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Resumen  

La fibrosis quística es una enfermedad hereditaria crónica. Debido al gran progreso en las 

investigaciones de los últimos años, ha pasado de ser una enfermedad infantojuvenil a una 

enfermedad de adultos. 

El objetivo principal de este estudio es conocer la fibrosis quística con mayor profundidad, 

descubrir los principales diagnósticos de enfermería y evidenciar la importancia de 

proporcionar intervenciones a nivel integral, con la participación de un equipo multidisciplinar 

para conseguir un buen manejo de la enfermedad.  

Se ha realizado un estudio de caso de un paciente de 18 años con un afrontamiento ineficaz 

de la enfermedad, empleando la taxonomía NANDA, NIC y NOC para definir los 

diagnósticos, objetivos e intervenciones enfermeros.   

Este proyecto fomenta la detección precoz de patologías como la depresión y la ansiedad en 

las consultas rutinarias de enfermería, estableciendo una relación de confianza y pudiendo 

mejorar así su pronóstico y calidad de vida.    

Palabras clave: Fibrosis quística, Depresión, Ansiedad, Calidad de vida.  

Abstract 

Cystic fibrosis is a chronic hereditary disease. Due to the great progress in research in recent 

years, it has moved from being a childhood disease to an adult one. 

The main objective of this study is to understand cystic fibrosis in greater depth, to discover 

the main nursing diagnoses, and to highlight the importance of providing comprehensive 

interventions using a multidisciplinary team to achieve proper management of the disease. 

A case study of an 18-year-old patient suffering from cystic fibrosis with ineffective coping 

has been carried out, using the NANDA, NIC, and NOC taxonomy to define nursing 

diagnoses, objectives, and interventions. 

This project aims to promote the early detection of pathologies, such as depression and 

anxiety, in routine nursing consultations, as well as to establish a relationship of trust in 

hopes of improving patients´ prognosis and quality of life. 

Keywords: Cystic fibrosis, Depression, Anxiety, Quality of life. 
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Presentación 
 

La elección del tema en este caso ha estado motivada por la película Five Feet Apart que 

trata de dos jóvenes adolescentes que padecían fibrosis quística. El descubrimiento de esta 

enfermedad no sólo escrita sobre el papel como una más entre otras muchas, sino en la 

gran pantalla mostrando la realidad de muchos jóvenes con fibrosis y de todas las 

dificultades que conlleva padecerla, es realmente importante y genera un gran impacto. 

Todo eso hace replantearse cosas tan básicas y a la vez tan difíciles como qué prioridades 

se tienen en la vida o cómo emplear el tiempo de la mejor forma para no arrepentirse de 

nada cuando todo acabe.  

En una situación límite como es una situación de enfermedad aprendes a valorar las 

pequeñas cosas. En este sentido la enfermería tiene mucho que decir y mucho que aportar 

ya que pequeños detalles, una simple sonrisa, un gesto amable, una caricia o una mirada 

cómplice, pueden hacer que el día de los pacientes cambie de forma radical.  

Además, en lo referido a los cuidados de enfermería de la fibrosis quística, son 

fundamentales, aportan gran alivio de los síntomas de los pacientes y mejoran su calidad de 

vida de forma muy notable con todas las intervenciones físicas, farmacológicas, 

nutricionales, psíquicas y emocionales que realizan estos profesionales de la salud.  

A raíz de la pandemia del COVID-19 la sociedad ha normalizado e interiorizado medidas 

como el uso de la mascarilla o la distancia interpersonal de seguridad. Pero al principio, fue 

muy complicado para toda la sociedad en general adoptar estas medidas. Una de las 

muchas recomendaciones para a los pacientes con fibrosis quística es que no estén cerca 

de otros enfermos con fibrosis para evitar la intrusión de nuevas bacterias que su sistema 

inmunitario no podrá combatir. Es realmente complicado no poder tener un trato cercano con 

personas que están pasando por la misma situación.  

Este trabajo contribuirá a una ampliación de conocimientos sobre esta enfermedad y sobre 

los cuidados que debemos prestar a este tipo de pacientes.  

Gracias a mi familia por aguantarme en mis peores momentos y por apoyarme en todo lo 

que hago, a Diana por darme ese empujón cuando estaba tan perdida y por último, gracias a 

mi tutor por la paciencia infinita que ha tenido conmigo.  
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Estado de la cuestión  

1. Fundamentación 

Para la realización del presente trabajo de fin de grado, se ha llevado a cabo una profunda 

búsqueda bibliográfica en múltiples bases de datos. Estas bases de datos principalmente 

han sido: Pubmed, Medline, Cinahl, Dialnet, EBSCO y Scielo.  

En su mayoría se han buscado referencias bibliográficas publicadas en los 5 últimos años, 

aunque en menor medida también se ha usado bibliografía publicada entre 2012 y 2017, 

sobre todo para la definición de conceptos.  

Principalmente se ha consultado y se han incluido artículos en inglés y español. 

 

1.1. Introducción  

Desde la Antigüedad los niños han padecido fibrosis quística (FQ), incluso en la Edad Media 

llegaron a pensar que estaban malditos, su piel salada era un signo de enfermedad sin 

causa ni cura (1). Por el contrario, ahora se sabe mucho acerca de esta enfermedad. 

Se definirá la enfermedad, se estudiará la epidemiología y se explicará la fisiopatología y la 

herencia genética de una forma sencilla para poder entender la enfermedad y qué 

manifestaciones clínicas se verán en este tipo de pacientes, es decir, a qué órganos y 

sistemas afecta y en qué medida. Además, se verán las diferentes formas de diagnóstico 

que se pueden dar, el tratamiento habitual para esta patología. Este tipo de pacientes 

precisa unos cuidados específicos diarios como fisioterapia respiratoria y terapia nebulizada. 

