocrinas (secretoras) produciendo moco espeso y pegajoso, afectando
a pulmones, sistema digestivo, sistema reproductor, higado, pancreas,
etc. (2)
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CAPITULO Il

PLAN DE CUIDADO DE ENFERMERIA

3.1 VALORACION

3.1.1

3.1.2

DATOS DE FILIACION

Nombres y apellidos del paciente: L.A.D

Documento de identidad: 12345678

Grado de Instruccion: Primaria

Grupo Sanguineo: Rh O+

Edad: 10 anos

Estado civil: No corresponde

Ocupacion: Estudiante

Religion: Israelita

Lugar de Nacimiento: lquitos

Fecha de nacimiento: 31/10/11

Fecha de Ingreso al servicio: 26/08/21

Nacionalidad: Peruana

Direccion actual: Chancas Andahuaylas — Los
Portales

Distrito: Santa Anita

Departamento: Lima

Provincia: Lima

MOTIVO DE CONSULTA: paciente escolar acude al servicio por
consultorio externo en compafnia de su madre por presentar
sensacion de falta de aire, tos con secrecion amarillenta densa, con
oxigeno 3 Ipm, saturaciébn 95%, portador de catéter port y
gastrostomia, se observé gasas humedas con secrecion serosa. El
diagndstico médico fue compromiso pulmonar por fibrosis quistica y

desnutricion severa.
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3.1.3

3.1.4

3.1.5

ENFERMEDAD ACTUAL.: paciente pediatrico cursa con diagndstico
definitivo como es la Fibrosis quistica, con compromiso pulmonar y
pancreatico, colonizacion cronica por Pseudomonas aeruginosas,

desnutricion cronica, presenta dificultad para respirar, ansiosa.

ANTECEDENTES
3.1.4.1 Antecedentes Perinatales:
Producto de la 5 gestacion, nacido de parto eutécico, con un

peso al nacer de 3528 gr.

3.1.4.2 Antecedentes Familiares:

Los padres y hermanos aparentemente sanos.

3.1.4.3 Antecedentes Personales:

Presenta hospitalizacion a partir de los 2m hasta los 6meses
por neumonias, al afio descartan el Asma y Tuberculosis, en el 2018
fue hospitalizada en Iquitos por neumonia grave, es derivada al
Instituto Especializado en Lima y fue diagnosticada con Fibrosis
Quistica, y desde ahi presenta continuas hospitalizaciones,
aproximadamente cada 6 meses, y siendo la ultima en octubre del

2020, por presentar exacerbaciones.

3.1.4.4 Antecedentes Socioeconomicos y Culturales:
Paciente con bajo recurso econdémico, estudiante y de religién

israelita.

EXAMEN FISICO

3.1.5.1  Control de signos vitales
- Presion arterial: 85/55mmhg
- Frecuencia cardiaca: 120 por minuto
- Frecuencia respiratoria: 48 por minuto
- Temperatura: 36.9 °C
- Sat.02 86%
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3.1.5.2

3.1.5.3

Exploracion céfalo caudal

Oreja: Simeétricas y con buena audicion
Nariz: Mediana, alineada y simétrica sin
lesiones.

Vias aéreas: Permeables.

Boca: Mucosa hidratada.
Cuello: Disminucion simétrica no edemas.
Torax: Simétrico.

Pulmones:  Amplexacion conservada, hemitdrax.
roncos difusos en ambos campos pulmonares.
Cardiovascular: Ruidos cardiacos ritmicos y de
buena intensidad, no soplos.

Mamas: Simétricas sin lesiones ni secuelas,
localizacion del portador de catéter port en region
infraclavicular derecha.

Abdomen: Blando y depresible, no impresiona
dolor a la palpacion, con botén de gastrostomia en
hipocondrio izquierdo.

Genitourinario: Normal, miccion espontanea.
Columna vertebral: Normal, sin malformaciones.
Extremidades: Superiores e inferiores
simétricas.

Fuerza muscular: Disminuida

Indicaciones Medicas

Tratamiento Farmacoldgico:

Dieta hiperproteica 1700kcal, 3 comidas principales +2
meriendas.

Formula polimérica 20% (600cc por infusion continua) (7pm
—3am)

Piperacliclina 1300mg e.v. ¢/ 6h

Amikacina 500mg e.v. ¢/ 24h

Fluconazol 200mg e.v. ¢/24h

Midazolam 1.5mg e.v. en stat
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- Omeprazol 20mg v.o. c/24h

- Azitromicina 200mg v.o. (4ml) (L-M-V)

- Pancreatina 1 cap. 25,000 Ul D-A-C

- Pancreatina %2 cap. 12,500 Ul M1 - M2 (meriendas)
- Vitamina K %2 amp. 5mg v.o. semanal (miércoles)
- Polientiglicol 17gr diluido en 250 ml de agua c/24 h
- Acetilcisteina 100mg c/8h

- Carbonato de calcio 1,250mg v.o. ¢/24h

- NBZ CINa al 3% 5ml +12gotas de salbutamol ¢ /6h
- NBZ con alfadornaza (2,5mg /2,5ml) ¢/ 24h

- Salbutamol inhalatorio 2 puff ¢/ 8h

- Budosenida 200mg 2puff ¢/12h

- Fisioterapia respiratoria

- 02 x CBN si sat. > 92%

- Cuidados de gastrostomia y catéter port.

