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1. RESUMEN
“PERCEPCION DE CALIDAD DE VIDA EN NINOS CON FIBROSIS QUISTICA.”

R-2019-2104-053

A. Poseros Nava * E. Vazquez Cruz ** V Moreno Cordova*** Residente Pediatria
HGR No. 36. Puebla*.Coordinador Clinico de Educacién e Investigacion en Salud
U.M.F. No. 6. Puebla**. Médico Neumodlogo Pediatra Hospital de Especialidades
Puebla***.

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosémica recesiva de la que se
estima que a nivel mundial 1 de cada 25 individuos es portador sano. En
Latinoamérica la incidencia va desde 1 por cada 8500 nacidos vivos en México.

Alrededor de 400 nifios nacen cada afio en México con FQ, sin embargo, con los
recursos e infraestructura actuales, solamente el 15% de ellos son diagnosticados
con vida.

La sobrevida y la calidad de vida de los pacientes de Fibrosis Quistica ha
mejorado notablemente en las Ultimas décadas, al punto que ha pasado de ser una
enfermedad letal en la infancia, a ser una enfermedad crénica, con la mayoria de los
casos en edad adulta.

OBJETIVO

Determinar la percepcion de calidad de vida en nifios con fibrosis quistica y
conocer cudles son las areas mas afectadas.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé un estudio descriptivo, ambispectivo, transversal y observacional, para
evaluar la percepcion de la calidad de vida en nifios entre 8 y 18 afios con fibrosis
guistica. Se estudio la percepcion de calidad de vida del nifio, analizando de forma
descriptiva cuales son las areas mas afectadas y se compar6 con la percepciéon de
los padres sobre la calidad de vida de sus hijos. Se cuenta con una poblacién total
de 30 nifios con Fibrosis Quistica, como poblacion total pediatrica que acude a
valoracion de forma periodica, de los cuales solo 16 nifios cumplieron los criterios de
inclusion, se aplicé el instrumento de calidad de vida Cystic Fibrosis Questionnaire-
Revised (CFQ-R), el cual contestaron padres e hijos.



Se utilizé estadistica descriptiva, que incluye medidas de tendencia central y de
dispersion, los valores en este estudios se expresaron como media, mediana y
desviacion estandar (SD) .Se realizaron pruebas no paramétricas debido al tamafio
de la muestra, se realizé U de Mann Whitney para el andlisis entre grupos de las
variables numéricas. El valor de significancia fue p= <0.05. Se utilizdé el paquete
estadistico software SPSS version 25.

RESULTADOS

Se determinaron las variables sociodemograficas de los nifios con edad, peso,
talla, género, escolaridad y ocupacion, encontrandose como edad predominante 8
afos, se encontrd el 50% en cuanto a género (8 hombres y 8 mujeres). El 56.25%
usa oxigeno. En cuanto a escolaridad solo el 12.5% no acude a la escuela por
complicaciones secundarias a su propia patologia.

Las areas mas afectadas en la percepcion de calidad de vida en los nifios
menores de 13 afios fue la percepcidon del cuerpo con un puntaje de 20.2, seguido
de aspecto social con un puntaje de 44.9 y rendimiento fisico en un 46.9, en los
nifios igual o mayores de 14 afios fue la percepcion de vitalidad con un puntaje de
23.2, apego al tratamiento con un puntaje de 39.96 y percepcién del cuerpo con
puntaje de 48.84.

La comparacién entre padres e hijos tanto de 8 a 13 afios y mayores de 14 afos,
no tuvo significancia estadistica, ya que ambos grupos tuvieron una P> 0.05.

CONCLUSION

La calidad de vida tanto en nifios menores de 13 afios y mayores de 14 afos se
percibe de forma similar, asi como la percepcion de los padres. Cabe destacar que
aun asi se observé un puntaje menor en la percepcion de calidad de vida en nifios
mas grandes, lo que nos orienta a que son mas conscientes del deterioro
multisistémico.



2. INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad autosémica recesiva de la que se
estima que a nivel mundial 1 de cada 25 individuos es portador sano. En
Latinoamérica la incidencia va desde 1 por cada 8500 nacidos vivos en México.

Alrededor de 400 nifios nacen cada afio en México con FQ, sin embargo, con los
recursos e infraestructura actuales, solamente el 15% de ellos son diagnosticados
con vida, el resto fallece antes de cumplir los 4 afios de edad por complicaciones
respiratorias y desnutricion. En México el diagnostico de esta enfermedad no se
hace de forma precoz a pesar de que se puede diagnosticar con tamiz neonatal
ampliado, el cual ha demostrado beneficios nutricionales, aumento de la sobrevida y
potencialmente prevencion de problemas severos de salud.

La esperanza de vida en nuestro pais es de 18 afios. La sobrevida y la calidad de
vida de los pacientes de Fibrosis Quistica ha mejorado notablemente en las Gltimas
décadas, al punto que ha pasado de ser una enfermedad letal en la infancia, a ser
una enfermedad crénica, con la mayoria de los casos en edad adulta. Esto se debe
al mejor conocimiento de la patologia, a su diagndstico cada vez mas precoz y al
manejo preventivo y agresivo de las complicaciones respiratorias y nutricionales, en
centros de atencion multidisciplinaria especializados.

Es importante evaluar la percepcion de calidad de vida del nifio, para poder saber
cudles son las areas mas afectadas y la percepcion del tutor sobre la calidad de
vida de sus hijos.

A través de esta investigacion se hizo una busqueda intencionada de los nifios
con Fibrosis Quistica adscritos a la consulta externa de la consulta de Neumologia
pediatrica de un Hospital de Segundo nivel, con el fin de aplicar el instrumento de
calidad de vida Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R), el cual fue
inicialmente desarrollado en Francia en el afio de 1995 y validado en el afio 2002 por
los autores Henry B, Aussage P, Grosskpf C, et al como Cystic Fibrosis
Questionnaire. Fue aceptado en el ailo 2002, la confiabilidad de la escala tiene un
coeficiente alfa de Cronbach > 0.70. Ha sido traducido a diferentes idiomas
incluyendo el espafiol y presenta versiones especificas para nifios de 6-13 afios, de
14 afos en adelante, adolescentes-adultos y tutores. Fue traducido y validado en su
version inglesa y ha sufrido diferentes modificaciones posteriormente convirtiéndose
en su version revisada (CFQ-R), que también ha sido traducida y validada en
diferentes idiomas.



3. MARCO TEORICO

3.1. ANTECEDENTES GENERALES

La primera descripcion fue en 1938 por la Dra. Dorothy Andersen, quien publicé
una detallada revision de sus caracteristicas clinicopatolégicas (1). Desde su
descubrimiento la Fibrosis Quistica se ha definido como la enfermedad genética
letal mas frecuente en caucasicos (2).

En el afio de 1945 Farber propuso el término de mucoviscidosis, al observar
defecto en las secreciones glandulares mucosas que ocasionan obstruccién y
pérdida de la funcién en los distintos 6rganos afectados, posteriormente en 1953 se
descubrié que los niveles de sodio y cloro en sudor estaban alterados. En 1959
Gibson y Cooke describieron la prueba de induccién del sudor mediante iontoforesis
cuantitativa y la titulaciéon de cloro como el método estandar para diagnostico de FQ

(1).

Desde 1930, el desarrollo y uso de un arsenal de tratamientos han extendido la
vida media de quienes la padece, desde el nacimiento hasta los 38 afios de edad de
acuerdo a un estudio de Estados Unidos, realizado entre los afios 2008-2012, de 34
a 44 anos de edad en el Reino Unido de acuerdo al registro de pacientes de 2009 a
2013 (3).

En México y Latinoamérica, sin embargo, las expectativas de supervivencia a
inicios de los afios noventa alcanzaban los 9 afios en promedio. Hoy en dia con la
apariciéon de nuevas terapias y un mejor control del padecimiento, la supervivencia
promedio de un paciente con Fibrosis quistica en México es de 18 afios (Archivos de
la Asociacion Mexicana de Fibrosis Quistica) (1).

GENETICA Y BIOLOGIA MOLECULAR

La FQ es una enfermedad que se transmite con caracter autosémico recesivo,
esto quiere decir, que existe un 25% de desarrollar el fenotipo del padecimiento,
25% de ser un individuo sano, no portador y 50% de ser un portador (1).

La enfermedad es causada por la mutacion de un gen localizado en el brazo largo
del cromosoma 7 (posicion 7q 31), que codifica para el canal de cloro de
conductancia transmembrana (“Cystic fibrosis transmembrane regulator’) CFTR,
quien regula el transporte de aniones y aclaramiento mucociliar en vias aéreas (1).



El CFTR es una glicoproteina que funciona como un canal de cloro dependiente
de AMP ciclico en la membrana apical de las células epiteliales y pertenece a la
familia de proteinas transportadoras de membrana (4).

En el epitelio respiratorio, la falla del canal impide la secrecion del ion cloro al
lumen de la via aérea, generando la no retencién del ion sodio y por ende de agua,
produciendo pérdida de hidratacion de las secreciones bronquiales. Esta alteracion
de las caracteristicas del mucus bronquial predispone a la infeccion por bacterias,
especialmente Staphylococcus aureus y Pseudomonas aeruginosa, la que sumada a
la respuesta inflamatoria neutrofilica del huésped, terminan produciendo secreciones
espesas Yy viscosas, que obstruyen la via aérea y destruccion con fibrosis de las
paredes bronquiales (2).

Existen mas de 2000 mutaciones del gen CFTR, se clasifican en 6 grupos,
dependiendo del mecanismo de produccién del defecto de la proteina. Las clases |,
Il 'y Ill ocasionan ausencia total del canal del cloro, en cambio las clases IV, V y VI
resultan en una falla parcial de la proteina. Si ambas mutaciones son de las tres
primeras, el fenotipo resultante sera severo, con insuficiencia pancreatica. En
cambio, la presencia de una mutacion de las ultimas 3 clases en un alelo, basta para
gue el fenotipo resultante sea leve, definido por la presencia de suficiencia
pancreatica (2).

Las mutaciones de clase | a lll se asocian a fallas severas de produccion del
CFTR y por lo tanto a fenotipos méas graves. La clase Il es la mas frecuente
(mutacion delta F 508) (5).

FISIOPATOLOGIA

La fibrosis quistica estd causada por una deficiencia funcional severa de la
proteina CFTR, la cual se expresa en la parte apical de las células epiteliales, de las
cuales las vias respiratorias son uno de los tejidos con la expresion mas alta de
CFTR, su falta de funcionalidad provoca deficiencia en la secrecién de cloro y
bicarbonato en los canales dependientes de AMPc (6).

Consecuentemente, las mucinas estan atadas a las superficies bronquiales y el
Ph de la via aérea esta disminuido, provocando una disminucion de la acidificacion y
mayor facilidad de invasion bacteriana (6). La invasion continta por bacterias como
Staphylococcus aureus y Pseudomonas aeruginosa y otros patdgenos invasivos
provocan una inflamacién crénica, una destruccion tisular y una insuficiencia
respiratoria (6).
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DIAGNOSTICO PRENATAL

Cuando las mutaciones familiares ya son conocidas, se puede realizar un
diagndstico genético prenatal, permitiendo a las parejas tomar decisiones sobre su
embarazo. Después de la concepcion, se puede realizar estudio de las vellosidades
coriénicas entre las semanas 10 a 12 de gestacion y amniocentesis de las semanas
16-18 de gestacion. Aun no esta aprobado, realizar Test de ADN fetal en sangre
materna periférica, en lugar de técnicas invasivas, sin embargo, no se encuentra
descartada para realizarla en un futuro (7).

DIAGNOSTICO EN POBLACION TAMIZADA
De acuerdo a los criterios diagnosticos 2015 de la Sociedad Europea de fibrosis
quistica:

e Todo recién nacido mayor a 36 SDGC y con peso mayor a 2 kg, con tamiz
neonatal positivo para fibrosis quistica o test prenatal positivo, debe realizarse test
de electrolitos en sudor después de los 10 dias de vida y antes del mes de edad,
para corroborar el diagnostico (8).

e En recién nacidos o lactantes con presunta fibrosis quistica aun no corroborada
pero con datos clinicos, no debe retrasarse el inicio de tratamiento médico hasta
establecer el diagnostico (8).

e En aquellos pacientes con tamiz neonatal positivo, sintomatologia positiva o
historia familiar positiva con resultado de electrolitos en sudor mayor a 60 mml/I,
establece el diagnéstico de FQ (8).

e Pacientes con tamiz neonatal positivo pero con reporte de electrolitos en sudor
menor a 30 mm/l, descarta el diagndstico de fibrosis quistica (8).

e Pacientes con tamiz neonatal positivo pero con reporte de electrolitos en sudor
entre 30 y 60 mml/l, debe repetirse la toma de electrolitos en 2 ocasiones separadas
para poder confirmar o descartar el diagnostico (8).

DIAGNOSTICO EN POBLACION NO TAMIZADA

Los criterios diagndsticos clasicos se relacionan con: 1)elevacion de los niveles de
cloro en sudor, 2) enfermedad pulmonar obstructiva crénica, 3) insuficiencia
pancreatica exocrina y 4) historia familiar positiva (1).

La determinacion de cloro en sudor por el método de iontoforesis cuantitativa con
pilocarpina descrito por Gibson y Cooke, es considerado como el estandar de oro
para confirmar el diagnéstico de FQ. Consiste en introducir una cantidad conocida de
pilocarpina en la piel a través de una pequefia corriente eléctrica de 5 mAmp
(iontoforesis) durante 5 minutos, a fin de estimular las glandulas del sudor (1).
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En el siguiente paso se obtiene de forma aislada una muestra de sudor de entre
50 y 100 mg por el método de iontoforesis o bien 15 UL por el sistema de
recoleccion de sudor Macroduct. En un tercer paso, se determina la concentracion
de Cloro de la muestra por clorimetria. Por otro lado, el diagnostico neonatal a través
del tamiz metabdlico ampliado permite un diagnostico temprano, antes que
aparezcan sintomas clinicos (1).

En la tabla 1, se puede observar los valores diagndsticos con técnica de
iontoforesis (cuantitativa) y con técnica cualitativa.

Tabla 1.
Diagnostico Titulacion por método Gibson Macroduct
y Cooke (conductividad)
(iontoforesis/cuantitativa)
Negativo < 40 mmol/l < 75 mmol/l
Dudoso 41-59 mmol/l 76-89 mmol/l
Positivo > 60 mmol/l > 90 mmol/l

Fuente: Lezana Ferndndez José Luis, Bustamante Saenz Adriana, Ovando Fonseca Jesus, Boites
Velarde Rodolfo, Ruiz Gutiérrez Fibrosis quistica. Guias clinicas para el diagnéstico y tratamiento,
Copyright 2015, Intersistemas SA de C.V

CUADRO CLINICO
En la tabla 2, se presenta la diferente sintomatologia que presentan los pacientes
con fibrosis quistica de acuerdo al grupo de edad.