Todo esto hace que dos de las patologías más frecuentes que presentan estos pacientes, 

sean la depresión y la ansiedad. Desde enfermería se debe intentar fomentar que haya una 

adherencia al tratamiento y realizar intervenciones tanto a nivel fisiopatológico como a nivel 

psicológico. El abordaje integral del paciente con fibrosis es fundamental. 

 

1.2. Definición  
 

La FQ es una enfermedad monogénica producida por alteraciones en la secuencia de ADN 

de un solo gen, concretamente está causada por la aparición de mutaciones en el gen 

regulador de la conductancia transmembrana de la fibrosis quística (CFTR). Es una 

enfermedad potencialmente mortal, aunque dependerá de la clase y del estado del sistema 

respiratorio, además de ser multiorgánica y autosómica recesiva (2,3).   
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Las mutaciones del gen CFTR, hallado en el brazo largo del cromosoma 7, afectan a la 

función de la proteína CFTR ocasionando que las glándulas secretoras de moco elaboren un 

producto muy denso, viscoso y adherente, consecuentemente su movilización y evacuación 

se vuelve mucho más complicada (4). 

La secreción de mucina aumenta considerablemente por la formación de placas y tapones 

de moco endobronquial, convirtiéndose éstos en los focos principales de infecciones, 

inflamación y obstrucción de flujo aéreo, haciendo que se desarrollen de manera precoz 

enfermedades de las vías respiratorias y posteriormente bronquiectasias (5).  

Las manifestaciones clínicas más frecuentes y con mayor importancia de la FQ se dan en el 

aparato respiratorio, en el sistema digestivo, en los conductos deferentes y en las glándulas 

sudoríparas. Siendo muy común la aparición de los síndromes íleo meconial y diarreico 

crónico. También se dan otras en menor medida como la disfunción hepática (4,6).  

De forma oficial, se habló de FQ a la comunidad médica mundial por primera vez en 1949, 

desde entonces ha habido grandes avances en la enfermedad y la esperanza de vida de 

estos enfermos ha aumentado considerablemente, ha pasado de ser una enfermedad 

infantil a una enfermedad de jóvenes adultos (6,7).  

El manejo de esta enfermedad a nivel fisiopatológico se puede simplificar en mantener las 

vías aéreas libres de secreciones y de infecciones y en preservar un estado nutricional 

óptimo del paciente (3).  

La causa más común de muerte en estos pacientes es la enfermedad pulmonar en etapa 

terminal (1). 

 

1.3. Epidemiología  
 

La FQ afecta con mayor prevalencia a las personas del norte de Europa y a la población 

caucásica en general, pero esto no quiere decir que no esté presente en el resto del mundo. 

Actualmente, en todo el mundo existen entre 70.000 y 100.000 pacientes con FQ y cada año 

se diagnostican alrededor de 1000 casos nuevos. Siendo este diagnóstico en el 75% de los 

casos antes de los 2 años de vida (7).  

La incidencia de la enfermedad en España varía entre 1 caso cada 3000 nacidos vivos y 1 

caso cada 5.000 nacimientos, y se calcula que 1 de cada 35 habitantes son portadores 

sanos de la enfermedad (4,8).   
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Según los últimos datos recogidos por el registro de pacientes de la Asociación Europea de 

Fibrosis Quística (ECFSPR) con una muestra de 50.902 pacientes con FQ repartidos en 38 

países, se han obtenido los siguientes datos:  

Considerando niños a los menores de 18 años, la proporción de pacientes con FQ entre 

niños y adultos es muy similar, perteneciendo un 48.6% a niños y un 52.4% a adultos. En 

España tiene unos porcentajes prácticamente idénticos concretamente 46.26% niños y 

53.74% adultos (Gráfico 1) (9).  

 

 

Gráfico 1. Relación entre porcentaje de niños y adultos con FQ. Fuente: elaboración propia, basado 
en (9).  

 

Se puede ver claramente el avance de la enfermedad, pasando en las últimas décadas de 

ser una enfermedad que afectaba en su gran mayoría a la población infantil, a una 

enfermedad de adultos compleja y multisistémica (6).  

Es importante saber que actualmente la media de edad de supervivencia es 51.7 años, 

estando estrechamente relacionados los factores socioeconómicos con la mortalidad de la 

enfermedad y que la incidencia de la FQ es ligeramente mayor en hombres que en mujeres 

(9,10). 

 

42,00%

44,00%

46,00%

48,00%

50,00%

52,00%

54,00%

56,00%

EUROPA ESPAÑA

Relación entre niños y adultos con FQ

NIÑOS (<18 años) ADULTOS (≥ 18 años)



9 
 

PAREJA 

CON FQ 

HIJO CON 
FQ

HIJO CON 
FQ

PORTADOR

PORTADOR PORTADOR

1.4. Herencia genética  
 

La FQ es una enfermedad causada por un defecto genético y tiene un patrón de herencia 

autosómico recesivo (1).  

Para que una persona tenga FQ debe heredar dos copias del gen CFTR con mutaciones, es 

decir debe tener mutaciones en ambos alelos, una de cada padre. En caso de que las 

mutaciones fueran iguales, serían homocigotos y si fueran distintas serían heterocigotos. Es 

decir, los padres o bien tienen la enfermedad o bien son portadores de esta (11,12).   

En una pareja en la que tanto la madre como el padre son portadores de la enfermedad, hay 

un 25% de probabilidad de que su hijo padezca FQ, un 50% de posibilidades de que sea 

portador de la enfermedad y un 25% de probabilidad de que ni la padezca, ni sea portador 

(Figura 1).  

En el caso de que uno de los miembros de la pareja tenga FQ y el otro miembro sea 

portador, hay un 50% de posibilidades de que su hijo tenga FQ y otro 50% de posibilidades 

de que su hijo sea portador de la enfermedad (12).  