- CFV +BHE.

3.1.5.4 Examenes Auxiliares:
Tomografia Pulmonar: es una técnica que permite
realizar diferentes imagenes de plano o seccién del cuerpo.

Radiografia de Torax: se realiza para poder evaluar el
sistema pulmonar del nifio y ayuda con el diagnéstico de acuerdo a

los sintomas el paciente.

Examenes Complementarios:

Hemograma Completo: es un Analisis de sangre que se
usa para determinar el ndmero y la proporcion de las células
sanguineas en relacién de los glébulos rojos, glébulos blancos y

plaquetas.

Gases Arteriales: este analisis muestra el estado acido-
base de nuestro paciente, cuando el oxigeno se transporte desde los
pulmones a la sangre y determina la capacidad del tejido.

22



3.1.6

Perfil Hepatico: es un andlisis de sangre que ayuda detectar
la presencia de determinas enzimas y proteinas, y bilirrubina en la

sangre.

Cultivo de Esputo: se realiza para detectar el tipo de hongo

y bacteria, producidas en los pulmones y vias respiratorias.

IGE Aspergillus: examen que se realiza para determinar el
nivel de hongo en la sangre.

Ecografia abdominal: esta prueba evalla si el pancreas,
higado y vesicula biliar estan afectados.

Test de sudor: es un andlisis para determinar la
concentracion de electrolitos en sudor, es fundamental para la

comprobacion del diagnostico de fibrosis quistica.

VALORACION SEGUN MODELO DE CLASIFICACION DE
DOMINIOS Y CLASES

DOMINIO | Promocién y Gestién de la Salud.

Clase 1: Toma de conciencia de la salud: Realiza controles
periédicos.
Clase 2: Gestion de salud: Tiene seguro integral de salud.

DOMINIO 1I Nutricion.

Clase 1: Ingestion: Apetito disminuido, dentadura completa,
mucosa oral sin lesiones.
Clase 2: Digestion: Blando y depresible, ruidos hidroaéreos

presentes. No nausea ni vomitos.

Clase 3: Absorcion: Peso: 16,500Kg
Clase 4: Metabolismo: Piel normal.
Clase 5: Hidratacion: Mucosas himedas.
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DOMINIO 1li
Clase 1:

Clase 2:

Clase 3:
Clase 4:

DOMINIO IV
Clase 1:
Clase 2:
Clase 3:
Clase 4:

Clase 5:

DOMINIO V
Clase 1:

Clase 2:
Clase 3:

Clase 4:

Clase 5:

Eliminacion

Funcion urinaria: Miccion espontanea. Frecuencia: 4
veces por dia.

Funcion gastrointestinal: Deposicion: 1 veces por
dia. No estreiimiento.

Funcion tegumentaria: Ligeramente sudoroso.
Funcion respiratoria: Con apoyo de oxigeno por
canula binasal a 3 litros, Saturacion de oxigeno 94%.
Pulmones: buen paso de flujo de aire en ambos
campos pulmonares y roncantes difusos en ambos

hemitérax. No tirajes y no distres respiratorio.

Actividad y Reposo
Reposo/sueno: Reposo forzado, sueno interrumpido.
Actividad/ejercicio: Reposo forzado por enfermedad.
Equilibrio/energia: Se moviliza con dificultad.
Respuesta cardiovascular/pulmonar: frecuencia
cardiaca con taquicardia = 120 x min, frecuencia
respiratoria = 48x min, saturacién = 94% con apoyo de
canula binasal a 3 litros por minuto.
Autocuidado: Asistido por personal del servicio.

Percepcion — Cognicion

Atencion: Responde con normalidad  al
interrogatorio.

Orientacion: Orientado en tiempo espacio y persona.
Sensacion-percepcion: Conservado

Cognicion: No alterado, conocimiento deficiente y
control emocional inestable.

Comunicacion: Por momentos se muestra irritable.
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DOMINIO VI
Clase 1:
Clase 2:

DOMINIO VI

Clase 1:

Clase 2:

Clase 3:

DOMINIO VI

Clase 1:
Clase 2:
Clase 3:

DOMINIO IX
Clase 1:

Clase 2:

Clase 3:

DOMINIO X
Clase 1:
Clase 2:
Clase 3:

Autopercepcion

Autoconcepcion: Se observa triste y preocupado.
Autoestima: Nifa refiere que esta cansada de venir
en el hospital.

Rol/Relaciones

Rol de cuidador: Madre refiere que se encuentra
agotada.

Relaciones familiares: Padres preocupados por sus
frecuentes y continuas hospitalizaciones.
Desempeno del rol: No aparentan conflictos

familiares.

Sexualidad
Identidad sexual: No refiere.
Funcion sexual: No refiere.

Reproduccion: No tiene hijos

Afrontamiento/Tolerancia al Estrés

Respuesta post traumadtica: Refiere que su
enfermedad la esta cansando.

Respuesta de afrontamiento: Refiere que quiere
irse del hospital para estar con sus hermanos lo mas
pronto posible.

Estrés neuro-compartamental: No refiere.

Principios Vitales

Valores: No refiere.