RN Lactantes Preescolares Adolescentes/adultos
-ileo -Fallo  estaturo- | -Mal absorcion intestinal. -Bronconeumopatia
meconial ponderal. -Fallo en el crecimiento. cronica/Bronquiectasias.
-Ictericia -Diarrea -Tos crénica. -Sinusitis cronica/polipos
prolongada | crénica/esteatorre | -Infeccion pulmonar | nasales.
-Tos a. recurrente/bronquiectasias. -Bronquitis croénica colonizada
pertusoide | -Infeccion -Cultivo de esputo positivo. por Pseudomonas aeruginosa.
y taquipnea | respiratoria -Pélipos nasales -Hipocratismo digital.
persistente | recurrente. -Antecedente familiar de FQ. -Esterilidad masculina con
-Pobre -Atelectasia azoospermia.
ganancia persistente. -Hepatopatia cronica/cirrosis
de peso Edema biliar.

Hipoproteinemia -Pancreatitis

Prolapso rectal cronical/recidivante.

Sindrome de -Litiasis vesicular.

deplecion salina Diabetes mellitus.

Tabla 2. Fuente: Lezana Fernandez José Luis, Bustamante Saenz Adriana, Ovando Fonseca Jesus,
Boites Velarde Rodolfo, Ruiz Gutiérrez Fibrosis quistica. Guias clinicas para el diagnoéstico y
tratamiento, Copyright 2015, Intersistemas SA de C.V



TRATAMIENTO

El manejo actual de la FQ se sustenta en 5 pilares fundamentales:
). DIAGNOSTICO PRECOZ: El ideal es llegar al diagnéstico en los primeros
meses de vida. Sin embargo, el dafio pulmonar se inicia ya desde el nacimiento y
es muy probable que esperar la aparicion de los sintomas nos haga llegar tarde al
diagnastico. (2).

II) MANTENER LA VIA AEREA LIBRE DE SECRECION: Se debe mantener la via
aérea libre de secrecién con kinesiterapia, ya sea con agentes farmacoldgicos como
DNasa | (alfa dornasa) la cual ayuda a romper la alta viscosidad de las secreciones,
previo a su uso de debe aplicar nebulizaciones con broncodilatador como salbutamol
y solucion salina hipertonica al 7% (2).

lIl. MANTENER LA VIA AEREA LIBRE DE INFECCION: Las infecciones son el
principal factor causante del deterioro progresivo de la funcion pulmonar y del mal
pronostico de la enfermedad (2).

Se considera exacerbacion aguda, a la presencia de cualquiera de los sintomas y
signos siguientes. : Nueva tos o aumento de la tos previa, aumento de
expectoracion o cambio en su aspecto, aumento de la signologia pulmonar a la
auscultaciéon , disminucion del VEF1 en la espirometria , Disminucion de apetito ,falta
de progreso ponderal ,disnea con ejercicio ,polipnea, retraccion toracica, dificultad
respiratoria y fiebre (2).

IV. MANTENER UN ESTADO NUTRICIONAL OPTIMO: El estado nutricional es otro
factor clave en el prondstico de la FQ. Hay una correlaciéon estrecha entre el indice
de masa corporal (IMC) y la funcién pulmonar (VEF1) (2).

V. MANEJO EN CENTRO ESPECIALIZADO MULTISISTEMICO Uno de los
principales factores que explican la notable mejoria de la sobrevida media de los
pacientes de FQ, es la atencién en un Centro de FQ, donde el paciente es visto por
un equipo multidisciplinario (2).

CALIDAD DE VIDA RELACIONADA CON LA SALUD

Durante los ultimos afios, se ha incrementado notablemente la supervivencia de
las personas con fibrosis quistica, pasando de ser una enfermedad propia de los
“ninos y mortal” a convertirse en una enfermedad “crénica multisistémica”, que en la
mayoria de los casos alcanzan la edad adulta y desean, no solo alargar la vida sino
vivirla con suficiente calidad (9).
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Es importante diferenciar que el concepto de “calidad de vida general” es diferente
al concepto de “calidad de vida relacionada con la salud”, ya que esta se relaciona
de forma directa con la percepcién de bienestar subjetivo, satisfaccion y autoestima,
relacionado con los aspectos fisicos, mentales y sociales que estan afectados en las
personas enfermas (10).

La Food and Drug administration (FDA) ha aprobado el uso de instrumentos para
medir la calidad de vida relacionada con la salud en ensayos clinicos como medio
para comprender el impacto del tratamiento sobre los sintomas y actividad diaria del
paciente con patologia respiratoria (11).

Diversos estudios en pacientes con fibrosis quistica, a pesar de la carga que les
supone la enfermedad y los tratamientos que llevan, estan psicolégicamente
adaptados y, por lo general, refieren tener una buena calidad de vida relacionada
con la salud en muchas dimensiones (12).

Para Fibrosis quistica existen diversos cuestionarios, muchos de ellos no estan
validados o no pueden ser aplicables en pacientes pediatricos. No existe una prueba
especifica para poder medir la calidad de vida relacionada con la salud en Fibrosis
guistica. Se han usado diferentes métodos, sin embargo, ain no se ha podido
establecer una adecuada comparacion entre las escalas (13).

Los cuestionarios genéricos como el Short Form-36 Health Survey (Sf-36), no
son lo suficientemente sensibles como para discriminar aspectos especificos de la
enfermedad (como los posibles beneficios de nuevos tratamientos, impacto de las
reagudizaciones, 0 como marcadores de la progresion de la enfermedad) (9). Existe
otro instrumento que es el cuestionario de St, George (cuestionario respiratorio), el
cual es para poblacién adulta con fibrosis quistica, ésta si discrimina los diferentes
grados de gravedad en cuanto a lo respiratorio, sin embargo; no evalla el aspecto
nutricional ni afectacion digestiva (9).

El cuestionario “Cystic Fibrosis Questionnaire Revised (CFQ-R)” es un
instrumento sobre calidad de vida relacionada con la salud, especificamente para
pacientes con fibrosis quistica, que fue originalmente desarrollado en Francia como
Cystic Fibrosis Questionnaire en 1995 por los autores Henry B, Aussage P,
Grosskpf C, et al y aceptado en 2002, la confiabilidad de la escala tiene un
coeficiente alfa de Cronbach > 0.70. Para permitir la evaluacién dinamica en la
infancia, en la adolescencia y edad adulta, diferentes versiones del instrumento
fueron desarrollados: uno diseflado para adolescentes y adultos (CFQ 14+) y dos
para la evaluacion de nifios de 6 a 13 afios (son las versiones de la CFQ Child) (14).
Fue traducido y validado en su version inglesa y ha sufrido diferentes
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modificaciones posteriormente convirtiéndose en su version revisada (CFQ-R), que
también ha sido traducida y validada en diferentes idiomas .Este test ya fue validado
para la poblacién espafiola (9).

Los articulos se derivaron de 33 entrevistas con pacientes y padres. La reduccion
de los items y la evaluacion de la consistencia interna, la validez convergente y
discriminante se basaron en una amplia encuesta transversal entre 393 pacientes y
padres. Se realiz6 un segundo estudio entre 124 pacientes y 85 padres para probar
la reproducibilidad y la capacidad de respuesta. Todas las propiedades
psicométricas se demostraron con éxito y los cuestionarios ahora estan bien
validados (14).

El cuestionario CFQ-R es actualmente el instrumento de calidad de vida con
mayor validez para Fibrosis Quistica y es el Unico instrumento con versiones para
nifos y tutores, su gravedad se basa de acuerdo a los sintomas respiratorios del
paciente (15).

El instrumento calidad de vida CFQ-R, es el que se utilizar4 en este protocolo, el
cual consta de 35 a 50 items dependiendo de la poblacién de estudio, los cuales
evallan aspectos generales de la calidad de vida relacionada con la salud:
capacidad fisica, limitaciones de rol, vitalidad, percepcion de la salud, estado
emocional y aislamiento social, asi como también aspectos especificos de fibrosis
guistica como imagen corporal, problemas con la alimentacion, carga del
tratamiento, problemas de peso, sintomas respiratorias y sintomas digestivos (9).

La versién para nifios de 6 a 13 afios, cuenta con 35 preguntas, de los cuales en
el aspecto fisico son 6 preguntas, de aspecto emocional son 8 preguntas, de
alimentacién son 3 preguntas, aspecto social 7 preguntas, carga del tratamiento son
3 preguntas, area respiratoria 4 preguntas, area de digestién cuenta con 1 pregunta

(9).

La version para adultos y adolescentes mayores a 14 afos, cuenta con 50
preguntas, de los cuales en el aspecto fisico son 8 preguntas, de aspecto emocional
son 5 preguntas, de alimentacion son 3 preguntas, aspecto social 7 preguntas, carga
del tratamiento son 3 preguntas, area respiratoria 6 preguntas, area de digestion
cuenta con 3 preguntas, aspecto del peso 1 pregunta, funciones de rol 4 preguntas,
percepcion de salud 3 preguntas, vitalidad son 4 preguntas, percepcion del cuerpo
son 3 preguntas (9).

La version para los padres cuenta con 44 preguntas, de los cuales en el aspecto
fisico son 8 preguntas, de aspecto emocional son 5 preguntas, de alimentacion son
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2 preguntas, carga del tratamiento son 3 preguntas, area respiratoria 5 preguntas,
area de digestion cuenta con 4 preguntas, aspecto del peso 1 pregunta, Vvitalidad
son 5 preguntas, percepcion del cuerpo son 3 preguntas, area de escolaridad son 4
preguntas, percepcion de salud son 4 preguntas (9).

Desafortunadamente, no existe mucha informacién sobre la aplicacion del
cuestionario CFQ-R en México. En Febrero del afio 2007, en Centro Médico
Nacional Siglo XXI, se realiz6 un protocolo de estudio con el siguiente nombre:
“Percepcioén de la calidad de vida evaluado por cuestionario CFQ-R y su relacion
con el FEV1 en pacientes pediatricos con diagnostico de fibrosis quistica en un
hospital de tercer nivel”’, sin embargo, no se pudo publicar por falta de informacién
(16).
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3.2. ANTECEDENTES ESPECIFICOS

Existen multiples instrumentos de calidad de vida relacionada con la salud, los
cuales han sido aplicados a pacientes con Fibrosis Quistica.

En el afio 2016, en Dinamarca, los autores K.B Knudsen y Col. Realizaron un
estudio descriptivo y transversal en el que aplicaron 3 cuestionarios diferentes a 67
pacientes con Fibrosis quistica entre la edad comprendida entre 18 a 30 afios, para
evaluar adherencia al tratamiento y prevalencia de depresion y ansiedad. Los
instrumentos de calidad de vida que se aplicaron son: La Escala de adherencia a
Tratamiento de Morisky (MMAS-8), Escala de Depresién mayor y Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised (CFTR). En este estudio se reclutaron a pacientes de
Noviembre 2013 a Diciembre 2014. La escala MMAS-8 es un instrumento que
consiste en 8 preguntas, el cual mide la adherencia a la prescripcion de
medicamentos asi como identifica las barreras mas frecuentes para una pobre
adherencia. La escala de Depresion Mayor consiste en 10 preguntas que usan
criterios de acuerdo al DSM- IV para establecer 3 posibles condiciones: Depresion,
falta de interés o falta de energia. El tercer instrumento que se usé fue la encuesta
CFTR, la cual es actualmente considerada como el “Gol Standard” para evaluar la
calidad de vida relacionada con la salud en pacientes con Fibrosis Quistica. Los
resultados obtenidos fueron que el 74% reportdé mal apego al tratamiento y 32.8%
presento signos y sintomas compatibles con depresion los cuales fueron asociados a
mala calidad de vida (17).

Se realiz6 un meta-analisis en el afio 2014 en la Universidad de Miami, en el
departamento de Psicologia y Pediatria, sobre la prevalencia de depresion y
ansiedad en pacientes pediatricos mayores de 12 afios y cuidadores de pacientes
desde su nacimiento hasta los 18 afios, se realizé en 154 centros de 9 paises, en
un periodo de 2 afios, en el cual se utilizé la “ Escala Hospitalaria de depresion y
ansiedad” (HADS), sin embargo en 5 de los 9 paises esa escala no esta validada por
lo que en el resto usaron la “Escala de Depresion en el centro de Epidemiologia”
(CESD). La poblacién total fue de 1286 adolescentes y 4739 adultos, los criterios de
inclusion fueron: diagnostico confirmado, edad dentro de rangos ya establecidos, se
excluyeron pacientes trasplantados. Los resultados obtenidos demostraron mayor
ansiedad y depresién en los cuidadores y especificamente en las madres (18).

En el afio 2018 se realizo un estudio transversal en Polonia, en el departamento
de Neumologia y Fibrosis quistica, del Instituto de Tuberculosis y enfermedades
Pulmonares, en donde los autores Lucyna Tomazek y colaboradores, realizaron un
estudio sobre calidad de vida en adolescentes y adultos jovenes con fibrosis
guistica, usando la encuesta CFQL ( encuesta de calidad de vida relacionada con la
salud), en donde obtuvieron una muestra de 95 pacientes, entre la edad de 14 y 25

17



anos, en donde el puntaje mas bajo fue “Preocupacion sobre el futuro”. La afectacion
respiratoria y la afectacion de peso se asociaron positivamente con el rendimiento
fisico y la imagen corporal. Las mujeres tuvieron los puntajes mas bajos en
preocupacion del futuro, aspecto social y preocupacion sobre escolaridad (19).

A pesar de los avances Yy mejoria de la expectativa de calidad de vida en
portadores de fibrosis quistica, siempre existe una considerable carga de tratamiento
diaria. Los adultos con Fibrosis Quistica tienen una alta prevalencia de alteraciones
del suefio, sin embargo, existen pocos estudios sobre la calidad del suefio en nifios.
Algunos estudios usan parametros subjetivos, como cuestionarios hacia los padres,
los cuales muestran alta prevalencia de alteraciones del suefio (20).

Existen estudios objetivos, como la polisomnografia, sin embargo; al ser un
estudio de laboratorio, no muestra la calidad de vida real de suefio dentro del
ambiente familiar, por lo que se ha utilizado la actigrafia como método validado para
medir los patrones de suefio-vigilia durante periodos prolongados. La duracién del
suefio y la estabilidad de los patrones suefio-vigilia han mostrado un impacto
importante en las funciones y actividades durante el dia de un nifio sano. En 2016,
se realizdé un estudio publicado en “ The Journal of Pediatrics”, usando los test “
Pediatric Daytime Sleepines Scale” y “ Sleep Disturbance Scale for children and
Obstructive Sleep Apnea-18”", en donde se llevo a cabo la comparacion entre 2
grupos de nifios entre la edad de 7 a 18 afios de edad por 14 dias, un grupo de
nifos sanos con un grupo de nifios portadores de fibrosis quistica clinicamente
estables, se concluy6 que incluso en periodos de estabilidad clinica, los nifios con
fibrosis quistica duermen menos debido a periodos prolongados de desvelo durante
la noche y menos tiempo en cama, los cuales también se relacionan con la
severidad de la enfermedad (20).

Otro aspecto evaluado en calidad de vida, es el manejo del dolor, del cual en el
ano 2016, se realiz6 un estudio llamado “The Association Between Pain and Clinical
Outcomes in Adolescents With Cystic Fibrosis” el cual demostré que el dolor es un
aspecto comun en pacientes con fibrosis quistica, el cual se ha asociado con
exacerbaciones de la enfermedad e incluso el doble uso de antibitticos, cabe
mencionar que la perspectiva del dolor es diferente en adultos y nifios, ya que ellos
la refieren con menor intensidad, menor duracién y focalizada al abdomen (21).