 

 

Figura 1. Herencia genética de la FQ con dos padres portadores y con un padre con FQ y otro 
portador. Fuente: elaboración propia, basado en (12).  
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1.5. Fisiopatología  
 

Desde el descubrimiento del gen CFTR en 1989, se pudo describir la función y estructura de 

la proteína CFTR y se han podido observar más de 2000 variantes del gen. Para entender la 

fisiopatología es importante conocer que la proteína CFTR actúa como un canal iónico 

transportando cloro y bicarbonato a través de las membranas celulares (13).  

Como resultado de las mutaciones del gen CFTR, se produce un defecto en el transporte de 

electrolitos que afecta a la función secretora. Provocando una disminución de la secreción 

de cloruro que conlleva una reabsorción de sodio al espacio celular, que a su vez supone 

una mayor reabsorción de agua. De esta forma se vuelven las secreciones más espesas y 

viscosas y provocan taponamientos mucosos (1).  

Se pueden distinguir diferentes clases de mutaciones del gen CFTR, concretamente siete. 

En función de la variante que tenga el paciente, desarrollará unos síntomas y una severidad 

de la enfermedad diferente (Tabla 1).  

 

VARIANTES 
DEL GEN CFTR 

IMPACTO EN LA PROTEÍNA 

CLASE I Defecto en la síntesis de la proteína CFTR  

CLASE II Se dan problemas en el plegamiento de la proteína CFTR 

CLASE III Defecto de activación y regulación alterada del canal CFTR, 
reduciéndose así la respuesta de la proteína  

CLASE IV Se produce una disminución en la conductancia del canal  

CLASE V Reducción de los niveles de proteínas normales y funcionales CFTR  

CLASE VI Se genera inestabilidad de la proteína en la superficie apical de las 
células epiteliales 

CLASE VII En esta clase se agrupan diferentes variantes irrecuperables 
producidas por grandes deleciones que provocan una pérdida completa 
de ARNm  

Tabla 1. Diferentes clases de mutaciones del gen CFTR y su impacto en la proteína. Fuente: 
elaboración propia, basado en (13).  

 

Son otros genes, los llamados genes modificadores los que determinan la gravedad del 

cuadro clínico de la FQ (11).   
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1.6.  Principales manifestaciones clínicas:   
 

Los órganos y sistemas afectados son los pulmones, el páncreas, las glándulas sudoríparas, 

tracto gastrointestinal, sistema hepático y biliar, senos paranasales y conductos deferentes 

(1,6).  

Aunque se ha visto que afecta a diversos órganos y sistemas, a nivel respiratorio se dan las 

manifestaciones clínicas más graves. El hecho de que haya secreciones tan espesas y 

deshidratadas favorece la colonización bacteriana crónica asociada a una respuesta 

inflamatoria crónica. Debido a este cuadro, también es común la aparición de 

bronquiectasias, que darán lugar posteriormente a hipertensión arterial pulmonar y cor-

pulmonale (6,11).  

El deterioro de la función pancreática da lugar a una insuficiencia pancreática exocrina. El 

85% de los bebés con FQ presentan esta complicación al nacer, causando malabsorción y 

mala digestión que se manifiesta en forma de diarrea, flatulencias, dolor abdominal y 

esteatorrea, que es la presencia de grasas en heces (14).  

La acumulación de meconio en la porción intestinal distal posiblemente dada por la 

insuficiencia enzimática temprana, provoca que el 20% de los recién nacidos con esta 

enfermedad, además presenten íleo meconial (11).   

La insuficiencia pancreática puede dar lugar a desnutrición y déficit de vitaminas A, D, E, K. 

Además, en estados avanzados, el tejido del páncreas se vuelve más adiposo y fibroso (11).  

La diabetes mellitus relacionada con la fibrosis quística (DRFQ) es otra forma de diabetes, 

diferente a la tipo I y tipo II. Es muy común que la desarrollen personas con FQ 

concretamente un 19% de los adolescentes y entre un 40-50% de los adultos. Está asociada 

con un aumento de morbilidad y mortalidad de estos pacientes. Es importante saber que 

estos pacientes no deben restringir carbohidratos como en la diabetes tipo II y que deben 

seguir con las dietas recomendadas para la FQ con aumento de calorías, sal y grasas. Para 

esta patología la terapia con insulina es el único tratamiento recomendado (15,16).  

Para diagnosticar la DRFQ se puede hacer mediante la hemoglobina glicada, la glucemia 

plasmática en ayunas o la prueba de tolerancia oral a la glucosa de 2 horas (17). 

Una de las manifestaciones clínicas más frecuentes en la FQ es el aumento de la 

concentración en el sudor de los iones cloro, sodio y potasio secretados por las glándulas 

sudoríparas, pudiendo dar lugar a la deshidratación y alcalosis hipoclorémica e 

hiponatrémica en caso de sudor excesivo, vómitos o diarrea (11).  
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El hígado es otro de los órganos afectados por la FQ en un 25% de los casos, pero el 

porcentaje de pacientes que llegan a desarrollar cirrosis biliar es de 2 a 15% (11).  

La salud sexual reproductiva, es un tema importante a tratar en los pacientes con FQ, 

aproximadamente el 98% de los varones con FQ presentan infertilidad a causa de la 

azoospermia obstructiva. Además, son muchos los factores asociados con esta enfermedad 

los que contribuyen a una deficiencia de testosterona, como la prevalencia del 

hipogonadismo en estos pacientes, afectando a la masa muscular, densidad ósea, pérdida 

de energía, alteración del estado de ánimo y consecuentemente a su calidad de vida 

(18,19).  

 

1.7. Diagnóstico 

  
Poder diagnosticar esta enfermedad antes de conocer el cribado neonatal, era muy 

complicado, muchos niños ya presentaban una desnutrición irreversible o bien una 

enfermedad pulmonar cuando les diagnosticaban FQ, otros entre un 5 y 10% murieron sin 

ser diagnosticados (20).  