Creencia: Refiere tener religion israelita.
Congruencia entre valores/creencias/acciones:

Padres refieren ser israelitas.
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DOMINIO XI
Clase 1:

Clase 2:
Clase 3:

Clase 4:

Clase 5:

Clase 6:

DOMINIO XIi
Clase 1:

Clase 2:

DOMINIO XiiI

Clase 1:
Clase 2

Seguridad y Proteccion

Infeccion: T°= 36,9C°, procedimientos invasivos:
Catéter port y de boton de gastrostomia

Lesion fisica: heridas por procedimientos.
Violencia: Se muestra irritable con el personal que lo
asiste cuando no acepta un procedimiento.

Peligros del entorno: Area de neumologia con otras
patologias y no cuenta con aislamiento adecuado.
Procesos defensivos: Hemograma en valores
normales

Termorregulacion: Afebril, T°= 36,9 C

Confort

Confort Fisico: Con facies de malestar por estadia
hospitalaria.

Confort del entorno: Cubierto con sabana y bata

hospitalaria.

Crecimiento y desarrollo

Crecimiento: Retardado

Desarrollo: Retardo del desarrollo para su edad
(aparenta menos edad).
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3.1.7 ESQUEMA DE VALORACION

CARACTERISTICAS DEFINITORIAS

K Dificultad Respiratoria:

- Presencia de CVN a 3lt/min

- Roncantes Difusos, polipnea

- Sibilancias en ambos campos pulmonares

- Secreciones amarillentas espesas y pegajosas

- Alimentacién disminuida, inapetente y se alimenta por sonda de
gastrostomia

- Presencia de gasas humedas, con secreciones serosas en zona de
gastrostomia

- Movilizacion con dificultad

K Temerosa, preocupada y no duerme por las noches

J

-

INTERVENCION INTERDEPENDIENTE

/Coordinar con: \

- Laboratorio Central

- Ex&menes por iméagenes
- Médico Pediatra.
- Médico Neumdélogo

- Medicina fisica

N y
-

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA

{

~
.PatT"’” resp|rato_r|o (lemlplezg |nechaz, Desequilibrio nutricional: Deterioro de la
ineficaz, R/C fatiga R?Cas vias I?(ljerdeas Ingesta inferior a las integridad tisular
mucosioa necesidades R/C ingesta R/C presencia de
excesiva insuficiente de alimentos. gastrostomia.
4
~
; i Riesgo de infeccion
Intolerancia a la actividad ) L
R/C desequilibrio entre el Ansiedad R/C R/C alteracion de la
aporte y demanda de necesidades no integridad cutanea
oxigeno satisfechas. por ser portador de
' catéter port.
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3.2 DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA

3.2.1

3.2.2

LISTA DE HALLASGOS SIGNIFICATIVOS

Dificultad respiratoria, fatiga, taquipnea.

Sibilancia y roncantes difusos en ambos campos pulmonares.
Secrecién amarillenta, densa y pegajosa.

Disminucién del apetito.

Presencia de gasas humedas.

Secrecion serosa en zonas de gastrostomia.

Movilidad limitada.

Temerosa, preocupada.

Dificultad para dormir.

Presencia de catéter port permanente.

DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA SEGUN DATOS
SIGNIFICATIVOS

Patrdn respiratorio ineficaz R/C fatiga e/p disnea, taquipnea.
Limpieza ineficaz de las vias aéreas R/C mucosidad excesiva e/p
secrecion amarillenta y densa.

Desequilibrio nutricional por defecto R/C ingesta inferior a las
necesidades corporales e/p bajo peso, mala absorcion de
nutrientes.

Deterioro de la integridad tisular R/C presencia de gastrostomia
e/p secrecidn serosa y piel irritada.

Intolerancia a la actividad R/C desequilibrio entre el aporte y
demanda de oxigeno e/p disnea de esfuerzo fatiga.

Ansiedad R/C con necesidades no satisfechas e/p irritabilidad,
temor y sensacion de angustia.

Riesgo de infeccion R/C alteracion de la integridad cutanea por

ser portador de catéter port.
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3.2.3 ESQUEMA DE DIAGNOSTICO DE ENFERMERIA

FACTOR
PROBLEMA EVIDENCIA DIAGNOSTICO
RELACIONADO
Patrén ) ] ] L
_ . _ Disnea, Patron respiratorio ineficaz R/C
Respiratorio Fatiga ) ) ] )
_ taquipnea fatiga e/p disnea y taquipnea
Ineficaz
o N Limpieza ineficaz de las vias
Limpieza Secrecion . ,
o _ _ , aéreas R/C mucosidad
ineficaz de las Mucosidad excesiva | amarillenta y ) .
) ) excesiva e/p secrecién
vias aéreas densa i
amarillenta y densa
o Desequilibrio nutricional:
Desequilibrio _ o
. Bajo peso, Ingesta inferior a las
nutricional: _ . _ _
Ingesta insuficiente | mala necesidades R/C ingesta

Ingesta inferior

de alimentos

absorcion de

insuficiente de alimentos e/p

alas
) nutrientes bajo peso y mala absorcion
necesidades ,
nutrientes
. Deterioro de la integridad
, , Secrecion . _
Deteriorode la | Presencia de ] tisular R/C presencia de
L ) serosa y piel ; -
integridad tisular | gastrostomia iritad gastrostomia e/p secrecion
irritada
serosa y piel irritada
o _ Intolerancia a la actividad R/C
) Desequilibrio entre Disnea de o
Intolerancia a la desequilibrio entre el aporte y
o el aporte y demanda | esfuerzoy ]
actividad ; ) demanda de oxigeno e/p
de oxigeno fatiga ) i
disnea de esfuerzo y fatiga
Irritabilidad, _ _
_ Ansiedad R/C necesidades no
) Necesidades no temory ) o
Ansiedad i N satisfechas e/p irritabilidad,
satisfechas sensacion de . )
_ temor y sensacién de angustia
angustia
Alteracién de la Riesgo de infeccién R/C
Riesgo de integridad cutéanea alteracion de la integridad
infeccion por ser portador de cutanea por ser portador de

catéter port.

catéter port.