En Octubre 2015 se realizd una Tesis Doctoral sobre Fibrosis Quistica, llamada “
Comparativa de tres cuestionarios de calidad de vida”, en la cual analizan la calidad
de vida relacionada con la salud como predictor de supervivencia en Fibrosis
Quistica, utilizaron las escalas CFQoL y SF-36 para predecir la supervivencia en
poblacién con fibrosis quistica, concluyeron que entre las correlaciones entre el
funcionamiento fisico, sintomas toracicos y respuesta emocional, es probable que la
afectacion fisica sea la mas importante (22).
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Otro aspecto que se evalla en calidad de vida es la sobrecarga al tratamiento, en
Noviembre 2005 se publicé un estudio llamado “Evidencia de terapias fisicas para
el aclaramiento de la via aérea Yy entrenamiento fisico en Fibrosis Quistica, se
evaluaron 5 revisiones sistematicas Cochrane. Los autores Judy M. Bradleya,B,
Fidelma M y J. Stuart Elbornb concluyen que se informa poco sobre la adherencia al
tratamiento, sin embargo; reportan que la adherencia al despeje de las vias
respiratorias y al ejercicio en Fibrosis Quistica, es generalmente pobre entre un 40-
55% de apego, datos que son consistentes con los factores de tratamiento ( como
duracion y complejidad de tratamiento o factores como confianza y preocupacién en
los médicos), los cuales son importantes en la adherencia al tratamiento (23).

En el 2015 los autores Nicola A, Ahmed F Hawwa, Alastair JM Reid et col,

realizaron un estudio transversal en el Centro de Fibrosis Quistica Pediatrica de
Irlanda del Norte que investigo la influencia de creencias sobre el tratamiento y
depresion de los padres en los sintomas de sus hijos.
Se obtuvo una muestra de 100 nifios (<18 afos) con fibrosis quistica (44 hombres;
mediana [rango] 10.1 [0.2-18.6] afios) junto con sus padres. La adherencia a los
suplementos enzimaticos, las vitaminas y la fisioterapia toracica se evalué mediante
un enfoque de métodos multiples que incluye; Escala de informe de cumplimiento de
medicamentos, datos de reabastecimiento de recetas de farmacia y datos de
problemas de prescripcion de médicos generales. Obtuvieron como resultados que
el 72% de los nifios fueron clasificados como de baja adherencia a los suplementos
enzimaticos, 59% de baja adherencia a las vitaminas y 49% de baja adherencia a la
fisioterapia toracica. Concluyen que la necesidad de tratamientos debe reforzarse
regularmente tanto para padres como para nifios (24).

El estado nutricional es fundamental en los pacientes con fibrosis quistica debido
a la relacién sobre la funciéon pulmonar y la mortalidad de los mismos (24). En el afio
2017 se realiz6 un estudio en Paraguay en donde los autores Lourdes Ortiz
Paranza, Marta Sanabria, Laura Gonzalez et al, caracterizaron el estado nutricional
de los nifios y adolescentes con FQ que acudian al programa nacional de deteccion
de Fibrosis Quistica. De 84 nifios, obtuvieron los siguientes resultados, en los nifios
mayores de dos afos, seis de cada 10 presentan un estado nutricional adecuado por
IMC/Edad. Sin embargo, la talla estuvo comprometida en mas de la mitad de este
grupo de nifios. Un 14% presentd malnutricibn por exceso. Casi seis de cada 10
pacientes con FQ presentaron algun grado de afectacion pulmonar, la cual estd mas
comprometida en los nifilos con riesgo de desnutricion o desnutridos (25).

Aunque los procedimientos terapéuticos modernos han  mejorado
considerablemente la supervivencia y la calidad de vida de los nifios con fibrosis
quistica, los aspectos psicoldgicos relevantes han sido considerados insuficientes de
manera similar a las otras enfermedades crénicas (26). En el afio 2016 los autores
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Nada P y Aneta D. realizaron un estudio en Macedonia, con el objetivo de evaluar la
salud emocional: caracteristicas psicolégicas y ajuste de niflos con FQ y su
afrontamiento familiar. El estudio comprende 25 nifios con FQ, edad promedio 13.13
+ 2.29 afos (23 nifios y solo 2 nifias), seleccionados del total de 60 nifios realmente
tratados para FQ. Los niflos fueron examinados en el periodo de mejores
condiciones de salud (sin infeccion, sibilancias o problemas gastrointestinales) (26).

Los resultados se comparan con un grupo de control de 25 niflos sanos de la
misma edad, seleccionados al azar de escuelas primarias. Los instrumentos
psicométricos utilizados fueron: Prueba de disefio de Kohs, Lista de verificacion de
comportamiento infantil, Eysenck, Cuestionario de personalidad, escala de ansiedad
general, indice de perfil emocional, MMPI-201 y humano ,Prueba de valores, junto
con dos pruebas proyectivas de dibujo (Machover y Corman) (26).

Se obtuvieron buenos resultados psicolégicos los cuales podrian ser explicados
por el hecho de que los nifios con Fibrosis Quistica aceptan la situacion real y
expresan vivacidad. Sin embargo, se identificaron problemas relacionados con el
retraso de los cambios en la pubertad, lo que los llevaba a una baja autoestima. En
cuanto a los miembros de la familia, se encontré que afrontan relativamente bien la
enfermedad en los nifios (26).

En México, en el afio 2000 se realizé una tesis por parte del Instituto Nacional de
Pediatria, en donde el Doctor Marroquin H. realizd un estudio comparativo,
observacional, descriptivo y retrospectivo de los nifios con Fibrosis Quistica entre la
edad de 5 a 18 afios, con un grupo de nifios sanos. La muestra fue de 18 pacientes,
9 sanos y 9 nifios con FQ, se usO la escala FQ-Mex, en donde se obtuvo una
diferencia significativa (P<0.05) en la esfera respiratoria al comparar ambos grupos,
no ocurriendo lo mismo en la esfera gastrointestinal, infecciosa, nutricional y
genitourinaria (27).
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4. JUSTIFICACION

La medicina ha avanzado conforme han pasado los afios para poder establecer
un diagnostico precoz y mejorar el tratamiento para Fibrosis Quistica, lo que ha
permitido pasar de una enfermedad casi letal en la infancia a prolongar el promedio
de vida de los pacientes portadores de dicha enfermedad, sin embargo; son mdultiples
los aspectos relacionados con calidad de vida afectados en dicha patologia.

Es de suma importancia poder evaluar la percepcion de calidad de vida
relacionada con la salud en nifios con fibrosis quistica, ya que permite valorar la
enfermedad desde la perspectiva del paciente, tomando en cuenta los aspectos
fisicos como el jugar, realizar actividades académicas, realizar actividades rutinarias,
aspectos emocionales como la sensacion de enojo, frustracion, tristeza o desilusion
provocadas por las alteraciones en el ritmo de vida. Asi como también evaluar
aspectos relacionados a su estado nutricional y aspectos sociales.

Cabe mencionar que calidad de vida relacionada con la salud, es una evaluacion
gue depende subjetivamente de la percepcion de cada individuo, siendo modificada
por multiples pardmetros e incluso puede variar entre el mismo paciente y su tutor.

No existe informacién sobre la calidad de vida de los pacientes atendidos en
nuestra unidad.Esta investigacion aportara informacion sobre como la enfermedad
influye en su estilo de vida, en su formacion académica, en su estado nutricional y en
los proyectos que se tienen a futuro.

La presente investigacién nos dara informacién sobre la calidad de vida de los
nifos con Fibrosis Quistica, mediante la utilizacion de la encuesta CFQ-R aplicada a
nifos portadores, la cual es una enfermedad crénica que cada dia toma mas
importancia por los nuevos casos que se diagnostican cada afio y la repercusion de
un diagndstico tardio.
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5. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En la edad pediatrica son multiples los factores que influyen en la percepcion de
calidad de vida dependiendo en la etapa de vida que se encuentren, ya que en el
caso de este estudio, al ser portadores de una enfermedad cronica como lo es
Fibrosis Quistica, la cual es considerada como una enfermedad con poca esperanza
de vida en México debido al retraso de un diagndstico temprano y por lo tanto inicio
de tratamiento retardado afectando ain mas todos los aspectos fisicos, sociales y
emocionales que rodean a los nifios.

El interés médico en la calidad de vida viene motivado por el hecho de que el
paciente no solo desea vivir, sino vivir con las mejores condiciones posibles de
salud. En nuestra sociedad esta totalmente introducido el concepto de “calidad de
vida relacionada con la salud” (CVRS) como una aproximacioén multidimensional que
aborda todos los aspectos de cada individuo, y que nos permite conocer y tratar
mejor a los enfermos. Para poder cuantificar estos aspectos se necesita desarrollar
herramientas mediante las cuales el paciente nos haga llegar sus impresiones sobre
la enfermedad. Actualmente estas herramientas se conocen como ‘resultados
reportados por el paciente” o PRO (Patient Reported Outcomes). Estos PRO estan
constituidos por cuestionarios que han seguido un complejo y detallado proceso de
desarrollo y validacion para asegurar que miden lo que realmente deben medir y que
sus variaciones son cambios significativos en el estado del paciente, en este caso el
Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised.

Es por ello que surge la siguiente pregunta:

¢,Cuél es la percepcién de calidad de vida en nifios con fibrosis quistica?
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6. HIPOTESIS DE TRABAJO

6.1. HIPOTESIS NULA
La percepcion de calidad de vida en nifios con fibrosis quistica es similar a lo
reportado en la literatura.

6.2. HIPOTESIS ALTERNA
La percepcion de calidad de vida en nifios con fibrosis quistica es diferente a lo
reportado en la literatura.
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7. OBJETIVO GENERAL

Determinar la percepcion de calidad de vida en nifios con diagnostico de fibrosis
quistica.

7.1. OBJETIVOS ESPECIFICOS.

1 Evaluar el estado clinico social y demogréfico (edad, género, peso, talla,
escolaridad y ocupacion) de los nifios con Fibrosis quistica.

2 Tiempo de evolucién de diagndéstico de Fibrosis Quistica.
3 Uso de oxigeno suplementario.
4 Evaluar la percepcién de calidad de vida que tienen los tutores sobre sus

hijos portadores de Fibrosis quistica.
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8. MATERIAL Y METODOS

8.1 DISENO DEL ESTUDIO

e Por el objetivo general: Descriptivo.

e Por la maniobra a realizar: Observacional.

e Por su temporalidad: Transversal.

e Por la recoleccion de los datos: Ambispectivo.

e Por la conformacion del grupo de estudio: Homodémico.
e Por el nimero de unidades participantes: Unicéntrico.

En un Hospital de Segundo nivel en el area de neumologia pediatrica se evalu6
en la consulta externa a nifios mayores de 8 afios con diagnostico de Fibrosis
guistica de acuerdo al expediente. Se invitd a participar a los tutores de los nifios,
previo consentimiento informado y todos aquellos que aceptaron y cumplieron con
los criterios de inclusion, fueron evaluados con el instrumento para evaluacion de
percepcion de calidad de vida en Fibrosis Quistica CFQR (Cystic Fibrosis
Questionnaire Revised) y se observaron cuales son las areas mas afectadas en los
nifios y la percepcién de sus papas.

8.2 UBICACION ESPACIO-TEMPORAL.
Se realizd este estudio en un Hospital de Segundo nivel en la ciudad de Puebla,

en los meses de Septiembre-Octubre del 2019, durante la consulta de Neumologia
pediétrica en el turno matutino se recolectaron los datos.

8.3 SELECCION DE LA MUESTRA

8.3.1 POBLACION DE ESTUDIO

Se selecciond a todos los pacientes derechohabientes entre la edad de 8 y 18
aflos que cumplieron con los criterios de inclusion que acudieron a la consulta
externa de neumologia pediatrica de un hospital de segundo nivel, durante el
periodo del 1 de enero de 2018 al 31 de Agosto 2019.

8.4 TAMARNO DE LA MUESTRA.
Conveniente y limitada por el total de pacientes pediatricos atendidos en la

consulta externa de neumologia pediatrica del 01 de enero 2018 al 31 de Agosto de
2019.
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8.5 CRITERIOS DE SELECCION DE LAS UNIDADES DE MUESTREO
8.5.1 CRITERIOS DE INCLUSION.

e Se incluyeron en el estudio a los pacientes derechohabientes del IMSS adscritos
a la consulta externa de neumologia de un hospital de segundo nivel. Turno
matutino.

e Niflos de ambos sexos que se encuentran en una edad comprendida entre 8 y 18
anos.

e Portadores de Fibrosis quistica ya confirmada.

e Pacientes que acudieron a recibir atencion por consulta externa tanto de primera
vez como subsecuentes.

¢ Atendidos durante los meses Enero 2018-Agosto 2019.

e Aguellos cuyos padres sepan leer, escribir y firmen carta de consentimiento
informado.

8.5.2 CRITERIOS DE EXCLUSION.

e Que presenten alguna alteracién del neurodesarrollo que les impida contestar el
cuestionario

8.5.3 CRITERIOS DE ELIMINACION.

¢ No tener la informacion completa en el expediente clinico.

e Padres que durante la realizacion de la encuesta, desean ya no participar en el
estudio de investigacion.

8.6 DISENO Y TIPO DE MUESTREO.

e Estudio no probabilistico por conveniencia.

8.6.1 UNIVERSO DE ESTUDIO

Todos los pacientes atendidos en la consulta externa de neumologia pediatrica de
un hospital de segundo nivel.
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8.6.2 SUJETOS DE ESTUDIO

Pacientes de 8 a 18 afios con Fibrosis quistica atendidos en la consulta externa
de neumologia pediatrica de un hospital de segundo nivel; de enero 2018 a Agosto
del 20109.

8.7 DEFINICION DE LAS VARIABLES Y ESCALAS DE MEDICION

8.7.1 DEFINICION OPERACIONAL

Edad: Tiempo cronologico de vida cumplido por el nifio desde la fecha de su
nacimiento hasta el momento de la investigacion.

Género: condicion organica que diferencia al hombre de la mujer en la especie
humana, utilizandose preferentemente los términos Masculino y Femenino.

Peso: Medida de la fuerza gravitatoria que actua sobre un objeto, en este caso, el
nifio y reportado en kilogramos.

Talla: Medida convencional utilizada para reportar tamafio del nifio.

Escolaridad: Grado de preparacion académica del nifio.

Ocupacion: Accion cotidiana remunerativa que desempefia una persona.

Tiempo de diagnostico para Fibrosis Quistica: Tiempo cronolégico transcurrido
desde la edad de diagndstico hasta la edad actual al momento de la investigacion.
Oxigenoterapia: Uso de oxigeno suplementario.

Calidad de vida relacionada con la salud desde la perspectiva del nifo:
Percepcion del individuo sobre su posicién en la vida respecto a padecer alguna
enfermedad.