Entonces se descubrió en Nueva Zelanda que si en la recolección de muestras de sangre 

seca, los niveles de tripsinógeno inmunorreactivo eran elevados, esa persona tenía mayor 

riesgo de padecer FQ (20).  

Las formas principales de diagnóstico de la FQ son el desarrollo de pruebas prenatales o 

natales, la realización del test del sudor y de un estudio genético. Además, se debe tener en 

cuenta los signos de sospecha clínica.  

En la mayoría de países desarrollados está implantado el cribado neonatal que es la prueba 

del talón, se debe realizar en las primeras 48 horas de vida. (21,22).  

Para poder realizar el diagnóstico de la FQ, se debe presentar al menos una: 

- Sintomatología o signos compatibles con esta enfermedad. 

- Antecedentes familiares de FQ en hermanos o primos. 

- Una prueba de cribado neonatal positiva (23). 

Pero es la determinación del cloruro en sudor, mediante la prueba del sudor (Tabla 2), la 

herramienta fundamental para confirmar el diagnóstico de FQ, se debe realizar a partir del 

primer mes de vida para la obtención de resultados fiables (24,25).  

 



13 
 

TEST DEL SUDOR – FASES DEFINICIÓN 

 
Estimulación del sudor 

Se realiza mediante la iontoforesis de pilocarpina, 
estimulando el sudor de forma local, normalmente en el 
antebrazo. Esta fase dura 5 minutos.    

 
Recogida de la muestra 

Se coloca un disco sobre la zona previamente estimulada. 
En su interior hay un microtúbulo con colorante para 
visualizar el volumen obtenido. La recogida no debe durar 
más de 30 minutos. La muestra debe ser mayor de 15 µl.  

 
Análisis de la colección 

Se observa la concentración de NaCl en sudor 
(conductividad) y el valor del cloro (clorimetría), que es el 
determinante para diagnosticar FQ. 

 
 
 

Interpretación bioquímica de 
resultados 

CLORO: sensibilidad y especificidad cercana al 100% 
- > 60 mmol/L → test positivo, FQ confirmada  
- 40 a 60 mmol/L → test dudoso   
- < 40 mmol/l → test negativo  

 
SODIO: la sensibilidad y especificidad de los valores del 
sodio es mucho menor  

- > 60 mmol/L → FQ confirmada  
 

Tabla 2. Definición y fases del test del sudor. Fuente: elaboración propia, basado en (24,25).  

 

Los pacientes con FQ presentan una alta concentración de sal en su sudor, esto permite 

llegar al diagnóstico mediante su análisis, realizando el test del sudor a través de la 

conductividad y la clorimetría, aunque se pueden obtener tanto falsos positivos como falsos 

negativos (25,26).   

 

1.8. Tratamiento  
 

El tratamiento de la FQ tiene 4 pilares fundamentales que son la antibioterapia, la 

fisioterapia respiratoria, la nutrición adecuada y el ejercicio físico (Tabla 3) (27).  

ANTIBIOTERAPIA Tratar infecciones e inflamación respiratoria  

FISIOTERAPIA RESPIRATORIA Eliminar acumulación de secreciones y mantener un 
buen funcionamiento pulmonar  

NUTRICIÓN ADEACUADA Tomar suplementos de enzimas pancreáticas (en caso 
de ser necesario) para una adecuada absorción de 
vitaminas y grasas  

EJERCICIO FÍSICO Para conseguir mantener una buena condición física y 
psíquica 

Tabla 3. Tratamiento de la FQ. Fuente: elaboración propia, basado en (27).  
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El diagnóstico precoz de la enfermedad y el tratamiento optimizado, mejoran los síntomas, 

minimizan las complicaciones, prolongan la vida de las personas con FQ y mejoran su 

calidad de vida (28,29) .  

En el caso de que el paciente presentase íleo meconial u obstrucción del intestino delgado, 

se corregiría mediante tratamiento quirúrgico. En caso de detectarse cirrosis biliar en estado 

terminal, se sugiere un trasplante hepático. 

Para los pacientes que llegan a desarrollar una enfermedad respiratoria terminal y cor-

pulmonale, se recomienda el trasplante pulmonar, aumentando su calidad de vida de forma 

considerable. Aunque se debe tener en cuenta la dificultad a la hora de encontrar donantes 

y las complicaciones derivadas del mismo, como infecciones, bronquiolitis o insuficiencia 

respiratoria. Estas complicaciones añadidas al estado de inmunosupresión del paciente 

después de ser trasplantado están asociadas a una alta tasa de mortalidad (11).  

En los últimos años han aparecido nuevas formas de tratamiento de la enfermedad, como 

los moduladores de la proteína CFTR. Lo que hacen es tratar la causa subyacente de la FQ 

y no los síntomas o manifestaciones clínicas, consiguiendo así disminuir el deterioro que 

produce la enfermedad. Algunos de los que tenemos en España financiados por el SNS son 

Kalydeco, Orkambi, Symkevi y el Kaftrio, aprobado el pasado mes de noviembre (29).  

 

1.9. Calidad de vida y patologías asociadas a la enfermedad   
 

Aunque la esperanza de vida haya aumentado y se hayan producido mejoras en la salud de 

las personas que padecen FQ, sigue siendo una enfermedad que limita la calidad de vida de 

los pacientes y que requiere implicación y gran carga asistencial y de atención tanto por 

parte de los propios pacientes como por parte de sus familias (30).  

Además, a medida que aumenta la mediana de edad de pacientes con FQ, las 

complicaciones de la enfermedad se vuelven cada vez más comunes (30).  

Las personas con FQ son más susceptibles a presentar infecciones, por la irregularidad en 

la composición, volumen y acidez del líquido que cubre sus vías respiratorias, cambios en la 

anatomía y en la funcionalidad de la glándula submucosa o defectos en la limpieza del 

sistema mucociliar (13).   