Fuente: Elaboracién propia.
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3.3 PLANIFICACION

3.3.1 ESQUEMA DE PLANIFICACION

DIAGNOSTICO .
OBJETIVO INTERVENCION DE
DE , EVALUACION
; (NOC) ENFERMERIA (NIC)
ENFERMERIA
Cadigo: 3350
Control y Seguimiento
Respiratorio
Actividades
- Preparar el equipo de
oxigeno y administrar a
través de un sistema
Codigo: 0410 humificador.
Estado - Controlar la eficacia de
Cddigo: 00032 . . _ .
] Respiratorio la oxigenoterapia
Patron . ) .
. . Permeabilidad (pulsoximetro). Paciente
respiratorio o . . .
o de las vias - Vigilar el flujo de litro de | mejora su
ineficaz R/C ) ] )
_ aéreas oxigeno. patron
fatiga e/p _ _
_ - Comprobar la respiratorio.
disneay . . .
. Indicadores: capacidad del paciente
taquipnea o
Ventilacion para tolerar la
0403 administracion de

oxigeno.

Vigilar el ritmo,
frecuencia profundidad
y esfuerzo de las
respiraciones.

Colocar al paciente en

posicion fowler.
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Cadigo: 00031
Limpieza
ineficaz de las
vias aéreas
R/C mucosidad
excesiva e/p
secrecion

amarillenta y

Codigo: 0410
Estado
Respiratorio
Permeabilidad
de las Vvias

respiratorias

Indicadores:
041005
Ritmo

respiratorio

Caddigo: 3140
Manejo de la Via Aérea

Actividades

Interaccionar con el
paciente.

Nebulizar, segun
prescripcién médica.
Colocar en posicién
prona al paciente.
Controlar el estado
respiratorio de
oxigenacion, segun
corresponda.
Realizacion de
fisioterapia respiratoria.

Paciente
escolar logra
mejorar la
permeabilidad
de las vias

aéreas.

Paciente
elimina

secreciones de

densa _ )

041012 - Auscultamiento de las vias

Capacidad de sonidos respiratorios, aéreas.

eliminar observando las éreas

secreciones de disminucion o

ausencia de ventilacion.
- Realizar registro de
enfermeros
Cddigo: 00002 | Codigo: 1004 o
o Cadigo: 1100
Desequilibrio Estado _ o .
. Manejo de la Nutricion Paciente
nutricional: Nutricional
o recupera su
Ingesta inferior o
. Actividades peso
alas Indicadores: .
- Determinar las adecuado
necesidades 100401 _ )
_ preferencias segun

R/C ingesta Ingesta de . . o
_ o _ alimentarias del requerimiento.
insuficiente de | Nutrientes

alimentos e/p

paciente.
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bajo peso y
mala absorcién

de nutrientes

100403
Energia

- Proporcionar un
ambiente adecuado
para el consumo de
alimentos (ventilacion
relajada y sin olores
fuertes).

- Administrar las enzimas
pancreéticas, antes de
comer (pancreatina).

- Ensenar al paciente
sobre los
requerimientos de la
dieta en funcion a su
enfermedad.

- Monitorizar las calorias
y la ingesta alimentaria.

- Ayudar al paciente con
el cuidado oral antes de

comer.

Cédigo: 00044
Deterioro de la
integridad
tisular R/C
presencia de
gastrostomia
e/p secrecién
serosa y piel
irritada

Caddigo: 1101
Integridad
Tisular

Piel y
membrana

mucosa

Indicadores:
110113
Integridad de la
piel

Cadigo: 3590
Vigilancia de la Piel

Actividades

- Evaluar el estado de
zona de incisién
(catéter port,
gastrostomia).

- Control de temperatura
de piel y color.

- Capacitar a los
familiares, sobre los
signos de alarma de la
piel.

Paciente
mantiene la
piel libre de

infecciones
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110101
Temperatura

de la piel

Codigo: 1842
Conocimiento
Control de

infecciones

Indicadores:
84204

Signos y
sintomas de

infeccién

80706
Procedimiento
de control de la

- Verificar si hay
infeccion en la zona de
incision (catéter port,
gastrostomia)

- Realizar curaciones en
zonas de incision,

segun prescripcion.

infeccion

Cadigo: 0005

Tolerancia a la | Codigo: 4310
Cédigo: 00092 | Actividad Terapia de Actividad
Intolerancia a
la actividad R/C | Indicadores: Actividades El paciente
desequilibrio 000518 realiza
entre el aporte | Facilidad para - Ayudar al paciente a actividades
y demanda de | realizar realizar actividades recreativas,
oxigeno e/p actividad de la recreativas (pintar, segun
disnea de vida diaria dibujar, pegar, etc.) tolerancia.
esfuerzo y - Crear actividades
fatiga Caodigo: 0402 creativas, segun

Estado corresponda.