Calidad de vida relacionada con la salud desde la perspectiva de los padres:
Percepcién del tutor sobre la calidad de vida relacionada con la enfermedad de su
hijo.
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8.7.2

ESCALAS DE MEDICION.

CUADRO DE OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES Y

VARIABLE TIPO DE ESCALA DE INDICADOR PARAMETROS
VARIABLE MEDICION
Edad Cuantitativa  |Discreta Fecha de nacimiento. AR0S
Género Cualitativa Nominal dicotomica |[Referido de expediente  |1.- Masculino
clinico. 2.- Femenino
Peso Cuantitativa  |Discreta Referido de expediente  [Peso en Kilogramos
clinico.
Talla Cuantitativa  |Discreta Referido de expediente  [Talla en
clinico. centimetros.
Escolaridad | Cualitativa Nominal politbmica |Lo referido por el paciente (1. Primaria
2. Secundaria
3. Preparatoria
4. Licenciatura
Ocupacion | Cualitativa Nominal dicotébmica [Lo referido por el paciente (1. Estudiante
2. No estudia
3. Empleado
Tiempo de Cuantitativa  |Discreta Lo referido por el paciente |1.- Menos de 5 afios
diagnéstico 2.- Més de 5 afios
de Fibrosis
Quistica.
Oxigenotera | Cualitativa Discreta Lo referido por el paciente |1.- Si
pia 2.- No
Calidad de | Cualitativa Discreta Encuesta Puntuacion de 0 a
vida desde 100.
la CFQ-R
perspectiva
del nifio.
Calidad de | Cualitativa Discreta Encuesta CFQ-R con Puntuaciéon de 0 a
vida desde version para padres 100.
la
perspectiva
de los
padres.
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8.8 METODO DE RECOLECCION DE DATOS

Una vez revisado, aprobado y registrado ante el SIRELCIS con numero de
Registro R-2019-2014-053, se solicitd autorizacion al director del Hospital de
Segundo nivel para poder aplicar el cuestionario Cystic Fibrosis Questionnaire
Revised (CFQ-R) previo consentimiento informado de los padres el cual se
encuentra en el Anexo 1.

Se incluyeron pacientes derechohabientes de un Hospital de Segundo nivel entre
la edad de 8 y 18 afios de edad, que fueron llevados al servicio de consulta externa
de Neumologia pediatrica en el periodo del 1 de enero 2018 a Agosto del 2019, en
los meses de Septiembre y Octubre 2019 se recolecto la informacion y cuyos tutores
aceptaron participar en nuestro estudio, también se solicitd consentimiento
informado del nifio, el cual se encuentra en el Anexo 2.

Se llend una hoja de recoleccion de datos, la cual se encuentra en el Anexo 3 con
el nombre del nifio, nimero de seguridad social, sexo del nifio, edad, escolaridad
del nifio, estado civil, ocupacion, peso, talla y estado nutricional del nifio, cuyos
datos se vaciaron en hoja de Excel.

La encuesta CFQ-R Anexo 4 presenta versiones especificas para nifios de 6 a 13
afos, padres de nifios (6 a 13 afios), mas de 14 afios (para sus tutores de igual
modo) y adolescentes/adultos. Este test ya fue validado para la poblacién espafiola.

La encuesta CFQ-R es considerado el “Gol Standard” para valorar la percepcion
de calidad de vida relacionada con la salud en Fibrosis Quistica ya que incluye
informacién demografica y contiene 12 dominios de funcionalidad: Funcionalidad
Fisica, Vitalidad, Funcionalidad emocional, Alteraciones en la alimentacion, Apego al
tratamiento, Percepcion de la salud, Funcionalidad social, Imagen corporal, Rol de
funciones, peso, sintomas respiratorios y sintomas digestivos. Consta de 35 a 50
items dependiendo de la poblacién de estudio, el puntaje es estandarizado en el
rango de 0 a 100, en donde grandes puntajes indican mejor calidad de vida.

Se les explicé de forma verbal durante la consulta en que consiste la participacion
en esta investigacién. Los nifios que ya sabian leer y escribir respondieron el
cuestionario de forma paralela a sus padres, quienes contestaron cOmo creen que
se sienten sus hijos. Todo esto llevo un tiempo de realizacion aproximado de 30
minutos.
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8.9 ANALISIS DE DATOS

Se realizé un estudio descriptivo, ambispectivo, transversal y observacional, para
evaluar la percepcion de la calidad de vida en nifios entre 8 y 18 afios con
diagnostico de fibrosis quistica que reciben atencion en un hospital de segundo
nivel en la ciudad de Puebla durante un periodo comprendido entre Septiembre-
Octubre del 2019.Se les invito a participar a todos los pacientes que acudieron a
consulta externa de Neumologia Pediatrica.

En los pacientes y familiares que aceptaron participar en el estudio, se determiné
la percepcion de calidad de vida de los nifios, analizando de forma descriptiva cuales
son las areas mas afectadas y se compar6 con la percepcion de la calidad de vida
en los padres. Se cuenta con una poblacién total de 30 nifios con Fibrosis Quistica,
como poblacion total pediatrica que acude a valoracion de forma periddica, de los
cuales solo 16 nifios cumplieron los criterios de inclusion, se aplico el instrumento de
calidad de vida Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R), el cual contestaron
padres e hijos. y que consta de el cual fue inicialmente desarrollado en Francia en el
afio de 1995 y validado en el afio 2002 por los autores Henry B, Aussage P,
Grosskpf C, et al como Cystic Fibrosis Questionnaire. Fue aceptado en el afio 2002,
la confiabilidad de la escala tiene un coeficiente alfa de Cronbach > 0.70. Ha sido
traducido a diferentes idiomas incluyendo el espafiol y presenta versiones
especificas para nifios de 6-13 afios, de 14 afios en adelante, adolescentes-adultos
y tutores. Fue traducido y validado en su version inglesa y ha sufrido diferentes
modificaciones posteriormente convirtiéndose en su version revisada (CFQ-R), que
también ha sido traducida y validada en diferentes idiomas.

Se utilizé estadistica descriptiva, que incluye medidas de tendencia central y de
dispersion, los valores en este estudios se expresaron como media, mediana y
desviacion estandar (SD) .Se realizaron pruebas no paramétricas debido al tamafio
de la muestra, se realizé U de Mann Whitney para el andlisis entre grupos de las
variables numéricas. El valor de significancia fue p= <0.05. Se utiliz6 el paquete
estadistico software SPSS version 25.
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9. ASPECTOS ETICOS

La bioética es el estudio sisteméatico de la conducta humana en el ambito de las
ciencias de la vida y del cuidado de la salud, examinada a la luz de los valores y de
los principios morales. Esta investigacion médica quiere determinar la percepcion de
calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica, analizando de forma descriptiva
cuales son las areas mas afectadas y la percepcion familiar.

El presente estudio esta sujeto a normas éticas que sirven para promover el
respeto a todos los seres humanos y para proteger su salud y sus derechos
individuales. Algunas poblaciones sometidas a la investigacion son particularmente
vulnerables y necesitan proteccion especial. Estas incluyen a los que no pueden
otorgar o rechazar el consentimiento por si mismos y a los que pueden ser
vulnerables a coercion o influencia indebida.

De acuerdo al manual de operaciéon y funcionamiento del fondo de investigacion
en salud 1.LM.S.S se establece en el punto 5.31 el Protocolo en Investigacion en
Salud el cual es un conjunto de actitudes, principios y valores que emana de los
ideales morales inherentes a la profesibn médica, y de la observancia y respeto a los
derechos humanos de las personas sanas y enfermas que requieren de atencion
médica.

El médico pediatra adquiere asi el compromiso moral de cumplir con deberes y
responsabilidades con el paciente pediatrico sano o enfermo, la familia y la
sociedad; con la formacion de profesionales de la Pediatria Médica; con el desarrollo
del conocimiento propio de esta especialidad, asi como con sus colegas y demas
profesionales de la atencion a la salud, en el marco de un auténtico humanismo.

El presente estudio observa los principios enunciados en la declaracién de
Helsinki de la Asociacion Médica Mundial (AMM) adoptada por la 182 Asamblea
General de la AMM, Helsinki, Finlandia, Junio 1964 y enmendada por la 292
Asamblea de la AMM, Tokio, Japén, Octubre 1975, 35a Asamblea de la AMM,
Venecia, lItalia, Octubre 1983, 412 Asamblea general de la AMM, Hong Kong,
Septiembre 1989, 48a Asamblea Somerset West, Republica de la Ciudad Africa,
Octubre 1996, 522 asamblea de la AMM, Edimburgo, Escocia, Octubre 2000; 532
asamblea general de la WMA, Washington 2002 (nota aclaratoria agregada en el
parrafo 29); 552 asamblea General de la AMM, Tokio, Japon 2004 (nota aclaratoria
agregada en el parrafo 30), 592 Asamblea General de la AMM, Sedul, Octubre 2008.
La cual es una propuesta de principios éticos que sirven para orientar a los médicos
y a otras personas que realizan investigacion médica en seres humanos y establece
gue el deber del médico es promover y velar por la salud de las personas, y los
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conocimientos y la conciencia del médico han de subordinarse al cumplimiento de
ese deber.

Asi mismo, se apega a las normas éticas propuestas en el reglamento de la Ley
General de Salud en Materia de Investigacion para la Salud en su Titulo primero
(Disposiciones Generales) articulo 3°, apartado I, Al conocimiento de los vinculos
entre las causas de enfermedad, la practica médica y la estructura social, Titulo
Segundo (de los aspectos éticos de la investigacion en seres humanos), Capitulo |1,
articulo 13° (En toda investigacién en la que el ser humano sea sujeto de estudio,
deberan prevalecer el criterio del respeto a su dignidad y la proteccién de sus
derechos y bienestar); considerando también el articulo 16 donde dice que en las
investigaciones en seres humanos se protegera la privacidad del individuo sujeto de
investigacion, identificAndolo sélo cuando los resultados lo requieran y éste lo
autorice.

Considerandose a ésta Investigacion de Bajo Riesgo ya que aunque solo se
aplicé el cuestionario Cystic Fibrosis Questionnaire- Revised, también se tomé peso
y talla cuando acudieron a la consulta externa. Durante este estudio se pudieron
tocar aspectos sensitivos en cuanto al bienestar del paciente, de acuerdo con lo
establecido en su articulo 17° e incluyé la aplicacion de un consentimiento
informado, tal y como se explica en su articulo 20, 21 y 22, al realizarse en menores
de edad, éste se entregd a quien ejerza patria potestad o la representacion legal del
menor, tal y como se refiere en su articulo 36°.

Finalmente, en esta investigacion todos los individuos fueron tratados como
personas autbnomas, informandose a los padres las caracteristicas del estudio asi
como el registro y aprobacion ante el comité local de investigacion. El cuestionario
tuvo un promedio de 30 minutos de aplicacion, la cual no gener6 costo a los tutores
ni a los nifios con Fibrosis Quistica.

La decision de participar fue libre y voluntaria, sefialando que podian retirarse del
estudio en el momento que lo deseen, pudiendo informar o no las razones de su
decision, la cual fue respetada en su integridad. Cumpliéndose asi, con los principios
contenidos en la Declaracion de Helsinki, la enmienda de Tokio, el Informe Belmont
y codigos y normas internacionales vigentes de las buenas préacticas de la
investigacion clinica.

El codigo bioético del pediatra asume un conjunto de actitudes, principios y
valores que emana de los ideales morales inherentes a la profesion médica. La
pediatria reclama asi del profesional su disposicién para desempefiar un servicio con
calidad y eficiencia, realizando tareas educativas y de investigacion bajo la
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observancia de actitudes morales como el respeto, tolerancia, comprension y
responsabilidad moral.

Posterior al consentimiento informado del tutor y del nifio, se aplico el cuestionario
Cystic Fibrosis Questionnaire. Revised en un area comoda, el cual tuvo un tiempo
aproximado de respuesta en 30 minutos, se otorgé la papeleria necesaria los cuales
no tuvieron ningun costo. En caso de no querer continuar con el cuestionario, se dio
finalizado el estudio sin ninguna complicacion. La informacion obtenida es
confidencial y no se revelara a personas ajenas al estudio.
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10. RESULTADOS

De un total de 30 nifios con diagnostico de Fibrosis Quistica, 16 cumplieron los
criterios de inclusion y aceptaron participar en el estudio. Los participantes se
dividieron en dos grupos tomando en cuenta los items y dimensiones comprendidas

en el cuestionario (8 a 13 aflos y > 14 afios).

El promedio de edad de los pacientes fue de 11.5 afios, con una mediana de 10.5
afios y moda de 8 afios. La desviacion estdndar reportada fue de 3.66. (Ver Cuadro

1).

CUADRO 1. Estadigrafo por edad.

EDAD ( ANOS)

MEDIA 11.5
MEDIANA 10.5

MODA 8
DERIVACION ESTANDAR 3.66
RANGO 10

VALOR MAXIMO 18

VALOR MINIMO 8

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
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La distribucion por género correspondié a 8 mujeres y 8 hombres (Ver Grafico 1).

GRAFICO 1. Distribucién de género.

B Femenino Masculino

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
Abreviaturas: n= muestra
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De acuerdo al peso de los pacientes, se reporta una media de 31.11 kilos, con
una mediana de 25.5 kilos y una moda de 21.5 kilos. La desviacion estandar fue de
15.67 kilos. (Ver Cuadro 2).

CUADRO 2. Estadigrafo por Peso

PESO (KG)

MEDIA 31.11
MEDIANA 25.65

MODA 21.5
DERIVACION ESTANDAR 15.67
RANGO 57.4

VALOR MAXIMO 74
VALOR MINIMO 16.6

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
Abreviatura Kg= kilogramos



Con respecto a la talla de los pacientes, el promedio fue de 1.32 metros, con una
mediana de 1.25 y moda de 1.2 metros. La desviacion estandar fue de 0.19 metros.
(Ver Cuadro 3)

CUADRO 3. Estadigrafo por Talla

TALLA (METROS)
MEDIA 1.32
MEDIANA 1.25
MODA 1.2
DERIVACION ESTANDAR 0.19
RANGO 0.54
VALOR MAXIMO 1.62
VALOR MINIMO 1.08

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
Abreviatura M= metros



En cuanto al grado de escolaridad y ocupacion, se observé que el 12.5% (n=4) no asiste
a la escuela por complicaciones secundarias a Fibrosis Quistica, el 50% se encuentra en la
primaria (n=8), el 25% en la secundaria (n=4) y el 12.5% en preparatoria ( n=2). (Ver
Gréfico 2)

GRAFICO 2. Distribucion de escolaridad actual y ocupacion.

50

> 50%
n=8
40
35
25%
30 n=4
25
20
12.5% 12.5%
15 n=2
10
5
0
PRIMARIA SECUNDARIA PREPARATORIA  NO ESTUDIA

Fuente: Percepcién de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
Abreviatura n= muestra
%=Porcentaje



En cuanto al tiempo de evolucién desde el diagnéstico de Fibrosis Quistica, el 18.75%
(n=3) tiene menos de 5 afios de haber sido diagnosticado y el 81.25% (n=13) tiene mas de 5
afos de haber sido diagnosticado. (Ver Grafico 3)

GRAFICO 3. Tiempo de Evolucion desde el diagndstico de Fibrosis Quistica.