De ahí la importancia de realizar terapias nebulizadas diarias para la eliminación mucociliar 

como para el manejo de infecciones crónicas, además es importante realizar una buena 

higiene del nebulizador tras cada uso (31).  
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La carga de tratamiento diaria repercute en la calidad de vida tanto de los adolescentes 

como de los adultos. Aunque no solo eso, también la vitalidad, la percepción de su salud o el 

funcionamiento físico entre otras cosas es lo que más influye de manera negativa en su 

calidad de vida (32).   

Las revisiones sistemáticas indican que los pacientes con enfermedades crónicas como es 

la FQ, debido al proceso de enfermedad y al impacto que genera la misma en la calidad de 

vida de los pacientes, presentan de forma global, mayor riesgo de padecer trastornos 

psiquiátricos y una alta prevalencia de síntomas elevados de depresión y ansiedad. Estos 

síntomas, a su vez, están asociados con una calidad de vida disminuida. Por lo tanto, es 

recomendable una vigilancia continua, la detección periódica de ambas patologías y ofrecer 

a las personas con FQ técnicas de prevención adecuadas (33,34).  

Se debe evaluar la calidad de vida del paciente de forma anual mediante cuestionarios como 

Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R), en el caso de los niños también lo pueden 

rellenar los padres, cuidadores o responsables. Además de ser recomendable una 

valoración psicológica para detectar posibles problemas a nivel familiar, social o escolar 

(35).  

Se ha determinado que las variables de salud mental, depresión y ansiedad, están 

fuertemente asociadas con la calidad de vida relacionada con la salud, en ocasiones incluso 

más que las variables físicas y es por eso por lo que se destaca la importancia de la 

detección precoz y el tratamiento de estos síntomas (36).  

 

1.10. Definición de depresión  

La depresión es una condición compleja en la que se vivencia una pérdida que añade a la 

tristeza, la falta de energía, de vitalidad y de salida. Es habitual sentir que no hay solución y 

el tener que conformarse con un hecho vital. Puede originarse por la desaparición de un ser 

querido, aunque también es común su aparición ante otras pérdidas, como la pérdida de la 

salud. Por eso es tan habitual la asociación entre depresión y enfermedad somática (37).  

Es uno de los trastornos mentales más prevalentes, a la vez que tratable. En ocasiones no 

se da un estado de ánimo depresivo, esto ocurre en las depresiones enmascaradas. 

Generalmente se acompaña de trastornos vegetativos y de alteraciones en los ritmos vitales 

como el insomnio, la anorexia, falta de concentración u oscilaciones circadianas (37,38).  

Actualmente la tradicional distinción entre condición biológica y psicosocial está 

desapareciendo, además se ha producido un cambio de paradigma en cuanto al tratamiento 
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del trastorno depresivo. Siendo la psicoterapia una de las opciones con mejor impacto en los 

resultados posteriores al tratamiento y en la prevención de recaídas (39).   

 

1.11. Definición de ansiedad  

La ansiedad es un sentimiento desagradable, subjetivo e inespecífico que produce 

percepción de malestar y de amenaza por algo inconcreto, suele ir acompañado de 

sensaciones somáticas como tensión en todo el cuerpo, malestar, falta de aire, 

intranquilidad o nerviosismo excesivo y sensación de muerte inminente. Es similar a la 

angustia, aunque no se debe confundir con ella, principalmente se diferencia del miedo en 

que, en este, existe un peligro real del que se es consciente. En repetidas ocasiones, los 

síntomas de los pacientes son tan intensos que pueden llegar a provocar hiperventilación, 

palpitaciones, calambres y manifestaciones gastrointestinales, cardíacas o genitourinarias. 

Generalmente las personas con ansiedad presentan inquietud, insomnio, hiperactividad, 

irritabilidad y miedo (34,37).  

 

1.12. Afrontamiento psicológico de la fibrosis quística 

Las puntuaciones elevadas en las escalas de depresión y ansiedad establecidas en 

personas con FQ, están asociadas a una peor calidad de vida relacionada con la salud 

(33,40).  

Los factores que influyen significativamente en estas puntuaciones elevadas son una 

función pulmonar disminuida, una peor adherencia al tratamiento, un índice de masa 

corporal más bajo, el uso de antibióticos intravenosos, teniendo que acudir de manera 

periódica a un centro sanitario o suponiendo un ingreso hospitalario, exacerbaciones graves 

de la enfermedad, ser mujer y tener varios episodios de hemoptisis, entre otros muchos 

(33,41). 

Debido a las elevadas tasas de depresión y ansiedad y su repercusión en la calidad de vida 

de los pacientes, la Fundación de Fibrosis Quística (CFF) junto con la Sociedad Europea de 

Fibrosis Quística (ECFS) apoyaron la creación de un Comité Internacional de Salud Mental 

en la FQ (ICMH) (41). 

Se creó un comité formado por 22 miembros, con carácter multidisciplinar, entre los que se 

encontraban profesionales, padres de personas que padecen FQ y un adulto con FQ. Se 

dividieron en cuatro grupos de trabajo para abordar el cribado, las intervenciones 

psicológicas, tratamientos farmacológicos y su implementación y por último investigaciones 

futuras (41).  
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Es fundamental centrarse en la prevención de la aparición de estas patologías ofreciendo 

educación e intervenciones preventivas desde la empatía y el apoyo para promover y 

conseguir habilidades de afrontamiento y manejo de la enfermedad eficaces. Se debe 

prestar atención al funcionamiento individual y familiar y promover hábitos saludables tanto 

para la salud física como mental. Es importante encontrar herramientas y alguna forma de 

compaginar las demandas de la FQ con la educación, trabajo o actividades de ocio (41).  