Respiratorio
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Intercambio

- Coordinar con centros

Gaseoso comunitarios y
programas de actividad
Indicadores: - Tener un ambiente
040211 seguro para el
Saturacion de desplazamiento
oxigeno continuo del paciente.
- Brindar juegos de
040214 grupos no competitivos
Equilibrio entre y activos.
ventilacion y - Incentivar la
perfusion participacion de
actividades recreativas
de diversién (tareas
sencillas, juegos de
ajedrez, bingo, etc.)
Cddigo: 1211 | Cédigo: 5820
Nivel de Disminuir la Ansiedad
Ansiedad
Actividades
Indicadores: - Permanecer con el
Cddigo: 00146 .
121101 paciente para promover

Ansiedad R/C
necesidades no
satisfechas e/p
irritabilidad,
temory
sensacion de

angustia

Desasosiego

121108
[rritabilidad

121115
Ataque de
panico

la seguridad y reducir el
miedo.

- Fomentar la realizacién
de actividades, durante
la hospitalizacion.

- Crear un ambiente,
durante la
hospitalizacién que
facilite la confianza.

- Administrar

medicamentos que

Paciente logra
disminuir su
nivel de

ansiedad
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Cddigo: 1213 reduzcan la ansiedad,

Nivel de Miedo segun corresponda

Infantil (sertralina)

121312

Labilidad

emocional

121317

Abandono

Caodigo: 0703

Severidad de | Cédigo: 6540

la Lesion Control de Infecciones

Fisica

Actividades

Indicadores: - Ensenar al paciente

191302 sobre el lavado de
Cdodigo: 00004 | Hematomas manos apropiado.
Riesgo de - Realizar lavados e
infeccion R/C 191303 manos antes y después | Paciente no
alteracién de la | Laceracion de cada procedimiento. | presenta
integridad - empezar a realizarlas | signos de
cutanea por ser | Codigo: 1902 precauciones infeccion.
portador de Control de universales.
catéter port. riesgo: - Realizar la curacion de

proceso zonas de catéter y

infeccioso gastrostomia, con

asepsia
Indicadores: correspondiente.
192426 - Mantener el ambiente

Identificar los
factores de

adecuado.
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riesgo de

infeccién

192416
Practica
estratégica de
control de las

infecciones

FUENTE:NANDA: North American Nursing Diagnosis Association (38) / NIC: La Nursing Interventions Classification (39)
/ NOC: Nursing Outcomes Classification (40)

3.4 EJECUCION Y EVALUACION

3.4.1 REGISTRO DE ENFERMERIA: SOAPIE

Paciente pediatrico, refiere “no duermo bien por las noches, porque

estoy tosiendo y tengo sensacion de ahogo”. La madre refiere que
hace una semana, su hija presenta tos con flema amarillenta y espesa,
le falta el aire y aumenta de peso.

Paciente pediatrico de sexo femenino, ingresa por consultorio al
servicio de neumologia en compania de su madre, despierta,
(o) orientada, con dificultad respiratoria y a la auscultacion presenta
sibilantes y roncantes difusos, en ambos campos pulmonares, piel y

mucosa hidratada, palida, adelgazada y miccion espontanea.

- Patron respiratorio ineficaz, R/C fatiga e/p disnea, taquipnea.
- Limpieza ineficaz de las vias aéreas, R/C mucosidad excesiva e/p

secrecién amarillenta, espesa, densa.

A - Desequilibrio nutricional por defecto R/C ingesta inferior a las
necesidades corporales e/p bajo peso, mala absorcion de
nutrientes.

- Mejorar el patron respiratorio.
P - Mantener permeables las vias aéreas.

- Mantener un estado nutricional adecuado.
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Vigilar el ritmo, frecuencia, profundidad y esfuerzo de las
respiraciones.

Controlar el flujo de litros de oxigeno.

Evaluar la capacidad del paciente para tolerar la administracion de
oxigeno.

Preparar el equipo de oxigeno para su administracion.

Nebulizar con alfadornaza y solucién hipertonica.

Realizar inhalaciones al paciente, segun indicacion.

Vigilar el estado respiratorio de oxigenacion.

Realizar fisioterapia respiratoria.

Colocar al paciente en posicion semifuwler.

Determinar las preferencias de alimentos.

Proporcionar un ambiente adecuado, durante el consumo de
alimentos.

Administrar enzimas pancreédticas, antes de las comidas
(pancreatina).

Realizar un balance estricto de la ingesta de alimentos.

Paciente mantiene el patron respiratorio en valores normales.

Paciente logra eliminar las secreciones de las vias aéreas.

Paciente recupera su peso de acuerdo a sus necesidades.

FUENTE: Elaboracion propia - NANDA: North American Nursing Diagnosis Association. (38)

37



CONCLUSIONES

La fibrosis quistica, por ser una enfermedad hereditaria, autosomica
recesiva y altera a la proteina del gen CFTR (reguladora de conductancia
transmembrana de fibrosis quistica), que en la actualidad no tiene cura pero
si tratamiento, bajo el esquema de los 4 pilares (antibioterapia, fisioterapia
respiratoria, nutricidn, ejercicio fisico), que ayudarian alargar la esperanza

de vida.