18.75%
n=3

Menor a 5 afilos @ Mayor a 5 afios

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
Abreviatura n= muestra
%=Porcentaje
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En cuanto al oxigenoterapia, se observa que el 56% (n=9) usa oxigeno y solo el 44%
(n=7) no usa oxigeno. (Ver Gréfico 4)

GRAFICO 4. Uso de oxigeno suplementario

SI ENO

Fuente: Percepcién de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica
Abreviatura n= muestra
%=Porcentaje
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En los nifios de 8 a 13 afios, las areas mas afectadas son la percepcion del
cuerpo (puntaje de 20.2), seguido de aspecto social (puntaje de 44.9) y rendimiento
fisico (puntaje 46.9). En cuanto a percepciéon de los padres, las tres areas mas
afectadas son percepciéon del cuerpo (puntaje 43.36), apego al tratamiento (puntaje
48.43) y aspecto social (puntaje 49.21). (Ver Cuadro 4)

CUADRO 4. Descripcion estadistica de la percepcion de calidad de vida en
ninos de 8 a 13 afios y sus padres.

U DE
PUNTAJE MANN
WHITNEY

DOMINIOS CFQR NINOS PADRES *p
Rendimiento fisico 46.9 58.3 0.43
Estado emocional 73.9 62.95 0.12
Alimentacion 69.6 54.44 0.3

Percepcion del cuerpo 20.2 43.36 0.073
Apego al tratamiento 65.6 48.43 0.18
Sintomas respiratorios 56 57.07 0.92
Aspecto social 44.9 49.21 0.77
Digestion 60.7 73.83 0.4
CALIDAD DE VIDA 54.7 54.8 0.40

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica

Cabe mencionar que no hubo significancia estadistica entre los puntajes de
ambos grupos, ya que en ningun dominio se obtuvo p< 0.05.



En los nifios mayores de 14 afios, las areas mas afectada por los nifios son la
vitalidad (puntaje de 23.2), apego al tratamiento (puntaje 39.96) y percepcion del
cuerpo (puntaje 48.84). En cuanto a la percepcion de sus padres, los dominios mas
afectados son la percepcion de la salud (puntaje 39.8), rendimiento fisico (puntaje
44.16) y sintomas respiratorios (puntaje 45.54). (Ver Cuadro 5).

CUADRO 5. Descripcion estadistica de la percepcion de calidad de vida en
ninos mayores de 14 afios y sus padres.

U DE MANN
PUNTAJE WHITNEY

DOMINIOS CFQR NINOS PADRES *P
Rendimiento fisico 61.6 44.16 0.2
Estado emocional 70.66 59.96 0.67
Alimentacion 68.82 59.96 0.59
Percepcion del cuerpo 48.84 46.68 0.67
Apego al tratamiento 39.96 59.94 0.13
Sintomas respiratorios 52.72 45.54 0.46
Vitalidad 23.2 68.82 0.19
Digestion 62.4 53.4 0.67
Percepcion de la salud 57.58 39.8 0.16
CALIDAD DE VIDA 53.9 53.14 0.41

Fuente: Percepcion de calidad de vida en nifios con Fibrosis Quistica

En este grupo tampoco no hubo significancia estadistica entre los puntajes de
ambos grupos, ya que en ningn dominio se obtuvo p< 0.05.
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11. DISCUSION

La percepcion de calidad de vida en la salud es un parametro subijetivo, en el cual
se busca saber cuales son las areas mas afectadas y como sobrellevan su
enfermedad en los diferentes aspectos cotidianos.

En el afio 2016, en Dinamarca, los autores K.B Knudsen y Col. Realizaron un
estudio descriptivo y transversal en el que aplicaron 3 cuestionarios diferentes a 67
pacientes con Fibrosis quistica entre la edad comprendida entre 18 a 30 afios, para
evaluar adherencia al tratamiento y prevalencia de depresion y ansiedad. Los
resultados obtenidos fueron que el 74% reportd mal apego al tratamiento y 32.8%
presento signos y sintomas compatibles con depresion los cuales fueron asociados a
mala calidad de vida (17). En este estudio, la afectacion emocional tomandola como
signos y sintomas compatibles con depresion, tuvo un puntaje de 73.9 en nifios de 8
a 13 afios y 70.66 en niflos mayores de 14 afios, en donde se observa que el
puntaje disminuyé conforme avanza la edad de los nifios. Especificamente en los
nifios mayores de 14 afios, la percepcion que tienen sobre vitalidad tuvo un puntaje
de 23.2. En cuanto a carga de tratamiento en nifios de 8 a 13 afos, se obtuvo un
puntaje de 65.6 y en nifios mayores de 14 afios un puntaje de 39.96.

Se realiz6 un meta-analisis en el aflo 2014 en la Universidad de Miami, en el
departamento de Psicologia y Pediatria, sobre la prevalencia de depresién y
ansiedad en pacientes pediatricos mayores de 12 afios y cuidadores de pacientes
desde su nacimiento hasta los 18 afios, los resultados obtenidos demostraron mayor
ansiedad y depresion en los cuidadores y especificamente en las madres (18). En
este estudio, como tal no se analiz6 el estado emocional de los padres, sin embargo;
se evalué la percepcién que tienen los padres sobre la calidad de vida de sus hijos,
encontrando un puntaje final en los nifios menores de 13 afios de 54.75 y en los
nifos mayores de 14 afios un puntaje final de 53.9.

En el aflo 2018 se realizd un estudio transversal en Polonia, en el departamento
de Neumologia y Fibrosis quistica, del Instituto de Tuberculosis y enfermedades
Pulmonares, en donde los autores Lucyna Tomazek y colaboradores, realizaron un
estudio sobre calidad de vida en adolescentes y adultos jovenes con fibrosis
guistica, usando la encuesta CFQL ( encuesta de calidad de vida relacionada con la
salud), en donde obtuvieron una muestra de 95 pacientes, entre la edad de 14 y 25
afnos, en donde el puntaje mas bajo fue “Preocupacion sobre el futuro”. La afectacion
respiratoria y la afectacion de peso se asociaron positivamente con el rendimiento
fisico y la imagen corporal. Las mujeres tuvieron los puntajes mas bajos en
preocupacion del futuro, aspecto social y preocupacion sobre escolaridad (19). En
nuestro estudio, en el grupo de niflos mayores de 14 afos, fueron las mujeres
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quienes tuvieron mayor afectacion en el aspecto social, percepcién del cuerpo y
afectacion de peso.

En Octubre 2015 se realizé una Tesis Doctoral sobre Fibrosis Quistica, llamada
“Comparativa de tres cuestionarios de calidad de vida”, en la cual analizan la calidad
de vida relacionada con la salud como predictor de supervivencia en Fibrosis
Quistica, utilizaron las escalas CFQoL y SF-36 para predecir la supervivencia en
poblacién con fibrosis quistica, concluyeron que entre las correlaciones entre el
funcionamiento fisico, sintomas respiratorios y respuesta emocional, es probable que
el funcionamiento fisico sea el mas importante (22). En nuestro estudio, la
afectacion fisica tuvo un puntaje final de 46.9 global en los nifilos menores de 13
afnos.

En Noviembre 2005 se publicé un estudio llamado “Evidencia de terapias fisicas
para el aclaramiento de la via aérea y entrenamiento fisico en Fibrosis Quistica, se
evaluaron 5 revisiones sistematicas Cochrane. Los autores Judy M. Bradleya,B,
Fidelma M y J. Stuart Elbornb concluyen que se informa poco sobre la adherencia al
tratamiento, sin embargo; reportan que la adherencia al despeje de las vias
respiratorias y al ejercicio en Fibrosis Quistica, es generalmente pobre entre un 40-
55% de apego(23).

En nuestro estudio, el apego al tratamiento se vio mas afectado en los nifios
mayores de 14 afios, quienes probablemente son mas conscientes de la repercusion
de la falta de tratamiento.

En el 2015 los autores Nicola A, Ahmed F Hawwa, Alastair JM Reid et col,
realizaron un estudio transversal en el Centro de Fibrosis Quistica Pediatrica de
Irlanda del Norte que investigo la influencia de creencias sobre el tratamiento y
depresion de los padres en los sintomas de sus hijos. En nuestro estudio los padres
mayores de 14 afios tienen mayor puntaje de apego al tratamiento que sus propios
hijos, sin embargo, no se obtuvo una significancia estadistica entre los dos grupos
en el dominio de apego al tratamiento. En los niflos menores de 13 afios, tampoco
no hubo diferencia significativa.
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12. CONCLUSIONES

Se determinaron las variables sociodemogréficas de los nifios con edad, peso,
talla, género, escolaridad y ocupacion, encontrandose como edad predominante 8
afos, se encontrd el 50% en cuanto a género (8 hombres y 8 mujeres). El 56.25%
de los nifilos usa oxigeno. En cuanto a escolaridad solo el 12.5% no acude a la
escuela por complicaciones secundarias a su propia patologia.

Las areas mas afectadas en la percepcion de calidad de vida en los nifios
menores de 13 afios fue la percepcion del cuerpo con un puntaje de 20.2, seguido
de aspecto social con un puntaje de 44.9 y rendimiento fisico en un 46.9, en los
nifios igual o mayores de 14 afios fue la percepcion de vitalidad con un puntaje de
23.2, apego al tratamiento con un puntaje de 39.96 y percepcion del cuerpo con
puntaje de 48.84.

La comparacién entre padres e hijos tanto de 8 a 13 afios y mayores de 14 afos,
no tuvo significancia estadistica, ya que ambos grupos tuvieron una P> 0.05.

La calidad de vida tanto en nifios menores de 13 afios y mayores de 14 afos se
percibe de forma similar, asi como la percepcion de los padres. Cabe destacar que
aun asi se observo un puntaje menor en la percepcion de calidad de vida en nifios
mas grandes, lo que nos orienta a que son mMas conscientes del deterioro
multisistémico.

Finalmente se concluye que la percepcion de calidad de vida en nuestro estudio
es similar a lo que se reporta en la literatura, rechazando la hipétesis alterna.
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13. PROPUESTAS

e Concientizar tanto al personal médico y no médico sobre la importancia de un
diagndstico oportuno para evitar mayor deterioro en la afectacion multisistémica de
los niflos conforme van creciendo.

e En el manejo y seguimiento de los pacientes pediatricos con Fibrosis Quistica se
debe incluir la evaluacion de su calidad de vida.

e Fomentar aun mas grupos de apoyo para un adecuado soporte psicoldgico en
aquellos nifios de recién diagnostico o en aquellos cuyo pronéstico de vida se ha
hecho méas sombrio.

e Solicitar a las unidades hospitalarias se tenga un adecuado equipo
multidisciplinario para un mejor diagnostico, abordaje y tratamiento de los nifios con
Fibrosis Quistica que tenemos en esta unidad.
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14. DEBILIDADES

e Fibrosis Quistica es una enfermedad congénita muy rara, contamos con un total
de 30 pacientes con fibrosis quistica, sin embargo; fueron pocos los pacientes que
cumplieron los criterios de inclusion, ya que la mayoria de la poblacion de
Neumologia Pediatrica con Fibrosis Quistica son lactantes.

e La percepcion de calidad de vida puede variar de acuerdo a los ultimos eventos
gue han sucedido en la vida de los pacientes, como hospitalizaciones recientes,
perdida de algun familiar o exacerbacion de la enfermedad.

e Se desconoce si los pacientes han recibido algun tipo de terapia psicolégica asi
como los padres de los nifios para aceptacion de la enfermedad, lo cual pudo influir
en las respuestas de la encuesta.
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15. FORTALEZAS

e Aunque Fibrosis quistica es una enfermedad muy rara, se encontr6 una
poblacién sustancial en donde se pudo analizar de forma descriptiva su calidad de
vida.

e El instrumento que se us6, es un cuestionario validado para la poblacién
hispanohablante para uso de pacientes pediatricos.
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17. ANEXOS

17.1 ANEXO 1 CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO ADULTOS

[

\D

IMSS

LETURIDAE ¥ SOUEAT3MD SOTIAL

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UNIDAD DE EDUCACION, INVESTIGACION

Y POLITICAS DE SALUD

COORDINACION DE INVESTIGACION EN SALUD

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO
(ADULTOS)

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA PARTICIPACION EN PROTOCOLOS DE INVESTIGACION

Nombre del
estudio:
Patrocinador
externo (si aplica):
Lugar y fecha:
Ndmero de
registro:
Introduccion:

Justificacion y
objetivo del
estudio:

Procedimientos:

Posibles riesgos y

molestias:
Posibles
beneficios que
recibira al

participar en el
estudio:

Informacién sobre
resultados y
alternativas de
tratamiento:

“PERCEPCION DE CALIDAD DE VIDA EN NINOS CON FIBROSIS QUISTICA.”

No aplica

R-2019-2104-053

Hola Papito o Mamita, permitanme presentarme, me llamo Adriana Poseros Nava, residente de
tercer afio de Pediatria, los invito cordialmente a realizar una encuesta sobre calidad de vida de
su pequefio (a), la cual consiste en contestar un formato de preguntas relacionadas con los
nifios enfermitos con Fibrosis Quistica. Las preguntas se les aplicaran a usted y a su pequefio
(a), si usted lo autoriza previamente.

Es muy importante poder analizar la forma de sentir y pensar de los nifios enfermitos con
Fibrosis Quistica, respecto a actividades que realizan todos los dias como caminar, correr,
dormir, comer, asistir a la escuela, sus sentimientos hacia el futuro. No existe informacion en
nuestra unidad, sobre como se sienten los nifios con Fibrosis Quistica y como los ven sus
papitos respecto a su enfermedad. Esta investigacion aportara informacion sobre como la
enfermedad influye en su estilo de vida, en su formacién académica, en su estado nutricional y
en los proyectos que se tienen a futuro.

Estimado papito o mamita nos permitiria aplicarle una serie de preguntas a usted y a su hijito
(@) en el consultorio, que no le tomara mas de 30 minutos contestarla, y puede usted en
cualquier momento tomarse un descanso y posteriormente seguir con las preguntas 0 en caso
de no querer continuar puede suspender las preguntas. Se les otorgaran hojas blancas con las
preguntas impresas y se les dara lapiz o pluma para contestarlas de forma privada, sin que
nadie mas sepa que contesto. Las preguntas incluyen datos personales como fecha de
nacimiento, nacionalidad, estado civil y escolaridad, otras preguntas estan relacionadas con
las actividades que realiza todos los dias su hijito (a) como dormir, comer, caminar, correr, salir
a dar un paseo y aspectos relacionados a como se sienten con las personas que conviven ya
sea en su casa 0 en su escuela. Existe una hoja llamada ficha de identificacion, en la que se le
preguntaran datos como edad en que diagnostico la enfermedad de su hijo (a),
hospitalizaciones previas y medicinas que toma. Estas preguntas solo las contestaran en una
sola ocasidn que acudan a consulta de control con su médico.