El enfoque principal del afrontamiento psicológico de la enfermedad es el aumento del 

apoyo psicosocial, proporcionar información útil, una comunicación empática y promover la 

esperanza de los pacientes para conseguir una vida adulta plena teniendo un gran control 

sobre ella y siendo capaces de enfrentar los diversos retos de la enfermedad gracias al 

conocimiento y habilidades adquiridas (40).   
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2. Justificación  
 

Después de investigar, leer y haber desarrollado esta enfermedad, se puede decir que la FQ 

es una de las enfermedades genéticas más grave y frecuente en la población caucásica. 

Hasta hace unas décadas era considerada una enfermedad rara pero poco a poco se ha ido 

investigando más acerca de su etiología, diagnóstico, tratamiento y sintomatología.  

Es verdad que es una enfermedad con una clínica muy complicada y desde su diagnóstico, 

que generalmente suele ser en niños, empiezan con su tratamiento y con unos cuidados 

específicos que ya nunca podrán dejar, ya que estamos hablando de una patología crónica.  

La adherencia al tratamiento es muy importante, tienen que cumplir unas rutinas diarias y si 

no se acostumbran a hacerlo, tienen mayor riesgo de abandono de tratamiento. La etapa 

vital de mayor riesgo de abandono de tratamiento es la adolescencia, esto es debido a que 

por lo general no tienen una sintomatología que les limite su actividad diaria, creen que no lo 

necesitan y dejan de ponerse la terapia nebulizada y de hacer los ejercicios de fisioterapia 

respiratoria.  

Lo más importante es el hecho de ser consciente del abordaje integral que debemos 

planificar con estos pacientes, no podemos hacer una intervención estrictamente enfermera 

como poner la terapia nebulizada o aspirar secreciones. Es necesario tener en cuenta el 

factor psicológico, porque está demostrado que los pacientes con FQ padecen depresión y 

ansiedad hasta dos o tres puntos más que la población media.  

A continuación, se desarrolla un estudio de caso, detallando las intervenciones enfermeras 

tanto técnicas, psicológicas como educativas proporcionando a los pacientes con fibrosis 

una atención integral y cubriendo todas sus necesidades.  
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Estudio de caso 

1. Objetivos 

1.1. Objetivo general 

Realizar una detección precoz de depresión y ansiedad y desarrollar un plan de cuidados 

integral en pacientes con FQ.  

1.2. Objetivos específicos  

- Explicar en qué consiste el proceso patológico de FQ. 

- Describir la prevalencia y transmisión de la enfermedad.  

- Conocer el proceso de diagnóstico y tratamiento de estos pacientes. 

- Conseguir una buena adherencia al tratamiento. 

- Fomentar la colaboración de su familia en los cuidados requeridos.  

- Conseguir que el paciente exprese su estado emocional ante su patología.  

- Motivar al paciente a exteriorizar sus sentimientos.  

- Concienciar sobre la importancia de la constancia.  

2. Presentación del caso 

2.1. Anamnesis  

Se trata de un paciente varón de 18 años, nacido en Madrid. Fue diagnosticado de FQ a los 

6 meses de vida por patología respiratoria. Su situación familiar es buena, son cuatro 

personas en casa, tiene una hermana mayor y acude con normalidad al instituto, está cerca 

de casa y este año termina. Acude con regularidad a las consultas de FQ pediátricas para el 

seguimiento de su enfermedad. Acude a las consultas con ambos padres. Ha habido una 

pausa en la transición del servicio de consultas pediátricas de FQ a las consultas de adultos. 

La pausa se ocasiona porque en la penúltima consulta con enfermería a la que acude, tanto 

la enfermera como la familia se enteran de que se esconde en el instituto para tomarse el 

tratamiento y que sus amigos no saben que tiene FQ.  

 

2.2. Antecedentes personales  

Este paciente fue diagnosticado de FQ a los 6 meses de vida por patología respiratoria, tras 

una bronquiolitis. El paciente es afectado de FQ desde el punto de vista genético. Es 

portador en heterocigosis de las mutaciones R553X y R1162X en el gen CFTR. Además, 

presenta insuficiencia pancreática, alteración indeterminada de la glucosa asociada a la FQ, 

enfermedad hepática relacionada con la FQ y mucocele apendicular. También presenta una 

infección crónica por Staphylococcus aureus sensible a meticilina. Leve pectus excavatum.  



20 
 

2.3. Antecedentes familiares  

Convive en el domicilio familiar con sus padres y su hermana. El padre tiene sobrepeso 

grado I, hipercolesterolemia y diabetes mellitus tipo II, que controla con antidiabéticos orales, 

fuma de manera ocasional y siempre fuera de casa. Su madre presenta psoriasis ungueal. 

Su abuela falleció a los 63 años por un hepatocarcinoma.  

 

2.4. Exploración física  

Las constantes que presentaba eran una TA: 127/63 mmHg, una frecuencia cardiaca de 64 

latidos por minuto y una saturación basal de 95%. Por lo que estaba normotenso, 

normocárdico y la saturación estaba en rango. Su temperatura era de 35.9ºC, que también 

estaba en rango normal. Paciente eupneico que presentaba 12 respiraciones por minuto. Su 

talla es de 183 cm y su peso corporal es 57,60 kg por lo que, calculando su IMC, obtenemos 

18,13 y por tanto el paciente se encuentra en un rango de peso insuficiente.  

Presenta buen estado general, con un color de piel bueno, buen relleno capilar, sin excesiva 

sudoración en reposo, estaba bien hidratado. No le dolía nada en ese momento.  

 

2.5. Valoración de enfermería  

Se realiza la valoración completa de enfermería del paciente siguiendo los 11 patrones 

funcionales de Marjory Gordon:  

- PATRÓN I: percepción de salud 

 Las prácticas de salud que él realiza habitualmente son una dieta equilibrada, acude a 

todas las revisiones médicas periódicas y sigue el tratamiento que tiene pautado, aunque es 

frecuente que no tenga tiempo o se olvide de realizar la fisioterapia respiratoria. Tiene 

antecedentes familiares de hepatocarcinoma, hipercolesterolemia, psoriasis ungueal y 

diabetes mellitus tipo II. No presenta alergias conocidas, ni tiene hábitos tóxicos. 