Esta patologia es considerada como enfermedad rara, que normalmente
afecta a la raza caucasica teniendo una incidencia mundial de fibrosis

quistica 1/2500, y en nuestro pais es de 1/9000 habitantes nacidos vivos.

En su mayoria de los pacientes con fibrosis quistica en el Peru, son de nivel
econdmico bajo, y viven en lugares lejanos a la capital, por lo tanto no
tienen la oportunidad de ser diagnosticados a temprana edad, lo que

conllevaria a tener poca sobrevivencia.

En la institucion especializada, ingresan pacientes con diferentes signos y
sintomas, que se confunden con otras enfermedades respiratorias
(bronquiolitis, bronquiectasia, asma, entre otros), en la cual son evaluados
y derivados a los especialistas para descartar la enfermedad o de lo

contrario se inicia el tratamiento oportuno.

Segun la tedrica Marjory Gordon, la realizacién de la valoracién de
enfermeria, la (el) licenciada (0) debe estructurar una serie de actividades
y comportamientos que ayudan a garantizar la calidad y seguridad del

paciente hospitalizado, mediante los patrones funcionales.
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RECOMENDACIONES

Reforzamiento de guias sobre el manejo de fibrosis quistica en el servicio
de neumologia para el personal de enfermeria, y asi mejorar la calidad de
la atencidn y satisfaccion del paciente y familia.

Brindar capacitaciones constantes al personal de enfermeria, sobre
cuidados de los pacientes con fibrosis quistica, debido a que en el
profesional recae la responsabilidad del cuidado del paciente durante el
periodo de hospitalizacion.

Implementacion de planes de atencién de enfermeria con diagndsticos

propios de la enfermedad y del servicio.

En el Perl no se tiene informacion actualizada de la fibrosis quistica
(incidencia, % de diagnosticados nacidos vivos, entre otros), con dicha

informacion ayudaria a la tener mejor panorama de la enfermedad.

Se debe institucionalizar a nivel nacional el tamizaje neonatal en fibrosis
quistica, ya que es la Unica forma de captar a los pacientes y tratarlos a
temprana edad y darle una mejor calidad y esperanza de vida, sabiendo
que en el 2012 se promulgo la Ley N°29885, ley que declara de interés

nacional la creacion del programa de tamizaje neonatal universal.
Seguir con las capacitaciones a los familiares y/o cuidadores, respecto a la

fisioterapia respiratoria, nutricion, ejercicios fisicos, controles mensuales,

entre otros, después del alta al paciente.

39



BIBLIOGRAFIA

Castanos C, Renteria F. Consenso Nacional de Fibrosis Quistica. Arch
Argent Pediatr [Internet]. 2008 [citado 6 noviembre 2021]; 106(6).
Disponible en:
https://www.sap.org.ar/docs/profesionales/consensos/v106n5a12e.pdf.

¢ Qué es la Fibrosis Quistica? - Cystic Fibrosis Foundation [Internet]. [citado
el 6 de noviembre 2021]. Disponible en: https://www.cff.org/es/que-es-la-
fibrosis-quistica

Krames Patient Education. FQ en adultos: la genética de la fibrosis quistica.
[Internet]. [citado 07 noviembre  2021]. Disponible  en:
http://ohpcc.kramesonline.com/Spanish/HealthSheets/3,S,60009es

Asociacion Mexicana de Industrias de Investigacién Farmacéutica. Salud
Publica: Dia Mundial de la Fibrosis Quistica [Internet]. 2016. [citado 08
noviembre 2021]. Disponible en: http://amiif.org/salud-publica-dia-mundial-

de-la-fibrosis-quistica/

Fiqui Peru. Los niflos del sudor salado. [Internet]. 2020. [citado 8 noviembre

2021]. Disponible en: https://www.fiqui.org.pe/p%C3%A1gina-principal

Ley 29885: Ley que declara de interés nacional la creacién del programa
de tamizaje neonatal universal. Lima: Congreso de la Republica; 2012

Resolucion Ministerial 558: Aprueba la norma técnica de salud para el
tamizaje neonatal de Hipotiroidismo Congénito, Hiperplasia Suprarrenal
Congénita, Fenilcetonuria, Fibrosis Quistica, Hipoacusia Congénita y
Catarata Congénita. Lima: Ministerio de Salud; 2019.

Aquino R, Protzel A, Rivera J, Abarca H, Duenas M, Nestarez C, et al.

Frecuencia de las mutaciones mas comunes del gen CFTR en pacientes

40



10.

11.

12.

13.

14.

15.

peruanos con fibrosis quistica mediante la técnica ARMS-PCR. Rev Peru
Med Exp Salud Publica. [Internet] 2017. [citado 10 noviembre 2021]. 34(1).
Disponible en: http://www.scielo.org.pe/pdf/rins/v34n1/a09v34n1.pdf

Gualoto Ruiz JV, Quirola Samaniego JA. Proceso de atencién de
enfermeria en fibrosis quistica segun modelo de Callista Roy [Licenciado].

Universidad Técnica de Machala; 2021.

Garcia Garcés P. Intervenciones de enfermeria en enfermedades raras:
fibrosis quistica, revision narrativa [Grado Enfermeria]. Universidad
Catélica de Valencia; 2020.