Estimado papito o mamita al contestar las preguntas, usted y su hijo (a) estan sujetos a riesgos
psicolégicos como tristeza, impotencia, enojo, por lo que estan en todo su derecho a negarse a
contestar las preguntas, o en su caso dejarlas incompletas por algun contratiempo o molestia
que esta le causara a su persona o que sea mucho el tiempo invertido para contestarlas. No
existen riesgos fisicos, sociales, econdmicos y tampoco riesgos para la sociedad.

Usted y su hijito (a) recibiran como beneficio al final de esta investigacion, conocer cuales son
las areas mas afectadas con la enfermedad de su pequefio (a), estas areas afectadas pueden
ser emocionales, académicas, fisicas, sociales y nutricionales y poder contribuir a formar
terapias de apoyo sobre el area afectada. No recibird ningun tipo de ayuda econémica, ya que
es parte de un estudio sin fines de lucro, que nos ayudara a saber en qué debemos trabajar
mas, para apoyar a los nifios que padecen Fibrosis Quistica como su pequefio (a), asi como
también fomentar diagndsticos a temprana edad..

Me comprometo a informarle los resultados del estudio de forma confidencial mediante via
telefénica o de forma personal si usted lo desea, cuando acuda a consulta de control, con el fin
de que pueda aclarar sus dudas respecto a la prueba aplicada y sobre los resultados
obtenidos. Como ya se sabe, la Fibrosis Quistica es una enfermedad sin cura, que requiere
manejo multidisciplinario para mejorar o disminuir las principales afectaciones sistémicas como
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lo son la funcién respiratoria y gastrointestinal. Los tratamientos aceptados en nuestra unidad
consisten en la fisioterapia pulmonar, el uso de alfadornasa asi como el uso de enzimas
pancredticas y antibiéticos ante la colonizacién por microorganismos. Como tratamiento
alterno, se estan realizando estudios de terapia genética en otros paises los cuales aun se
encuentran en etapa de estudio.

Participacion 0 Se podra retirar de contestar las preguntas en cualquier momento que usted decida, sin que

retiro: esto tenga repercusion en el trato o la atencién que recibe en la unidad.
Privacidad y Toda informacién otorgada sera de caracter confidencial y solo sera utilizada para este estudio
confidencialidad: en base a las Pautas Eticas Internacionales para la Investigacion y Experimentacién Biomédica

en Seres Humanos y los citados en los articulos 100 en los incisos | al VIl y el articulo 101 de la
Ley General de Salud. Se le hace énfasis en el compromiso que tengo hacia usted de no
identificar a su pequefio en presentaciones o publicaciones que se deriven de este estudio y de
mantener la confidencialidad de la informacion.

Disponibilidad de tratamiento médico en  Su pequefio (a) continuara con el tratamiento médico ya establecido por

derechohabientes (si aplica): el médico especialista, ya que mediante este estudio no se aplicaran
nuevas alternativas de tratamiento médico.
Beneficios al término del estudio: Usted y su hijito (a) recibiran como beneficio al final de esta

investigacion, conocer cudles son las areas mas afectadas con la
enfermedad de su hijo (a), estas é&reas afectadas pueden ser
emocionales, académicas, fisicas, sociales y nutricionales y poder
contribuir a formar terapias de apoyo sobre el area afectada. .

En caso de dudas o aclaraciones relacionadas con el estudio podra dirigirse a:

Investigador Dr. Eduardo Vazquez Cruz. Coordinador Clinico de Educacién e Investigacion en Salud.
Responsable: Adscripcién: U.M.F. No 6. Matricula 11969296. Cel. 2221541599
Colaboradores: Dra. Adriana Poseros Nava. Médico Residente de Pediatria. Unidad de adscripcion H.G.R

No 36. Matricula: 98223811

Celular: 2225 66 84 53

Dra. Verdnica Moreno Cérdova. Neuméloga Pediatra. Unidad de adscripcion H.G.R No 36.
Matricula: 11787805

Celular: 2221173109

Dra. Dolores Guillermina Martinez Marin. Jefa de la division de educacion e Investigacion
en salud HGR 36 Lugar de adscripcion HGHZ nim. 20 Celular, 22 24 456947

En caso de dudas o aclaraciones sobre sus derechos como participante podra dirigirse a: Presidente del Comité de
Etica en Investigacion: Dra. Irma Aidé Barranco Cuevas, al teléfono: 2225258713 o en Comisién de Etica de
Investigacion de la CNIC del IMSS: Avenida Cuauhtémoc 330 4° piso Bloque “B” de la Unidad de Congresos, Colonia
Doctores. México, D.F., CP 06720. Teléfono (55) 56 27 69 00 extensién 21230, Correo electrénico:
comision.etica@imss.gob.mx

Dra. Adriana Poseros Nava
Matricula: 98223811
Celular: 2225668453

Nombre y firma del sujeto Nombre y firma de quien obtiene el consentimiento
Testigo 1 Testigo 2
Nombre, direccion, relacion y firma Nombre, direccion, relacion y firma

Este formato constituye una guia que debera completarse de acuerdo con las caracteristicas propias de cada
protocolo de investigacion, sin omitir informacion relevante del estudio
Clave: 2810-009-013
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17.2 ANEXO 2. CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO PARA MENORES
DE EDAD

[

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

@ UNIDAD DE EDUCACION, INVESTIGACION
Y POLITICAS DE SALUD
COORDINACION DE INVESTIGACION EN SALUD
IM$ Carta de asentimiento en menores de edad (8 a 17 afios)

SLGLRIIAL ¥ SOH 1AM T SO 1AL

Nombre del estudio: “PERCEPCION DE CALIDAD DE VIDA EN NINOS CON FIBROSIS QUISTICA”

Nuamero de registro institucional: R-2019-2104-053

Objetivo del estudio y procedimientos: Es muy importante poder saber la forma de sentir y pensar de los pequefios que
como tu estan enfermitos de Fibrosis Quistica, respecto a actividades que realizan todos los dias como caminar, correr,
dormir, comer, asistir a la escuela y sus sentimientos hacia el futuro. No existe informacion en nuestra unidad, sobre cémo
se sienten los nifios con Fibrosis Quistica y como los ven sus papitos respecto a su enfermedad. Esta investigacion aportara
informacién sobre cémo influye tu enfermedad en tu vida, en tu formacién académica, en tu estado nutricional y en los
proyectos que tienes a futuro.

Mientras estas en el consultorio, en donde te sientas mas cémodo, te daré unas hojas con lapiz o pluma sin costo alguno,
con una serie de preguntas que no te tomard mas de 30 minutos contestar, y puedes en cualquier momento tomarte un
descanso y posteriormente seguir con las preguntas o en caso de no querer continuar, suspender las preguntas. Se te
daran las preguntas impresas en hojas blancas para contestarlas en secreto, sin que nadie méas sepa tus respuestas.

Las preguntas incluyen datos personales como tu fecha de nacimiento, en qué pais naciste, si eres soltero y si acudes o no
a la escuela, ademas de otras preguntas relacionadas a las actividades que realizas todos los dias como dormir, comer,
caminar, correr, salir a dar un paseo y aspectos relacionados en como te sientes con las personas que conviven ya sea en
tu casa o en tu escuela.

Hola, mi nombre es Adriana Poseros Nava y trabajo en el Instituto Mexicano del Seguro Social. Actualmente estamos
realizando un estudio para poder saber cdmo se sienten los nifios como ti con Fibrosis quistica y los aspectos mas
afectados en su vida cotidiana.

Tu participacion en el estudio es siempre y cuando tU quieras contestar estas las preguntas, es decir, aun cuando tus papa o
mama hayan dicho que puedes participar, si ti no quieres hacerlo puedes decir que no. Es tu decisidon si quieres o no
contestar las peguntas. Es importante que sepas que si en un momento dado ya no quieres continuar con las preguntas, no
habra ningiin problema, o si no quieres responder a alguna pregunta en particular, tampoco habra problema.

Esta informacion sera confidencial. Esto quiere decir que no diremos a nadie tus respuestas o resultados sin que tu lo
autorices, solo lo sabran las personas que forman parte del equipo de este estudio. Si quieres que tus resultados se den a
conocer a tus padres, tu lo puedes decidir.

Si aceptas participar, te pido que por favor pongas una (x) en el cuadrito de abajo que dice “Si quiero participar” y escribe tu
nombre. Si no quieres participar, déjalo en blanco.

Si quiero participar

Nombre:

Nombre y firma de la persona que obtiene el asentimiento: Dra. Adriana Poseros Nava
Matricula: 98223811
Celular: 2225668453

Fecha:

Clave: 2810-009-014
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17.3 ANEXO 3

FICHA DE IDENTIFICACION

Nombre:

Nss:

Edad al diagnéstico:
Edad actual:

* DIAGNOSTICO DE FIBROSIS QUISTICA:

Tamiz metabdlico:
Cloruros en sudor:
Mutacion identificada:
*ESTADO NUTRICIONAL
Peso:
Talla:
*TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO:
Oxigenoterapia
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17.4 ANEXO 4 CUESTIONARIO CFTR.

m MNitios de & a 11 Atios de Edad (Formato del Enfreviztader
CHSTIC HERDSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

E:mcua‘xﬂnmﬂoﬂa}rmm;mu#’u e L @niravisiador. P-E‘J'Ji.':l‘l-ﬂ'h‘.-i‘ﬁ'_-‘i'.ﬁ:lmm’m mnnnm_,:u‘qwm
Para nivios mayores que pueden leor y contestar las preguntas solos, como nitos de 12 y13 anes de edad, use el

i tionarro @ & formato de reporte independiante.

Hay insirucciones para «f entrevisiador o cada seccion de este cuesiionario. Las ietruccionas que usiod debe
seruir esian subrayadas v en fdice.

Entrevistador: For finor haga lar Sigwianes pregumns.

A Cual ez m fecha de necimiento?
Fecha| | | [ | [ [ [ |
Daa  Mdes Ao

B. [Erss del sexo?
[ Masculing O Femening

C. Darante las dos semanas pasasdas, jhes estdo
de vacaciones o f@ltado & la escusls (colemio)
por razones mo relacionsds: 8 m sahnd?

O 51 O Nao

D. ;Cual de las siznientss altsrnativas describe tu
oTiZen emice? (por Svor seleccione todas las que
apliquea)

[0 Cubano{a)

[0 Puestorrigquetiofa)

O Mesicameds)

O Colombiano(a)

O Argentino(s)

OO Venezolano(z)

O Micaraghensa(a)

O Salvadorefiofz)

[ Otrofa) (especifique)

E. ;Cual de las sipnientes aliemnativas describe tu
TazaT (Por favor seleccone todas las gue apliguen)

O Blanco

O Megro

O Miulsto

O Indio

[ Asiatico

[ Crro (especifique)

F. ;En que grado estas en la escuela (oolesio)? (51
va completasts el terming escolar, jcual
conpletzseT)

[0 Eindergarten

O ler gzrado

O 2do grade

O 3er grado

O 4to gado

O 5 grado

O 6° zredo

O Mo estas en la escuels



m Ninos de 6 a 11 Anos de Edad (Formato del Entrevistador)
CYSTIC HERDSIS QUESTIONNAIRE -REVISED

Entrevistador: Por frver, beg lar instruccionss del chesionario al nineial:
“Estys [TESUDTas 500 [Era minos(as) come il que tenen Sbrosis quistics. Tus respusstss nos
m:u-tumierm:unﬂunn} :mmlnsumm:mitea}'udan_ Confestar estas
pregumtzs te beneficiara tanto 2 6 como a ofros en el fumro. ™
“Para cada mma de 1a: sismentes presumizs, seleccions una de las opciones en las tarjetas que t= voy &
masrar ™

Entrevistador: Mugtre Ig toriety naraia q ¢l lg nifodg)
“Mira acts tarjets v lee commize lo que dice: iy ciemo / mayormente cierto S slzo cerio
MECS Cieris”
“Esta a5 un gjenmplac 51 te pregunto sl e mmy cierto, mayormente cierto/ algo certo’
munca certe gue los elefanies pueden volar, ;onal de las respuestas en la arjetss
escogeEras T

Entrevistador: Mugrtre ig tarjeny aul @ ella nifioig) .
“Mlira esta tarjeta v les conmipo lo gue dice:  siempre /2 memdo /4 veces / mmca™
“Estd 85w gjemplo: Site puedes ir a la hma: sempre, a menndo, a veces, o numca, joual
de las respuestas en la tarjets escogerias?™

Entrevistador: Wuestre la tarjeta narania al nineia).
“Ahiora te voy a hacer vanas pregumtss sobre tvids diaria

Entrevistador: Por finer margue ¢l cugdrado gue indique la respresta del nitioda).
“Esacha 1= oraciones gue te vioy 2 leer. Escoge mma respuesta de las signientes opoiones: DNTy Ciemio,
mayarments clerto, sl clerto o falwe™

“Drurante las dos semanas pasadas:™ e Cm | Ook  Cus
1. Pudiste caminar tan ripido como los demas . .o O O O
2. Pudiste subir escaleras tan rapido como los demas ... O O O O
3. Pudiste correr, brincar v escalar como quisiste O O O O
4. Pudicste comrer tan rapido v tan lejos como Jos demas ... O O O O

5. Pudiste participar en deparies que te gustan (béishol, Satbol, bails,
baloncesto, natscion. 8800 . O O O O

. Trviste dificnltad cargando o levantando objetos pesades como tas
ltbros, tu bulto escolar, o ma mochila ..o O O O O



Nifioz de 6 a 11 Afios de Edad (Formato del Entreﬁ'st:ldur:l1

m CYSTIC HBROSIS QUESTIONNAIRE-REVIZED

Entrevistadoria): Muesre la tarjeta el a ella nifkeia).

ala) { I15, b Ig

“F durante laz dos semanasz pasadas, dime cuan

frecuentemente:”

13. Tirviste snetos malos o pesadillas ...

14. Te senficie Dien cODOEe IESIO(E) oo

15. Te fme difal cOmET ..o

16, Tuwiste gue dejar de hacer actividades divertidss para hacer

TS TEEMIEIIDE ... s

17. Fudste oblizado 8 COMET .o

Siempre

a
O
a
a
O
a
a
O
O
a

|

Entrevistadar{a): Presenie la tojaa naraija a ella nifioia).
“Esrucha las oraciones que te woy & lesr Escoge una respuesta de las sipuientes opoiones: Doy ciemma,

mEyIments Cherio, slzo derio o f&lso.™
“Dhirante las dos semanas pasadas:”™

18. Pudiste hacer todos s Tatamiensos ... ..o

2. Te renmiste mncho con fus amigos ..

21. Te quedaste en casa mas de lo que hubieses quesido

A menuda A weces

My Cierio Mayarmenic

O

O
O
O

O

o o o o o o o o 0o

O

O

o o o o oo o 0o o

(i

Ckerin

O

O
O
O

Numica

Alge
LE

O

O
O
O

o o o o o o o o o0 d

O

Mumca
Lieria

O

a
(W
a



m MNinos de 6 2 11 Afios de Edad (Formato del Entreﬁztadurj}l
CTSTIC ABROSIS QUESTIONRAIRE-REVISED

“Dharante las doz semanas pasadas:™ rmteh e One  C
22 Te sentiste comodo (1) pasando Sempo filera de casa {en casa de

anTigos, Fannilianes @ O SHEEY ..o e O O O O
23 Te sentiste exchuddofa) ..o e O O O O
24 Tovitsste amuizos{as) 8 N Cas8 3 MEMIRD . O O O O
25 Persacts que ofros niftosias) se barlaronde 6 o O O O O
26. Te senfiste comodo halando de tu enfermedad coa ofros (s amigos, O O O O
) = 1 - O TSP
27 Pensaste que eras mnry bajoda)de estamirs O O O O
28 Penzaste que estabas nury deleadels) i O O O [l |
20 Persasts que eras fisicaments diferents 3 otros de m misms adad O O O O
20 Te molesto hacer M TREMTETIOE oo O O O O
Enfrevistador: Muesire la aoera el de nlavo.
“Te estoy mostrando 1 tafems aml de meve.™
“Y durante las dos semanas pazadaz, indica cudn Siempre A mesude  Avece:  Nunca
frecuentements:”
31, Tesiste durante el da .o O O O O
32 Te despertaste durants 13 noche porgue estabas tostendo ... , O O O O
33, Tesiste momcosidad .o O O O O
34 Twiste dificuliad respiramdio e O O O O
T T v o . O O O O

Por r rale gue confestase tedas fas

[ Gracias por tu cooperacion!