  

- PATRÓN II: nutricional metabólico 

El paciente es independiente a la hora de alimentarse. La ingesta en ocasiones es escasa 

por falta de apetito, refiere un nudo en el estómago, pero ha mejorado respecto a anteriores 

visitas, ha ganado 1,8 kilogramos desde la última consulta. Presenta síntomas de reflujo 

gastroesofágico ocasionales, alrededor de 3 o 4 veces al mes.  

https://www.medicalnewstoday.com/articles/es/psoriasis-ungueal
https://www.medicalnewstoday.com/articles/es/psoriasis-ungueal
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- PATRÓN III: eliminación 

En cuanto a la eliminación el paciente no va al baño desde hace 3 días, en esta última 

semana, solo ha ido dos veces. Refiere gran dificultad a la hora de hacer sus necesidades 

en cualquier lugar que no sea su casa por el fuerte y característico olor de sus heces. En 

condiciones normales no presenta grasas en heces. En lo referido a la orina, las micciones 

son normales. La sudoración es normal, pero refiere que es excesiva cuando realiza 

actividad física. En cuanto a la eliminación de secreciones, indica expulsión de flemas 

después de la fisioterapia respiratoria diaria, aunque no consigue expulsarlas todas y 

algunos días no tiene tiempo o se olvida de realizar la fisioterapia.  

 

- PATRÓN IV: actividad/ejercicio 

El paciente tolera la actividad física, pero refiere excesivo cansancio últimamente, por eso 

lleva un mes sin ir al gimnasio, se está planteando volver, aunque sea de forma progresiva.  

 

- PATRÓN V: descanso/sueño  

EL paciente no presenta un buen patrón de sueño de forma habitual debido a la tos 

persistente que desarrolla a causa de la enfermedad. Su patrón de sueño es irregular, 

depende de los ataques de tos, esto ha hecho que su ritmo normal de sueño se vea 

interrumpido y ahora no pueda dormir, aunque no tenga ataques de tos.  

 

- PATRÓN VI: cognitivo perceptual 

No presenta ninguna alteración en los órganos de los sentidos, ni en la vista ni en el oído y 

responde adecuadamente frente a los estímulos y está orientado en las tres esferas. 

Además, se le hace la escala EVA y refiere una puntuación de 0 dolor.  

 

- PATRÓN VII: autoconcepto y autoestima  

Se encuentra con un estado de ánimo ansioso, tenso, preocupado, aunque presenta interés 

y está motivado por la adherencia al tratamiento, excepto por la fisioterapia respiratoria. 

Actualmente tiene baja autoestima, no se acepta tal y como es ni valora positivamente sus 

cualidades. No presenta carencias afectivas familiares, está acompañado siempre por sus 

padres. 
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- PATRÓN VIII: rol-relaciones  

Tiene un sistema de apoyo muy amplio a nivel familiar pero no a nivel social. No le ha 

contado todavía ni a su entorno más cercano, ni a sus amigos que tiene FQ. En su casa 

tiene un papel muy importante, pero refiere que en su grupo de amigos intenta pasar 

desapercibido, de esta forma si tiene que ausentarse en algún momento, ya sea por ir al 

baño a tomarse el tratamiento, por estar demasiado bajo de energía o bien por acudir a las 

revisiones periódicas en la consulta de FQ, nadie notará su ausencia. 

 

- PATRÓN IX: sexualidad-reproducción 

El paciente no ha mantenido todavía ninguna relación sexual, presenta fimosis con 

imposibilidad de retraer el prepucio cuando el pene está en erección, además refiere gran 

curvatura lateral del pene con palpación de zona fibrótica, cree que sería difícil la 

penetración por la curvatura. Indica dolor y molestias cuando el pene está erecto. Esto le 

preocupa y le produce inseguridad y pudor. No presenta problemas con la eyaculación.  

 

- PATRÓN X: adaptación y tolerancia al estrés  

Se encuentra muy preocupado y angustiado, dice sentirse presionado desde que sus padres 

saben que no se lo ha dicho a sus amigos. Aunque ellos no le dicen nada. No sabe cómo 

actuar y está en una situación de bloqueo, tiene miedo. Intenta estar lo más relajado posible, 

ha iniciado una terapia psicológica e intenta llevar a la práctica las técnicas aprendidas para 

reducir sus niveles de ansiedad, aunque está siendo poco efectivo de momento. 

 

- PATRÓN XI: valores y creencias 

El paciente, aunque es creyente, no requiere ninguna necesidad espiritual, no es 

practicante.  

 

3. Instrumentos de valoración 

El Comité Internacional de Salud Mental recomienda utilizar en pacientes con FQ como 

herramientas de cribado óptimas para una detección precoz de depresión y ansiedad el 

Cuestionario de Salud del Paciente 9 (PHQ-9) y la Escala de Trastorno de Ansiedad 

Generalizada (GAD-7) (42).  

https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/generalized-anxiety-disorder
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/generalized-anxiety-disorder


23 
 

Por otra parte, según la guía COnsesus-based Standards for the selection of health 

Measurements INstruments (COSMIN), el cuestionario Cystic Fibrosis Questionnaire-

Revised (CFQ-R), dispone de las mejores propiedades para la evaluación de la calidad de 

vida en pacientes con FQ (43).   