Plaza-Carmona M, Martinez-Gonzales L, Juan-Garcia C. La fibrosis
quistica en la infancia y su intervencion enfermera. Rev enf cyl. [Internet]
2020 [citado 12 noviembre 2021]. 12(1). Disponible en:
http://www.revistaenfermeriacyl.com/index.php/revistaenfermeriacyl/article
/view/259

Poseros Nava A. Percepcion de calidad de vida en nifios con fibrosis
quistica [Titulo Especialidad Pediatria]. Benemérita Universidad Auténoma
de Puebla; 2020.

Arteaga Yanez V. Proceso de atencion de enfermeria en pacientes
pediatricos con diagndstico de fibrosis quisticas con manifestaciones

pulmonares [Grado en Enfermeria]. Universidad Técnica Babahoyo; 2018

Sanchez Cardenes Z. Fibrosis quistica: estudio de 13 casos en el hospital
universitario de canarias [Grado de Enfermeria]. Universidad de la Laguna;
2017.

Rivas Cilleros E, Fernandez Rodriguez A, Lépez Alonso J, Rodriguez
Fernandez P. Los cuidados respiratorios domiciliarios en el paciente

pediatrico con fibrosis quistica. Fe Can. [Internet] 2018 [citado el 13

41



16.

17.

18.

19.

20.

noviembre 2021]. 3(23). Disponible en:
https://dialnet.unirioja.es/servlet/articulo?codigo=7490197

Arbuli Vélez JC. Caracteristicas tomograficas y microbiolégicas en nifios
con fibrosis quistica Hospital Edgardo Rebagliati Martins 2017 [Grado
Maestria]. Universidad de San Martin de Porres; 2018.

Aquino R, Gonzales E, Samaniego S, Rivera J, Cedefio V, Urbina Y,
Diringer B. Caracterizacién molecular de bacterias patégenas de las vias
respiratorias de pacientes peruanos con fibrosis quistica. Rev Perd Med
Exp Salud Publica. [Internet] 2017. [citado 12 noviembre 2021]. 34 (3).
Disponible en:
http://www.scielo.org.pe/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1726-
46342017000300008

Wikipedia. Marjory Gordon. [Internet]. [citado 12 noviembre 2021].
Disponible en: https://es.wikipedia.org/wiki/Marjory_Gordon

Manual CTO oposiciones de enfermeria. Modelo y teorias de enfermeria:
caracteristicas generales de los modelos y principales teoricas. [Internet].
[citado 13 noviembre 2021]. Disponible en:
https://www.berri.es/pdf/MANUAL%20CTO%200POSICIONES%20DE%2
OENFERMERIA%20-
%20PAIS%20VASCO%E2%80%9A%20V0l%C3%BAmMen%201/9788417
470050

Alvarez Suarez JL, Del Castillo Arévalo F, Fernandez Fidalgo D, Mufioz
Meléndez M. Manual de Valoracién de Patrones Funcionales. [Internet].
[citado 13 noviembre 2021]. Disponible en:
https://www.uv.mx/personal/gralopez/files/2016/02/MANUAL-
VALORACION-NOV-2010.pdf

42



21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

Rodriguez Puerta A. Marjory Gordon y los patrones funcionales
(enfermeria). 2020. [Internet]. [citado 14 noviembre 2021]. Disponible en:
https://www.lifeder.com/marjory-gordon/

Ramirez Osorio IL. Teoria del duelo disfuncional. 2013. [Internet]. [citado
15 noviembre 2021]. Disponible en:
http://teoriasintermedias.blogspot.com/2013/06/teoria-del-duelo-

disfuncional_3.html

Grupo de trabajo. Guia de practica clinica para el tamizaje, diagnéstico,
tratamiento y seguimiento de la fibrosis quistica. Instituto Nacional de Salud
Hospital Nacional Docente Madre Nifio San Bartolomé. [Internet]. 2018.
[citado el 17 noviembre 2021]. Disponible en:
https://repositorio.ins.gob.pe/xmlui/bitstream/handle/INS/1149/UNAGESP-
Fibrosis%20Quistica_%20HNDMN-2018.pdf?sequence=1&isAllowed=y

Alabau E. Fibrosis Quistica. CINFASALUD. 2017. [Internet]. [citado 17
noviembre 2021]. Disponible en: https:/cinfasalud.cinfa.com/p/fibrosis-

quistica/

Suranyi Gonzélez C. Fibrosis quistica en Chile: patrén de mortalidad entre
los afios 1990 a 2017 [Grado Maestria]. Universidad de Chile; 2020.

Shaffer C. Epidemiologia de la fibrosis quistica. News medical. [Internet].
2019. [citado 17 noviembre 2021]. Disponible en: https://www.news-
medical.net/health/Cystic-Fibrosis-Epidemiology-(Spanish).aspx

Jiménez Trevifio S, Bousofio Garcia C, Ruiz del Arbol P. Protocolos de
patologia respiratorio. Bol Soc Ped Asturias, Cant, Cast y Ledn. [Internet].
2007. [citado 18 noviembre 2021]. 47 (2). Disponible en:
http://riberdis.cedd.net/bitstream/handle/11181/4334/Patologiapulmonaren
lafibrosissuistica.pdf ?sequence=1

43



28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

Ortigosa L. Fibrosis quistica aspectos diagnésticos. Colombia médica.
[Internet]. 2007. [citado 18 noviembre 2021]. 38 (1). Disponible en:
http://www.scielo.org.co/pdf/cm/v38n1s1/v38n1s1a06.pdf