Nitios de 12 a 13 Aoz de Edad (Reporte Independier

m CESTIC ARRDSIE QUESTIONNAIRE-REVISED

]

“Estas preguntss SO0 PAra ninos como tl que tienen fibrosis quistica. Tus respuestss nos ayndarsn a entender
condicion v como los ratamientos te ayudan. Contestar estas pregumtas te beneficiar tanto 3 t como 2 otros en

el fonmwo.”

Por favor confesia todas las pregumias. (Mo hey respuestas cormecias nd incommectas! 51 no estas segumo como
confestar, sscoge la alternativa que se parezca 3 t sifuscion

Por favor Hena la informacien o marca el cnadrade gue indigue tm respuesia.

A ;Cual ezt fechs de nacimiento?
Fecha| [ | [ | [ [ [ |
Dna  Mdes Aty

B. [Eres del sexao?

[ Basculing O Femening

C. Durante las dos semanas pasadas, jhas estado
de vacaciomes o faltado 3 L3 escwela (colemiol)
pOr rAzones mo relacionsdss a m salnd?

O 51 O Ne

D. ;Cual de la= signientss alternstivas describe tu
origen emico (por favor seleccione todas las que
apliquen)

O Cubanoia)

[ Puertormiquetio(a)

[0 Mejicanois)

O Colombismo(s)

O Argentino(z)

O Venezolano(a)

O Micaraghenza(a)

O Salvadorefio(s)

[0 Otrofa) (especifique)

E. ;Cual de las sipnientes alternativas describe tu
raza’ (Por favor saleccione todas las gue apligoen)

[ Blanco

O Negro

O Mulato

O Indic

[ Asiatico

O Oro (especifique)

E. ﬂql&gﬂﬂﬂﬁﬂsﬂllﬂﬁﬂﬂﬂ{ml&gﬂn]ﬁl:ﬁl
va completasts el témming escolar, joual
conmpletzse?)

O 5° grado

O 6 grado

O 7 grado

O & grado

O 9% grado

O Mo estas en la sscusla



m Nifios de 12 a 13 Aiios de Edad (Reporte Independie
CESTIC ABROSIE QUESTIONNAIRE-REVISED

Por favor marca el cuadrade que indigue tu respuesta.

Nifwry Mayormenre  Almo Falwn

En las dos semanas pasadas: Cierte Cierto Cisrto
1. Pudiste caminar tan rapido como los demas O O O O
2_ Pudiste subir escaleras tan rapido como los demas . O O O O
3. Pudiste comer, brincar ¥ escalar como quisiste . ..o O | d O
4_Pudiste correr tzn rapido v tan lejos como los demas . O O O O
5_ Pudiste participar en deportes que te gustan (beishol, Sxtbol,
baile, baloncests, matacion, &bC.) ..o O O O O
6. Tirviste difiooltad cargando o levaniando objetos pesados como
s libros, tu bulto escolar, o wmamochdla ... ... O O O O
Por favor marca el enadrade que indigue tu respuesta.
Y en las dos semanas pasadas, indica cuan
frecuentemente: Siempre Amensds  Aveces  Nunca
7. Te samtiste CAmsatio(a) oo O O O O
8. Te semmiste enofadola) oo O O O O
9. Estmviste de musl BumsoT .o (Il (M| (Il O
10 Te senfiste PreoouIDaEi{a) ..o O O O O
11 T SEIISLE RTHSTE ... cooovmoe oo cee e eeceees e mececes e eemeene 0 O 0 ]
12. Tiriste difionltad en GOTDITTE ..o e O [l [N O
13. Tarviste metos malos opesadilles .. O O O O
14. Te senfiste bien con G BUSTMOAY .o (Il (M| O (|



m Nifio: de 12 a 13 Ajfios de Edad (Reporte Independie
CYSTIC FBRDSIS UESTIONNAIRE -REVISED

Por favor marca el cuadrado gue indigue tu respuesta.

Y en las dos semanas pasadas, mmdica cuan
frecuentemente:

Siempre A memndo A veoes
15 Te fine ificil COMBT . ..ot e e O O O
16 Tuviste gue dejar hacer aciividades diverfidas para hacer nas O [l [l
o | 21 = e
17. Te funieson que obLIZED 8 COIET ..o e e e O O O

Por favor marca el cuadrado que indigue i respuesta.

Durante las dos semanas pasadas:
18. Pudicte hacer todos s mabamienios ...

M. Te rennizte mncho com s SMES0s

21. Te quadaste en casa mas da lo que hubdeses querido ... ...

12 Te sentists comodo(s) estando fuera de casa (en casa de amigos,
familisres 0 oo SHEOY .o

23. Te seniste echmidiofa) .o
24 Tovitaste amuimos(Es) 8 00 Casa A ey e
25_ Pensaste que ofos nitos(zs) seburlsronded

26. Te sentiste comodo hablando de tn enfermedad con otros (fus
AMEEDS, PIOPESOTEE] ..ot et

27 Penzaste que eras moay bajoda)de estalura e

28, Penzaste que estalras noay delzadofa) .

o o o o o o0 O O

O

([

o o o o 0o o0 o o

O

O

0O o o o

O O o o O

Numca

O

O

o o o o o O o 0o o

(|

(|



m Nitios de 12 a 13 Ano: de Edad (Reporte Indrp-eﬂuﬁ*‘l
CHSTIC HERDSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Mlfwry Mayormente  Alse  Falw

Dharante las dos semanas pasadas: Cierts Cierte Cierte
Eﬂ.PmsasteqmemsﬁsitmuﬂediﬁatmleantmsﬂeMmismamhd-... O O [l | O
30. Te molesto hacer fs TAMMNETI0S ..o oo O O O O

Por favor marca el enadrade que indigue tu respuesta.

Y durante las dos semanas pasadasz, indica cudn Siempre  Amesmde  Averss  Nunea
frecuentemente:

3], Tosiste durambe &l G55 ..o a O O O
32. Te despertaste durante la noche porgque estabas tosiendo ... . O O O O
33, Tosiste momcosidad . ... ..o a O O O
34, Tuviste dificultad reSPITamBO .. ..ot eecas s emema e O O O O
35 Tedolio el @tomaame .. . ..o oo O O O O

Por favor asegurate que todas las pregunras han sido contestadas.

;jGracias por tu cooperacion!




Adolezcentes ¥ Adultos {Pacientes de cacorce afios en adelanie) I
CYSTIC HBROSIS QUEETIONNAIRE-REVISED

Entender ¢l impacos de 5o enfermedad v iratamiemios en mo vids disris peede ayodar s s médicos 2 mosiverear so salod ¥
AjEsmar 13 cratnmisnio: spropisdymenie de ser necezario. For esia razem, esie coesdonario fue expacrficamence dezarrollade
para perzomas gue padecen de Gborosiz quistica. Gracias por compledar esie ceesionario.

Instrmcciomes: Las siznientes presuntas sen acerca de 1o estads de salnd sciwal, tal cusl wsted lo percibe. Esta informaciia
nas ayedard 8 entemder como usted e sdemte diariamente.

Por favor comiesie fodas Iz prepuscas. ;Mo hay respoescas correctas ni incorrecins! 5i mo 1abe gue comoestar, seleccione la
alternafiva gue mis 3¢ PAreTca 3 50 dELcen.

Seccion L. Datos Demograficos | Por faver conreste o seleccione la contesiacion correspondiente a las

STEUIERies Pregrmias.
A ;Fucha do acimisnte? F. ;Cuwal delas signientes almrmaves describe sa T (Por
Feche [ | | | 1 | | [ | fvor saleccioms rodes Las qua apbiquas)
D Mo Afia [ Blancs
B. Sam [ Mascutine [ Famsnine O ¥ege
O Mulwo
. En b pasadys dos semamas, Jfo esado de vacacionos o O g
fakzdo 2 by sumala {colagio) o tebajo por ezono: no .
ralacicaadas 2 su sakud? O& O [ Asistice
D. Estade Chil O oo (eepecifiqua)
O Solere [ oonca casadoiz)
O Casadala) G. Nivel ds sdusacion
0 Vindo(a) OO Alge do sscusls supesior o mxenos
O Divorciadofa) [ Diploma ds sscusls supssior (G20
O Soparadofs) O Esmudic: vocacionales
0 Caadofa) do movn [ Alge de universdsd
D Comum compaiarn() O Titelo ds wmivarsidad

O Titeks gaduado o profosicaal
E. ;Cualde las signienies abemnativa dewcribe mejor so -

origun étmice? (par fnvor slsccions tedas bas qua H ;Cwml de las siguisnss opcionss mejor describe su ssnde
a]:ll:.:{u.m; de esmdics o a2 que o dedical
- ':“'m'c'[_“;' O Asists a lasscusls | colagio fiera dal hogar
O wm OO0 Toma comcs snalhogar
E ;m#{ﬂ,:l O Buuca mbaje
lombiamo(a O Trahaja 2 tiszpo w10 o medio (s al -]
mP— i e S
0 sahadomdioga) O Ama & ca a tiempe completo
O Micaragnoanse [0 %o sutmdia o trabaja debido 2 s= estade de salud
[0 Venoankano(z) O %o trekaja por otras razones

00 Crofa) (especifiqus)




Adolezcentes ¥ Adultes (Pacienres de carerce adio: en adelanie)
CYSTIC ABRDSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Seccion II. Calidad de Vida | Por faver margue la alternativa correspondiente a su contestacion.

) . Mucki Alguns  Un pics de Ningssa
Dhiremie laz pasadas dos semanas, clmia dificuliod ka faude: dificultad  dificuliad  diealad — dificebad

Participando ez actividades extemuantes como comer o practoar algam deporte O
Camivondo tan mipido como los demads O
O
O

O

Bowope

:
E
!
E
E

o

E

3

|

;

B

:

E
I:II:II:II:II:II:ID‘E- O oOooo

Munsa
B, Seadmbe Boam...... s
I R - T
I T
9. Sounte camsadoa)

10, Se wnie con muche @perga

11, o aintd apotado]a). e s

Doooooo0f ooooon
I:II:II:IDI:II:II:IE oDo0oo

Oo0ooooamo

L i

Por faver circule el rumers correspondiente a su respuesta.  Por faver escoja una sola respuesta para cada
pregunia.

Pensando en su estade de safud on las ainmas dos semarnas:

13 ,:,Eas-lnl:[u.n]:rn:l:l:tr:hnnn dificaliad 2l cammar?
l. Pude cazymar por cmucho teospe o cansarss
1. Pude canvinar por pmchn Gepspoe pero s cansa
3. Ho pedo caminay por mecho Sempo porges e cansa ripidimants
4. Evita caminar cuandn o e potible porqoe w cansa pmchn
14 ;Comw e shants com respecto al comer?
l. 5élo pensar so comida le camsa malestar
2. Mo disEuta al cozoer
3. Algmmas veces disfruia al comer
4. Sempre disfmf al comer

15, ;Hasm qoeé pemio los caroisedns o hacen mvida diary mas difici?
l. Mada en lo absoluto
1. Unpoco
3. Moderadamemie
4. Mucho



Adolezcentes ¥ Adultos (Pacience: de catarce afio: en adelante)
CYSTIC HBROSIE GUESTIINNAIRE-REVIZED

16, ;Chainto tiemapo lo dedica cada dia 2 sz Tatamientes ]
l. zmcho tiempo

1 alge

3. poo

4. casinada

17, ;Chazn dificil a5 par usted bacer los Tafamniceins (inchrresds medicamentes) cada dia?
. DBada em lo absolute

1
1. Unpoco
3
4.

|

Muche

;Comn piensa gos es@ su sahid en ewte momentn T

e

Lol sl

Bmana

Blss 3 memon

Bfals

Por fiover margue la alfernaiiva correspendienis @ su confestacion.
Porsando en su salud durante las pasadas des semanas, ndique 1

verdaderos o falzos son lar sgwientes frares. Muy diertn Algo Gerte  Alpe faba My falsa
1%. Tenge dificultad recuparindorss después 6 esFoeo BEO0 ——.ooceoreereee O O O O
1. Tenge qoe limitar mi actvidades fisicas como comrer o practicar deperts . O m| O O
1. Tengo que ChEEIIG & COMMT... oo eoeeeeeeeeeeeseesens emereeeseseseseseseseeeee O | O O
11 Tange que quedsrme sn casa mas de bo qus quisiera ] O O O
13 M siszto comodo discutiende o snfermedad com omos O | O O
24, Pranso que sstoy oy delgado(al O O O O
15 Pranso que me veo diferants sn comparacism con oes(as) de m edad . n O O O
26. Me siento mal com TeSPRcty 3 £ APATIRACIA HECR. - eoreor e erererrereerne O O O O
O B L O 0O O O
15 Ms retino com mmis ATEOS 3 EEEIAT. e 0 O O O
9. Piansc que mi fos mobests 3 1os BRI oo e n O O O
3. Mo sieatn comodofs) salisnds por B BOCHE .. erecoereee oo n O O O
31 M siemtn 5010 @ MEONAD ..oooooeoeoeee e 0 O O O
32 Mo 550m0{a] SEIARRIE ...cerereres o erree e et eer e O O O O
it ) o o o o
34, Llovo mmb widt BOIMal .ooooeeoeeree e ereeereer et e ] O O O



Adolezcentes ¥ Adultos {Pacientes de carorce sfios en adelanie)
CYSTIC HBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED

Seccion ITL. Ezcuela, Trabajo, Actividade:z Diarias I

Por faver seleccione el nimero o la alternativa correspondiente a su contesiacion.
35, ; Churemie bas dos veranas pasadas, hasta qoé pemo tove dificnlod monfnismdows al d en m metajo escolur, profecional o
a0 oias actvidadss diar?

l. Mo ha waido dificaltad mamseoriéndons al dia

1. Hapodido mantoneme al dis aunmque s le b becho difici
3. Ephaamzado
4

. M ba podide bacar sstas actividades qa Lo absolzin.