Siguiendo estas recomendaciones, los instrumentos de valoración usados en este estudio 

de caso para determinar la calidad de vida del paciente y detectar sus niveles de depresión 

y ansiedad han sido:  

- El cuestionario CFQ-R (Anexo 4): es una herramienta fiable y válida para medir la 

calidad de vida en relación con la salud de pacientes con FQ. Sirve para entender el 

impacto de la enfermedad y del tratamiento en la vida diaria de los pacientes. Consta 

de 50 apartados y se divide en cuatro secciones, la primera está destinada a la 

recogida de datos sociodemográficos, la segunda se centra en la calidad de vida, la 

tercera se enfoca en la escuela, trabajo o actividades diarias y, por último, la cuarta 

hace referencia a la dificultad con los síntomas (44).  

- PHQ-9 (Anexo 5): es un cuestionario recomendado para la medición de la 

sintomatología depresiva en pacientes con FQ, ha demostrado ser un instrumento 

válido. La puntuación puede variar entre 0 y 27 puntos, ya que hay nueve cuestiones 

que se deben puntuar de 0 a 3, siendo 0 nunca y 3 casi todos los días. En función de 

la puntuación obtenida, se pueden diferenciar distintos niveles de gravedad de 

depresión, son mínimo, leve, moderado, moderadamente grave y severo (38). 

- GAD-7 (Anexo 6): es un cuestionario recomendado para detectar los trastornos de 

ansiedad generalizada en pacientes con FQ. Está compuesto por 7 ítems, que se 

deben puntuar de 0 a 3, siendo 0 nunca y 3 casi todos los días. La puntuación puede 

variar entre 0 y 21 puntos, diferenciando así la ansiedad mínima, leve, moderada y 

grave (45). 

Es recomendable que en los pacientes con FQ ya sean adolescentes o adultos e incluso en 

los cuidadores principales, se realice una vez al año un programa de detección de salud 

mental con los cuestionarios explicados previamente, además de recibir educación 

psicológica preventiva. En el caso de obtener una puntuación moderada o grave en 

cualquiera de los cuestionarios, serán valorados por el servicio de psicología para la 

confirmación diagnóstica (42). 
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4. Desarrollo  

Para poder realizar este estudio de caso se desarrolla un plan de cuidados personalizado 

con diagnósticos NANDA, resultados NOC e intervenciones NIC (46).  
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5. Resultados  

Tras la realización de los tres cuestionarios seleccionados como instrumentos de valoración 

y una valoración exhaustiva de enfermería, se obtienen elevadas puntuaciones en todos 

ellos, indicando en el paciente altos niveles de ansiedad, depresión y consecuentemente 

una peor calidad de vida.  

El paciente tiene una visión negativa del él mismo, una visión negativa del mundo y una 

visión negativa de su futuro en relación con la enfermedad.  

Es por ello por lo que se ha realizado un plan de cuidados integral cuyo objetivo es el 

abordaje integral de la patología ejecutando intervenciones y actividades propias para 

conseguirlo. 

Dado que este plan de cuidados no se ha podido llevar a cabo, no es posible evaluar el 

cumplimiento de los objetivos y la efectividad de todas las intervenciones enfermeras que se 

han desarrollado.  

 

6. Conclusiones  

El presente trabajo pretende concienciar de la importancia que tiene la salud mental en las 

patologías crónicas, concretamente en la FQ. El hecho de ser una enfermedad que requiere 

tantos cuidados traducidos en horas de dedicación al día, hace que las personas que 

padecen FQ tengan mayor riesgo de desarrollar patologías psiquiátricas. 

Además de las limitaciones físicas y sintomatológicas de la enfermedad, los pacientes se 

encuentran con numerosas barreras para poder llevar una vida con normalidad.  

Precisamente por eso es tan importante la necesidad de estandarización de un proceso de 

evaluación psicológica mediante diversos cuestionarios de manera rutinaria.  

Sorprende que este paciente concretamente haya pasado tantos años ocultando su 

enfermedad a su entorno social más cercano. Ni siquiera sus padres sabían esto. Las 

cuestiones por las que ha adoptado esta actitud, pueden ser diversas, pero que lo hace es 

un hecho. También es un hecho que no es un caso aislado. Se conocen varios casos que 

coinciden o tienen características similares al relatado en este trabajo. 

Muchas de las personas que padecen FQ, no poseen herramientas suficientes para afrontar 

la enfermedad y gestionar todas las emociones y sentimientos que les genera tener esta 

patología. Incluso en muchas ocasiones ni siquiera ellos mismos son conscientes de lo que 

les está pasando y de la dimensión del problema.  
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Para conseguir un buen manejo de la enfermedad se debe abordar de manera holística e 

integral por parte de un equipo multidisciplinar de profesionales.  

Realmente después de 18 años, fue la enfermera, en una de las muchas consultas 

rutinarias, la que descubrió que se tomaba la medicación escondido en el baño para que 

nadie pudiera verlo, ya que sus amigos no sabían nada.  

El hecho de que la enfermera fuese la persona que descubrió esto, debido al seguimiento 

exhaustivo, confianza y contacto estrecho con este tipo de pacientes, denota el papel 

fundamental de la enfermería para conseguir detectar de manera precoz las patologías 

psiquiátricas derivadas o relacionadas con una enfermedad crónica.  

Es por este motivo por el que se vio la necesidad de realizar un estudio de caso y detectar 

intervenciones por parte de enfermería necesarias para mejorar la calidad de vida de los 

pacientes con FQ.  
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ANEXO 1: Generalidades sobre la fibrosis quística 

Fuente: (12). 
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ANEXO 2: Tratamiento de la fibrosis quística 
Fuente: (27). 
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ANEXO 3: Autorización de acceso a las historias clínicas. 
Fuente: elaboración propia  
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ANEXO 4: Cuestionario de la fibrosis quística revisado 
Fuente: (44). 
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ANEXO 5: Cuestionario de salud del paciente (PHQ-9)  
Fuente: (38). 
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ANEXO 6: Escala de Trastorno de Ansiedad Generalizada (GAD-7) 
Fuente: (45). 
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