Barreiro Martinez T, Marin Soria JL. Fibrosis quistica: deteccidén bioquimica
y diagnéstico molecular. Rev Lab Clin. [Internet]. 2015. [citado 18
noviembre 2021]. Disponible en: https://www.elsevier.es/es-revista-revista-
del-laboratorio-clinico-282-articulo-fibrosis-quistica-deteccion-bioquimica-
diagnostico-S1888400815000367

Federacion Esparfola Fibrosis Quistica. Que es la fibrosis quistica.
[Internet]. [citado 18 noviembre  2021]. Disponible  en:
https://fibrosisquistica.org/que-es-la-fibrosis-quistica/

Guerra-Morillo M, Rabasco-Alvarez, Gonzales-Rodriguez L. Fibrosis
quistica: tratamiento actual y avances con la nanotecnologia. Ars Pharm.
[Internet]. 2020. [citado 18 noviembre 2021]. 61 (2). Disponible:
https://scielo.isciii.es/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S2340-
98942020000200002

Federacion espanola contra la fibrosis quistica. Los tres pilares del
tratamiento de fibrosis quistica. [Internet]. 2002. [citado 18 noviembre
2021]. Disponible en: https://fqvalenciana.com/wp-
content/uploads/2014/11/Los-tres-pilares-del-tratamiento-en-FQ.pdf

Olveira G, Olveira C. Nutricion, fibrosis quistica y aparato digestivo. Nutr
Hosp [Internet]. 2008. [citado 19 noviembre 2021]. 23 (2). Disponible en:
https://scielo.isciii.es/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0212-
1611200800060001 1

Federacion Espanola Fibrosis Quistica. El ejercicio es medicina en la
fibrosis quistica. [Internet]. 2013. [citado 19 noviembre 2021]. Disponible

44



35.

36.

37.

38.

39.

40.

en: https:/fqvalenciana.com/wp-content/uploads/el-ejerc%C3%ADcio-es-
medicina.pdf

lllan Noguera C, Alvarez Martinez M, Martinez Rabadan M, Pina Diaz L,
Guillén Pérez F, Bernal Baquero M, Garcia Diaz S, Garcia Diaz M.
Cuidados de enfermeria y orientacion en nifios y adolescentes con fibrosis
quistica: una revisién bibliografica. Rev enf doc. [Internet]. 2014. [citado 19
noviembre 2021]. Disponible en:
http://www.sspa.juntadeandalucia.es/servicioandaluzdesalud/huvvsites/def
ault/files/revistas/ED-102-15.pdf

Juarez-Rodriguez P, Garcia-Campos M. La importancia del cuidado de
enfermeria. Rev enferm inst mex seguro soc. [Internet]. 2009. [citado 19
noviembre 2021]. 17 (2). Disponible en:
https://www.medigraphic.com/pdfs/enfermeriaimss/eim-2009/eim092j.pdf

Wikipedia. Pediatria. [Internet]. [citado 19 noviembre 2021]. Disponible en:
https://es.wikipedia.org/wiki/Pediatr%eC3%ADa

Herdman H, Kamitsuru S. NANDA Internacional Diagnosticos enfermeros:

definiciones y clasificacion 2018 — 2020. 112 ed. Espana: Elsevier; 2019.

Bulechek G, Butcher H, Dochterman J, Wagner Ch. Clasificacién de

Intervenciones de Enfermeria (NIC). 62 ed. Espana: Elsevier; 2013.

Moorhead S, Johnson M, Maas ML, Swanson E. Clasificacién de
Resultados de Enfermeria (NOC). 52 ed. Espana: Elsevier; 2014.

45



ANEXO

Foto N°01: Servicio de Neumologia

Fuente: Elaboracién Propia

Foto N°02: Servicio de Neumologia — Sala N°02

Fuente: Elaboracién Propia
Descripcion: Pacientes Agudos y Crénicos
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Foto N°03: Servicio de Neumologia — Sala N°02

Fuente: Elaboracién Propia
Descripcion: Paciente con Fibrosis Quistica (caso clinico)

Foto N°04: Servicio de Neumologia — Sala N°02 (agudo)

Fuente: Elaboracién Propia
Descripcién: Procedimiento (manejo de catéter port)
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Foto N°05: Servicio de Neumologia — Sala N°02 (agudo)

Fuente: Elaboracién Propia
Descripcion: Catéter Port Pediatrico (aguja Huber)
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Foto N°06: Formatos de Enfermeria en el Servicio de Neumologia (anverso)
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Fuente: Elaboracién del Servicio de Neumologia
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Foto N°07: Formatos de Enfermeria en el Servicio de Neumologia (reverso)

L DIAGHOSTICO DE GNFERMERIA

Fuente: Elaboracion del Servicio de Neumologia

50



Foto N°08: Formato de Balance Hidrico en el Servicio de Neumologia
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Fuente: Elaboracién del Servicio de Neumologia
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Foto N°09: Fluxograma Resumido del Manejo Integral del Nifio con Fibrosis
Quistica Atendido en el Servicio de Neumologia del INSN — Brefa
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Fuente: Elaborado en Instituto Nacional de Salud del Nifio — Brefia
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Foto N°10: Estructura Funcional del Departamento de Enfermeria
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Fuente: Elaborado en Instituto Nacional de Salud del Nifio — Brefia

53