M. ;Craranie las iltmes dos semenas, con qoé fremencia estovoe amsente da [ swcnala, mabajo, o no pudo complstr sus actvidedas
diariss por culpa de wn enfemedad o sus i ?
O Sieppm O Con frecnemcia O Abgewes vecss O Menca

37, Con que femencia e icpide a nsted 1a Shroads dstica de alcansar vm mets d weousla, tetajo o et parsozales?
O Sieppm O Con frecnemcia O Abgewes vecss O Menca

38 ;Con qué femencia e icpids b Shrosis clstica de salir 3o 52 cxia pam bacar diligencias come Ir de comprs © ir al taoco?
O Siecpm O Con fremsncia O Algeras veces [ Memnca

feccion IV, Dificultades con loz Sintomas I

Por faver selecefone la alfermaivg correspondiente.

Dhiremie las pasadas dos semanas: BasLante Al Pist s Pt s
3#. Ha temido dificeliad sumeentande depeso O O O O
40, Ha estade congeetiomadofa] .o et O O O O
41 Fx estade toademdo demamtn @l e O O O O
42, Ha tezido qoe toeer ERL0AEEAd e e et e s O O O O
Facala
Frepueds H
43, En pmacosidad ba side ooryorments:
O Tremspamaie [ Transpasnts a aomarilly [ AmeniTliosa-verds [ Verde con oveestras de samgre [ Ho 5
Tndliee crim frociumiomente an las pacadas des semanas: Siempre A menuds A veres Nunia
44 Ha estado com somidn semdtico al mespirer O O O O
45 Ha tenide dificubad al mapdrar. . O O O O

46, 5o ha despertade derante 12 noche porges ertabatosienda . O | O O



Adolezcentes ¥ Adultes (Paciences de carerce adior en adelamie
CYSTIC HBROSIS QUESTIONNAIRE-REVISED I

Tndignie cram frecrimiamente an las pasadas des semnamas;

SEmpire A e mela A Vet Nunta
47. Ha tenido probiemas com gases ... O O O O
45 i tenide Smed... o O O O O
4% Ha tenide dolor abdiomimal ... O [l | O O
3. Tovo dificaltad cof 58 APEHLD....ccveseese s st st e e ase s O | O O

Por faver asegurese gue fodas las pregunias han sido contesiadas.

;Gracias por su cooperacion.




Padrez / Encargados del Nifio (¥ife: de f 2 13 Ade: :I-I:I-djl
CYEITC FIBROSE QUESTIONRARE-REWNSED

Emdendar &l impacio de [ enfamedad de m niflofa) ¥ low teameaenios an b widy diaria de ¢ (ellz) poeds mynder a m equipo de
anvench médica a manksarse al oo de s @bed ¥ ajester sus raEmisnies. Por esh metm, exie mesbomns e sspecificamenta

dasarmollsdo pary padres de niflou(as) qoe padecen de fiteosis quistica. Gracie por completar g5 roectionario.

Inztrnccemes: Las preguntas 3 contimzacien scn acerca dal estado de salud actmal de su mifio{a), segam &l (ela) lo parciben. Esta
informacion nos pemitics copprender pxejor como & (alla) e siezte Harnymesds.
Por fvor contests todas [as preguems. (Mo hay mspuestas commectas ol imcomectas! 5i oo sabe goe contestar, sscoja
la reupraes . que M 5 parerc A 1a sitmcion de we nifiofa).

.. - For fuver conteste o seleccions s consesiacion corraipendionde 3 las sguiense: pregunsas
Seccion L. Dato: Demograficos I Frame— : - . - e

A £udl 26 e Tele de naciumicate de s mio]al”

Facha I I I I I I I I I E. Dureste b dod semine poesdas, [ cilads aoafiols) de
[Ha Pelien Afia wimsackmesk O Dallado & ki caswecla {oslegien) jeor sammss MO
B Cuil ed s relacidn iin €l {la) afieda]

n:l-:l:rl.-:ln:lmull.l]"'DHi Dhil

[0 satre
D padee F. 5Dl oo focha de macimicnte?
O Aot Feha T T T T T T T
D Mo Afa
[0 Abests G Estsdo Civdl
Dl.h.lul':lna]m D Sohsne [ mand cicesbi]a)
[T stastie stioqrtiva O csanes)
I]F-ir:-llqt'l-u D Windsial
Dl.h.lul'l:lpn.'lﬁqu:l D Daveriamlio]al
L Cudl & Lad dgeenies aiemalva Scwtnbe sy du dsigen O Separadisia)
Etemea (pusr levor seleccinne bl L que spliguen) D e TR T—
O Cubmoia)

D Con on comspasienola)
D Pucrtesragualasia )
O sccicsnos) H Tl es ol nivel de sdncacion mas alto qos used ba
copplemdo?

O Colosabianeds)
O Alga de cscusla nperios o mens

[0 Aspentisial
B . D Daplmia de cscusla mgperies LED
D sl e D | T wmale:
W
D Micoragienes

D Alga de umiverinlad
[ T Tp—
O ot gradaste o profesionsd

O veneolanais)
I] M| o) {esiqreaficue’)

DL Cudl de Ras daguecnle: aliemnalival deesbe s faea’ (P

Crvew seleecione ldas by que aplsgusn| L ;Cual da los vigmienies opcione: mejor describe m rabajo

[ Blsnse acmal?

|:|H=‘n___ O Busca mabaje

[ statsss O Trakaja a Sapspo parcial o coppleto (dasde 12 casa o
foar da casa))

O 1adia

O Amois) do casa a iaseps comgples
O Bo pusds tabaiar dobido 2 v sabad

O Ho trzkaja por otmas razones

I] Afidlaias
1 O e ifhcyess)
:Fﬂ. I.I



Padre: | Encargados de Nifios [Nifios de § 2 13 Aoz de 1
CYETIC FIBROSIS QUESTIONNARE-REVSED "

' : - Por faver indigne come su nino{a) se ha estade sintends durante las
Seccion II. Calidad de Vida I ot semangs ; io el cuadrads corr i

Mucks  Alpuna Tnpocode Ningmna

Cuanta dificultad a tenide su nivoya): dificelesd dificulesd  dificubtsd  dificelead
1 Paricipando s actividades satemiantes como comsr o pracicar algem deperts . [ O 0O 0O
1. Camsimondo on rapide como los demas o 0 O 0O 0O
3. Subismdo secalares tm rapide come Lon SRR e O O O O
4 Cargands o levantr cosas pesadas como Bhros oomma meckila O O O O
5 Subisnde meches escalomss. ... 0 0O O 0
Por faver margue el cnadrado gue indigue 58 respResia

Durante las dos semanas pasadas, indigue cudr a menido su Siempre Amenude A veces Nunca
nifo(al:

. PADRCHD REET COMBBIIDE] . vrveeeeeeeeeesse s eooeeoeeseessseesseessesssss e s see e O O O O
7. PADRCIS QEET PEROCTPRAO(E] - oeoeeeremree e reeresersseessesssss s e u u O O
8. Parecif G5BT CHEBEOE] - oo ereeeeeee o oerenrseneer oo O n 0O 0O
. Parecit ewtar de mal BUmsor .. .....ooes e e u u O O
10, Parecio BBmr Bim oo ettt O O O O
11, Parecits QBT ETUBOMAY — .crrvrerserseessessssmoooomoemsersesees e seesses cememeemesessssssasasassssie O O O O
12, Parecits TOAT EInChA SEEELE -..vers essessses oo erse e seesses cememmemesessssssasasass s u u O O
13. Estwvo smsnts o Dego tarde 2 b escush 1 otra actividad por culpa de sa [ n 0O 0O

Por favor circrle el mimero correspondienie a su respuesta.  Por firvor seleccione una sola respuesia para
cda pregrnia
Con respecio al extado de salud de su nivoia) durate s dos semanas pasadas, indigue:

M. Cudeio particips su nifio(a) so deportes mn ba ssmela, mokoyende deramts sl micres ¥ 12 clase 4 edocacion Axical?
l. Moo participeds en depories en b esouala
1. Ha participuie manos de b weml an depores an [ secnala
15, ;Cosm dificil o resnite caminar a 5w nifieda)?
l. Puede caminar por mmche Sempo win cansaree
1 Pusds caminar por meche Demspo pero 5o cansa
3. Nopeede camizor mmcho por gos dl (ellx) so cansa Apidamenie
4. Evita cammar sicnpre que posds, por qua le cansa mmche



Padrez / Encargados de Nifos (Nife: de 6 2 13 Ados de E-rh:l)l
CYSTIC FIBROSE QUESTIONRARE-REWNSED

Por favor margue ¢ cuadrads gue tndigue Sy respuesia 4 S5035 Preumios.

Con respecto ol estado de salud de su nifiora) durante Loz dos
sewanTs pasadke, indigue Rasia que pumto cadd oracion &5 ciartd o

= Mwy Unpooo TUn poco Ky
Jalsa pave s nivova): derto  cierio falso falso
16 MG mifinda) tens diSmbed eopaandos: desposs de un ssferrs Beico......... O O O O
17. Las horas de comer son dificiles ... O | O O
15 Los oatemiewins de mi nifledy) imerfioren con sos actividades . O | O O
18, M zdfinfa) se sissts pequedin]a) comparads con omes nifios{as) desnmismmoedsd . [ O O O
i, MG mifinda) se siende fisramente diferssds a otros niffos(as) de o mismoy edad O | O O
N NG wifinda) pienss qoe es ooy delgadofa) O O O O
T2 M oofiofa) sesiests sabedable o O O O O
13, M mifinfa) tiando a ser metraddofa)) e e O O O O
M Mimifiofa) leeeawdymoomal O | O O
5. Mimifinda) se dhviere menos delowseal O | O O
6. M zafina) tiens diScakad llenvandess bien com Jos demds. e O O O O
17, MG mifinda) tiens difSoated concemtrmdose .o O | O O
18 M nifiofa) et capazr de mastonorse al dia con o tared de la secusla o scthvidades [ O O O
da verane (sjeazplo: o el cAmpAmestn e TERDOL .o
1. A mi nifiofa) oo le va tm bisn comp antes sn b ssmela o e sos actividades del | O O
varamo (ejeaple: an ol carparento o VERIADDN ..o e e
3. Minde gasm muchs tempe o sus Cammiedns todes los doas..e O O O O

Por favor circule el rumere que indigue su respresta. Escoja selamente mna respuesia por cada pregunte.
3. ;Cruan dificil g5 pars so mifinda) hacer sm mabmisnns (mchryendoe s medicamentos) cads dis?

l. Muda en lo absoluta

1. Unpoco

3. Medarsiamonio
4. Muache

3t ;Como cres qee et bx saled de sa oiflofs) en s momanin?
Excalezte
Euwza

Regolar
Mah

Lol ol



Padres / Encargados de Nifnos (Nifio: de 6 2 13 Afios de Edad
CYSTIC FIBROSE QUESTIONRAIRE-REWSED

Seccion ITT, Dificultades: con lo: Sintomasz

El siguiente grupo de preguntas se refiere a la frecuencia con la gue el nivefa) tene problemas respiratorios
fales come o3 o falia de are.

Por firvor indigue como su minio(a) e ka sentido durante laz dos ~ Bastamee  Algo Um poce Nunca
SEMIARTS Pasa s,

33. M mifio{a) ba tenids diScaltad aumentmde de paas....o e O O O O

3. B wifinds) evtmeo compestomado(a) e O O O O

35, M mifin{a) tosio deramte el s O O O O

36 MO mifina) tosds mmeeadidad .. O O O O
Pazarals
Pregunea 38

37. La mvecosidad de mi nifio(a) ha wdo mayorments: [ Tramsparen® O Transparsnte 2 aparilla [ Amesillosa-wards
I Verds con pveesiras de smngre (Mo 54

Duranie Iz dos semanas pasadas: Skempre A mesude A veces Numnca
35 N mifinda) evhren com somide ammatico sl respimar . O O O M|
3. MO mifin{a) trve difonitad al TeSPEAT..... e e O d O O
4B, M mifinfa) se desparn dursnig la noche pornque estsba tosdendo................... O O O M|
1. PE PO TR0 EABEE —eoeeceecesemeseeene oot emes e et e s et enaea O d O O
TR FE T T L O O O O O
43. MO mifin{a) treo diolor abdomimal.......... e O d O O
44 M mifinfa) toeo problomss pamcomar. O O O O

Por faver asegurese gre fodas las preguntas han sido contestadas.

;Gracias por su cooperacion!




17.5 ANEXO 5. Hoja de registro de SIRELCIS

8/10/2019 SIRELCIS

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL O DrRTACY

A
@ DIRECCION DE PRESTACIONES MEDICAS a1 «-a [ub

Dictamen de Aprobado

Comité Local de Investigacion en Salud 2104,
U MED FAMILIAR NUM 6

Registro COFEPRIS 17 CI 21 114 137
Registro CONBIOETICA CONBIOETICA 21 CEl 005 2017102

FECHA Martes, 08 de octubre de 2019
M.C. Eduardo Véazquez Cruz
PRESENTE
Tengo el agrado de notificarle, que el protocolo de investigacién con titulo “PERCEPCION DE CALIDAD DE VIDA EN
NINOS CON FIBROSIS QUISTICA” que sometié a consideracién para evaluacion de este Comité, de acuerdo con las

recomendaciones de sus integrantes y de los revisores, cumple con la calidad metodoldgica y los requerimientos de
ética y de investigacion, por lo que el dictamenes APROBAD O:

NUmero de Registro Institucional

R-2019-2104-053

De acuerdo a la normativa vigente, debera presentar en junio de cada afio un informe de seguimiento técnico acerca del
desarrollo del protocolo a su cargo. Este dictamen tiene vigencia de un afo, por lo que en caso de ser necesario,
requerira solicitar la reaprobacién del Comité de Etica en Investigacién, al término de la vigencia del mismo.

ATENTAMENTE

Imprimir

IMSS

SEGURIDAD Y SOLIDARIDAD SOCIAL



17.6 ANEXO 6. Hoja de autorizacion de impresion.

_a
g INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL :

' UNIDAD DE MEDICINA FAMILIAR No. 6 le
MSS COORDINACION CLINICA DE EDUCACION E INVESTIGACION EN SALUD ~=—

PUEBLA, PUEBLA., A 16 DE ENERO DEL 2020

AUTORIZACION DE IMPRESION DE TESIS DE ESPECIALIDAD

LOS ASESORES:
M.C EDUARDO VAZQUEZ CRUZ
M.C. VERONICA MORENO CORDOVA

DE LA TESIS TITULADA:
“PERCEPCION DE CALIDAD DE VIDA EN NINOS CON FIBROSIS QUISTICA.”

REALIZADA POR EL MEDICO RESIDENTE:
DRA. ADRIANA POSEROS NAVA.

DE LA ESPECIALIDAD DE PEDIATRIA

HACEMOS CONSTAR QUE ESTE TRABAJO CIENTIFICO HA SIDO REVISADO
Y AUTORIZADO EN EL SIRELCIS CON NUMERO DE REGISTRO NACIONAL:

R-2019-2104-053.

AUTORIZAMOS SU IMPRESION

DRA. VERONI ORENO CORDOVA

DR.\UOSE DAVID EZ BORBOLLA
PRESIDEN El 2104



